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MALADIES DE L'ENCÉPHALE

Par MM. E. BRISSAUD et A. SOUQUES

PREMIÈRE PARTIE

MALADIES DE L'HÉMISPHÈRE CÉRÉBRAL

CHAPITRE PREMIER

LOCALISATIONS CÉRÉBRALES

Avant de procéder à la description méthodique des maladies du cerveau, il

est indispensable de jeter un coup d'œil d'ensemble sur les acquisitions anato-

miques et physiologiques fondamentales que la science a réalisées depuis trente

ans et sur lesquelles repose désormais toute la pathologie cérébrale. Quelque
idée qu'on se fasse du fonctionnement intime du cerveau, des phénomènes de

sensibilité consciente et de mouvement volontaire dont il est l'organe, personne
n'hésite plus à reconnaître qu'il est un centre complexe, une agglomération
d'appareils relativement indépendants et spécialement adaptés à autant de

modes d'activité distincts. L'appréciation exacte des troubles qui résultent des

lésions qui l'affectent ne peut donc avoir d'autre base que la connaissance des

localisâtions cérébrales.

La pathologie des organes nerveux — centres ou conducteurs — serait, au
demeurant, la science la plus simple de toutes, si les localisations cérébro-

spinales étaient parfaitement connues. L'activité nerveuse, en effet, ne se mani-
feste que de deux façons : par la sensibilité et par la molilitc. Ces deux modes
d'activité, si l'on veul, pousser les choses à l'extrême, se confondent en un
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2 MALADIES DE L'HÉMISPHÈRE CÉRÉBRAL.

seul qui est la neurilité, attendu qu'il est à peu près impossible d'imaginer un

mouvement sans une incitation provocatrice de la sensibilité, de même qu'on

ne peut concevoir une sensation sans une réaction motrice. En apparence, une

sensation n'entraîne pas toujours un acte moteur; mais si l'acte moteur fait

défaut, il est représenté par un équivalent thermique ou électrique — ou même
lumineux chez certains animaux. La force extérieure qui a produit la sensation

ou l'excitation simple n'est donc jamais perdue ; elle correspond à une valeur

déterminée de l'énergie qui s'emmagasine et doit se retrouver tôt ou tard sous

une forme quelconque.

Pour simplifier dans la pratique le problème si complexe que soulève l'étude

de la neurilité, on envisage séparément les fonctions de la sensibilité, d'une

part, et de la motilité ou de ses équivalents, d'autre part. Or la sensibilité et la

motilité ne présentent d'autres manifestations pathologiques que des variations

en plus ou en moins. Si bien que, les localisations organiques de la sensibilité

et de la motilité étant connues, toute la pathologie nerveuse se réduit à l'étude

de l'augmentation ou de la diminution de la sensibilité et de la motilité pour

chacune des localisations organiques de l'une et de l'autre.

Il n'y a plus à parler de la doctrine des localisations cérébrales. Une doctrine

est discutable. Les localisations cérébrales ne sont pas plus discutables que

telles autres de ces grandes vérités dont les siècles se sont successivement

enrichis et s'honorent. Elles ne sont pas plus discutables que les localisations

spinales; ce sont les mêmes localisations fonctionnelles; le mécanisme est par-

tout le même, de l'extrémité inférieure à l'extrémité supérieure du névraxe. La

complexité du segment céphalique ne trouble en rien l'harmonie préexistante

de l'ensemble. Aucune loi d'exception ne préside à l'organisation de la masse

hémisphérique, à ses origines embryonnaires, à sa destinée physiologique.

Bref, les localisations cérébrales sont la base scientiflque inébranlable et

chaque jour grandissante, sur laquelle peu à peu l'édifice s'élargit et s'élève.

Elles servent de première assise à une psychologie nouvelle, sans abstraction

et sans rêves. Ainsi, par beaucoup de points, la pathologie proprement dite,

celle du corps, se confond avec celle de l'esprit; un jour viendra où on ne les

distinguera plus, car elles n'en feront plus qu'une. Qu'importe si l'avenir est

encore lointain, et l'obscurité profonde? On se dégage des ténèbres, car on sait

où est la lumière et l'on avance.

C'est la clinique et c'est l'anatomie pathologique qui, toutes seules et sans

aucun secours, ont accompli cette révolution. La physiologie expérimentale est

venue ensuite, et, avec elle, la confirmation a été éclatante. De grands noms

marquent les étapes de cette brillante conquête : parmi les pathologistes,

Broca, Charcot; parmi les physiologistes, Hitzig, Ferrier, Fr. Franck, Munk.

Il n'est pas jusqu'aux adversaires de la psychologie nouvelle, comme Goltz,

dont l'ardente opposition n'ait été féconde.

La question étant posée dans des termes nouveaux, l'élude de la pathologie

cérébrale comporte une méthode et un ordre différents de ceux qui avaient été

adoptés jusqu'à ce jour. Si le nombre et les variétés des maladies de l'encéphale

n'ont pas changé, leurs manifestations restent subordonnées aux troubles,

isolés ou combinés, de chacun des centres fonctionnels dont le cerveau se com-

pose. La nature de la lésion est presque indifférente; la localisation est presque

tout (Charcot). Il n'est donc plus possible d'envisager les affections de l'encé-

phale autrement que comme des excitations ou des inhibitions de certains
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centres. Dans tel cas on ne constate que de l'excitation; dans tel autre seule-

ment de l'inhibition ; ou bien, sous l'influence d'une même cause exerçant,

comme font en général les tumeurs, à la fois une action excitante et une action

paralysante, on assiste à une scène symptomatique plus ou moins compliquée,

dont l'origine et le développement ultérieurs ne sont compréhensibles qu'avec le

secours de la topographie anatomo-physiologique.

Que faut-il donc entendre par localisation cérébrale?

Il n'entre pas dans le programme d'un traité de médecine de présenter sous

toutes ses faces un sujet aussi vaste. Mais on ne saurait trop répéter et pro-

clamer ce qui découle de ce que nous venons de dire : « La nature des lésions

est d'importance secondaire, leur localisation est tout. » (let axiome, formulé

par Charcot, a rendu à la pathologie cérébrale des services incalculables. Il

s'ensuit que l'étude des localisations s'étend bien au delà des limites de la pa-

thologie spéciale, en tenant lieu du canevas indispensable sur lequel les com-

binaisons innombrables de la clinique vont se dessiner. Dans l'état actuel de la

science où l'inconnu occupe encore une si grande place, la notion du siège des

fonctions encéphaliques commande tout le reste. Il n'est pas interdit ici de

procéder à la façon des mathématiciens qui, pour simplifier la recherche, sup-

posent d'abord le problème résolu. Certaine hypothèse est non seulement per-

mise, mais encore nécessaire, indispensable ; elle n'est pas démontrable, mais

elle explique tout; il- faut a priori l'admettre. On lui réserve le nom de postida-

tum. Qu'il nous soit donc permis d'aborder ainsi la question; la connaissance

exacte des faits eux-mêmes ne sera pas pour cela compromise, et l'exposition

n'en sera que plus facile à suivre.

Centres réflexes et formation des images. — Il faut envisager les choses à

leur premier commencement.
La substance animale vivante est sensible et contractile. Les excitations

extérieures (contact, chaleur, froid, lumière, etc.) provoquent une rétraction

active de sa masse. Cette rétraction ou contraction, chez les êtres tout à fait

inférieurs, est limitée à la partie excitée, pour des excitations faibles ; elle se

généralise pour des excitations fortes. Chez les êtres

plus élevés, l'excitation (A, fig. 1) est transmise à une

partie de la surface qui est le centre nerveux (CN) et s'y

ré/îéclnt pour susciter la contraction, dans la région

même qui a été excitée. Ainsi le centre nerveux est la

surface de réflexion (B) des excitations périphériques;

la réflexion motrice de l'excitation accuse la sensa-

tion. La contraction la plus simple n'est donc qu'une

sensation ré/léc/iie. C'est ce qu'on appelle communé-
ment un acte réflexe.

La nature intime du phénomène qui consiste dans

cette double transmission, de sons alternatif, nous est absolument inconnue.

Mais tout fait croire qu'elle est réductible à une vibration sous forme d'onde,

comparable aux vibrations lumineuses ou électriques. Les organes conducteurs

des ondes sont les nerfs. Les nerfs centripètes ou sensitifs sont ceux (pii

transmettent l'onde depuis la périphérie jusqu'au centre nerveux ou centre de

réflexion. Les nerfs centrifuges ou moteurs sont ceux qui transmettent l'onde

depuis le centre nerveux jusqu'à la périphérie. Pour chacune des mêmi'S

parties sensibles cl contractiles de l individu, les nerfs sensibles et les nerfs

Kl G. 1.

[BRISSAUD et SOUQUES ]
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moteurs suivent le même trajet, côte à côte, dans la même gaine isolante.

Le centre de réflexion chez les êtres supérieurs est le névraxe.

La complexité de structure de celui-ci, de plus en plus grande à mesure
que l'être se perfectionne, résulte de ce fait que la contraction n'est pas une
réflexion immédiate de l'excitation : certaines excitations, au lieu de se réfléchir

sous la forme d'une contraction, s'emmagasinent. Une onde de sensibilité, en

tant que vibration, est une force vive; si elle ne donne pas lieu à une réflexion

contractile immédiate, elle ne peut pas être perdue pour cela. Une force vive ne

se perd pas. La vibration lumineuse, dans des conditions spéciales que chacun
connaît bien, nous fournit un exemple du même genre. Les deux phénomènes

sont absolument identiques, et l'explication—^ ^ de l'un nous fournit la clef de l'autre.

L'appareil nerveux est une reproduction,

trait pour trait, d'un appareil photographi-

que. Une onde sensible ou lumineuse, rayon

sensible ou rayon lumineux (A, fig. 2), arrive

à la lentille d'un objectif de chambre noire.

Cette onde est réfléchie en partie, mais non
en totalité. La lentille équivaut au centre

nerveux de réflexion simple (CN). Mais la

vibration se propage au delà de la lentille,

elle va influencer, au fond de la chambre
noire, la plaque de verre imprégnée de sel

d'argent (EE). Là, ce rayon lumineux (ou

onde sensible), expression de l'excitation

venue du dehors, n'est pas réfléchi ; il est

absorbé et produit une transformation moléculaire du sel d'argent ou de la

substance nerveuse sur laquelle son action semble s'épuiser.

Au premier abord, rien ne fait supposer que le sel d'argent soit décomposé ou

que la substance nerveuse ait subi une modification moléculaire. Pour s'en

rendre compte, il faut recourir à un corps révélateur, c'est-à-dire à un nouveau

décomposant du sel d'argent ou à un nouvel excitant de la substance nerveuse.

Il est donc vrai que, bien au delà de la surface de réflexion du centre nerveux,

une autre surface a emmagasiné la vibration lumineuse ou sensible; et que

l'onde, au lieu de se réfléchir, a formé une image, c'est-à-dire un souvenir

durable de l'excitation venue du dehors.

L'identité du mécanisme et de son fonctionnement est si parfaite que la

langue vulgaire l'a consacrée : on dit de la sensibilité qu'elle se réfléchit et de

la plaque d'argent qu'elle est sensible.

Tandis que la moelle épinière, dans son ensemble, représente la surface de

réflexion des vibrations sensibles et par conséquent constitue le centre réflexe,

l'extrémité céphalique du névraxe, c'est-à-dire le cerveau, situé plus loin que

ce centre, représente la surface de fixation des mêmes vibrations; l'encéphale

est donc le centre de la formation des images ou des souvenirs. Nous verrons

bientôt comment le réveil de ces souvenirs, identique à la révélation photogra-

phique, s'effectue par l'entremise d'excitations nouvelles.

Mais on peut serrer de plus près encore l'analogie des deux appareils en ce

qui touche leur dispositif matériel.

En raison de la convexité de la lentille de l'objectif, une partie des ondes

Fig. 2.
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lumineuses se réfléchit en sens inverse de leur sens initial. Elles reviennent à

leur point de départ. Pour les actes réflexes, Tonde sensible ou centripète se

réfléchit également dans la direction de son point de départ : Tonde motrice

revient au point de départ. Un chatouillement delà plante du pied provoque

un retrait du pied. Les régions mises en mouvement sont exactement celles qui

ont été excitées.

Pour les ondes lumineuses qui vont s'inscrire sur la glace photographique

au fond de la chambre noire, le point d'arrivée est du côté opposé à celui du

point de départ : l'image est renversée. Il en est encore de même pour les ondes

sensibles qui franchissent l'obstacle du centre réflexe : elles vont s'inscrire sous

forme de sensations latentes, ou images mnémo-

niques, ou souvenir!^ du côté opposé à celui de

l'excitation périphérique. Les images mnémo-
niques sont renversées. La surface sensible du

névraxe est divisée en deux moitiés. Tune droite,

l'autre gauche, correspondant chacune à la

moitié opposée de la surface d'excitation. Ces

deux moitiés de l'extrémité supérieure du né-

vraxe qui représentent les organes essentiels de

l'appareil sont les hémisphères cérébraux. Le

sens des ondes centripètes et centrifuges est

subordonné à une disposition préexistante du

trajet des conducteurs nerveux; ceux-ci s'entre-

croisent sur la ligne médiane, et, comme au

centre de l'objectif, en formant ce qu'on ap-

pelle la (lécusmtion des pyramides. On distin-

gue, à ce niveavi, une pyramide sensitivc,

chargée de conduire les ondes centripètes, et

une pyramide motrice chargée de conduire les

ondes centrifuges.

L'entre-croisement des conducteurs occupe

une région très limitée de la moelle allongée,

au voisinage du sillon bulbo-protubérantiel.

Les lésions profondes de cette région, lorsqu'elles interrompent le trajet des

conducteurs, suppriment le mouvement de propagation de Tonde dans les deux
sens. Ce sont les lésions nerveuses les plus graves de toutes; la lentille de

l'appareil photographique est brisée.

La formation des souvenirs sur le fond de l'appareil répond, avec une exac-

titude très remarquable dans son ensemble, à la place du point excité sur la

moitié opposée de la surface du corps (fig. .1). L'écorce cérébrale joue le rôle

de la plaque photographique, où se fixe l'image renversée du monde extérieur;

c'est le monde extérieur qui est l'excitateur par excellence; c'est de lui que

viennent les ondes centripètes. Sur cette écorce viennent s'inscrire les ondes

centripètes, suivant une topographie invariable : les ondes centripètes de la

moitié droite, par exemple, forment leurs images sur l'hémisphère gauche.

Celles qui viennent du membre inférieur aboutissent à la région supérieure et

médiane de cet hémisphère (MI, fig. ,")) : celles du membre supérieur aboutissent

à la région moyenne et latérale (MS); celles de la tète aboutissent à la région

latérale et infAt'ieure (F).

[BBISSAVD t'I SOUQUES
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D'autre pari, pour les oncles centripètes dirigées d'avant en arrière, comme
les ondes visuelles, les images-souvenirs se forment à la partie postérieure de

l'hémisphère opposé, et l'on pourrait poursuivre ainsi la comparaison qui

assimile la fixation des souvenirs à un acte matériel ironograj>liique, si la com-

plexité de structure de l'encéphale ne faisait bientôt obstacle à une pareille

schématisation.

On doit tirer de ce qui précède la conclusion suivante ; toutes les ondes cen-

tripètes qui vont au delà de la surface spinale de réflexion et aboutissent à

l'écorce cérébrale se transforment en autant d'images durables, représentant la

nature, l'intensité et le lieu de l'excitation périphérique. Pour l'inscription de

chacune de ces ondes, il y a vme portion déterminée de l'écorce en relation

constante et invariable avec leur point de départ extérieur. Par conséquent,

toutes les parties sensibles ont leur équivalent représentatif, leur portion de

cliché sur l'écorce ; et toutes les images qui vont s'y former se fondent insensi-

blement les unes avec les autres pour devenir l'image totale de la surface sen-

sible, comme tous les points de l'image photographique se fondent pour former

l'image totale de l'espace photographié.

Dire que l'écorce grise du cerveau est une plaque sensible de photographie

ou une planche de gravure sur laquelle se creusent matériellement les images

du monde extérieur n'est «plus une de ces formules métaphoriques qu'on em-

ploie pour expliquer empiriquement ce qu'on ne saurait scientifiquement

démontrer. Les preuves, chaque jour plus nombreuses et plus formelles, ne

l'ont que justifier des locutions d'un usage universel et de toute antiquité :

Gravez dans vos esprits les paroles que je vous dis(') : être tout « empreint d'un

souvenir ». — « Le cerveau frappé, agité, imprimé^ pour ainsi parler, parles

objets (^). » — « Quelle facilité est la nôtre pour perdre tout d'un coup le senti-

ment, la mémoire des choses dont nous nous sommes vus le plus fortement

imprimés{^) \ » etc., etc. N'est-ce donc pas la physique qui emprunte le langage

de la physiologie, en disant que les vibrations lumineuses impressionnent la

plaque sensible'l

Les nerfs, à la périphérie ou dans la continuité du névraxe, n'ont, par consé-

quent, pas d'autre rôle que de conduire les ondes venues de l'extérieur, lumi-

neuses, thermiques, électriques, sonores; ils sont le milieu vibratoire parfait

où ces ondes se propagent, depuis la surface épidermique où elles ont été i^eçues

jusqu'à l'écorce cérébrale ectodermique où elles sont enregistrées. Le prétendu

mflux nerveux n'est donc autre chose qu'une vibration lumineuse, ou une vibra-

tion thermique, ou une vibration électrique, ou une vibration sonore transfor-

mées. Le nerf acoustique transmet la vibration sonore depuis la caisse tympa-

nique, identique à une membrane métallique de téléphone, jusqu'à l'écorce

grise, où les ondes s'enregistrent et se gravent comme sur le rouleau d'un pho-

nographe. La seule qualité de l'instrument fait que la gravure est plus nette;

l'amplitude et le nombre des vibrations font qu'elle est plus profonde.

Ainsi image et souvenir sont synonymes. La complexité du souvenir ne résulte

que de la complexité des images; et toujours nous Aboyons que tout se borne à

ceci : une vibration extérieure arrivant à l'ectoderme sensible, transformée par

une portion de celui-ci (œil, oreille, etc.), transmise par un milieu vibratoire

(') Deutéronome, XI, 18.

(-) BossuET. Connaissance de Dieu et de soi-même, III, 11.

(') La Bruyère. Discours de réceplion à l'Académie.
*
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(nerf) et enregistrée sur une surface (écorce cérébrale) ijiipressionnable, c'est-à-

dire capable de garder Vempreinlc.

L'empreinte n'est pas indéfiniment persistante. Elle tend à s'effacer avec l'âge;

elle subit des altérations plus ou moins graves selon les modifications morbides

de la surface impressionnée. Mais, quelle que soit sa durée, elle garde en soi

une variété d'énergie emmagasinée, toujours prête à se manifester en force vive

à la sollicitation de certains agents.

Les agents à la sollicitation desquels les images se réveillent ou se révèlent

sont encore des excitations venues du monde extérieur. Si rien du dehors n'ar-

rive à la surface corticale par la voie des conducteurs centripètes, les images

restent inutilisées, comme des clichés dans leur boîte. Ces images, comme ces

clichés, sont prêtes à resservir, selon les occasions, mais elles n'ont pas d'acti-

vité spontanée. En d'autres termes, la genèse spontanée des idées n'existe pas.

D'ailleurs ce n'est pas toujours d'une excitation extérieure parvenue exacte-

ment à telle ou telle image que résulte la mise en jeu de la force vive emmaga-
sinée dans cette image. C'est quelquefois de l'excitation produite par une autre

image, qui. celle-là, a subi l'influence directe d'un objet du dehors; c'est quel-

quefois de l'excitation successive de plusieurs images, liées entre elles par des

voies nerveuses propices à la conduction des vibrations incidentes et des vibra-

lions réfléchies. Le réveil d'une image peut donc être la conséquence d'une

excitation centripète, dont le point d'arrivée dans l'écorce est très éloigné du
centre de formation réel de cette image. Par Yassociation des images s'éveillent

ou se ravivent en nous des souvenirs, dont nous ne saisissons pas immédiate-

ment la cause extérieure actuelle.

Ainsi, avoir Vidée d'une chose, c'est toujours se souvenir de cette chose, si

abstraite qu'elle paraisse. Le souvenir, pour que l'idée soit précise et complète,

doit consister dans le réveil de toutes les images que la chose a gravées sur

l'écorce : l'exemple suivant est classique. Une cloche a une forme et une cou-

leur auxquelles correspondent des images corticales visuelles de forme et de

couleur; elle a une sonorité, une tonalité, un timbre, auxquels correspondent

des images corticales auditives de sonorité, de tonalité et de timbre; elle a

une dureté à laquelle correspond une image corticale tactile; elle a enfin une
température et un poids auxquels correspondent des images corticales tlier-

miques et musculo-^ensorielles. Nous pouvons créer en nous chacune de ces

images isolément, en voyant la cloche, en l'écoutant, en la touchant, en la

mesurant. Mais chez l'homme sain, qui n'est ni aveugle ni sourd, et qui possède

intactes ses sensibilités tactiles, thermiques et musculaires, toutes les images

se forment à la fois ou presque à la fois. Les vibrations sonores, lumineuses,

tactiles, etc., qui sont transmises au cerveau conformément au son, à la forme,

à la dureté de la cloche, produisent une résultante, qui est Vidée ou le souvenir

de la cloche. Le son de la cloche — môme pour qui ne la voit pas — éveille le

souvenir de sa forme, de ses dimensions, de sa couleur, etc., bref Vidée de cloche.

L'idée comporte-t-elle un centre d'idéalionl

La résultante des vibrations lumineuse, thermique, sonore, etc., se grave

elle-même sur l'écorce; la localisation de cette image totale constitue un nou-

veau centre : le centre d'idéation. Celui-ci n'a sa place ni dans la sphère visuelle,

ni dans la sphère auditive, ni dans aucune autre, mais en quelque sorte au

centre de gravité de toutes les images précédentes.

Il n'occupera pas toujours le même siège : suivant l'intensité de l'action

[BRISSAVD et SOUQUES 1
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vibratoire des ondes périphériques sur tel ou tel centre de formation des images,

l'idéation aura pour lieu anatomique prépondérant une région de l'écorce plus

voisine tantôt de la sphère visuelle, tantôt de la sphère auditive, tantôt de la

sphère tactile, etc.

Chez l'aveugle, qui entend la cloche et ne la voit pas, le centre d'idéation

aura évidemment une autre place que chez le sourd qui voit la cloche et ne

l'entend pas. Le réveil de l'image corticale ou du souvenir de la cloche sera

provoqué chez l'aveugle par une stimulation de la sphère auditive, et chez le

sourd par une stimulation de la sphère visuelle. Chez un homme qui n'est ni

sourd ni aveugle, mais dont les images A'isuelles sont plus profondes que les

images auditives, la localisation de l'idée de cloche sera plus voisine de la sphère

visuelle que de la sphère auditive, et réciproquement.

Par ce qui précède, on voit qu'il est difficile d'admettre l'existence d'un centre

d'idéation invariable et topographiquement déterminé.

L'hémisphère cérébral n'emmagasine pas seulement les images des choses

extérieures. Il retient, en quelque sorte sous la forme de tracés graphiques, les

souvenirs de nos propres réactions musculaires. La répétition de certains actes

musculaires crée dans le cerveau de l'enfant une image de mouvement, comme
la répétition de certains mots rimants, modulés et cadencés, crée le souvenir

d'une chanson ou d'une fable. La formation des images de mouvements habi-

tuels répond à ce que l'on est convenu d'appeler automatisme. Nous marchons

automatiquement, comme nous parlons automatiquement dès que l'image du

mouvement de la marche et des mouvements du langage articulé subissent

l'influence qui les réveille. Les mouvements des membres supérieurs qui sem-

blent, au premier abord, dépourvus d'automatisme, fonctionnent de même, par

le fait de l'habitude ou de l'éducation, c'est-à-dire par le fait de la formation des

images motrices. Une fillette apprend à tricoter. C'est toute une science des

doigts qui ne s'acquiert pas du premier coup. D'abord l'enfant est maladroite,

puis peu à peu elle fait des progrès ; les aiguilles vont de plus en plus vite; et

un jour arrive où le travail se fait en quelque sorte tout seul. Les doigts sont

agiles, le fil passe, repasse, un point en dessus, un point en dessous, et la

petite fille ne s'en aperçoit .pas
;
qui plus est, elle compte ses mailles sans s'en

douter; elle marche, elle parle, elle apprend ses leçons en tricotant, et en comp-

tant à son insu. Voilà de l'automatisme, et du plus délicat. Supposerait-on un

instant que les mouvements si compliqués des petits muscles des doigts corres-

pondent, chacun isolément, à la copie de l'image motrice enseignée par la

mère? Certainement non. L'éducation a créé un centre d'automatisme fonction-

nel, c'est-à-dire une idée complexe de mouvements. Les centres pour les mou-
vements automatiques sont en quelque sorte les centres de l'idéation motrice.

Mais il est temps d'arriver à la délimitation topographique, encore bien incom-

plète, des centres corticaux.

TOPOGRAPHIE DES LOCALISATIONS CÉRÉBRALES

Historique. — Revenons d'abord à notre point de départ. « L'encéphale ne

représente pas un organe homogène, unitaire, mais bien une association,... une

fédération constituée par un certain nombre d'organes divers. A chacun de ces
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organes se rattacheraient physiolog-iquement des propriétés, des fonctions, des

facultés distinctes. » Telle est la proposition sur laquelle est fondé le principe

des localisations cérébrales (Charcot) ('). Or telle n'a pas toujours été l'opinion

officielle sur la physiologie du cerveau. C'est « en 1825 que Foville et Pinel

Granchamp, dans leurs recherches sur le siège spécial des différentes fonc-

tions du système nerveux, démontrèrent de par l'observation clinique la néces-

sité d'admettre l'existence, dans le cerveau, d'organes fonctionnellement dis-

tincts(^). » Jusque-là on ne connaissait guère qu'un fait précis sur la physiologie

cérébrale, à savoir l'entre-croisement des pyramides, découvert par Mistichelli

(1709) et vérifié par Pourfour du Petit. Dès 1825 Bouillaud localisait dans le

lobe frontal le centre de la parole, définitivement fixé plus tard par Broca

(1861). Mais en 1868 Vulpian ne considérait pas encore la doctrine des locali-

sations comme démontrée. Déjà pourtant l'épilepsie partielle, étudiée par

Huglings Jackson dès 1861, paraissait en faveur des localisations; antérieure-

ment Serres avait parlé de localisation à propos d'épilepsie partielle (1824).

Ce n'est qu'à partir de 1870, sous l'influence des expériences de Frilsch et

Hitzig, puis de Ferrier(^), qu'on admit définitivement l'existence de centres

« psychomoteurs » chez le chien et le singe. Jusqu'à cette époque les physiolo-

gistes pensaient, d'après Flourens, que « le cerveau était un organe fonction-

nellement homogène dont chaque partie était susceptible de remplir les fonc-

tions de toutes les autres ». Flourens pourtant avait localisé lui-même la

coordination des mouvements de locomotion dans le cervelet. Hitzig poursuivit

ses recherches en cherchant à appliquer à l'homme les résultats obtenus chez

les chiens et les singes. Lépine, en 1875, réunit les faits acquis en faveur de la

doctrine à laquelle Charcot donna la même année l'appui de son autorité. Le

mémoire de Charcot et Pitres (1885) assoit définitivement sur la base la plus

solide la doctrine encore hésitante. La méthode anatomo-clinique confirme les

localisations motrices que les travaux contradictoires de Goltz, pousuivis jus-

qu'en 1888, ne sont pas parvenus à ébranler; on peut même dire que les travaux

de Goltz ont confirmé ceux de l'école française. « Tel sera, dit Jules Soury(*), le

plus solide fondement de la science nouvelle, de la psychologie physiologique

et expérimentale. » Tel est aussi le fondement de ce qu'on pourrait appeler le

diagnostic régional des affections encéphaliques, cet idéal vers lequel doivent

tendre tous les efforts du clinicien (Charcot). Or cet idéal a été quelquefois

atteint; Nothnagel a vulgarisé les applications de l'étude des localisations au

diagnostic des maladies de l'encéphale. La chirurgie a bénéficié de l'exactitude

du diagnostic régional, et c'est surtout Horsley et Beevor qui ont le plus con-

tribué à lui donner cette impulsion.

Nous ne pouvons pas ici passer en revue toutes les questions physiologiques

<{ue soulève l'étude des localisations cérébrales. Nous nous attacherons à expo-

ser les faits bien établis par la méthode anatomo-clinique. C'est elle qui a fourni

les premiers résultats démonstratifs. Elle a précédé la physiologie dans cette

voie; et c'est elle aussi qui doit conclure.

Expérimentation. — La méthode expérimentale a confirmé ses acquisitions

(') Lerons sur les lor.alisalions dans les maladies du cerveau, 1875.

('•') François Franck et Pitres, Dictionnaire encyclopédique des sciences médicales, art.

Encéphale, cl François Frap ck, Leçons sur les fonctions motrices du cerveau, 1887.

{') Les fonctions du cerveau, 1870. Arch. de neurol., 1898 (trad. Sorel).
('•) Les fonctions du cerveau, W.)\.

[BRISSAUD et SOUQUES '}
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soit par les excitations électriques de Técorce, soit par les destruclions partielles.

Les excitations électriques ont montré que les seules régions excitables chez les

vertébrés supérieurs (chien, singe) correspondent exactement à la zone motrice

(le l'homme. Les destructions partielles ont donné des paralysies el des dégéné-

rations descendantes comparables à celles de l'homme, avec des différences

résultant de l'anatomie : « Chez le singe, le faisceau dégénéré de la moelle est

proportionnellement beaucoup plus développé que chez le chien.... Chez le

lapin, la dégénération s'arrête dans le bulbe (François Franck et Pitres). Les

troubles moteurs sont d'autant plus prononcés dans ces expériences que le fais-

ceau pyramidal est plus développé. Aussi voit-on chez les vertébrés inférieurs

(oiseaux, poissons) qui n'ont pas de faisceau pyramidal l'ablation partielle des

hémisphères cérébraux n'apporter aucun trouble sensible à la motricité. Chez

le lapin, la destruction de la zone motrice n'entraîne que des troubles légers et

peu durables. Chez le chien même, l'hémiplégie guérit assez rapidement

(6 ou 8 jours), et chez le singe au bout de quelques mois.

S'agit-il là d'une suppléance cérébrale d'un hémisphère pour l'autre?

Les expériences de Carville et Duret répondent nettement non. Chez un chien

après guérison d'une hémiplégie gauche expérimentale, si l'on détruit aussi la

zone motrice (gyrus sigmoïde) du côté gauche, on n'obtient qu'une hémiplégie

droite. Ferrier, Luciani et Tamburini expliquent ces résultats par l'intervention

des centres basilaires probablement situés dans les corps striés. Après destruc-

tion des centres corticaux, les centres basilaires préexistants se perfectionnent

seulement pour une fonction qu'ils possédaient déjà. D'ailleurs il faut se garder

de conclure du chien à l'homme; nous avons vu qu'on n'était même pas autorisé

à conclure du [chien au singe. Chez l'homme, on admet qu'il existe une sup-

pléance dans certains cas, par exemple chez l'aphasique jeune, qui fait peu à

peu l'éducation du centre homologue du côté opposé à la lésion.

Compensations fonctionnelles. — S'il est vrai que le centre et l'organe péri-

phérique de la fonction ne forment en réalité qu'un seul et même appareil, la

suppression du centre doit entraîner forcément la suppression de la fonction.

Or il est fréquent de voir, surtout chez les jeunes sujets, la fonction reparaître

après la suppression définitive du centre. Les faits de ce genre sont assez for-

mels et assez nombreux pour qu'on ait admis que les centres ne sont pas abso-

lument prédestinés mais simplement adaptés à leurs fonctions par l'éducation

ou l'habitude. Selon le professeur Stefani, il n'existerait pas de centres de néces-

sité, mais seulement des centres ou des localisations à'opportunité [^). Une expé-

rience bien intéressante dont l'idée appartient à Flourens, mais qui ne fut pra-

tiquée avec succès que par Rawa et surtout par Stefani, donne à cette opinion

une justification assez spécieuse. On sectionne, sur un chien, le nerf radial et le

nerf médian; on réunit le bout central du radial au bout périphérique du médian

et le bout central du médian au bout périphérique du radial. On sait que le

radial anime les muscles extenseurs de la patte et le médian les muscles

fléchisseurs. Lorsque la restauration nerveuse est devenue un fait accompli,

l'animal récupère ses fondions; donc il adapte l'innervation des racines du

radial |à la flexion, et l'innervation des racines du médian à l'extension. Cette

innervation est commandée par des centres de flexion et d'extension dont le

rôle paraît désormais interverti. Au premier abord un tel' résultat déconcerte.

(') Stefam. Rioista clinica, 1883; ibid., 1886.
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Mais en réalité il n'y a là rien qui doive surprendre, puisque le retour de la

fonction, c'est-à-dire l'adaptation régulière des contractions musculaires à des

mouvements voulus, ne se réalise qu'à la longue, au prix d'efl'orts, d'hésitations

et de tâtonnements. On peut comparer ce phénomène de rééducation à celui en

vertu duquel les micrographes font mouvoir leur préparation sur la platine de

l'instrument, dans un sens inverse du mouvement de l'image renversée qu'ils

examinent. Ce mouvement acquiert une telle précision et devient, à la longue,

tellement automatique, que le même observateur est très embarrassé pour exé-

cuter les mouvements contraires dans le cas où il étudie une préparation avec

le microscope simple, lequel ne renverse pas l'image.

Nous n'entrerons pas dans les discussions relatives à la nature fonctionnelle

des régions excitables du cerveau; nous renvoyons le lecteur à l'excellent article

de MM. François Franck et Pitres. Bornons-nous à constater les résultats obte-

nus par la méthode anatomo-clinique pour la motricité d'abord, puis pour les

diverses sensibilités. Une place à part sera réservée aux centres du langage;

nous n'y insisterons pas longtemps, cette étude devant venir à l'article aphasie.

Nous aurons à considérer séparément les localisations dans l'écorce, le centre

ovale, la capsule interne, etc.

Localisations corticales. Centres moteurs, déterminés par les lésions des-

FiG. i. — Face externe de l'hémisphc'i'e aaticlie (Ivpe schématique de l'état adulte).

Indication des plis de l'écorce.

F, circonvolution fronlale ascendanle: P, pariétale ascendante; F', F-, F^, première, deuxième, troisième
Ironlales; pF-, pied de la deuxième frontale; -ri'A, pli d'anastomose antérieui' de la première frontale
(F') à la deuxième (F-| : rBM, pli d'anastomose moyeu de la deuxième frontale (F-) à la troisième (F^)

;

-BA, pli d'anastomose antérieure de la deuxième fronlale (F^J à la troisième (F=) ; CAP, cap de la

lioisième circonvolution frontale; FO"', troisième circonvolution fronto-orbitaire ; OF, opercule frontal;
OPi, opercule rolandique; OP, opercule pariétal; P*s, pli supérieur du lobule pariétal supérieur; PM, pli
inférieurdu lobule pariétal supérieur; P', lobule paiic'lal inférieur, ou deuxième circonvolution pariétale;
pP-, pied du lobule pariétal inférieur; GP, lobule du pli courbe; PC, pli courbe; G', G-, O'', première,
deuxième, troisième circonvolulions occipitales ; zO. premier pli de passage exierne ; -nP. deuxième pli
de passage exierne: rOT, troisième pli de passage exierne; T' T- T'', première, deuxième, troisième
circonvolutions temporales; Tt circonvolution temporale transverse, ou pli de passage temporo-pariétal
profond ; GS, opercule du fond de Sylvius

; PS, pôle sphénoïdal.

tructives. — « La zone motrice comprend seulement les circonvolutions frontale

et pariétale ascendantes et le lobule paracentral (').

(') Les nnalomics conlernporaines donnent des descriiilions suffisamment explicites de
la topographie cérébrale. Nous y renvoyons le lecteur. La ligure schém/itique ci-dessus
suffira pour reconnaître sur quelques profils de l'hémisphère les localisations principales
dont il va cire question.

[BRISSAUD et SOUQUES.}
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« Les paralysies provoquées par des lésions destructives à Técorce affectent

des formes cliniques différentes selon le siège et l'étendue des lésions provoca-

trices. Les hémiplégies totales d'origine corticale sont produites par des lésions

étendues des circonvolutions ascendantes (fîg. 5). Les paralysies partielles sont

produites par des lésions limitées des mêmes circonvolutions.

Parmi ces paralysies partielles ou monoplégies, on peut distinguer :

FiG. 5. FiG. (1.

« a. Les monoplégies brachio-faciales, qui coïncident avec des lésions de la

moitié inférieure des circonvolutions ascendantes (fig. 6);

« b. Les monoplégies brachio-crurales, qui coïncident avec des lésions de la

moitié supérieure des circonvolutions ascendantes (fig. 7):

« c. Les monoplégies faciales et linguales, qui dépendent de lésions très limi-

tées de l'extrémité inférieure de la zone motrice, et particulièrement de la fron-

tale ascendante (fig. 8);

« d. Les monoplégies brachiales, qui dépendent des lésions très limitées de la

Fig. 7. Fig. S.

partie moyenne de la zone motrice et particulièrement du tiers moyen de la

frontale ascendante (fig. 9);

<( e. Les monoplégies crurales, qui dépendent de lésions très limitées du

lobule paracentral. » (Charcot et Pitres.) (fig. 10.)

La localisation à l'insula, que MM. Raymond et Brodeur ont essayé de faire

d'une hémiplégie à caractères spéciaux, est critiquée et rejetée par Charcot et

Pitres. Fr. Franck et Pitres rangent les circonvolutions de l'insula parmi les

régions dont la destruction n'est jamais accompagnée de troubles notables des

mouvements. Elles font partie de la zone sileneieuse.

Quelques localisations motrices coi'ticales ont été essayées en dehors de la

zone motrice limitée par Charcot et Pitres.
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MM. Raymond et Artaud(') concluenl, dans leur Mémoire sur le trajet intra-

céréhral de F/rypogloAse, que c'est dans le pied de la circonvolution frontale

ascendante que se ti'ouve « le centre des mouvements des muscles de la langue,

et par suite l'origine corticale de l'hypoglosse. Ce centre est bilatéral etdifîérenl

en cela de celui de l'aphasie, qui, comme on le sait, est unilatéral et localisé à

l'Iiémisphère gauche ».

La localisation corticale des mouvements de la face a été déterminée tout

récemment d'une façon très précise dans une observation où le cerveau pré-

FiG. '.t. FiG. 10.

sentait « une lésion corticale unique, un ramollissement jaune, situé dans la

région de l'opercule rolandique gauche, juste en arrière de l'opercule fron-

tal (-). » La malade avait une paralysie faciale droite totale, intéressant à la

fois le facial supérieur et inférieur. Si cette observation devait, « en raison de

l'exiguïté de la localisation, servir de document unique pour la détermination

du centre des mouvements de là face chez l'homme, il faudrait conclure que

ce centre occupe exactement, sur

l'opercule, la portion de l'écorce si-

tuée juste en arrière de l'extrémité

inférieure de la scissure de Rolando
(fig. 11) ».

On a soutenu pendant longtemps
que, dans les hémiplégies cérébrales

(centrales ou corticales), le facial infé-

rieur était seul touché. Il est aujour-

d'hui admis universellement que le

facial supérieur participe presque tou- Fig. ii. ,
jours, pour ne pas dire toujours, à la

paralysie. Pugliese et Milla (1890) ont pu réunir 25 observations démonstra-
tives à cet égard et conclure que le domaine du facial supérieur « est d'or-
dinan-e intéressé, dans une mesure plus ou moins grande, selon le siège et
l'étendue de la lésion cérébrale et du fait des dispositions individuelles ».

Et Pugliese a pu ajouter : « Le degré de paralysie des différents groupes de
mu.scles dans l'hémiplégie correspond précisément au degré de fréquence
de leur usage unilatéral », autrement dit « dans l'hémiplégie les muscles sont
d'autant plus gravement atteints que le degré de leur asynergie fonctionnelle

(') ArcJi. de ncuroL, 18S4, I. I, p. 151.

(-) Progrès iiv:d., 18!>5, p. 493. Localisation corticale des mouvements de la face.

\_BR1SSAUD et SOUQUES -\



14 MALADIES DE L'HÉMISPHÈRE CÉRÉBRAL.

est plus élevé. » On conçoit, pour cette raison, que le facial supérieur soit

moins touché que l'inférieur.

Les muscles frontal, sourciller et orbiculaire palpébral étant des muscles

soumis à la volonté doivent avoir un centre cortical. L'existence du centre cor-

tical du facial supérieur est actuellement démontrée. Les méthodes expérimen-

tale et anatomo-clinique l'ont établi. Ferrier avait déjà signalé, chez le lapin,

en dehors des centres corticaux des membres, une zone dont l'excitation ame-

nait l'occlusion de l'œil du côté opposé. Depuis lors, Hitzig, Luciani et Tam-
burini ont confirmé ce fait chez le chat et chez le chien. Chez l'homme, en outre

des observations anatomo-cliniques de Pugliese et Milla, il existe des expériences

(Bartholow, Sciamanna) qui établissent le centre cortical des mouvements de

Vorbiculaire des paupières. Ce centre de l'orbiculaire palpébral serait situé dans

le tiers inférieur des circonvolutions centrales, et d'une façon plus précise dans

la partie supérieure de la zone de la face, au-dessus des centres de la langue et

de la bouche, probablement en avant du sillon de Rolando, c'est-à-dire près du

pied de la deuxième frontale. Près du centre de l'orbiculaire des paupières se

Jrouverait, d'après les observations de Sciamanna et Marfan, le centre du muscle

frontal.

Ces centres de l'orbiculaire palpébral et du muscle frontal ont une action

bilatérale, c'est-à-dire que chaque centre cortical envoie des fibres aux noyaux

bulbaires droit et gauche du facial, les fibres croisées étant cependant plus

nombreuses que les fibres directes, pour l'orbiculaire tout au moins.

Les fibres du facial inférieur passent dans le genou de la capsule, en avant

des fibres cortico-brachiales ; immédiatement en avant des fibres du facial infé-

rieur doivent passer les fibres cortico-bulbaires du facial supérieur; enfin, en

avant de célles-ci cheminent les fibres de l'hypoglosse.

En résumé, « quant avi centre cortical d'innervation motrice volontaire des

muscles supérieurs du facial, dit J. Soury('), muscles qui participent certaine-

ment à l'hémiplégie comme ceux qu'innerve la branche inférieure de ce nerf,

quoique dans une mesure différente, il n'y a plus de doute qu'il doive être loca-

lisé dans le tiers inférieur de la frontale ascendante , au-dessus des centres de la

langue, en face du pied de Fj. La démonstration clinique de ce centre a été

donnée par Pugliese (1898). Comme tous les centres analogues de l'écorce céré-

brale, il répond par des convulsions aux états d'irritation, par de la paralysie aux

lésions destructives. Le centre cortical de ces muscles possède une action bila-

térale, et cela est vrai non seulement du centre des muscles frontaux, mais de

ceux des autres muscles supérieurs de la face en général (Pugliese et Milla),

muscles qui appartiennent à la catégorie de ceux qui d'ordinaire agissent simul-

tanément avec les inuscles homonymes du côté opposé. Les muscles innervés

par la branche inférieure de la VIT' paire d'un côté peuvent souvent présenter

une action synergique, associée à celle des muscles homonymes du côté opposé;

d'ordinaire ils se contractent isolément. Il en résulte que les centres corticaux

de la branche inférieure du facial possèdent surtout une activité fonctionnelle

unilatérale. Les muscles orbiculaires qui, sous l'influence de la volonté, peuvent

se contracter ensemble, n'agissent pourtant d'ordinaire que séparément: l'exci-

tation directe de l'écorce peut donc ne déterminer qu'une contraction unilaté-

rale de ces muscles. Les muscles frontaux, au contraire, à l'instar des muscles

(') J. SouRY. Système nerveux central., p. 171".
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masticateurs et respiratoires, ne se contractent qu'ensemble, synergiquement,

quelque effort contraire que tente la volonté pour dissocier leur mouvement.

Voilà pourquoi l'excitation corticale détermine ici des effets moteurs bilatéraux.

Plus l'action des muscles homonymes est synergique, plus, naturellement, est

élevé le degré de bilatéralité fonctionnelle des centres moteurs corticaux consi-

dérés. »

MM. Landouzy et Grasset avaient indiqué, comme centre cortical de l'éléva-

tion de la paupière supérieure, le pli courbe. Mais il existe un nombre respec-

table « d'observations bien régulières de destruction totale du pli courbe, chez

des sujets qui n'avaient présenté pendant leur vie aucun trouble de la motilité

des paupières ». Les expériences de De Bosco, faites sur le chien, ont conduit

cet auteur <à attribuer à la paupière supérieure un centre cortical situé au-dessus

de celui de la face. Il ferait donc partie, en somme, du centre de la face(').

Mais ceci demande confirmation.

M. Grasset localise dans le même point le centre dont les lésions donneraient

lieu à la déviation conjuguée des yeux avec rotation de la tète. M. Landouzy

place le même centre au pied du lobule pariétal inférieur. Mais il semble

impossible à Charcot et Pitres d'admettre un rapport directement saisissable

entre la déviation conjuguée de la tète et des yeux et la destruction des lobules

pariétaux.

Carville et Duret, Pozzi, Duval, s'appuyant sur les expériences de Ferrier,

avaient placé un centre moteur pour les muscles de la tète sur le pied de la

première circonvolution frontale, et des centres moteurs pour les muscles de la

face et des lèvres svir le pied de la deuxième circonvolution frontale. « Les

observations anatomo-cliniques n'ont pas confirmé les inductions de ces

auteurs. »

Ferrier localisait, chez l'animal, les centres corticaux des mouvi'iiic.ntH de la

tête et des yeux dans la région post-frontale, c'est-à-dire au niveau de la moitié

postérieure ou des deux tiers postérieurs des première et deuxième circonvolu-

tions frontales. L'excitation du cortex à ce niveau produit des mouvements laté-

raux de la tête et des yeux du côté opposé, avec dilatation des pupilles.

« L'expression de l'animal, dit-il, est celle de l'attention et de l'étonnement. »

Du reste, les mêmes mouvements sont déterminés par l'excitation des centres

sensoriels, visuels ou auditifs. « Il faudrait attribuer, ajoute J. Soury, aux cen-

tres sensitifs de l'écorce, à ceux de la peau ou des viscères, par exenq:)le, ce que

Ferrier ne dit que des centres sensoriels de la vision, de l'audition, de l'olfac-

tion. »

Est-il nécessaire d'ajouter que l'ablation de la partie postérieure des première

et deuxième circonvolutions frontales amène une déviation conjuguée du côté

de la lésion, par suite de la paralysie des muscles du côté opposé. Si l'ablation

n'est pas totale, la paralysie n'est que transitoire (Sch;vfer).

Dans des recherches ultérieures, Ferrier étend le domaine cortical des mouve-
ments de la tête et des yeux des régions post-frontales aux régions préfrontales.

« Il est raisonnablement permis, dit-il, de soutenir que les dernières forment
avec les premières une partie du même centre. » La destruction totale des

lobes frontaux entraîne l'immobilité de la tête et des yeux, ainsi qu'un état d'in-

différence et de stupidité que caractérise la perte de l'attention.

Cj Reoue ncuro/., IN'.)^), ]i. n" H).
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Schfefer a conOrmé l'existence post-frontale du centre des- mouvements
latéraux de la tête, et étudié dans ce centre des points pour l'excitation des mou-
vements des yeux, des paupières et des pupilles, constituant le centre du regard

« Blicksgebiet ». Beevor et Horsley distinguent nettenient le centre des mouA'e-

ments de la tète du centre de, la déviation simultanée des yeux et de la tète. Ce'

dernier a été à son tour dissocié par Molt et Schsefer en trois territoires: l'un

moyen pour la déviation conjuguée ordinaire des yeux, l'autre supérieur pour la

déviation avec abaissement des globes oculaires et le troisième inférieur pour la

déviation avec élévation des globes.

En outre Schœfer a découyert un nouveau centre cortical occipital des mou-
vements des yeux. Pour Ferrier, ce centre occipital n'agit sur les muscles des

yeux que d'une façon indirecte en évoquant des images visuelles, tout comme
le fait l'impression d'un son qui détermine des mouvements de la tète, des yeux

et des oreilles. Et il oppose ce centre « sensoriel » au centre frontal « moteur ».

Mais Schœfer a montré par des expériences précises que l'action des centres

dits sensoriels « occipital et temporal » est directe, et peut être indépendante du

centre frontal, encore que le temps de réaction qui suit l'excitation du centre

« sensoriel » soit plus long que celui qui suit l'excitation du centre frontal.

Quoi qu'il en soit, il existe dans l'écorce des centres multiples des mouvements

des yeux et ceci explique la rareté des ophtalmoplégies corticales comparative-

ment à la fréquence des paralysies corticales de la face.

D'autre part, dans l'explication des mouvements conjugués des yeux, il faut

faire appel aux expériences de Sherrington. Cet auteur a montré que dans

la déviation des yeux à droite, par exemple, il faut tenir compte de l'inhibition

du tonus exercée par l'excitation cérébrale des centres frontal ou occipital sur

le muscle abducens gauche. Cette action inhibitive doit être locahsée dans les

centres sous-corticaux, car on l'obtient également par l'excitation de la couronne

rayonnante, de la capsule interne et du corps calleux.

Ya-t-ildes centres corticaux pourd'autres mouvements des yeux? Risien Russell

a décrit dans l'écorce des centres pour les mouvements des yeux en haut, en bas,

en haut et en dehors, en bas et en dedans, et un centre pour la convergence.

Tous les mouvements oculaires ont leur représentation dans le cortex. Cet

auteur a, en outre, décrit des centres pour les mouvements des yeux dans le

cervelet et constaté que les lobes latéraux du cervelet et les centres cérébraux

des muscles oculaires exercent une influence antagoniste sur les muscles

des yeux.

La clinique montre la fréquence de la déviation conjuguée des yeux et de la

tète au cours de l'hémiplégie et de l'épilepsie jacksonnienne. Le centre cortical

de cette déviation siégerait pour Landouzy « sur le lobule pariétal inférieur et,

d'une façon plus précise, sur le pied du lobule pariétal inférieur »
;
pour Grasset

« dans les circonvolutions qui coiffent le fond de la scissure de Sylvius et le pli

courbe ». Wernicke et Henschen placent également ce centre dans le lobule

pariétal inférieur. Flechsig nie pareille localisation. Cette région n'a pas, en

elfet, de faisceau de projection. Si ses lésions profondes ont pu s'accompa-

gner de déviation conjuguée des yeux et de la tête, c'est que dans cette région

passent d'une part les radiations optiques et d'autre part le faisceau temporal

cortico-protubérantiel de la sphère auditive. Or l'excitation de ces faisceaux de

la vision et de l'audition peut, comme celle des centres sensoriels auditif et visuel,

déterminer des mouvements des yeux. Quant à la déviation conjuguée des yeux,
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notée dans les lésions du pli courbe, il faut l'attribuerau même mécanisme général.

Dans les cas, soit d'hémiplégie, soit d'épilepsie partielle débutant par la dévia-

tion conjuguée de la tête et des yeux, on a plusieurs fois relevé Texistence d'une

lésion corticale au niveau du lobe frontal, particulièrement de la première et

deuxième circonvolutions frontales. Bechterew, qui rapporte quelques observa-

tions cliniques de ce genre, a pu, au cours de trépanations chez l'homme, con-

stater trois fois que le centre de cette déviation siégeait à la partie postérieure

de la deuxième frontale. La clinique et l'expérimentation s'accordent donc pour

démontrer l'existence du centre frontal « moteur» des mouvements des yeux. En

est-iî de même pour leurs centres sensoriels? Une observation de Heitz et

Bender(') plaide dans ce sens : il s'agit d'un malade ayant des crises d'épi-

lepsie jacksonienne débutant par la déviation conjuguée de la tête et des yeux,

d,u côté gauche. A l'autopsie on trouve une lésion unique, à cheval sur la

substance grise et la substance blanche, à la partie postérieure du lobe temporal.

Voyons maintenant où se trouve l'aire corticale des mouvements de la nuque

et du tronc. Les auteurs sont en désaccord sur ce chapitre.

Déjà, en 1870, Fritsch et Hitzig plaçaient le centre des mouvements de la

nuque, chez le chien, sur la convexité du gyrus préfronial. Les muscles du dos,

de la queue et de l'abdomen se contractaient quand on excitait une région voi-

sine de la précédente. Munk localise, chez le singe, le centre des mouvements
de la nuque et du tronc sur le lobe frontal et admet deux centres distincts,

celui de la nuque étant situé plus en arrière que celui du tronc. En extirpant

unilatéralement le lobe frontal, chez le singe et chez le chien, il constate du

côté opposé l'absence de courbure du rachis. En enlevant les deux lobes fron-

taux, le rachis devient immobile des deux côtés et fait voussure. L'excitation de

la face supérieure ou interne d'un lobe frontal provoque un mouvement de

courbure latérale de la colonne vertébrale, du côté opposé d'abord et ensuite

du côté correspondant. Comme Munk, Wernicke admet que le centre de la

nuque siège dans le lobe frontal et il le localise en avant du tiers moyen de la

frontale ascendante. Grosglick est venu récemment confirmer les recherches de

Munk dans leurs points essentiels. Cet auteur, en extirpant \m lobe frontal, a

pu constater du côté opposé des troubles sensitifs et moteurs de la nuque et du

ironc, qui disparaissaient progressivement et complètement en trois mois.

Quelques observations cliniques semblent plaider en faveur de cette théorie.

Chez un malade dont la tète était inclinée fortement en avant, Hitzig put, en

1892, diagnostiquer une lésion du lobe frontal et l'intervention vint lui donner

raison. Chez un malade de Fraenkel, qui présentait comme signe prédominant
une raideur extrême de la nu(pie et une déviation à droite de la tète et des yeux,

l'autopsie révéla une hémorragie corticale de l'hémisphère gauche, au niveau

de la partie postérieure des deuxième et troisième circonvolutions frontales.

Mais le siège préfrontal du centre des mouvements de la nuque et du tronc

n'est accepté ni par Ferrier, ni par Ilorsley, Schœfer, Unverricht, Kusick, etc.

Horsley et Schfefer n'ont observé aucun trouble moteur du tronc consécutive-

ment à l'ablation uni ou bilatérale du lobe frontal chez le singe. Pour eux, le

centre de la musculature du tronc occupe le yyrm marginali». Pour Unverricht

et Kusick, ce centre se trouve situé, entre les centres des membres antérieur et

postérieur, sur la face externe du gyrus sigmoïde postérieur.

[^] Ho^'iélé ,lr iieiir(ih,<iii\ 1901.
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Rothmann a repris les expériences d'Unverricht et de Kusiclc, en extirpant et

en excitant les centres des membres, et vu que la musculature du tronc restait

entièrement intacte. Il conclut : « 1° la région des extrémités, localisée sur

Técorce cérébrale dans les circonvolutions centrales, n'a aucun rapport avec la

musculature du tronc; 2" les courbures de la colonne vertébrale, observées con-

sécutivement à l'excitation électrique de ces régions, sont toujours provoquées

secondairement par la forte contraction du muscle iléo-psoas ou de la muscula-

ture de l'omoplate sans la moindre participation des muscles du dos. » Somme
toute, Rothmann a confirmé les opinions de Munk.
La plupart des auteurs pensent que la représentation corticale des muscles

du tronc et de la nuque est bilatérale. Cette opinion n'est pas partagée par

Schfefer, Beevor et Horsley qui n'acceptent que la représentation unilatérale

dans l'hémisphère opposé.

Le centre cortical des mouvements volontaires du larynx (ou de la phona-

tion), soupçonné par Munk avec « une sûreté presque mathématique », comme
dit Krause, son élève, a été déterminé par ce dernier. Il siège dans une aire

corticale qui lui est commune avec les centres des muscles aniéricurs du cou et

du pharynx et occupe exactement, chez le chien, Visthrne ou pied du gyrus pré-

crucial. D'après Krause, l'excitation unilatérale de ce centre produit l'adduction

bilatérale des cordes vocales, en même temps que l'ascension du larynx et des

mouvements de déglutition. Son ablation unilatérale ne produit, par contre,

aucun trouble appréciable, mais son abblation bilatérale provoque des troubles

de la voix : les chiens ne peuvent plus aboyer du tout ou bien n'émettent que

des gémissements et des petits sons aigus, d'ordre réflexe, analogues à ceux

de jeunes chiens.

Les recherches de Krause ont été répétées et confirmées par Semon et Hors-

ley. Masini, qui recule notablement les limites de l'aire de Krause, pense que le

centre laryngé d'un côté innerve la corde vocale du côté opposé; il ne nie

cependant pas tout rapport avec la corde vocale homologue. Wollenberg-(')' a

publié un fait clinique favorable à cette manière, de voir.

F. Klemperer a constaté, comme Krause, Semon et Horsley, que l'excitation

unilatérale du centre cortical laryngé amenait toujours l'adduction bilatérale

des coi'des vocales et que, par contre, sou extirpation, même bilatérale, n'avait

aucun effet sur les mouvements des adducteurs et sur la phonation. Onody,

qui a fait les mêmes constatations, place , le centre de la phonation dans les

tubercules quadrijumeaux postérieurs. Enfin, un élève de Bechterew, Iwanow(^)

a repris cette question des centres des mouvements des cordes vocales et de

l'émission de la voix, dans l'écorce cérébrale et dans les ganglions sous-coi'ti-

caux. Il est arrivé aux conclusions suivantes : l'excitation unilatérale de l'aire

de Krause amène l'adduction des deux cordes vocales (fermeture de la glotte)

avec une émission de voix et accéléi'ation de la respiration. La destruction

unilatérale de ce centre phonateur cortical n'a, chez le chien, aucune influence

appréciable sur les mouvements des cordes vocales et sur la phonation; sa

destruction bilatérale entraîne la suppression de la phonation consciente ; la

phonation réflexe persiste seule. Il y a, en effet, des centres réflexes de la phona-

tion dans le thalamus et dans les tubercules quadrijumeaux postérieurs. Et

Iwanow ajoute que la destruction du centre phonateur cortical amène une

(') WoLLENBERG. Ncurol. Centralblat., 1896.

(-) Iwanow. Travaux de la clinique de Bechterev:, 1900.
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dégénération descendante des fibres situées à proximité du genou de la capside

interne, en avant du faisceau pyramidal, qui se continuent dans le ruban interne

et dans les pyramides et se dirigent vers les noyaux du bulbe des deux côtés.

Dans l'aire de Krause la partie antérieure, d'après Beevor et Horsley, appar-

tiendrait à l'adduction des cordes vocales'; l'excitation de la partie postérieure

de cette aire amènerait en même temps des mouvements du pharynx; l'exci-

tation des points voisins produirait l'élévation ou l'abaissement du larynx, ou

bien des mouvements de déglutition et de mastication.

En somme, les physiologistes ne sont pas absolument d'accord sur les fonc-

tions du centre phonateur cortical. D'autre part, les observations auatomo-cli-

niques n'ont pas fait une lumière complète sur le rôle de ce centre chez l'homme,

— on sait que, chez l'homme, le centre absolu occupe la moitié antérieure de

l'extrémité inférieure de la frontale ascendante — et elles ne sont pas toujours

conformes aux données de la physiologie.

Parmi les troubles de la phonation par lésion cérébrale, le défaut d'émission

de la lunj- proprement dite mérite une mention spéciale. Lorsqu'on parle à voix

basse, c'est-à-dire en articulant sans que la voix résonne, le larynx n'intervient

que dans une très faible mesure. Les cordes vocales ne vibrent pas. Or on ne

connaît pas d'affections circonscrites des centres corticaux qui suppriment la

fonction vocale proprement dite sans compromettre gravement, du même coup,

Varticulation dévolue aux muscles de la bouche, du pharynx, de la langue, du

palais et des lèvres. En d'autres termes, il n'est pas absolument démontré,

jusqu'à présent du moins, qu'il existe un centre fonctionnel cortical des .sons

laryngés coordonnés. Tout porte à croire que si l'hémisphère renferme des

organes moteurs des cordes vocales — et cela ne peut être mis en doute — les

organes dont il s'agit sont, sinon entièrement confondus, du moins étroitement

associés avec ceux de l'ai^ticulation. Ils peuvent n'être pas les mêmes ; mais ils

touchent de si près ces derniers qu'une lésion de ceux-ci doit presque fatalement

supprimer ceux-là.

Chez les hémiplégiques en particulier, lorsque l'articulation des mots est dif-

ficile, l'émission de la voix est le plus souvent défectueuse, étranglée, spasmo-

dique, tremblotante, suspirieuse, hoqueteuse. Qu'en faut-il conclure ? Que le

centre laryngé cortical est altéré et que la moitié de la glotte correspondant

audit centre cortical est paralysée ou contracturée ? Nous disons la moitié de la.

glotte, et non pas seulement la corde vocale, attendu qu'on ne peut concevoir la

fonction vocale comme l'apanage exclusif du muscle thyro-aryténoïdien. Dans
les innombrables modalités de la voix, dans son timbre, dans sa tonalité, dans

sa force, il faut admettre une complexité physiologique de la totalité des mem-
branes et de la musculature du larynx et des organes accessoires, que l'analyse

expérimentale est encore impuissante à nous expliquer. A l'état morbide que
nous signalons correspond, par conséquent, un trouble dans l'activité de la

moitié de l'orifice glottique. Dans certains cas, il faut bien le reconnaître aussi,

alors même que la face tout entière — moins le facial supérieur — est para-

lysée ou contracturée, la phonation est encore possible. Cela tient, sans aucune
hésitation, à ce fait que les deux moitiés de la glotte sont innervées, chacune,

par les deux hémisphères. Si l'un des deux centres hémisphériques fait défaut,

le centre de l'autre hémisphère suffit en grande partie à la tâche. Il s'ensuit que
l'intensité du son glottique est simplement amoindrie. Et si, comme nous
venons de le signaler, la voix est altérée, si les deux moitiés de la glotte ne

[BRISSAUD et SOUQUES.}
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vibrent pas à l'unisson, c'est que le sujet porteur de la lésion a une décussation

inégale de ses fibres nerveuses laryngées.

Contrairement à F. Franck, Krause affirme l'existence d'une zone psycho-

motrice pour le larynx, et les expériences très démonstratives de Semon et

Horsley prouvent que cette zone peut être localisée, chez le singe, au niveau

de la partie antérieure du pied de la frontale ascendante. De rares observations

cliniques, entre autres celles de Garel, de Mûnzer, de Rossbach et d'Eisenlohr,

établissent la réalité de cette localisation corticale chez l'homme et du trajet

des fibres capsulo-pédonculaires qu'elle projette vers le bulbe. Deux autopsies

de Déjerine nous renseignent encore plus exactement : le centre cortical laryngé

occupe la partie inférieure de la frontale ascendante, c'est-à-dire, d'une façon

précise, la portion de cette circonvolution qui est située en arrière du sillon

prserolandique inférieur et que nous avons appelée opercule frontal. Quant à

soutenir, conformément à l'opinion de Semon et Horsley, que les centres laryn-

gés des deux hémisphères se partagent également la fonction motrice des deux

moitiés ou de la totalité de la glotte, cela nous paraît impossible, en ce qui

concerne l'homme. Nous venons de dire en effet que certaines observations

d'hémiplégie cérébrale mentionnent des troubles de la fonction vocale. Et cepen-

dant, il faut le reconnaître, les paralysies unilatérales d'une corde vocale consé-

cutivement à une hémiplégie cérébrale sont véritablement exceptionnelles.

Simerka(*) a examiné, à cet égard 25 hémiplégiques qui par l'existence soit de

troubles du langage, notamment de dysarthrie, de dysphagie, soit de paralysie du

voile du palais, semblaient devoir offrir des troubles laryngés. Chez 19 de ces

malades il n'a observé aucun trouble des mouvements des cordes vocales; chez

4 autres, il y avait quelques troubles de la corde vocale (droite), qui ne s'éloignait

pas de la ligne médiane pendant la respiration et se mouvait vers la ligne

médiane, pendant l'intonation, de façon à empiéter un peu sur l'autre côté.

Simerka déclare que ses recherches sont confirmatives de l'opinion de Semon et

Horsley.

L'hypothèse de Masini paraît cependant beaucoup plus conforme aux faits

humains : chaque hémisphère exercerait une action prédominante sur la moitié

opposée de la glotte, non sans être capable d'actionner plus faiblement l'autre

moitié. Du reste, jusqu'à présent, aucune preuve sérieuse n'a pu être invoquée

on faveur d'une localisation asymétrique de la fonction vocale, comparable à la

localisation de Broca.

Le larynx est non seulement l'organe de la phonation ; il est encore l'organe

de la respiration laryngée, dévolue aux abducteurs de la glotte. Le centre corti-

cal de l'abduction des cordes vocales est très étendu et siège au-dessus du

centre phonateur ou de l'adduction. Son excitation produit chez l'animal l'accé-

lération des mouvements respiratoires. Il existe en outre sur le lobe frontal des

centres de ralentissement de la respiration.

Entre le centre de la face et celui du larynx s'en trouverait un troisième,

toujours au pied de la frontale ascendante : c'est le centre masticateur. D'ail-

leurs, ce centre n'a guère été déterminé qu'expérimentalement. « On n'a pas

encore rencontré d'observation assez pure pour permettre, de par la clinique

seule, la localisation précise de ce centre (-). »

(') Revue Neurohi;/., 1.S96.

(") Hoix. Reoue de méd., 1893, p. 428. Tuberculose méningée de l'adulte. Forme tétanique.

Tiismus d'origine cérébrale.
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Enfin, une région de Técorce, dont l'excitation produit l'ar.tc entier de la déglu-

tition, a été trouvée par V.-M. Bechterew et P. -A. OstankofT; elle est située

chez le chien « à l'extrémité antérieure du deuxième sillon; une ligne fictive

qui continuerait en avant et en bas le sillon crucial tomberait au niveau de ce

centre. Il se trouve au voisinage du centre buccal (centres des mouvements des

angles de la bouche) de Ferrier. Un peu au-dessus de lui se trouverait un autre

centre en rapport avec la respiration (') ».

Réthi a déterminé les centres corticaux et sous-corticaux des mouvements

coordonnés de la mastication et de la déglutition. Le centre cortical qui est bila-

téral est situé en avant et en dehors du centre cortical des extrémités (gyrus

sigmoïde). Quant au centre sous-cortical, il occuperait la situation suivante :

« Au-dessous du thalamus opticus ou dans le thalamus se trouve un organe

central, localisé entre les fibres de la couronne rayonnante et celles du ^ec/?<?iCî<-

lus cerebri, dont la fonction est de déterminer sous une incitation volontaire,

partie de l'écorce cérébrale, la production de tous les mouvements variés, com-

binés et coordonnés, dont l'acte de manger est la fin, c'est-à-dire les mouvements
des muscles de la mastication, des lèvres et de la langue et ceux de la déglutition

qui en suivent fatalement mais sans que ces mouvements cessent d'être une

réaction d'ensemble. » Après l'ablation de ce centre sous-cortical, ajoute

.J. Soury, l'excitation des voies passant par le pédoncule cérébral n'est plus suivie

que d'une simple contraction des muscles masticateurs, sans mouvements
typiques de la langue et des lèvres, et sans acte de déglutition.

Nous signalerons en passant que les centres corticaux de la faim et de la soi/,

trouvés par St. Paget(^), seraient placés à l'extrémité antérieure du lobe tem-

poro-sphénoïdal, non loin du gyrus iincinatus.

Nous donnons le schéma de Beevor et Horsley, adopté par Ferrier. On y
trouve une division très précise de la zone motrice en aires différentes corres-

pondant aux segments du corps et, qui plus est, des membres. Nous n'avons

pas insisté sur ces aires motrices multiples, parce qu'elles n'ont été déterminées

que par la méthode expérimentale des excitations chez le singe. Cela demande
confirmation sur certains points. On y trouve :

1" Les centres affectés au membre inférieur échelonnés d'avant en arrière,

le plus antérieur correspondant au segment le plus supérieur et ainsi de suite,

comme si le membre inférieur était couché le long delà convexité de l'hémisphère
;

2" Les centres du membre supérieur superposés au-dessous, comme si le

membre était pendant le long du sillon de Rolando:
3" Le centre des mouvements de la tète en avant de la zone motrice propre-

ment dite, au pied de la V'' frontale ;

4° Le centre des mouvements du tronc qui sont surfont à la face interne entre

ceux de lacuisse et de l'épaule, cette disposition permettanl la comparaison du
bonhomme couché le long de l'hémisphère;

5" Les centres de la face échelonnés de haut en bas et correspondant succes-

sivement à la paupière, puis à la bouche, à la partie inférieure de la région

rolandique, dont ils atteignent l'extrémité (c'est-à-dire la scissure de Sylvius),

au niveau de la pariétale ascendante;

G» Le centre des mouvements des yeux en avant de la frontale ascendante, au
même niveau

;

(') Revue neuriA., 18iir), p. 70L ri"24.

(*) Paget. liril. vied. jimniitl, IS!»7.

iBRlSSAVD et SOUQUES.]
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7" Les cenlres du larynx, du pharynx et de la masticalion loulà fait à Textré-

mité ini'érieure de la irontale ascendante.

Effets des lésions irritatives. — Voici maintenant les conclusions de Cbarcot

et Pitres relativement aux Icr^ion^ irrit/itioes.

« Les lésions irritatives de Técorce peuvent donner lieu à des convulsions

épileptiformes (épilepsie partielle, jacksonienne ou corticale). Ces convulsions

se distinguent d'ordinaire très nettement des convulsions de Tépilepsie vraie.

Elles débutent par une aura motrice et peuventse généraliser ou rester limitées

à une moitié du corps (hémispasme) ou à un seul groupe musculaire (mono-

spasme).

« En général, les lésions siLSceptibles de provoquer des convulsions épilepti-

formes siègent dans le voisinage de la région corticale, dont la destruction

coïncide avec la paralysie des groupes musculaires, primitivement convulsés au

début de l'accès. Elles peuvent, dès lors, siéger indifféremment sur la zone

motrice elle-même ou sur la zone non motrice, et il n'y a pas entre la forme de

l'épilepsie partielle et la topographie de la lésion corticale provocatrice de rap-

port constant, comme il en existe entre les paralysies d'origine corticale et le

siège des lésions destructives qui leur donnent naissance. »

;Une réserve est nécessaire. Quoique l'épilepsie bravais-jacksonienne soit une

forte présomption en faveur d'une lésion corticale, il est possible qu'elle soit

causée par une lésion sous-corticale (cas de Duilocq et autres cités par cet

auteur)('). Nous reviendrons plus loin sur ce point.

Nous verrons également que, d'après Seppilli (cité par J. Soury), « l'épilepsie

partielle peut exister même en l'absence des centres moteurs corticaux du côté

opposé ». Ici encore les corps opto-striés pourraient suppléer les centres moteurs

corticaux. « Il leur attribue les mêmes propriétés épileptogènes et croit qu'ils

peuvent devenir le point de départ de convulsions limitées au côté opposé du

corps. » Seppilli s'appuie sur une observation personnelle rapportée par

J. Soury. Son opinion est conforme à celle de Luciani et Tamburini (voir plus

haut).

Localisations sensitives. — A l'heure actuelle, il n'est plus impossible de

localiser dans l'écorce cérébrale un ou plusieurs centres de la sensibilité géné-

rale. Mais l'histoire des localisations sensitives n'est pas encore définitivement

écrite. Plusieurs chapitres sont encore discutés. L'exposé de cette question est

remarquablement fait dans les travaux récents de Verger (-), Soury (''), Long (''),

et Brécy (^) auxquels nous avons fait de larges emprunts.

Les localisations sensitives dans l'écorce cérébrale sont basées sur les résul-

tats fournis par la méthode expérimentale et par la méthode anatomo-clinique.

Un certain nombre de physiologistes, en détruisant la zone dite motrice, ne

constatèrent aucun trouble sensitif et furent amenés conséquemment à recher-

cher la localisation delà sensibilité dans une autre zone. Ferrier d'abord, soit

seul, soit en collaboration avec Yeo, se fit le défenseur de cette doctrine et

localisa la sensibilité dans la circonvolution de l'hippocampe. Puis Horsley et

Schaeffer, dans un premier travail, partagèrent d'abord cette opinion. Plus

(') Revue de méd., 1891, p. )02.

C^) Verger. Thèse de Bordeaux, 1807.

('') Soury. Syslcuie nerveux central, 1898.

('') Long. Thèse de Paris, 1899.

(^) Brécy. Thèse de Paris, 1902.



LOCALISATIONS CÉRÉBRALES. 23

lard, il est vrai, revenant sur leurs idées, ils admirent que la sensibilité est

localisée à la fois dans les circonvolutions centrales (zone motrice) et dans le

corps calleux. De même, Bechterew place les centres sensitifs corticaux en dehors

et en arrière de la zone rolandique et Nothnagel dans le lobe pariétal.

Cependant la majorité des expérimentateurs obtenait, en détruisant la zone

dite motrice, la coexistence de troubles moteurs et de troubles sensitifs, et en

concluait que les centres sensitifs occupent la même topographie que les centres

moteurs. Il nous suffira de citer ici les noms de Hitzig, Schiff, Munk, Bastian,

Tripier. ÏMunk admet (rois espèces de zones dans Técorce cérébrale, à savoir la

sphère visuelle dans le lobe occipital, la sphère auditive dans le lobe temporal

et la sphère sensible (F'uhlsp/iao'e) qui occupe les mêmes limites que la zone

motrice de Ferrier.

11 divise, d'autre part, cette sphère sensible en six segments destinés au

membre postérieur, au membre antérieur, à la tête, aux yeux, aux oreilles, au

cou, au tronc.

Pour lui, toute lésion de la sphère ou zone sensible amène des troubles sen-

sitifs dans la région du corps qui lui correspond. La lésion est-elle légère, il y
a des troubles sensitifs; elle est plus étendue, il y a des troubles sensitifs et des

troubles moteurs consécutifs. Est-elle totale, c'est la perte des sensations et des

mouvements corticaux (paralysie corticale).

Comme Munk, Bastian affirme l'action primordiale du sens musculaire sur

les mouvements : les centres moteurs sont des centres du sens musculaire, des

centres de perception sensibles où se localisent les sensations et où naissent

les idées de mouvement.

Il est vrai d'ajouter que les expérimentateurs interprètent différemment les

rapports des troubles du mouvement et des troubles de la sensibilité, observés

dans ces conditions : tandis que les uns subordonnent les troubles du mouve-
ment à ceux de la sensibilité, les aiïtres considèrent ces deux catégories de

phénomènes comme indépendants les uns des autres.

Les résultats de la méthode expérimentale n'ont pas convaincu tous les

auteurs. Charcot et Pitres ('), se basant sur la statistique de Ferrier, qui comprend
284 cas de paralysie motrice corticale, s'accompagnant de troubles sensitifs dans

le tiers des cas seulement, concluent en s'en tenant « aux données puisées dans

l'examen des faits analomo-cliniques que les anesthésies d'origine corticale

sont des phénomènes surajoutés, accidentels, ne dépendant pas directement

des lésions de la zone rolandique et ne jouant aucun rôle pathogénique dans

la production des symptômes paralytiques. »

Ballet, dans sa thèse (1881), se rapproche de la conception actuelle, tout en

affirmant que la zone sensitive déborde largement la zone motrice, ainsi qu'on

peut en juger par l'extrait suivant : « En somme, poiu' résumer la situation, les

lois qui nous paraissent régir l'apparition des troubles de la sensibilité corticale,

dans les cas de lésion corticale récente, pourraient se formuler ainsi :

« Lésion du lobe frontal (la frontale ascendante exceptée) : pas de troubles

de la sensibilité;

« Lésion des circonvolutions motrices : anesthésie habituelle mais peu mar-
quée et passagère;

« Lésion des circonvolutions occipito-sphénoïdales : anesthésie possible, excep-

(M CiiAncoT et Pitiies. Cenlres moteurs corticaux cliez riioiimic. Bihliolhèqur. Clinrrol-

Dehove, 1894.
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lionnello et dans tous les cas, comme précédemment, légère et transitoire ;

« Enfin, lésion à la fois des circonvolutions motrices et des pariéto-occipito-

sphénoïdales : anesthésie beaucoup plus prononcée et probablement plus du-

rable, d'autant plus prononcée en règle générale que la lésion est plus étendue. »

La plupart des auteurs admettent la superposition des centres moteurs et sen-

sitifs dans la ^plièrc sensitivo-motrice. A côté du nom de Tripier qui doit être

cité en bonne place, tant à cause de ses observations anatomo-cliniques que de

ses recherches expérimentales, il faut citer ici Golgi, Tamburini et Luciani,

Seppili, Exner et Petrina.

Lisso conclut de ses recherches que « chez l'homme aussi, la zone sensilive

(la Fuhlsphaere de Munk) est identique avec la zone motrice, comme l'expéri-

mentation physiologique l'avait déjà établi sûrement chez les animaux ». De
même Starr écrit : « On peut dans les cas de lésions intéressant l'écorce céré-

brale observer des troubles de la sensibilité générale portant sur ses divers

modes (toucher, douleur, température, notion de position). Ces troubles indiquent

la localisation de la lésion dans les circonvolutions centrales (frontale et parié-

tale ascendantes) ou les parties avoisinantes du lobe pariétal ». Mais c'est surtout

Dana qui, en 1888 et en 1894, a réuni le plus d'arguments probants en faveur de

cette opinion. Pour lui la zone sensitive déborde la zone motrice.

Les observations de Knapp, Darkschewitsch, Madden sont très suggestives.

Déjerine(') défend également l'opinion, à propos d'une observation anatomo-cli-

nique, que « la mobilité, la sensibilité générale ainsi que le sens musculaire ont

une seule et même localisation corticale ». Il s'appuie, pour formuler cette con-

clusion sur ce fait que, chez son malade, les sensibilités cutanée et musculaire

étaient atteintes proportionnellement à la motricité.

Il est donc admis aujourd'hui par la grande majorité des auteurs que des

lésions, localisées à la zone dite motrice, produisent des troubles seusitifs. Mais

la zone sensitive ne dépasse-t-elle pas les limites de la zone motrice et n'em-

piète-t-elle pas sur le lobe pariétal, et spécialement sur le lobule pariétal infé-

rieur, comme le pensent Sacks, Redlich, V. Monakow, Bruns? C'est là une

question à laquelle répondent par l'affirmative un certain nombre d'observa-

teurs. Redlich publie une vingtaine de cas favorables : hémiplégie légère

avec troubles très marqués des sens musculaire et stéréognostique par suite

d'une lésion du lobe pariétal (surtout du gyrus supi'amarginalis). Il est vrai

que, dans la plupart de ces cas, la pariétale ascendante était touchée. Dans

une observation de Bruns, il s'agit d'une tumeur comprenant le lobe pariétal et

provoquant des troubles du sens musculaire et de la sensibilité cutanée. Bruns

pense que l'anesthésie et l'ataxie dépendaient de la lésion de cette région parié-

tale; il croirait volontiers que si la frontale ascendante est motrice, la pariétale

ascendante est mixte et la pariétale inférieure exclusivement sensitive. Dans un

travail récent, Verger(^) s'exprime en ces termes : « La zone psycho-motrice, dont

on peut délimiter les limites et qu'on peut diviser en l'égions par l'étude des

excitations électriques, ne peut être considérée absolument comme la zone sen-

sitive de la moitié opposée du corps. En réalité, elle paraît être le lieu où sont

perçues et conservées dans la mémoire les sensations qui concourent à former

les représentations motrices, dont les représentations tactiles constituent un

ças particulier. C'est le centre des images motrices et tactiles. Mais les sensa-

(') DtJERiNE. Reoue neurol., 181)5.

(-) VERfiEi!. Arch. gén. de mécL, 1000.
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lions inoins différenciées de douleur, de température et, dans une certaine

mesure, les sensations tactiles non diiïérenciées des régions autres que les extré-

mités ultimes, paraissent devoir être perçues confusément, indépendamment de

ces zones corticales et probablement dans les centres sous-corticaux qui

restent à déterminer. »

On sait que Flechsig distingue deux zones dans Técorce, suivant qu'elles

émettent ou non des fibres de projection : la zone des centres de projection ou

sensorielle et la zone des centres d'association ou intellectuelle. Dans la pre-

mière il localise : la aphère tactile {Korperfi\ldsphœre) qui correspond à la zone

dite motrice, la sphère olfactive, la sphère visuelle et la sphère auditive. Sous

l'influence de critiques multiples, Flechsig a reconnu que les centres d'associa-

tion émettaient, eux aussi, quelques fibres de projection qu'il leur refusait pri-

mitivement. Quoi qu'il en soit, cette théorie de Flechsig n'a pas jeté de lumière

nouvelle sur la question qui nous occupe.

De son côté, la chirurgie crânienne, grâce à la trépanation et aux recherches

qu'elle permet chez l'homme lui-même, a apporté une contribution extrême

ment précieuse à la solution de cette question. On a pu électriser la zone

sensitivo-motrice en ces différents centres, en exciser une portion et observer

les résultats produits (Bartholow, Dana, Ranson), à savoir des troubles moteurs

et sensitifs superposés dans un même côté du corps ou dans un même segment

de ce côté. Dana('), Henschen(-) ont cité des faits dans lesquels on voit une

lésion traumatique crânienne, limitée à un département du territoire moteur,

amener des troubles moteurs et sensitifs prédominants, sinon localisés dans la

région du corps qui correspond à la localisation corticale.

Il n'est pas jusqu'à l'anatomie normale qui n'ait récemment contribué à éluci-

der le problème en question, en précisant la terminaison corticale des fibres

sensitives. « En somme, dit Brécy('), les anatomistes semblent s'accorder pour

identifier les zones motrice et sensitive. La sensibilité occupe les circonvolutions

rolandiques et peut-être d'autres encore, si certains centres moteurs, comme
ceux de l'œil, sont en dehors des circonvolutions centrales. Toutes les espèces

de sensibilité (tactile, thermique, douloureuse, musculaire) pour le tronc, les

membres, la tête (certainement dans le domaine des trijumeaux, probablement

pour la langue, le pharynx, le larynx) sont réparties en centres secondaires

identiques à la motricité. »

Peut-on, à l'heure actuelle, aborder un côté plus délicat du problème et dire

dans quelle couche de cellules ou dans quelles cellules siège la sensibilité? Une
hypothèse est toujours permise. « Dans l'écorce cérébrale, une couche nerveuse

superficielle est réservée à la sensibilité consciente, tandis qu'une couche plus

profonde est attribuée aux fonctions de la motilité dite volontaire.... Les organes

de la sensibilité, en vertu même de leur prédestination fonctionnelle, sont plus

voisins de la surface que de la profondeur : ils sont ectodermiques, tandis que
les organes moteurs sont mesodermiques.
Les centres de la sensibilité corticale ont les mêmes localisations anato-

miques que les centres de la motilité, topographiquement parlant, c'est-à-dire

(pie la sensibilité pour un membre ou pour un segment de membre a la même
représentation corticale que la motilité pour ce membre ou pour ce segment

(') Dana. Journ. of ncrv. and rnetil. diseases, 1S88 et 1894..

(-) Hknsciien. Kliv. and. imal. Be'Urage zur pachol. des Geliinis. 1890.

(^) BllKCV. Lor. cil.. ]>. IW.
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de membre. La seule différence consiste en ce que celle-ci et celle-là ne corres-

pondent pas à la même couche.

Il n'y a point à spécifier encore laquelle des cinq couches de Meynert joue

un rôle prépondérant dans les actes moteurs ou dans les phénomènes sensibles.

Notre devoir en l'absence de preuves matérielles est de réserver la question pour

ravenir(*). »

Les expériences de Negro et Oliva, l'observation de Perrero et Galeazzi plai-

dent en faveur de cette hypothèse. Negro et Oliva excitant la zone sensilivo-

motrice, chez une femme trépanée, obtinrent des troubles sensitifs par une
excitation faible et des phénomènes moteurs par une excitation forte. Dans les

cas de Perrero et Galeazzi, il s'agit de paralysie faciale inférieure accompagnée
d'anesthésie par compression d'un caillot sanguin. Dans la partie inférieure, où
la compression était forte, il y avait paralysie faciale et anesthésie; dans la par-

tie supérieure, où elle était faible, il n'y avait qu'hémianesthésie sans troubles du

mouvement des membres. Horsiey admet la superposition suivante : sensibilité

tactile dans les couches superficielles de l'écorce, sensibilité musculaire dans

les couches moyennes et motricité dans les couches des cellules pyramidales.

F-*our Mouratow, la lésion des fibres arciformes qui unissent entre elles les cel-

lules de la zone sensitivo-motrice détermine les altérations du sens musculaire.

Quelle opinion convient-il de se faire de la notion des centres sensitivo-moteurs

et de leurs rapports? « Peut-être l'avenir, dit J. Soury(-), appartient-il à la doctrine

qui considère la zone motrice comme une manière de surface sensible dont les

réactions provoquées seraient identiques à des réflexes. F. Franck incline déci-

dément vers la théorie de l'influence réflexe et ne voit dans la zone motrice assi-

milée à une surface sensible périphérique que le point de départ des incitations

motrices volontaires, l'appareil incitateur des réactions motrices volontaires,

dont les véritables appareils moteurs ou d'exécution sont les cellules nerveuses

motrices du bulbe et de la moelle. Psychologiquement, a écrit Gley, ces

organes de l'écorce apparaissent comme des centres de représentation des divers

mouvements qui déterminent la véritable action motrice par un mode assimi-

lable au mécanisme purement réflexe. Ces organes de l'écorce sont, pour

F. Franck, des centres d'association volontaire plutôt que des centres moteurs

proprements dits. »

« Quant aux faisceaux pyramidaux qui partent également de ces régions et

dont la nature motrice est généralement admise, il faut bien s'entendre. Tout ce

que l'on sait, c'est que les excitations propagées par le faisceau rubané de Reil

à l'écorce des circonvolutions centrales (voie ascendante sensitive) sont trans-

mises par la voie des pyramides (voie descendante dite motrice) aux cellules des

cornes antérieures de la moelle épinière, origine des nerfs moteurs qui vont se

distribuer aux muscles. Après F. Franck et Gley et avec Otto Hôsel, j'estime

qu'on pourrait aussi bien appeler sensitive la voie des pyramides, car elle ne fait

que propager, elle aussi, comme les prolongements des cordons postérieurs, les

excitations sensitives parvenues à l'écorce des circonvolutions centrales. Seule,

la direction du courant nerveux diffère, ascendante là, descendante ici. Si cette

conception est juste, les circonvolutions si longtemps dénommées motrices,

(écoles italienne et française) ne doivent être appelées que sensitives (Fuhls-

phfere de Munk). »

(') Brissaud. Leçons sur les mal. du syst. neroeux 1895-1894.

(-) J. SouRY. Le systèmejierveux central et Revue yen. des sciences, 1894.
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Sensibilités spéciales. — Nous commençons par les sens dont les centres

soni les moins connus. L'étude des centres de la vision et de Faudilion,

mieux étudiés, nous conduira à une première étude sommaire des centres du

langage.

Olfaction et goût. — « On ne connaît actuellement, disent François Franck

et Pitres, aucune observation précise, suivie d'autopsie régulière, dans laquelle

des troubles du goût ou de l'olfaction aient pu légitimiment être rapportés à des

lésions limitées.de l'écorce cérébrale.... » D'après Ferrier, — et ses assertions

ont été confirmées par d'autres auteurs, — « la destruction bilatérale des extré-

mités antéro-internes des deux lobes temporaux détermine une perte totale de

la perception des sensations olfactive et gustative dans les deux narines et dans

les deux côtés de la langue, en même temps que les muqueuses nasale et lin-

guale deviennent insensibles aux excitations tactiles ». Pour le centre de l'olfac-

tion surtout, il semble démontré qu'il siège dans le si/biciihcrn cornu Ammonis
et dans la région de l'hippocampe. D'après Flechsig, c'est la corne cCAmmon(\\n

est le centre des sensations olfactives. Gorschkoir(') a fait des expériences sur les

chiens et est arrivé à cette conclusion que les cen^tres proprement dits de l'olfac-

tion sont les circonvolutions de Vlnppocampe et du crochet. En détruisant chez le

chien le lobe piriforme des deux côtés, il a obtenu la destruction complète de

l'odorat; la destruction unilatérale abolit l'odorat du côté correspondant et

l'atîaiblit du côté opposé. Il n'a pu déterminer chez les animaux les centres des

sensations olfactives particulières. Les fibres des nerfs olfactifs subiraient, elles

aussi, une décussation partielle, comme les nerfs optiques et acoustiques
;

mais, suivant Luciani, les faisceaux directs seraient plus gros que les faisceaux

croisés : et cela expliquerait pourquoi l'olfaction a pu paraître {)arfois abolie du
côté de la lésion (Ferrier).

On connaît, par exemple, des cas, dit Seppilli, d'embolie de l'artère sylvienne

gauche dans lesquels, en même temps que de l'hémiplégie droite et de l'aphasie,

figurait l'anosmie de la narine gauche. (Ogle, Notta.)

Frigerio a rapporté une observation d'atrophie de la corne d'Ammon gauche
dans un cas d'hallucination de l'odorat. (Soury.) Dans une observation de

H. Jackson et de Beevor, une tumeur occupant l'extrémité antérieure du lobe

temporal, les convulsions étaient précédées d'une aura olfactive: odeur abomi-

nable. Dans un cas d'Oppenheim, les fhàllucinations de l'odorat et du goût

étaient en rapport avec vnie tumeur du lobe pariétal, ayant envahi le lobe tem-

poral. La plupart des autres observations, celles en faveur du centre cortical

de l'odorat pèchent par la base : elles intéressaient les nerfs olfactifs eux-mêmes.

De l'examen des faits classiques, Oppenheim (^) infère que le siège cortical de

l'olfaction n'est pas encore sûrement démontrée.

Ajoutons que, chez les animaux qui ont l'odorat très développé (animaux
osmatiques de Broca), le grand lobe limbique, représenté chez l'homme par les

circonvolutions du corps calleux et de l'hippocampe, prend un développement
considérable et qu'il est atrophié chez les animaux anosmatiques comme le

dauphin, ainsi que l'a montré Zuckerkandl.

Pour ce qui est du centre du goût, les expériences de A. E. Stscherbach,
faites dans le laboratoire du professeur Flechsig, ont prouvé que la corne
d'Ammon était sans rapport avec lui. D'autre part, le même auteur a produit la

(') GoRSCHKOFF. VmUii., 1900. (An;ily?;e in Bi'uuc nctirol., 1901).

(-) Oppenheim. Die Gc^chii.'ûlste des lleliirn't:. Wien, 1896.
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perte du goût « par l'annihilation des fibres les plus postérieures de la couronne

rayonnante(') ».

Parmi les centres corticaux dévolus aux ditïérents sens, les mieux étudiés et

les plus connus sont certainement ceux de la vision. Leur étude sera faite aux

articles hémianopie, pour le centre visuel commun, et aphasie (cécité verbale),

pour le centre visuel verbal : nous y renvoyons le lecteur. Il nous reste à rappe-

ler ici la localisation du centre de l'audition.

Audition. — Ferrier, Wernicke, Munk, s'accordent à localiser le centre de

l'audition dans le lobe temporal. Leur opinion a été confirmée par Onufrowicz,

inspiré par Forel et Baginsky. Il a été prouvé par Flechsig et Bechterew que le

nerf cochléaire est en rapport avec le tubercule quadrijurmau postérieur et par

von Monakow (méthode des dégénérescences) que le corpjs genomllé interne, qui

est en relation avec le tubercule quadrijumeau postérieur, est également en rap-

port avec l'écorce du lobe temporal. Luciani, qui d'ailleurs étend au delà du

lobe temporal le centre cortical de l'audition, pense, contrairement à Munk,

que les sensations simples de l'ouïe s'arrêtent dans des centres infra-corticaux.

L'anatomie pathologique ne possède guère que de rares observations de sur-

dité proprement dite par lésion corticale. Shaw a relaté un cas de surdité et de

cécité complètes, dans lequel on a trouvé à l'autopsie une atrophie également

complète des plis courbes et des circonvolutions temporo-sphénoïdales supé-

rieures des deux côtés. « Après examen d'un cas analogue, Wernicke et Fried-

lànder sont arrivés à la même conclusion que les lobes temporaux sont le centre

de l'audition. » (Ferrier, Sem. méd., 1890.)

Seppilli a trouvé, sur deux cerveaux de sourds-muets de naissance, un arrêt

de développement des lobes temporaux. Sur l'un deux l'atrophie de la première

circonvolution temporale était particulièrement marquée. II faudrait en conclure

que l'audition est particulièrement en rapport avec la circonvolution temporale

supérieure, ce qui est conforme à l'opinion déjà émise par Ferrier (^).

Ferrier pensait que l'action de ce centre était unilatérale et croisée. Luciani,

s'appuyant sur les effets transitoires de la destruction d'un seul lobe temporal

et sur la diminution de l'acuité auditive de l'oreille du côté de la lésion, croit,

au contraire, que chacun des centres de l'audition possède une action bilatérale.

« Les recherches de Baginsky, Flechsig, Bechterew et von Monakow, paraissent

indiquer que les fibres nerveuses du nerf acoustique qui se rendent au limaçon

proviennent des lobes temporaux, tandis que celles des canaux semi-circulaires

ont leur origine dans le cervelet (').

Il importe de distinguer dans le nerf acoustique deux nerfs différents : le

nerf cochléaire et le nerf vestibulaire. Le premier seul est en rapport avec l'audi-

tion : né au nive^^au du ganglion spiral ou de Corti, il est en connexion avec le lobe

temporal. Quant au nerf vestibulaire, né du ganglion de Scarpa, au niveau des

canaux semi-circulaires, il n'entre pas, semble-t-il, dans la constitution de la

sphère auditive et affecte des rapports intéressants avec le cervelet. A-t-il quelque

rapport avec l'écorce du cerveau? « Nous considérons," dit Bonnier(''), la parié-

tale ascendante, au moins dans son tiers inférieur, comme le centre des percep-

tions vestibulaires fournissant les images d'attitude indispensable à l'idéation

(') Revue neuroL, IS'JÔ, p. 218, n" 9.

(-) Voir Sem. méd., 1890, p. 254.

('') Ibid.

(*) BoNNiER. La pariélale ascendante. Soc. de lùol., 189i.
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motrice, et comme un centre exclusivement sensoriel, tenant sous sa dépen-

dance directe les centres de motricité automatique et coordonnée situés plus

bas. »

Jusqu'à présent on n'a pas distingué le centre auditif commun du centre de

la perception acoustique des mots dont la lésion donne lieu à la surdité verbale.

Décrite pour la première fois par Wernicke, cette affection a été étudiée

ensuite par Charcot, Kussmaul, Kahler et Pick, Nothnagel. Naunyn place le

centre en question dans le lobe temporal gauche, particulièrement dans la T'

(surtout dans ses trois quarts postérieurs). Pour être encore plus exact, et au

risque de l'être trop, nous nous dirons que la surdité verbale a pour localisa-

tion le pied de la temporale transverse, ou pied du pli de passage pariétu-

temporal profond. Cette partie du manteau cortical représente le quart pos-

térieur de la première circonvolution temporale.

Cette localisation étroite correspond approximativement à l'aire corticale du

nerf cochléaire. « La situation et l'étendue de la sphère auditive peuvent être

encore plus exactement circonscrites chez les enfants d'environ deux mois,

parce que la radiation du corps genouillé interne se myélinise beaucoup plus

tôt que tous les autres faisceaux du lobe temporal : ce sont les deux gi/ri trans-

versi temporales, et surtout Vantérieiir, qui constituent cette sphère. Ces deux

circonvolutions profondes de la fossa sylvii n'en sont pas moins en rapport avec

la face externe de la première circonvolution temporale, ou circonvolution de

Wernicke, dont elles forment, en quelque sorte, les racines; elles s'avancent

entre le bord postérieur de Vinsula et la partie de la convexité de celte circon-

volution où Naunyn a délimité la zone de la sphère sensorielle de l'audition.

Ajoutez que dans tous les cas jusqu'ici connus de surdité complète, due à une

lésion de déficit bilatérale de l'écorce de cette sphère chez l'homme, toujours

la lésion des gyri transversi temporales a été trouvée lésée, et que des cas de

surdité unilatérale par foyer unilatéral reconnaissaient pour cause soit une

lésion de cette région, ou de sa couronne rayonnante (tumeur du lobe parié-

tal), soit de ses conducteurs dans la capsule interne. Enfin, dans ces derniers

mois, P. Flechsig a pu établir définitivement que le gyrus transversus anterior

est la station terminale du nerf coc/iléaire {'). »

Il n'y a que les lésions de l'hémisphère gauche qui puissent produire la sur-

dité verbale. Ajoutons que la surdité verbale n'est pas nécessairement liée à la

lésion du centre en question, quoiqu'elle en résulte le plus souvent. Il est

intéressant de remarquer que les malades atteints de surdité verbale n'ont pas

de surdité proprement dite, ce qui serait en faveur de l'action bilatérale des

centres auditifs, opinion soutenue par Luciani.

Il faut distinguer du centre de la perception acoustique des mots le centre

chargé de conserver les images acoustiques verbales. Soury cite le cas d'un

malade de Cattani, atteint d'amnésie verbale sans surdité verbale. La légion

siégeait dans la moitié antérieure du lobe temporal gauche, mais respectait

la T'. Enfin, à côté de la surdité verbale, il faut réserver une place à la surdité

psychique,

D'après Munk, cité par Ferrier {loc. rltalo), « la destruction chez le chien

d'une zone, située à l'extrémité inférieure de la circonvolution suprasylvienne,

produit la surdité psychique; l'animal paraît tout à fait sourd pendant quel-

(') .1. SoiRY. I.c Kijsième nerveux central, p. 750.
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qiies semaines, puis il apprend de nouveau peu à peu à reconnaître les sons;

les images auditives, effacées pour un temps, se reforment dans d aulres por-

tions de l'écorce cérébrale ».

En résumé, le centre auditif cortical est considéré comme comprenant au

moins trois centres sensoriels secondaires, absolument comme le centre visuel;

dans lequel on distingue : 1" le centre visuel commun dont la lésion donne lieu

à l'hémianopie
;

'2" le centre des perceptions visuelles verbales dont la destruc-

tion amène la cécité verbale ;
5" le centre des souvenirs des images visuelles,

verbales ou non. Il s'ensuit que si ce dernier centre est respecté, un malade
atteint d'hémianopie, par exemple, peut avoir des hallucinations visuelles uni-

latérales. Nous reviendrons ultérieurement sur tous ces points.

Remarquons, en tei'minant, que les centres de perception visuelle ou audi-

tive liés au langage sont unilatéraux, situés à gauche chez les droitiers, tandis

que les centres sensoriels communs correspondants sont bilatéraux comme les

autres centres sensoriels.

Centres corticaux du langage. — Les centres du langage que nous étudie-

rons avec détail à l'article aj)//'i>^ie sont : les uns des centres de réception, voisins

des centres de la vue et de l'ouïe, centres dans lesquels nous emmagasinons

les images des mots entendus ou lus; les autres, centres qui transmettent aux

centres moteurs proprement dits les ordres musculaires qui exprimeront les

mots parlés ou traceront les mots écrits. Les premiers sont des centres senso-

riels spéciaux ou spécialisés; leur destruction enlraine une aphasie sensorielle

(aphasie de réception). Les seconds ne sont ni des centres sensoriels, ni des

centres moteurs, à proprement parler. Ils seraient plutôt moteurs, mais spé-

cialisés en ce sens qu'ils gardent les souvenirs ou images des mouvements à

exécuter dans le langage parlé ou écrit; et, comme ils tiennent sous leur dépen-

dance immédiate des centres moteurs, ils ne manifestent leur existence que

par des mouvements. Aussi dit-on que leur destruction produit une aphasie

motrice (aphasie de transmission). Ces quatre centres forment un tout com-

plexe dans lequel peuvent prédominer les aptitudes fonctionnelles des uns ou

des autres. L'aptitude prédominante varie suivant l'éducation et la tendance

individuelle. Si c'est le centre visuel verbal, ou l'auditif verbal, ou le moteur
d'articulation, ou enfin le graphique, qui prend la plus grande part au langage,

on dira du sujet qu'il est visuel, auditif; moteur.... Or, il ne faut jamais perdre

de vue cet élément prédominant quand il s'agit d'interpréter un cas d'aphasie

complexe. Chez un sujet « visuel » et surtout peu éduqué, la cécité verbale

entraînera l'agraphie (agraphie sensorielle). Ainsi, un « moteur » privé de son

centre d'articulation pourra devenir par ce fait même agraphique. De même,
on verra la surdité verbale entraîner l'aphémie (aphasie motrice proprement

dite) de Broca ou perte du langage articulé, sans lésion du centre moteur (Tar-

ticulation. On le voit, les centres du langage sont réunis les uns aux autres par

des fibres commissurales de première importance, et ce fait donne lieu encore à

une division de différents modes de l'aphasie en aphasie sous-corticale et aphasie

corticale; car chaque centre peut être mishors d'usage, tantôt par sa destruction

même, tantôt par la destruction de ses communications, soit avec les autres

centres de langage, soit avec les centres moteurs en rapport avec le langage.

Nous résumerons ainsi qu'il suit la localisation de chacun des centres du

langage.

Le centre visuel verbal, dont la cécité donne lieu à la cécité verbale, siège à
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la partie postéro-inférieure de la deuxième circonvolution pariétale gauche,
ou pli courbe (fig. 12). Remarquons qu'il est absolument rare que la cécité

verbale ne s'accompagne pas d'une hémianopie, due à la lésion du centre visuel

commun situé dans le voisinage. Déjerine, qui consent à localiser la cécité

verbale dans le pli courbe, pense que la lésion de ce centre entraîne toujours

avec elle l'agraphie (alexie corticale

de Wernicke), l'écriture n'étant pour

lui que la copie des images verbales

visuelles, évoquées mentalement; se-

lon cet auteur, la cécité verbale jJWS

(alexie sous-corticale de Wernicke),

sans agraphie, serait le résultat d'une

lésion située en dehors du pli courbe

et intéressant les fibres commissurales

reliant le centre visuel commun au

centre visuel verbal. (Soc. biologie,

1891-92.)

Le centre auditif verbal, dont la

destruction donne la surdité verbale

peut être considéré comme siégeant

au quart postérieur de la première

circonvolution temporale gauche,

quoique quelques faits, probablement

en raison des variétés anatomiques,

paraissent lui attribuer une plus

grande étendue. Il est à remarquer

q,ue jamais la surdité verbale ne s'ac-

compagne de surdité proprement dite

(voy. plus loin Ap/iasie).

Le centre moteur darticulati,on en

rapport avec l'aphémie de Broca est

au pied de la troisième circonvolution

frontale gauche. J. Moltchanoff pense

« que l'hémisphère gauche ne préside pas exclusivement, à lui seul, à la faculté

de parler; dans certaines conditions l'hémisphère droit remplit également cette

fonction » (').

Le centre de la mémoire de^i mouvements destinés à tracer les mots écrits dont

la lésion donne lieu à l'agraphie est au pied de la deuxième circonvolution

frontale (Exner, Charcol, Pitres, Bar, etc.). Quelques auteurs n'admettent

pas ce centre, dont l'indépendance, il est vrai, ne peut être démontrée chez

tous les individus, attendu que la faculté d'écrire automatiquement est relati-

vement rare. Pourtant une observation récente de Dutil et J.-B. Charcot (Soc.

biol. 1893) plaide encore en faveur de l'existence du centre de l'écriture. La

distribution des branches de la sylvienne aux centres précédents explique, dans

une certaine mesure, la localisation des lésions à un ou plusieurs de ces centres.

Intelligence. — Le jour est-il déjà venu où l'on peut se demander s'il y a

une localisation de l'intelligence?

(') Revtœ neurol ., 1893, p. iO'i, n" 14.
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FiG. Vi. — Face exlerne du lobe occi|)ital gauche :

K et K\ branches supérieure et inférieure de la

scissure calcariiie; L, scissure limbique; Oe, scis-

sure occipitale externe ; S', branche postérieure de
Sylvius. O', O-, O"', O*. les quatre premières cir-

convolutions occipilales; P', P-, les deux circonvo-
lutions pariétales ; PC, pli courbe, siège de la mé-
moire graphique visuelle; GP, lobule du pli courbe;
T', T-. T'. Les trois circonvolutions temporales
externes; -O, premier pli de passage exlerne; uP,
deuxième pli de passage; uOT, troisième pli de pas-
sage; la troisième circonvolution occipitale (C) se

confond avec la cinquième ou gyrus lingual (O^)

au niveau du pcMe occipital.
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Parmi les régions cérébrales dont la fonction est inconnue, il en est une très

étendue : la plus grande partie de la région fronto-orbitaire.

Est-ce là? On a invoqué, en faveur de cette localisation, la prédominance du

lobe frontal, qui serait la caractéristique du cerveau humain. Ce lobe possé-

derait « Vhégémonie cérébrale », suivant l'expression de Broca. Il est vrai que

cette prédominance ne serait qu'apparente pour Meynert. On a invoqué l'igno-

rance dans laquelle nous sommes des fonctions du lobe frontal, « terra

incognila », comme dit J. Soury, dans laquelle on ne connaît qu'une oasis : le

centre de Broca. On a invoqué l'existence, l'intensité des lésions du lobe frontal

dans la démence paralytique, etc.... Mais on n'a jamais donné la preuve que

le lobe frontal fût le siège de l'intelligence, et on ne la donnera probablement

jamais. « Lorsque Broca déclare, dit J. Soury ('), que le lobe frontal s'est en

quelque sorte emparé de l'hégémonie cérébrale, il subit visiblement encore,

ainsi que Gratiolet et tant d'autres, l'influence des doctrines de Gall sur les

fonctions supérieures du lobe frontal considéré comme le siège de l'intelli-

gence. De là l'opposition qu'il croit apercevoir entre les deux parties dont se

composerait le manteau des hémisphères, l'une « brutale », représentée par

le grand lobe limbique; l'autre « intellectuelle », représentée par le reste du

manteau. Ces deux portions des hémisphères, si différents parleur structure, au

<iire de Broca, le seraient aussi par la nature de leurs fonctions : l'une serait

le « siège de fonctions inférieures qui prédominent chez la brute », l'autre le

« siège des facultés supérieures qui prédominent chez les animaux intelligents. »

« Si de pareils errements nous étonnent aujourd'hui, il ne faut pas oublier

que nous les avons partagés presque tous : il correspondaient à une phase du
développement des sciences que nous avons dû traverser; après nous ce stade

de la pensée deviendra si court qu'il finira sans doute par ne laisser aucun
souvenir chez le psychologue. Pourquoi les impressions, les sensations et les

perceptions olfactives, avec leurs résidus, entrant comme éléments constitutifs

pour la part qui leur revient dans nos images en représentation du monde
extérieur, seraient-elles d'essence moins rare que celle de la vue ou de l'ouïe?

Si, ce qui était sans doute impossible avec les conditions nouvelles d'adaptation

des primates, les fonctions du lobe olfactif avaient pu conserver chez ces êtres

la même acuité, la même perfection de discrimination délicate et subtile

qu'elles gardaient chez les carnassiers, l'intelligence humaine n'en serait à

coup sûr que plus étendue, plus brillante et plus forte. D'antagonisme entre

les sens et l'intelligence, il n'en saurait exister, avant tout parce que l'intelli-

gence et ses conditions, c'est-à-dire la sensibilité, ne sont pas des choses dis-

tinctes, susceptibles d'être isolées. »

Si le lobe frontal a perdu son anciea prestige, il n'en reste pas moins un

centre très important d'associations. « D'après mes recherches, écrit Flechsig,

il y a bien en réalité dans le lobe frontal un centre psychique, mais il existe, en

outre, d'autres organes de la pensée dont un, particulièrement étendu, se trouve

localisé sous les bosses pariétales. »

Plusieurs auteurs admettent, en efîet, que le lobe pariétal est en connexion

avec le génie, avec la production des œuvres d'art en particulier. « Le centre psy-

chique ou intellectuel postérieur, écrit .1. Soury, situé sous les bosses pariétales,

a été trouvé singulièrement développé chez (oi(>i les hommes de génie dont on a

(') .L SouP.Y. Le sj/stème nerveux rentrai.
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jusqu'ici éludit' scientifiquement le cerveau ou le crâne.... Ce ne sont pas

seulement les grands musiciens, ce sont aussi des philosophes, des mathéma-
ticiens, des chimistes, -des physiologistes et des anatomistes qui ont possédé

des circonvolutions pariétales d'un volume considérable ».

« L'intelligence, dit excellemment Munk, a son siège partout dans l'écorce

cérébrale et nulle part en particulier.... » Hitzig fait front contre l'opinion de

Munk. « Je crois avec lui, dit-il, que l'intelligence, disons mieux, le trésor des

idées, doit être cherché dans toutes les parties de l'écorce, ou plutôt dans

toutes les parties du cerveau. Mais je soutiens que la pensée abstraite exige

nécessairement des organes particuliers, et ces organes je les cherche dans le

cerveau frontal. » Ferrier fail remarquer que la faculté d'attention tient sous

sa dépendance directe les mouvements de rotation de la tète et des yeux; or,

dit-il, « les mouvements latéraux de la tète et des yeux ne peuvent être para-

lysés d'une façon permanente, à moins que toutes les parties de la région fron-

tale ne soient complètement détruites ».

En fait, l'intelligence est une fonction des centres et faisceaux d'association

qui unissent, chacun à chacun, les nombreux centres où sont gravées les

images dites « mentales ». Mais on peut ajouter, avec Jules Soury : « Quoique

les lobes frontaux et préfrontaux renferment des centres d'innervation des

muscles du tronc, et que le développement de cette partie du cerveau chez les

anthropoïdes et l'homme soit sans doute en rapport avec la station verticale

(Munk, Meynert), il est possible qu'il s'y trouve d'autres centres, toujours de

nature sensitive ou sensitivo-motrice, en rapport avec l'ensemble du processus

de l'écorce cérébrale, centres d'ari-èt, de tension cérébrale, d'innervation des

muscles qui se contractent dans le phénomène général de l'attention, de la

réflexion, de la concentration de la pensée, condition de la synergie fonction-

nelle des appareils et des organes de la machine animale ('). »

Nous reviendrons longuement, à l'article Tumeurs cérébrales, sur les rap-

ports du lobe frontal avec l'intelligence.

Localisations dans le centre ovale. — On conçoit que les lésions sous-corti-

cales des faisceaux de projection donnent lieu à des troubles très analogues à

ceux des lésions corticales elles-mêmes. Mais nous n'y insisterons pas. Les

lésions sous-corticales intéressent-elles les fd^res commissurales qui réunissent

les centres corticaux entre eux? Alors on aura des symptômes un peu diffé-

rents « des symptômes corticaux », et dans certains cas on pourra chercher à

distinguer la lésion corticale de la lésion sous-corticale. Ce diagnostic a été

établi en particulier pour certaines formes d'aphasie. L'aphasie sous-corticale

sera étudiée plus loin.

Localisations dans la capsule interne. — Au centre ovale font suite la capsule

interne, la capsule externe avec le corps calleux, et les noyaux gris centraux.

Pour étudier la région capsulaire, on pratique de préférence la coupe de

Flechsig en faisant passer le couteau par le milieu de la tète du corps strié et

par le point de réunion du tiers supérieur avec les deux tiers inférieurs de la

couche optique. La capsule interne se divise en une partie antérieure et une

partie postérieure irriguées, l'une par l'artère lenticulo-striée, l'autre par

l'artère lenticulo-optique : ces deux artères sont les plus fréquents points de

départ de l'hémorragie-optique cérébrale. A ce niveau, les faisceaux moieurssont

{') JuLiis Souliv. Les fonctions du eeroeau, p. 415.

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2" édil. — IX. ">
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réunis sur un petit espace, de telle sorte qu'une hémorragie de cette région

a les plus grandes chances de donner lieu à une hémiplégie totale. Et c'est ce

qui arrive en effet. Pourtant on pourrait rencontrer exceptionnellement une

monoplégie déterminée par une lésion très limitée de la capsule (Pitres). La
disposition des faisceaux moteurs et sensitifs dans la capsule interne est

connue d'une façon assez précise. Les résultats fournis sur ce point par l'ana-

tomie pathologique ont même été confirmés par la méthode expérimentale. Le
schéma des fibres motrices dans la capsule interne, d'après Beevor et Horsley,

est conforme au schéma classique.

1" Faisceaux moteurs. — La partie postérieure de la capsule interne est

occupée par les faisceaux moteurs des membres, ceux du membre inférieur se

trouvant en arrière des fibres correspondant au membre supérieur. C'est le

faisceau pyramidal qui correspond aux faisceaux frontaux et pariétaux

moyens et supérieurs.

Immédiatement en avant se trouve le faisceau géniculé qui correspond à la

angue (XIL' paire) et à la face (VU'- paire). Ce faisceau, comme son nom l'in-

dique, occupe le genou de la capsule interne. On a encore distingué dans ce

faisceau les fibres destinées au noyau moteur du trijumeau (Lépine) et celles

du noyau spinal (Garel et Dor). Au-dessus de la capsule il se divise pour donner

le faisceau frontal inférieur (hypoglosse) et le faisceau pariétal inférieur (facial).

En avant du faisceau géniculé se trouverait, dans l'hémisphère gauche, le

faisceau de l'aphasie (faisceau très contesté), ainsi nommé parce qu'il aboutit

(faisceau pédiculo-frontal inférieur de Pitres) au pied de la troisième circonvo-

lution frontale, centre dont la lésion donne lieu à l'aphasie motrice.

Beevor et Horsley expérimentant sur les singes firent voir que l'excitation

de la capsule interne provoquait successivement des mouvements des yeux,

de la tête, de la face, de la langue, du membre antérieur, du tronc, du

membre inférieur. Au niveau du genou passent les fibres de la tête, de la face,

de la langue ; dans la partie postérieure de la capsule interne s'échelonnent

d'avant en arrière les fibres du membre antérieur ou supérieur, du tronc, des

membres inférieurs. Ces auteurs ont même schématisé la topographie des fibres

destinées aux mouvements des articulations du membre supérieur (épaule,

coude, poignet, doigts) et du membre inférieur (hanche, genou, coude, pied,

gros et petit orteils). Le rapport entre les localisations corticales et les localisa-

tions capsulaires est parfait. Les anatomistes et les physiologistes acceptèrent

unanimement les conclusions de Beevor et Horsley qui sont jusqu'ici restées

classiques.

MM. P. Marie et Guillain(') viennent récemment de les battre en brèche. Ils

croient pouvoir affirmer, d'après de très nombreux cas observés par eux clini-

niquement et anatomiquement, qu'une lésion quelconque, si petite soit-elle,

intéressant le segment postérieur de la capsule interne, amène toujours en

clinique le syndrome hémiplégie, et que jamais à une lésion capsulaire limitée

ne correspond une paralysie limitée à un membre. Quant aux lésions de genou

de la capsule interne, il ne leur a pas semblé qu'elles amenassent du côté des

nerfs crâniens une symptomatologie de déficit beaucoup plus accentuée que

les lésions du segment postérieur de la capsule interne.

Dans le territoire moteur de la capsule interne il est impossible cliniquement,

(') P. Marie et Guillain. Existe-t il en clinique des localisations dans la capsule interne?
Semaine méd., 1902.
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pensent-ils, de spécifier des territoires distincts pour les différents faisceaux du

bras, de la jambe, du pied, etc. Toutes les fibres descendantes de la motilité

seraient dépendantes les unes des autres par leurs multiples collatérales.

Toute lésion, si petite qu'elle soit, amène une hémiplégie. Ce fait a un corollaire

anatomique, à savoir qu'une lésion limitée de la capsule interne amène la

dégénération dans toute l'aire du faisceau pyramidal au niveau du bulbe et de

la moelle.

Ce sont là des conclusions concernant exclusivement les lésions observées

chez l'homme. Il faut évidemment, disent-ils, tenir compte des localisations

obtenues par l'expérimentation; mais, en étudiant les phénomènes chez l'homme,

avec la méthode anatomo-clinique, on est obligé de conclure à un désaccord

entre ces phénomènes et les résultats enregistrés par les anatomistes et les

physiologistes. Bref, en clinique, on ne pourrait constater dans la capsule

interne aucune localisation segmentaire persistante.

2° Faisceau j^sychicjue. — Les localisations en rapport avec le faisceau

appelé à tort ou à raison psychique, c'est-à-dire avec la région la plus antérieure

de la capsule interne, sont peu connues. Cependant certains faits paraissent

dès maintenant établis. La destruction des fibres du segment antérieur de la

capsule donne une paralysie de la mimique spontanée unilatérale si la lésion

est elle-même unilatérale, et bilatérale si la lésion est bilatérale ou médiane. Si

cette lésion bilatérale ou médiane intéresse le faisceau moteur volontaire de la

face (faisceau géniculé) en respectant les conducteurs psycho-réflexes, on se

trouve en présence du syndrome pseudo-bulbaire, dans lequel le masque
immobile peut encore être provoqué par si iinulation psychique au spasme irré-

sistible du rire ou du pleurer. Le rire et le pleurer spasmodiques s'expliquent

précisément par l'interruption des conducteurs qui relient les centres coi'ticaux

moteurs volontaires aux noyaux bulbaires de la face; la physionomie n'est

plus soumise à la volonté et pourtant elle reste en rapport avec les centres de

coordination de la couche optique, mis en action par un réflexe cortical ('). Ce
sont les fibres inférieures du faisceau d'Arnold, ou racine antérieure de la

couche optique, qui conduisent « les incitations de l'écorce frontale aux centres

de coordination de la couche optique ».

3° Faisceaux sensitifs. — Les localisations sensitives dans la capsule se résu-

maient, il y a vingt ans, en peu de mots. Le faisceau sensitif occupait le tiers

postérieur du segment postérieur de la capsule. La destruction des fibres capsu-

laires à ce niveau {carrefour sensitif) donnait lieu à l'hémianesthésie, tant pour
la sensibilité générale que pour la sensibilité spéciale. Les troubles sensoriels

étaient les mêmes que dans l'hémianesthésie hystérique, avec cette différence

que, dans l'hystérie, l'amblyopie concomitante était croisée.

Les recherches expérimentales et anatomo-cliniques, poursuivies depuis cette

époque, ont montré que cette conception était erronée. Les fibres motrices

s'étendent jusqu'à l'extrémité postérieure du segment postérieur de la capsule

interne. Une lésion de cette extrémité peut entraîner une hémiplégie motricp
avec hémianesthésie. Mais cette hémianesthésie ne porte que sur la sensibilité

générale : les sens ne sont pas touchés, par suite elle ne ressemble pas à celle

des hystériques. Lorsque le sens de la vue est intéressé, ce n'est pas sous la

forme de rétrécissement du champ visuel ou d'amblyopie croisée, mais bien

(') BiiissAUD. Le rire et le pleurer spasmodiques. Revtie scienl., 13 janvier 1894.
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d'hémianopie. Encort- pour cela faut-il que la lésion, qui atteint le segment

rétro-lenticulaire de la capsule interne, occupe la région thalamique inférieure

et intéresse en ce point le faisceau visuel (Déjerine). Les autres sens (ouïe,

olfaction, gustation) peuvent être également intéressés par la même lésion,

mais ils ne le sont que d'un seul côté (et le plus souvent passagèrement) en

raison de leur représentation bilatérale dans Técorce.

MM. P. Marie et Guillain(') ont, dans dix cas, observé des lésions de la zone

dite sensitive de la capsule interne sans avoir constaté d'hémianeslliésie persis-

tante durant la vie. L'hémianesthésie pourrait exister avec des lésions très

différentes du cerveau. « Nous ignorons, disent-ils, si par ce point de la capsule

interne individualisé par Tûrck et Cliarcot passent des fibres sensitives, mais

ce que nous pouvons affirmer c'est que, cette zone étant lésée, la sensibilité

peut suivre d'autres voies pour arriver dans le champ de la conscience, partant

qu'il n'y a pas dans la capsule interne des voies de conduction seules pré-

posées à la transmission des impressions sensitives. Nous ne pensons pas

non plus qu'il existe dans la capsule interne des zones spéciales, telles que

celles qui sont indiquées par Redlich et figurées par M. Obersteiner, pour la

conduction du sens musculaire. »

Entre la partie sensitive de la capsule interne et les faisceaux moteurs les

plus antérieurs se trouveraient des faisceaux de fibres « doués de propriétés

motrices particulières, et dont l'altération déterminerait l'hémichorée » ou

encore l'hémiathélose. Nous les tenons pour très problématiques, pour ne pas

dire inexistantes.

On peut voir des lésions combinées du tiers antérieur de la capsule interne

et des portions voisines du corps strié ne donner lieu pendant la vie à aucun
trouble moteur ou sensitif.

Jusqu'à présent on peut dire que les organes gris centraux (corps striés et

couches optiques) ne manifestent leurs foyers par aucun iro\xh\e permanent

de la motilité ou de la sensibilité qui leur soit directement altribuable.

Enfin, quoique ce soit au niveau de l'avant-mur et de la capsule externe que

se produisent le plus souvent les hémorragies cérébrales, on ne connaît pas

encore de symptômes de foyer en rapport avec ces régions.

Centres thermiques. — L'observation clinique démontre que les contractions

toniques des muscles élèvent la température centrale, tandis que les contrac-

tions cloniques ne la modifient pas. Les expériences de Charcot et de Bou-

chard (') établissent, d'une manière qui confirme pleinement cette donnée, que

les spasmes toniques et les spasmes cloniques provoqués par la strychnine ont

les mêmes conséquences, et cela dans un laps de temps excessivement court.

Par exemple, chez un lapin strychnisé, lorsque à une phase de contractions

cloniques succède une phase de contractions toniques, la température s'élève

presque immédiatement, en deux ou trois minutes à peine, de plusieurs

dixièmes de degrés. Lorsque à la phase de tétanisation fait suite une phase de

contractions cloniques, la température redescend, dans le même intervalle, au

niveau normal. La tétanisation déterminée par le courant induit a le même
résultat.

Mais, faisant abstraction de cette élévation de température par convulsions

toniques, il faut se demander s'il n'existe pas un centre dont l'excitation pro-

(') Loc. cil.

(-) Compte rendu de la Soc. de biul., 1866, p. 112.
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duit l'élévation de température sans que des contractures interviennent, c'est-

à-dire dans des conditions telles que l'action musculaire y soit pour rien.

J.-F. Guyon (') arrive s cette conclusion : que la lésion du corps strié donne lieu

fréquemment à une ascension thermique selon l'opinion d'Aronsohn, Sachs et

H. Girard {Arch.de phys-j i^diQ); ses expériences personnelles, faites sur le lapin,

lui ont montré celte élévation de température dans tous ou presque tous les

cas de lésions ventriculaires : (noyau caudé, couche optique, corps calleux

et trigone.) Il se demande s'il ne s'agit pas d'une action réflexe exercée sur

le bulbe et la moelle par l'excitation des parois ventriculaires, mais « l'existence

de centres thermiques intra-cérébraux n'est pas encore établie sur des

preuves incontestables (^) ».

Hitzig, en 1874, dans ses recherches, avait constaté que, consécutivement à

l'extirpation de l'écorce cérébrale, il se produisait une élévation de température

du côté opposé du corps. Eulenburget Landois localisent les centres thermiques

sur la partie latérale du gyms cruciatus chez le chien (région motrice). En détrui-

sant ces centres ils déterminaient une élévation de température (de 2° à 7") du

côté opposé du corps; en les excitant électriquement ou chimiquement ils ame-

naient un léger abaissement. Ils fixaient nettement l'aire thermique du membre
antérieur et du membre postérieur, mais n'établissaient pas avec la môme certi-

tude celle de la face. A leur avis, il s'agit là « d'appareils vaso-moteurs^ loca-

lisés à la surface du cerveau, dans des aires représentant les terminaisons

centrales des nerfs des vaisseaux passant dans le pédoncule cérébral. Ces aires

étaient peut-être destinées à servir, d'une part, à la transmission des influences

psychiques sur les voies nerveuses vaso-motrices, d'autre part, aussi peut-être

à la production de la conscience des changements locaux de température et

de circulation par l'intermédiaire de systèmes d'association corticaux ». Arpad

Bokay observait, en 1882, des résultats analogues.

Les troubles thermiques signalés depuis longtemps dans les lésions corticales

du cerveau et dans les maladies mentales donnaient un appui à cet essai de

localisation corticale des centres thermiques.

Bechterew et Mislawski (1886) ont prouvé l'existence d une aire vaso-motrice

corticale chez le chien. Cette aire englobe non seulement le gyrus sigmoïde,

mais encore le lobe pariétal et une partie du lobe temporal. L'excitation de

l'écorce provoque et la vaso-constriction avec élévation de la pression et la

vaso-dilatation avec abaissement de la pression, la première résultant de

l'excitation de la partie postérieure du gyrus sigmoïde en arrière du sulcus

cruciatus et la seconde de l'excitation de la partie externe et moyenne de la

région antérieure du gyrus sigmoïde. En même temps, ils cherchaient à

établir l'influence de la couche optique, du noyau lenticulaire {globus paUidm),

de la capsule interne, du noyau caudé. L'excitation de ces organes élèverait la

pression. « Ces résultats restant les mêmes, dit J. Soury ('), lorsqu'une dégé-

nération secondaire des faisceaux pyramidaux a été provoquée par une ablation

de la zone motrice de l'écorce centrale, il est clair que la faculté de pouvoir

exercer une influence immédiate sur la pression sanguine appartient avix gan-

(') Thèse de Paris, 1894. Conlribullon à Pélude de flnjiiertkermie cenlrale, consécutive aux
lésions de Paœe rérébrospinal.

(-) Ch. RiciiET avait placé (Areli. plu/s., 1884) les centres thermi>g<-nos lians les parties
antérieures et superficielles du cerveau.

('') .1. SouiiY. Le si/stcme nerveux ceiilral, p. I'2.")7.
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glions centraux (globus pallidus et tJialamm opticus). Par conséquent, en

dehors des fibres de la voie des pyramides, les fibres reliant l'écorce avec les

ganglions centraux doivent servir à la transmission des courants nerveux qui,

de l'écorce cérébrale, se propagent au tonus des vaisseaux. »

Les centres thermiques ou vaso-moteurs ont été aussi localisés dans les gan-

glions centraux (Sachs, Aronsohn, Ott), les pédoncules, la calotte, l'olive, le

pont de varole, etc.

Il y aurait donc chez l'animal des centres de régulation thermique dans

l'écorce et dans les ganglions centraux. Leur localisation chez l'homme n'est

pas nettement établie.

Centres sphinctériens. — En 1876, Bochefontaine signalait dans la circonvo-

lution qui entoure le sillon crucial un centre dont l'excitation amenait des con-

tractions de la vessie. Quelques années plus tard, F. Fi-anck observait le même
fait. Bechterew et Mislawski, en 1888, décrivent chez le chien et chez le chat

une région corticale, étroitement limitée à la partie interne du segment antérieur

et postérieur du gyrus sigmoïcle, dont l'excitation produit une contraction de la

vessie. En poursuiA'ant leurs expériences, ils découvrirent un nouveau centre

(central, celui-ci) dans le noyau antérieur de la couche optique. Ce centre thala-

mique est relié d'une part avec le centre cortical et d'autre part avec les centres

médullaires. Les faisceaux thalamo-médullaires passent par la capsule interne

et la calotte du pédoncule. C'est probablement ces faisceaux qu'avait rencontrés

Budge en excitant le pédoncule cérébral où il localisait le centre du sphincter

vésical.

Sherrington a expérimenté sur le singe et localisé chez lui le centre cortical

du sphincter anal dans la partie postérieure du lobe paracentral; l'excitation de

ce centre provoquerait la contraction du sphincter de l'anus. A la même époque

(1892), Meyer plaçait le centre du sphincter anal sur la partie postérieure du
gyrus sigmoïde, en arrière du sulcus cruciatus. G. Mann, en excitant cette

région, a provoqué des mouvements de défécation. D'un autre côté, Meyer loca-

lisait le centre cortical du sphincter vésical sur la partie externe du segment pos-

térieur du gyrus sigmoïde, en arrière de l'extrémité externe du sulcus cruciatus.

Ainsi les centres corticaux de la vessie et des sphincters vésical et anal semblent

établis, chez les animaux, avec assez de précision. Il reste à les préciser chez

l'homme.

Nous n'avons pas à parler des centres sphinctériens médullaires; mais, entre

ceux-ci et les précédents, il en existerait d'autres situés dans la paroi du 3<= ven-

tricule et identiques sans doute à ceux décrits par Bechterew et Mislawski dans

le thalamus.

Localisations organiques. — Tous les organes sont représentés dans l'écorce.

A côté des sensations venues du dehors il y a place pour les sensations venues

du dedans, des organes internes du corps. Ces dernières contribuent à

former le contenu de la conscience qui a son siège dans le télencéphale. « Les

notions, dit J. Soury, dérivées des impressions et des sensations musculaires,

articulaires, viscérales, etc., perçues par l'écorce du cerveau antérieur, pour

être moins complexes que celles qui résultent de l'exercice des sens spéciaux,

n'en forment pas moins des complexus très vastes où tous les modes de la

sensibilité générale figurent comme élément. Ce sont là les matériaux avec

lesquels le moi, la conscience cénesthésique du corps, s'édifie.... Le milieu

interne, qui équivaut d'ailleurs au milieu externe pour tous les centres de per-
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ception du névraxe, livre naturellement d'abondants matériaux, sous forme de

sensations internes, pour la construction de la vie mentale à tous ses degrés. »

Son rôle est démontré dans la formation de certains délires, de la mélancolie,

en particulier.

Centres de la déglutition. •— Bechterew et Oslankow (1895) ont fixé le centre

cortical de la déglutition dans la partie antérieure de la deuxième circonvolu-

tion, en dehors du gyrus sigmoïde; l'excitation de ce centre produit des mouve-

ments de déglutition avec le bruit caractéristique. Ce centre est voisin du centre

de la bouche de Ferrier et du centre de l'expiration. Réthi place le centre de la

mastication et de la déglutition en dehors et en avant du centre cortical des

extrémités, c'est-à-dire du gyrus sigmoïde; en excitant ce centre, on obtient la

succession de ces deux mouvements. Cet auteur a, en outre, suivi les voies sous-

corticales et étudié le centre réflexe sous-cortical ou centre coordinateur de la

mastication et de la déglutition; les fibres passent par la partie inférieure de la

capsule interne et se perdent dans la région sous-thalamiqiie. D'après lui, « au

dessous du thalamus opticus ou dans le thalamus se trouve un organe central

localisé entre les fibres de la couronne rayonnante et celles du pédoncule céré-

bral, dont la fonction est de déterminer, sous une incitation volontaire partie de

l'écorce cérébrale, la production de tous les mouvements variés, combinés et

coordonnés, dont l'acte de manger est la fin, c'est-à-dire les mouvements des

muscles de la mastication, des lèvres et de la langue et ceux de la déglutition qui

en suivent fatalement, mais sans que ces mouvements cessent d'être une réaction

d'ensemble. » Si, ce centre enlevé, on excite le pédoncule, il y a simple contrac-

tion des masticateurs sans mouvements appropriés de la langue et des lèvres et

sans acte de déglutition.

Les centres corticaux de la déglutition sont l)ilatéraux
;
après leur ablation,

les mouvements réflexes se produisent d'une façon normale.

Nous rappellerons ici, en passant, que les centres corticaux de la faim et de la

soif ont été localisés par Paget (18!)7) à l'extrémité antérieure du lobe temporo-

sphénoïdal.

Centres de l'estomac et de l'intestin. — Il résulte des expériences d'Open^

chov^rsky et de ses élèves que le centre encéphalique de la fermeture du cardia

siège dans les tubercules quadrijumeaux postérieurs, et le centre de son ouver-

ture à l'extrémité antéro-inférieure du noyau caudé et du noyau lenticulaire,

près de la commissure antérieure. En outre, dans chaque hémisphère existerait

un centre cortical du nervus dilatator cardiœ près du sulcus cruciatus; son

excitation provoque à un faible degré l'ouverture du cardia.

Le centre 'cortical qui amène l'ouverture du cardia provoque la fermeture du
pylore. Il y a, en outre, un centre constricteur du pylore dans les tubercules

quadrijumeaux, et probablement des centres d'arrêt pour la région pylorique

dans le thalamus. L'excitation des parties postérieure et externe du gyrus

sigmoïde renforce les contractions rythmiques de la région pylorique. L'exci-

tation de la partie antéro-externe du gyrus sigmoïde amène la contraction de la

région du cardia.

Les centres encéphaliques des contractions des parois de l'extomac siègent

dans les tubercules quadrijumeaux. Le mouvement automatique du cardia, du
pylore et des parois stomacales dépend des ganglions nerveux périphériques

disséminés dans ces organes.

Ces divers centres de la région ganglionnaire ou de l'écorce n'ont pas encore

IBRISSAUD et SOUQUES.-\
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été localisés chez l'homme. Sollier et Delagenière (') ont, à propos d'un cas

d'abcès du cerveau d'origine traumatique, essayé de localiser le centre cortical

des fonctions de l'estomac dans la partie moyenne de la pariétale supérieure;

celte observalion, qui est encore isolée, manque du contrôle de l'autopsie ; elle

reste un fait d'attente.

Quant à l'innervation centrale des intestins, il résulte des travaux de Bech-

lerew et de Mislawski que, si on excite faradiquement l'écorce cérébrale des

animaux au niveau dugyrus sigmoïde et de la deuxième circonvolution voisine,

l'intestin se contracte et se relâche successivement. Mais ces réactions s'épuisent

très vite.

D'autre part, l'excitation des couches optiques provoque également des réac-

tions intestinales qui diffèrent suivant la région excitée de la couche optique. Il

y a là aussi des centres de contraction et de relâchement de l'intestin.

L'intluence de ces centres sur les intestins se fait par l'intermédiaire des

nerfs vagues, de la moelle et de fibres qui vont de la moelle au sympathique.

La question des centres corticaux du gros intestin n'est pas tranchée; elle

demande à être reprise.

Il convient d'ajouter que les mouvements rythmiques et péristaltiques de

l'intestin, ainsi que son tonus normal, sont sous la dépendance des plexus ner-

veux périphériques qui siègent dans les tuniques intestinales.

Centres des Glandes. — En faradisant l'écorce cérébrale et spécialement le

gyrus sigmoïde, Bochefontaine et Lépine ont provoqué une exagération de la

sécrétion des glandes salivaires. Bechterew et Mislawski, qui ont repris ces

expériences, ont fait voir que la partie de la quatrième circonvolution, située

au-dessus de la scissure de Sylvius, est le point le plus actif sur la sécrétion

sous-maxillaire et parotidienne. Les lobes frontal, occipital, pariétal et la

majeure partie du lobe temporal n'ont aucune action sur cette sécrétion.

La sialorrhée est fréquemment observée dans les maladies nerveuses et men-

tales ; a sécheresse de la bouche (xérostomie) s'y rencontre plus rarement.

L'action des centres salivaires est bilatérale, mais elle est plus marquée du

côté opposé à l'excitation.

D'après Bechterew et Mislawski le centre cortical des glandes lacrymales

siège dans les circonvolutions antérieure et postérieure du gyrus sigmoïde.

L'excitation de ce centre provoque un flux de larmes dans les deux yeux (plus

du côté opposé à l'excitation), accompagné de dilatation des pupilles et de pro-

trusion des globes oculaires. Il existe un centre sous-cortical ou thalamique,

près de la commissure grise, dont l'excitation provoque les mêmes phénomènes.

L'excitation de ces centres cortical et sous-cortical atteint donc les fibres cen-

trales du sympathique cervical. « Le principal centre réflexe de la sécrétion

lacrymale, disent les auteurs précédents, est localisé dans les couches optiques;

les voies centrales du sympathique cervical s'y trouvent aussi, et de là leurs

prolongements montent jusqu'à l'écorce des hémisphères du cerveau anté-

rieur. »

Bochefontaine a vu la rate se contracter fortement à la suite d'une excitation

de la partie antérieure du cerveau. « La faradisation de la circonvolution céré-

brale qui entoure le sillon crucial, ajoute-t-il, agit sur le foie et le pancréas.

Mais au lieu d'activer le fonctionnement de ces organes, comme elle le fait pour

(') Sollier et Delagenière. Reçue neurol., 1901. p. 1105.
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les glandes salivaires, elle a sur eux une action d'arrêt, une influence modé-

ratrice. »

Centres de la respiration. — Déjà, en 1874, Danilewsky admettait l'existence

de centres corticaux de la respiration. « Il serait possible, écrivait-il, d'admettre

que des excitations parties de ces centres cérébraux se rendent, par des voies à

nous encore inconnues, aux centres réflexes et automatiques de la moelle

allongée, dont l'excitation, d'autre part, peut être aussi directement provoquée

de la périphérie, sans participation immédiate du cerveau, du moins de la

substance corticale. »

En 1882, Munk déterminait un point constant et circonscrit sur la convexité

du lobe frontal, en avant du « sillon frontal principal » : en excitant ce point, il

obtenait l'arrêt de la respiration en inspiration avec tétanisation du diaphragme.

En excitant la face inférieure du lobe frontal, il produisait, une contraction

tantôt tétanique, tantôt saccadée des muscles abdominaux.

Unverricht détermina, à son tour, un centre d'arrêt qui siégeait, chez le chien,

dans la troisième circonvolution externe, et dont Texcitalion ralentissait la res-

piration. Ce centre a été retrouvé par Préobraschensky qui a, en outre, décrit

un centre dont l'excitation amènerait les contractions

du diaphragme en inspiration.

Enfin Bechterew et Ostankow affirment que l'exci-

tation de la deuxième circonvolution, en dehors du

gyrus sigmoïde, immédiatement au-dessus du centre

des mouvements de la dégluti[ion, provoque toujours

une accélération de la respiration.

Localisations pédonculaires et protubérantielles.

— 11 ne peut être question ici de passer en revue

Tanatomie et la pathologie des pédoncules cérébraux,

dont l'histoire sera exposée ultérieurement. Mais il est

indispensable d'indiquer, dès à présent, quelques

points de repère.

Nous avons pu voir une lésion localisée de l'écorce

donner lieu à un symptôme isolé, plus souvent peut-

être à un syndrome, l'hémiplégie par exemple. Les

lésions pédonculaires (hémorragie, ramollissement, tu-

meurs) ne peuvent pour ainsi dire jamais produire un
symptôme isolé, tant est complexe la région qu'ils

occupent.

Le seul groupement de symptômes qui éveille im-

médiatement l'idée d'une lésion pédonculaire est le

syndrome dit de Weber (186o), déjà soupçonné par

Gendrin, puis par Kœchlin et nettement indiqué par Gubler (1859), qui donna
le nom àe paralysie alterne supérieure à un cas de Luton où ce syndrome était

typique. Il consiste dans la combinaison d'une paralysie du moteur oculaire

commun du côté de la lésion avec une hémiplégie croisée, totale ou non,

motrice, et quelquefois sensitive (fig. 14). On comprend qu'il soit réalisé par

une tumeur comprimant à la fois le moteur oculaire commun à son émer-

gence et le bord interne du pédoncule du môme côté; il s'agit là d'une para-

lysie alterne.

Dans l'hémiplégie ressortissant à cette cause il est fréquent de voir la para-

FiG. 15. — Face inférieure de
la région pédonculo-protiibé-
ranlielle ; III. Troisième paire,

ou moteur oculaire commun;
V. Trijumeau; VI. Sixième
paire ou moteur oculaire ex-

terne; VII. Septième paire ou
uerl' facial; FP. Faisceau py-
ramidal dans le pied du pé-

doncule. I.a lésion supérieure

(cercle strié transversalement)
est celle qui correspond au
syndrome de Weher; la lésion

inférieure est celle du syn-

drome de Millard-Gubler.
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lysie faciale très marquée, puisque le faisceau géniculé est en dedans du fais-

ceau pyramidal. La glossoplégie concomitante résulte d'une lésion du faisceau

de l'hypoglosse.

Enfin l'aphasie pourrait peut-être s'expliquer par l'atteinte du faisceau de

l'aphasie (aphasie protubérantielle, Raymond et Artaud), si la lésion siège sur

le pédoncule gauche. Dernièrement nous avons observé à la Salpêtrière un cas

de syndrome de Weber avec aphasie sans logoplégie, paraissant plaider en

faveur de l'indépendance de ce faisceau de l'aphasie (').

Le syndrome appelé par Charcot syndrome de Benedikt est absolument ana-

logue, avec cette différence que l'hémiplégie y est remplacée par un tremble-

^9 - ^J-

JfJi

Fio. 1 1. — Coupe pédonculo-prolubérantielle dans un cas de syndrome de \V'el)er.'

A<j. aqueduc de Silvius: Tq, tubercule quadrijumeau
;
NR^ noj'au rouge; I.N, locus niger;

PP, pied du pédoncule; //, i//, foyers de ramollissement.

ment (^). C'est encore le fait d'une localisation pédonculaire où le faisceau pyra-

midal subit, sans être détruit, une influence irritative.

Les syndromes précédents sont fonclion de l'étage inférieur du pédoncule :

compression extérieure (tubercule ou hémorragie) (L. d'Astros) ("). L'artère

de la 3'^ paire peut donner lieu à une hémorragie dans l'étage supérieur, et

alors « la paralysie de la S'' paire du côté de la lésion est une paralysie partielle ».

C'est une ophthalmoplégie mieme, parce que les noyaux du nerf qui animent la

musculature interne de l'œil sont seuls lésés (centres photomoteur et accommo-
dateur). L'hémiplégie du côté opposé à la lésion n'est pas un symptôme néces-

saire des hémorragies de l'étage supérieur. Cela se conçoit facilement,

puisque le faisceau pyramidal fait partie de l'étage inférieur.

(•) Iconographie de la Salpêlrière. Mémoire de Souques et P. Londe, 1894..

(2) Médecine moderne, 1895, 1"' mars. Leçon résumée par P. Londe.
('•) Revue de méd., 1894.
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La distribution des noyaux de la o*" paire sur une longue étendue, depuis la

protubérance jusqu'au pédoncule, permet parfois de lixer le niveau exact d'une

lésion. De même que l'oplithalmoplégie inlerne indique une lésion pédonculaire

supérieure, Tophthalmoplégie externe est le fait d'une lésion pédonculaire infé-

rieure et protubérantielle (polio-encéphalite supérieure de Wernicke). Cette

ophthalmoplégie externe, d'origine nucléaire, présente habituellement une par-

ticularité singulière : elle laisse intact le releveur de la paupière. La paralysie

du releveur de la paupière accompagne souvent, au contraire, la paralysie du

facial supérieur. C'est là un véritable syndrome, indice d'une lésion nucléaire

occupant une situation intermédiaire entre la polio-encéphalite supérieure et la

polio-encéphalite inférieure (*) (paralysie labio-glosso-laryngée) , c'est-à-dire

d'une polio-encéphalite moyenne (-). « Audry localise la lésion capable d'en-

traîner la blépharoptose protubérantielle au voisinage de \'e)innentia teres, vers

le genou du facial. » (L. d'Astros.)

On voit aussi s'associer assez souvent le ptosis et la 'paralysie de la 6*= paire.

Enfin Hughlings Jackson insiste sur le rôle de suppléance que la paire joue

vis-à-vis du releveur de la paupière supérieure dans certains cas de ptosis con-

génital {The Lance t, 6 janvier 1894).

Ces diverses combinaisons sont, en somme, du ressort de la même région.

Le syndrome protubérantiel par excellence est la paralysie alterne du type

Millard-Gubler : paralysie faciale totale du côté de la lésion avec hémiplégie

croisée. Mais cela ne peut être réalisé que par une lésion inférieure à l'entre-

croisement des fibres du facial, c'est-à-dire par une lésion de la moitié inférieure

de la protubérance.

Si c'est la moitié supérieure qui est atteinte, l'hémiplégie est totale et croisée.

Il est une affection dont la localisation anatomique, encore inconnue, paraît

toutefois se rattacher à une lésion de cette région supérieure : c'est la maladie

de Parkinson. Les cas de cette « névrose » (?) dans lesquels on a trouvé des

lésions protubérantielles et pédonculaires se multiplient (Paterson). D'autre

part, on sait que l'un de ses principaux caractères est l'exagération du tonus

musculaire. La moelle l'emprunterait à un centre tonicjue supérieur. Ce centre

pourrait bien être le locus niger, qui se trouve, en effet, entre les faisceaux de

la motilité volontaire et les faisceaux de la motilité automatique. Une localisa-

lion à ce niveau expliquerait, au point de vue clinique, l'immobilité de la face,

à raison du voisinage des noyaux du facial, et, au point de vue anatomique, le

fait de la lésion péri-épendymaire, fréquente chez les parkinsoniens. D'ailleurs

Blocq et Marinesco ont vu un tubercule du locus niger donner lieu à un syn-

drome parkinsonien unilatéral.

(') Cette association de la paralysie du facial supérieur et du ptosis peut s'expliquer par
la siluation postéro-Iatéralc du noyau des muscles élévateurs du globe dans le schéma de
Kahler et I^ick, ou Ijien par l'hypoLhèse que le facial supérieur partage la même origine
avec une partie au moins des filets nerveux du releveur de la paupière.

(^) Pai l I^o.nde. Paralysie bulbaire, progressive, infantile et familiale. Revue de méd.,
1893-1804.
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SYNDROWîES CÉRÉBRAUX

Un certain nombic de groupements symptomatiques constituant des syn-

dromes cliniquement définis se retrouvent dans la majorité des maladies céré-

brales, quelle que soit la nature de celles-ci. Leur étude relève plutôt de la

séméiologie que de la pathologie proprement dite. Mais, pour éviter des répé-

titions, il n'est pas inutile d'étudier séparément et en quelque sorte individuel-

lement les plus importants de ces syndromes. Nous décrirons dans les chapitres

suivants : l'apoplexie, l'hémiplégie, l'épilepsie jacksonienne, l'hémianesthésie,

l'hémianopie, enfin l'aphasie, don! il n'a été jusqu'ici question que pour mémoire.

CHAPITRE II

APOPLEXIE

Galien employait le mot àTroTtÀY,^-»- pour désigner la perte subite du sentiment

et du mouvement par tout le corps à l'exception de la respiration. Après Harvey

on ajouta à cette définition : « et à l'exception de la circulation ». Le nom de

TtocpaTrXvjçt'a, également usité par Galien, s'appliquait aux paralysies subites mais

partielles (probablement à l'hémiplégie), et on l'étendait aux troubles mentaux

post-apoplectiques. Depuis Boerhaave, le mot de paraplexie a disparu de la

nomenclature courante.

Selon Galien, Vapoplexie était la conséquence de la réplétion instantanée des

ventricules par une humeur froide et mélancolique. Cette opinion, qui nous

semble puérile, n'est tombée en discrédit qu'à partir de Morgagni. L'apoplexie

est un syndrome défini. La cause matérielle qui la produit est une lésion interne

ou externe de l'encéphale : voilà ce que l'anatomie pathologique démontre.

C'est Roclîoux qui, le premier, prouva que, chez les sujets qui succombent

à une apoplexie, la lésion cérébrale la plus fréquente est une hémorragie

spontanée, non traumatique.

A dater de la découverte de Rochoux, apoplexie et hémorragie cérébrale

devinrent deux termes synonymes. En vain Requin protesta ; les travaux

mémorables de Rostan sur le ramollissement du cerveau (1819), ceux d'Aber-

crombie, de Bouillaud, de Lallemand, ceux d'Andral surtout, eurent beau

fournir la preuve que l'apoplexie se produit en dehors de l'hémorragie : le

sens anatomo-pathogénique du mot imposé par Rochoux prévaut encore au-

jourd'hui, et l'on dit couramment apoplexie pulmonaire^ apoplexie capil-

laire, etc., au lieu d'hémorragie pulmonaire, hémorragie capillaire, etc.

L'apoplexie, dans l'acception que la pathologie nerveuse assigne à ce mot,

n'est donc pas seulement un fait anatomique, c'est le syndrome que nous

avons tout d'abord énoncé et qu'on peut définir avec plus de précision : perle

subite de la conscience, de la sensibilité et de la motilité, sans modification essen-

tielle des fonctions respiratoire et circulatoire.

Les termes de cette définition ne préjugent rien sur la nature primordiale

du phénomène. Il serait d'ailleurs inexact d'assimiler l'apoplexie à l'hémor-

ragie cérébrale; s'il est vrai que l'hémorragie est l'accident qui réalise le

plus complètement le tableau clinique de l'apoplexie, il n'est pas moins vrai
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que la thrombose ou l'embolie artérielles, les hémorragies méningées, les

méningites, les tumeurs intra-crâniennes, la péri-encéphalite diffuse, la sclé-

rose en plaques, et jusqu'à l'hystérie elle-même sont capables de produire le

syndrome à l'état complet.

Attaque. — L'attaque apoplectique peut éclater inopinément, ou être pré-

cédée de prodromes. Les signes précurseurs se présentent sous la forme

d'éblouisseraents, de vertiges, de tintements d'oreilles, de fourmillements, de

pesanteur dans un membre, de convulsions unilatérales, de contractures, de

troubles transitoires de la parole. D'autres fois, il s'agit de maux de tête, de

troubles intellectuels, de nausées ou de vomissements. Il se peut encore que la

grande attaque soit précédée d'une série de petits ictus avortés. Les Anglais

décrivent sous le nom à'ingravescent apoplexy une variété d'attaque, caracté-

risée par l'apparition progressive de céphalée, de malaises, de vomissements,

de paralysies et finalement d'apoplexie, qu'ils opposent à l'attaque classique

d'emblée. Broadbent admet que, dans ce cas, l'hémorragie se fait dans le côté

externe du noyau lenticulaire, entre ce noyau et la capsule externe. Il s'agirait

donc là d'une variété d'apoplexie, ayant cliniquement et anatomiquement sa

physionomie spéciale. Les observations récentes de Bosc et Vedel (') sont en

contradiction formelle avec cette manière de voir. II résulte de leurs recher-

ches qu'au point de vue clinique on peut trouver tous les intermédiaires entre

l'apoplexie progressive et l'apoplexie classique, et qu'au point de vue anatomo-

pathologique on peut trouver l'hémorragie dans des régions très diflerentes,

jusque dans la protubérance.

La perte de connaissance présente des degrés variables. Tantôt elle est pro-

fonde, absolue : rien ne peut réveiller la conscience du malade; tantôt elle est

légère et incomplète : il suffit de l'interpeller vivement et de lui demander
d'ouvrir les yeux ou de tirer la langue pour l'éveiller, de le pincer pour

provoquer une grimace ou un mouvement de défense. Le visage est souvent

vultueux, immobile, inexpressif, les pupilles dilatées, les traits déviés d'un

côté, en raison de l'hémiplégie qui suit ordinairement l'apoplexie, la joue du
côté paralysé molle et soulevée à chaque expiration, les lèvres entr'ouvertes

laissant échapper la salive, les yeux mi-clos et la tète tournés du même côté.

La motilité volontaire est abolie et les muscles en pleine résolution. Du côté

hémiplégié, la résolution est plus accentuée et il est aisé de le constater.

Les membres du côté paralysé retombent lourdement, et la jambe reste dans

la rectitude; ceux du côté sain retombent moins lourdement et la jambe
garde volontiers l'attitude demi-tléchie. La sensibilité cutanée et muqueuse est

abolie; il est fréquent, après le retour de la connaissance, de constater de

l'hémianesthésie transitoire ou durable. Les réHexes cutanés sont ordinaire-

ment supprimés. On peut parfois chatouiller la plante des pieds sans pro-

voquer de mouvement de défense, mais il est fréquent en cherchant le phéno-

mène des orteils de constater le signe de Babinski, du côté paralysé. On peut

pincer la peau de l'abdomen sans amener le réflexe dit de Rosenbach. D'après

Rosenbach, la recherche du réflexe abdominal aurait quelque importance.

Est-il aboli d'un côté? la lésion siège dans l'hémisphère du côté opposé. Est-il

aboli des deux côtés? il y a lésion des deux hémisphères. Si la disparition

persiste après l'apoplexie, il y a destruction des parties motrices du cerveau.

(') Bosr: et Vf.dpu.. De l'apoplexie progressive et de sa valeur en tant que syndrome
aiialonio-cliniqiio spécial. Arrii. de nein-ol., 1899.
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Quant aux réflexes rotuliens, il sont tantôt normaux, tantôt affaiblis, souvent

exagérés (Ganault).

Du côté de l'appareil respiratoire, il faut signaler la respiration fréquente,

superficielle, gênée, bruyante et slertoreuse {respiralio difficilis, magna, slertens

de Boerhaave). On a signalé dans quelques cas le type de Cheyne-Stokes.

L'appareil circulatoire est troublé également, sous forme de stases veineuses

et de congestions passives (visage violacé et vultueux). Il faut encore signaler

les troubles vésico-rectaux : rétention d'urine nécessitant quelquefois le cathé-

térisme, incontinence, albuminurie et glycosurie, incontinence des matières

fécales; les troubles digestifs : vomissements, dysphagie, etc.; les modifica-

tions thermiques et trophiques sur lesquelles nous allons revenir.

L'évolution n'est pas univoque. Généralement, après une courte phase de

coUapsus, on voit la température remonter à la normale. Si la mort doit

s'ensuivre, la température s'élève à 40", 41", le pouls devient fréquent, la respi-

ration embarrassée et la mort survient en quelques jours, rarement avant

vingt-quatre heures.

Il n'en est pas ainsi dans les cas de guérison. Peu à peu la sensibilité

cutanée réapparaît, sans perception consciente il est vrai, et cela seul permet

de supposer que le malade se réveillera de son pesant et bruyant sommeil.

Bien avant le retour à l'état de conscience (dans un délai d'ailleurs très

variable), la sensibilité et la motilité semblent peu à peu se rétablir. Mais, la

plupart du temps, une paralysie d'une moitié du corps — paralysie de la moti-

lité surtout —• fait suite à la résolution complète. Presque toujours alors, et

déjà dès la phase comateuse, on s'aperçoit que le patient garde une attitude

de tête invariable. La tête et les yeux sont dirigés soit du côté de la paralysie,

soit du côté opposé {déviation de la tète avec déviation conjuguée des yeux).

Déviation conjuguée de la tête et des yeux. — Les premiers travaux de

Prévost et de Charcot sur la déviation conjuguée de la tête et des yeux ont

marqué une étape importante dans l'histoire du diagnostic des apoplexies. Les

constatations ultérieures et l'étude critique qu'en a faite Landouzy ont fixé à

peu près définitivement la pathogénie de ce symptôme. 11 appartient à l'im-

mense majorité des cas d'apoplexie qui relèvent d'une lésion unilatérale de

l'encéphale. On peut admettre qu'il résulte d'un amoindrissement de la tonicité

plus prononcé, dès le début, dans les muscles du côté opposé à la lésion,

c'est-à-dire dans les muscles du côté hémiplégié. Il n'existe pas d'ailleurs

exclusivement dans l'hémorragie cérébrale; on l'observe aussi bien dans le

ramollissement. Il y a même à faire une distinction très importante, au point

de vue du diagnostic, en ce qui touche l'hémorragie cérébrale, selon que la

déviation dont il s'agit est accompagnée ou non d'un état spasmodique. Si la

déviation est le fait d'une véritable contracture, si, en d'autres termes, elle est

difficile à corriger, s'il existe un spasme incontestable des muscles du cou, il

est certain que l'attitude en question ne provient pas d'un simple défaut de

tonicité. Les muscles qui la produisent sont en activité et même en suractivité.

Or, en pareil cas, — et alors c'est presque toujours à une hémorragie qu'on a

affaire, — la déviation conjuguée de la tête et des yeux se fait dans le sens de

la paralysie à venir, c'est-à-dire du côté opposé à la lésion. Le malade regarde

du côté opposé à la lésion.

Ces faits sont relativement rares, mais ils ont une signification précise; ils

indiquent que le foyer a atteint l'écorce grise ou la surface intra-ventriculaire
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des corps opto-striés. Il ne s'agit en somme que de la localisation la plus ordi-

naire de la contracture précoce. Si l'irritation des parties grises n'est que
temporaire, on peut voir disparaître assez rapidement cette déviation de la

tête et des yeux du côté opposé à la lésion; et, lorsque l'irritation centrale

est calmée, le malade reprend l'attitude la plus commune, celle de la déviation

du côté de la lésion.

Modifications thermiques ou trophiques. — Tous les auteurs et Trousseau

en particulier ont insisté sur l'état fébrile qui accompagne ou suit de près les

apoplexies d'une certaine gravité. La peau est chaude, le visage est coloré et

couvert de sueur, le pouls est fréquent et dur. Ce prétendu état fébrile n'a

cependant rien de comparable avec la fièvre proprement dite, s'il est admis

une fois pour toutes que la fièvre est essentiellement caractérisée par une

élévation de la température centrale. Les troubles dont il s'agit n'ont que les

apparences extérieures de la fièvre : Charcot a démontré que dans les premières

heures de l'apoplexie — du moins celle de l'hémorragie cérébrale — la tempé-

rature centrale est abaissée, en dépit de la fréquence du pouls et de la

chaleur de la peau. Le plus souvent elle descend au-dessous de 57 degrés cen-

tigrades et s'abaisse même jusqu'à 56 et au delà. Puis elle remonte assez brus-

quement au niveau moyen de 57,5, le dépasse vers la vingt-quatrième heure,

arrive à 58 degrés environ et s'y maintient pendant quelques jours. Alors de

deux choses l'une : ou bien elle redescend au chiffre normal, ou bien elle s'élève

encore. Dans ce dernier cas, si une complication inflammatoire ne justifie pas

l'hyperthermie, le pronostic est grave de par la seule lésion cérébrale; et il est

de règle que cette fièvre — car c'est bien de fièvre qu'il s'agit maintenant —
annonce l'apparition d'un trouble trophique profond, celui-là fatal, le decubilus

aigu, dont il va être immédiatement question.

Quant à la cause de l'abaissement de la température centrale, elle est, selon

toute vraisemblance, un acte inhibitoire. Dans les hémorragies la localisation

de l'épanchement n'exerce pas une influence suffisamment démontrée. Son
étendue en a une incontestable. On peut donc admettre que le choc intra-

crânien est le facteur immédiat de l'hypothermie (Charcot). Cette hypothèse

est d'autant plus soutenable que les grands traumatismes chirurgicaux, spécia-

lement ceux du squelette, produisent, comme l'hémorragie cérébrale, un
abaissement thermique immédiat et transitoire (Demarquay).

D'autres modifications plus profondes de la nutrition locale sont caractérisées

par des éruptions vésiculeuses ou huileuses, des zonas (Duncan, Payne,
Charcot), des érythèmes prurigineux. La plus importante à tous égards est

celle à laquelle on a donné le nom de decuhitus aigu.

Decubitus aigu. — On nomme ainsi une lésion se produisant parfois dans
l'hémiplégie cérébrale, indifféremment sur toutes les régions du tégument qui

supportent une notable partie du poids du corps ou une pression accidentelle;

cette lésion se développe très rapidement, peu de jours après le début de la

paralysie et plus spécialement, selon M. .Joffroy, chez les sujets atteints de

lésions du lobe occipital. Elle consiste en une éruption érythémateuse, de

forme variable, le plus souvent circulaire et toujours à bords nets, occupant le

milieu de la fesse du côté paralysé, quelquefois le talon, les chevilles, la face

interne du genou, l'épaule. Sur l'érythème, plus ou moins violacé, se déve-

loppent promptement des vésicules, des bulles, à contenu séreux ou séro-

sanguinolcnt
;
puis l'épiderme de celles-ci se rompt et le derme, mis à nu,

[BRISSAVD et SOUQUES.]
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apparaît rouge el saignanl. En peu de jours, souvent même en quelques heures,

il prend la coloration noire caractéristique d'une escarre. Tout autour de

celle-ci, la peau est tuméfiée, bleuâtre, d'apparence phlegmoneuse, et cepen-

dant, en général, non douloureuse. Le processus de mortification envahissant les

tissus profonds permet de reconnaître, après l élimination de l'escarre, les

apophyses du sacrum, dont le périoste commence déjà à se décoller. Les

méninges sont tout près; la substance osseuse, vers le sommet du sacrum, est

spongieuse et peu épaisse: la destruction du canal sacro-coccygien est donc

suivie fatalement de l'ouverture du canal vertébral. La cavité de l'arachnoïde

communique dès lors avec le cloaque, et l'on voit survenir à bref délai les

accidents de la ménmgite ascendante purulente ou de la méningite ascen-

dante ichoreuse (Lisfranc, Baillarger). Le liquide puriforme, « âcre et fétide »,

collecté dans le clapier de la région sacrée, imprègne en peu de temps toute

l'étendue du névraxe. On le retrouve, en effet, dans le ventricule de la moelle

allongée et jusque dans les ventricules hémisphériques, dont la paroi grise

présente (comme aussi la substance médullaire de la moelle épinière) une

teinte ardoisée toute spéciale.

Cette profonde et redoutable lésion, mentionnée par R. Bright, Brodie,

Bro^vn-Séquard, a été désignée par Samuel sous le nom de decubitus aciitus.

C'est Charcot toutefois qui en a le premier signalé l'importance et décrit

l'évolution clinique. Le decubilus aigu occupe, dans l'immense majorité des

cas, la région fessière; mais il se montre encore assez souvent sur la convexité

du trochanter ou à la surface du condyle fémoral interne. Les hémiplégiques,

en effet, sont couchés le plus souvent sur leur côté malade; ils versent du côté

de leur paralysie. De là l'irritation de la partie moyenne de la fesse, de la

région trochantérienne e( du condyle interne du fémur.

Du côté opposé à l'hémiplégie, la même excoriation peut aussi se produire,

mais alors plus tardivement, et toujours avec une propension moins mar-

(juée à l'envahissement des parties profondes. Chose curieuse, l'escarre du

milieu de la fesse, chez les apoplectiques, n'est jamais qu'un accident post-

apoplectique (Charcol), c est-à-dire qu'elle ne se produit que dans les premiers

jours qui suivent l'attaque. Cela ne veut pas dire que les hémiplégiques con-

finés au lit depuis longtemps ne soient souvent atteints de decubitus acutus;

en pareil cas la mortification se cantonne volontiers dans la région sacrée, ainsi

que cela s'observe dans les affections spinales, et elle s'étend à peu près symé-

triquement et à un égal degré, à droite et à gauche, de la ligne médiane.

L'apparition du décubitus aigu chez les apoplectiques est presque invariable-

ment un signe de mort. Cela seul suffirait à justifier l'appellation de decubilns^

oininosus par laquelle on l'a quelquefois désigné (Charcot).

On ne considère plus aujourd'hui l'escarre îessière ou decubitus acutus comme/

un trouble trophique d'origine cérébrale, témoignant d'une grave altération

des centres nutritifs. Il s'agit là d'une infection microbienne de la peau, favo-

risée non seulement par la compression, mais encore par l'action irritante de

l'urine et des matières fécales qui souillent les téguments. Il est du restfr

logique d'avancer que la nutrition des membres paralysés, et par suite des

téguments, doit être troublée du fait de la lésion cérébrale.

Pathogénie des symptômes apoplectiques. — On peut d'abord admettre que
l'ictus n'ait pas de prodrome, en vertu de ce fait que la rupture ou l'oblitéra-

tion vasculaire sont le plus souvent instantanées. Si parfois il existe des pro-
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dromes, ceux-ci doivent correspondre à un commencement d'inPdtration san-

guine, soit dans la gaine lymphatique, soit dans le tissu cérébral; par con-

séquent les prodromes sont symptomaliques d'une lésion déjà en partie

constituée. Dans le nombre figurent les épilepsies préapoplectiques, dont la

raison d'être ne peut guère être cherchée ailleurs que dans la formation de

petites hémorragies punctiformes au sein de foyers anciens d'encéphalite ou

de méningo-encéphalite. Le vertige prétendu congestif peut relever de la

même cause.

La pathogénie de l'ictus lui-même est très discutée. Pendant longtemps

(Avicenne, Morgagni) on a expliqué l'ictus apoplectique par l'arrêt des esprits

animaux. Nous disons aujourd'hui par arrêt de l'influx nerveux et ne sommes
pas plus fixés que les anciens sur la nature intime du phénomène. Plusieurs

auteurs incriminent Yanémie de voisinage. Le sang épanché, non seulement

détruit des conducteurs nerveux importants par la qualité ou par le oombre,
mais comprime une large surface du manteau cortical. Il est certain que, dans

les grandes collections, la bosse sanguine profonde aplatit les circonvolutions

et efface les sillons. A l'autopsie, l'ischémie de l'écorce sus-jacente au foyer est

presque toujours facile à reconnaître. L'hypothèse de l'anémie collatérale seule,

sans compression, admise par Heubner, n'est pas démontrée. Il est, d'autre

part, certain que de petits foyers hémorragiques produisent quelquefois un
ictus plus grave que de grands foyers : ici la question de siège joue un rôle. Les
hémorragies frontales ou occipitales, pour rares qu'elles soient, nous sont

assez connues, et nous savons que leurs ictus sont beaucoup moins sérieux que
celui de l'hémorragie centrale.

La théorie du choc hémorragique, soutenue par Duret, est assez plausible.

L'irruption brusque du sang dans une cavité artificielle et résultant d'une

effraction ébranle, en vertu du principe de Pascal, tout l'encéphale; l'ébranle-

ment serait propagé par le liquide céphalo-rachidien. Des expériences bien

conduites autorisent le rapprochement des phénomènes nerveux observés chez
l'animal et des symptômes de l'ictus étudiés chez l'homme. Cependant Filehne
produit les mêmes effets que Duret non pas par de grands traumatismes céré-

braux, mais par de petits coups sur le crâne, fréquemment répétés. 11 est donc
difficile d'assimiler sans réserves les faits d'expérience aux faits cliniques.

La théorie de l'inhibition, imaginée par Brown-Séquard, est sujette à beau-
coup d'objections; elle a toutefois le mérite d'une simplicité séduisante; l'exci-

tation, partie de la lésion, va dans toutes les directions annihiler les centres;.

C'est une sorte d'épuisement fonctionnel soudain.

Il faut reconnaître à Mendel le mérite d'avoir cherché à expliquer le phéno-
mène en question par des faits plus tangibles, en réalisant, au moyen d'un
ingénieux dispositif de tubes de caoutchouc, le mécanisme de la rupture d'une
artériole lenficulo-striée. 11 résulte des expériences de Mendel que l'ictus est la

conséquence d'une brusque variation de pression : la perte de connaissance
prolongée serait le fait d'une anémie corticale.... Et celle-ci aurait pour cause
l'hyperémie du foyer. Enfin, 0. Stein, se réclamant aussi de l'expérimenta-
tion, allègue que le sang s'échappe sous une pression de 150 à 200 millimèlres
de mercure dans un tissu dont la tension n'est que de 8 à -10 millimètres. Il

s'ensuit un véritable choc traumatique qui suspend toutes les fonctions céré-
brales. Nous voilà revenus à l'hypothèse de Duret, combinée à la théorie de
l'iniiibition.

TBAiTi'; dp: mkdecine. 'l" édit. — IX. /,,
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Binet-Sanglé (')a émis récemment la théoi'ie suivante, basée sur l'amiboïsme

(non démontré) des neurones : l'attaque d apoplexie résulterait de la l'étraction

immédiate du plus grand nombre des neurones et tout au moins des neurones

corticaux, les neurones qui commandent les mouvements respiratoires et circu-

latoires pouvant être conservés. Par suite de cette rétraction la colonne neuro-

nienne serait dissociée et le courant ne passerait plus.

Diagnostic. — Il est généralement aisé de reconnaître l'existence de

l'apoplexie. La syncope, l'asphyxie subite, Fépilepsie, l'ictus laryngé, les

empoisonnements ne peuvent pas prêter à une longue confusion, h'asphyxie a

pour elle le refroidissement et la cyanose des extrémités; Viclus laryngé est

précédé de chatouillement au larynx, de secousses de toux et suivi d'un retour

rapide de la connaissance ; en faveur de Yépilepsie, dont le diagnostic est parfois

très difficile, plaident surtout les antécédents; et en faveur des empoisonnements

(alcoolique, opiacés, chloroformique), l'odeur de l'haleine et les commémo-
ratifs. Nous ne parlerons pas de la syncope que l'absence des mouvements
respiratoires et circulatoires individualise suffisamment.

Il est malaisé de reconnaître la cause de l'apoplexie. Le problème habituel

est le suivant : l'apoplexie relève-t-elle d'une hémorragie ou d'un ramollisse-

ment cérébral^ Or ce problème est généralement insoluble. En faveur de

l'hémorragie cérébi'ale on peut invoquer l'absence de prodromes, l'abaissement

thermique du début, l'âge relativement avancé du malade, etc. L'autopsie

donne souvent tort aux conclusions les mieux déduites.

Dans un certain nombre de cas il ne s'agit ni d'hémorragie ni de ramollisse-

ment du cerveau. On peut se trouver en présence à'hémorragie méningée que

signalent la fréquence des convulsions, le défaut de symptômes en foyer, la

rapidité du dénouement. On peut se trouver en présence cVapoplexie séreuse,

comme dans la paralysie générale, la sclérose en plaques, le tabès, les ménin-

gites, les tumeurs cérébrales, les ictus apoplectiques du pouls lent permanent,

de l'urémie. C'est là que les antécédents et les phénomènes concomitants pren-

nent de l'importance'. Il en est de même pour les ictus apoplectiques des

maladies infectieuses : paludisme, rhumatisme articulaire aigu, fièvre typhoïde,

pneumonie des vieillards, etc. Enfin il faut toujours songer à la possibilité de

Vapoplexie hystérique et rechercher soigneusement non seulement les condi-

tions ordinaires de la névi'ose, mais encore les principaux signes différentiels

signalés par Babinski, à savoir la flexion exagérée de l'avant-bras sur le bras

et l'extension des orteils qui font défaut dans l'apoplexie hystérique et sont

propres à l'apoplexie organique.

Traitement. — Il est d'usage de pratiquer une saignée locale ou générale,

encore que l'opportunité et l'utilité de la saignée aient été fort discutées, de

purger l'apoplectique et de recourir aux révulsifs cutanés. Il est très important

de s'occuper de son hygiène, de le placer dans une pièce spacieuse, aérée,

modérément chauffée, de changer de temps en temps son décubitus afin

d'éviter la congestion et l'hypostase des poumons, de surveiller ses réservoirs

en vidant la vessie, si besoin est, et en faisant de la région anale et péri-anale

une toilette minutieuse^ capable d'éviter les escarres et l'infection.

(') Binet-Sa^glé. Physiologie pathologique de Tallaque d'apoplexie. Revue neitroL, 1901,

p. 227.
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CHAPITRE III

HÉMIPLÉGIE

Considérations anatomo-physiologiques. — Au sens étymologique, l'iié-

miplégie est un syndrome essentiellement caractérisé par l'abolition plus ou

moins complète de la motilité volontaire dans une moitié du corps. Élaborées

dans une région spéciale de Técorce cérébrale, les incitations motrices volon-

taires sont transmises aux centres bulbo-médullaires, et de là aux nerts péri-

phériques et aux muscles, par des voies préétablies. Avant' d'aborder l'étude

de l'hémiplégie, revenons encore une fois sur la situation de cette région cor-

ticale et le trajet de ces voies centrifuges.

Dans chaque hémisphère cérébral, le territoire irtoteiir cortical est formé par

le lobule paracentral et les circonvolutions frontale et pariétale ascendantes.

Des cellules corticales de ce terriloii*e partent des fibres nerveuses qui traver-

sent le centre ovale et se dirigeni en convergeant vers la capsule interne

{faisceau pyramidal), occupant la totalité du segment postérieur de cette

capsule. Poursuivant son trajet, ce faisceau pyramidal occupe les 4/5 internes

de l'étage inférieur du pédoncule, puis, dans la protubérance, éparpille ses

fibres pour les ramasser de nouveau dans la pyramide bulbaire. Dans la protu-

bérance et dans le bulbe, il perd une partie de ses filtres qui se mettent en

rapport avec les noyaux des nerfs moteurs cérébraux (après décussation), parti-

culièrement avec les noyaux du facial et de l'hypoglosse.

Au niveau du collet du bulbe, le faisceau pyramidal se divise en trois fais-

ceaux secondaires. L'un, faisceau jji/ramidal direct ou de Tiirck, descend dans

la moelle, du môme côté, le long du sillon médian antérieur, et peut être suivi

jusqu'à la quatrième sacrée. Chemin faisant, il s'entre-croise avec le faisceau'

pyramidal direct, situé dans le côté opposé; ses fibres se terminent en réalité

dans la moitié opposée de la moelle. L'autre, fa iscecm pyramidal croisé, passe

d'emblée dans le cordon latéral opposé et se place près de la corne postérieure.

On le suit jusqu'à la partie inférieure de l'axe spinal {filum 'terminale). Le
troisième, faisceau honiolatéral (Muratow, Dejerine et Thomas), cheminé dans le

cordon latéral du même côté et descend jusqu'au niveau de la quatrième

sacrée. L'étude des dégénérations descendantes et l'embryologie ont parfaite-

ment établi le trajet et la topographie de ces faisceaux pyramidaux directs el

croisé.

A côté de la décussation classique de ce faisceau, au niveau de Feutre-croi-

sement des pyramides, Flechsig a décrit une série d'anomafies assez fréquentes.

Le faisceau pyramidal direct peut faire défaut et la décussation être totale; il

peut, par contre, avoir un volume égal ou supérieur à celui du faisceau

croisé, etc. Enfin le faisceau pyramidal croisé peut manquer, faute de
décussation, et on conçoit que, dans ces cas, l'hémiplégie siège du même côté

que la lésion cérébrale.

Au niveau de la pi'otubérance cl du Itulbe, le faisceau pyranii(hil louche le

[BBISSAUD et SOUQUES/i
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Ironc de plusicui's nerfs crâniens (moteur oculaire commun, externe, facial,

hypoglosse, etc.). Ces rapports expliquent la possibilité d'une lésion simultanée

du faisceau pyramidal et d'un ou plusieurs de ces organes, et par suite la

coexistence d'une hémiplégie croisée des membres avec une paralysie directe

d'un nerf crânien.

La terminaison des fibres pyramidales est moins bien connue que leur

origine corticale. Les ramifications du cylindraxe se mettent en rapport — rap-

port encore mal connu, du reste, — avec les dendrites des cellules motrices

de la moelle et du bulbe.

En résumé, l'écorce motrice et le faisceau pyramidal forment un système de

neurones moteurs cortico-méduUaires.

Séparées de leur centre trophique, les fibres pyramidales dégénèrent dans

leur bout périphérique, quel que soit le point de leur trajet où elles sont inté-

ressées, quelle que soit la nature de la lésion, pourvu toutefois que celle-ci

soit destructive. Cette dégénération descendante est caractérisée par la dispari-

tion progressive de la myéline et du cylindraxe et par la prolifération consécu-

tive de la névroglie qui vient prendre la place des éléments nobles. Il en résulte

une sorte de sclérose névrogligue qu'on suit sur toute la hauteur de la moelle,

occupant la place du faisceau pyramidal normal direct et croisé. Si, au lieu

d'alteindre le conducteur, la lésion frappe le centre dans toute son étendue et

profondément, la même dégénération du faisceau pyramidal se produit. Cette

dégénération, décrite d'abord par Tiirck, a été plus tard étudiée par Charcot,

Vulpian, Leyden, Cornil, Bouchard, Brissaud, etc.

Cela étant, lorsque la région motrice est détruite, les incitations volontaires

ne sont plus élaborées et la motilité volontaire est supprimée. Lorsque, au con-

traire, c'est le conducteur qui est détruit, l'influx nerveux élaboré dans l'écorce

est arrêté au passage. Dans les deux cas, le résultat est le même : il y a aboli-

tion des fonctions des neurones moteurs cortico-médullaires, il y a hémiplégie.

Pour expliquer la contracture permanente, on peut admettre que le faisceau

pyi'amidal, dans les mouvements voulus, exerce une action excilo- motrice sur

les cellules des cornes antérieures. Dans cette hypothèse, la sclérose de ce

faisceau exciterait ces cellules en permanence. On peut aussi, avec M. P. Marie,

accorder au faisceau pyi^amidal un rôle d'arrêt sur la machine motrice médul-

laire « toujours sous pression ». Quand ce faisceau est détruit par la sclérose,

il n'exerce plus son rôle d'inhibition. « La machine privée de son frein fonc-

tionne indéfiniment, la contraction musculaire due à ce fonctionnement est

comme lui ininterrompue; la contracture survient et persiste ('). »

Si le faisceau pyramidal est détruit ou comprimé dans son trajet encépha-

lique, l'Aernip/é^/je est dite cérébrale. Si la lésion siège au-dessous de l'entre-

croisement des pyramides, dans la région cervicale, l'hémiplégie est spinale.

Cette division est classique.

L'hémiplégie cérébrale comporte une série de subdivisions que nous retrou-

verons plus loin.

Description du syndrome hémiplégique. — L'hémiplégie, avons-nous

dit, est un syndrome, c'est-à-dire un complexus symptomatique commun à

des maladies différentes. Il serait donc logique, mais impossible ici, d'étudier

(') F. Mark;, [.eron^: sicr les maladies de la moelle, 1892. p. 2i.
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séparémenl iouLes les variétés d'hémiplégie selon la cause elle siège des lésions

qui les commandent (').

Comme prototype du syndrome, nous choisirons l'hémiplégie cérébrale vul-

gaire, causée par une hémorragie ou un ramollissement cérébral. Ses symptômes

fondamentaux appartiennent, du reste, à toutes les autres variél('s d'hémi-

plégie. Par conséquent, il ne nous restera plus loin qu'à souligner les I rails

primordiaux de ces diverses variétés.

Hémiplégie cérébrale vulgaire. — Le début de l'hémiplégie cérébrale

varie : tantôt imprévu, brusque, avec ou sans perte de connaissance, ce

début est tantôt précédé de prodromes tels que céphalalgie, étourdissements,

vertiges, faiblesses passagères, tremblements localisés, douleurs, fourmille-

ments ou engourdissement dans un côté du corps, troubles des sensibilités

spéciales, de l'intelligence.... Qu'elle s'installe subitement, rapidement ou len-

tement (en quelques heures ou en quelques jours), rhétniplégie peut èti'e

accompagnée de contraclures précoces indiquant soit une excitation du faisceau

pyramidal par le foyer, soit une irritation méningée, soit encore une inondation

ventriculaire (dans ce dernier cas, la contraction est le plus souveni bilatérale),

contractures passagères, souvent de fâcheux augure et qu'il importe de dis-

tinguer de la contracture secondaire, tardive et permanente.

Une fois installée, l'hémiplégie évolue de diverses façons. Lorsque le faisceau

pyramidal a été simplement comprimé, la motilité volontaire revient plus ou'

moins vite et complètement. Le malade guérit. D'autres fois, l'état général

s'aggrave, la température s'élève, et le malade succombe, en quelques jours^

au milieu du deciibitus aciitus. Plus souvent, l'hémiplégie persiste indéfinimenl.

Dans ces derniers cas, on lui reconnaît deux périodes : l'une de flaccidité,'

l'autre de contracture secondaire.

A) Période de flaccidité. — Elle commence avec le coma, après l'apoplexie'

cérébrale. Au milieu de la résolution musculaire, de la perte du sentiment eti

du mouvement, on peut déjà, à certains indices, pressentir quel est le côté du;

corps paralysé. La déviation conjuguée de la tête et des yeux vers le côté sain, '

le soulèvement paralyticjue de l'une des deux joues par l'air expiré, le signe dei

Babinski sont des renseignements très précieux. A leur défaut, il suffit de

soulever et de laisser retomber alternativement les membres des deux côtés du

corps, pour reconnaître le côlé paralysé à ce fait que ce côté reloml)e sur le lit

lourdement, rapidement, comme une masse inerte.

Quand le sujet a repris ses sens, ou quand la paralysie s'est installée sans

ictus, rien n'est plus aisé que de faire ce premier diagnostic. Si la motilité

volontaire est abolie, l'hémiplégie est cornplèle; elle est iiicomphHe, si cette

motilité est simplement diminuée, quel que soit d'ailleui-s le degré de cette

diminution. Entre l'impotence absolue et l'hémiparésie légère, on peut sup-

poser tous les degrés intermédiaires possibles. La clinique se charge de

légitimer cette supposition. L'hémiplégie est dite Intalc, si la face et les

membres sont pris ; elle est partielle, si la face ou l'un ou l'autre membre est

respecté. Il s'agit plutôt, dans ce dernier cas, de moiwpléyie associée (brachio-

faciale, brachio-crurale...) que d'hémiplégie véritable.

(') Consulter pnrLiculièrement les articles : HÉMOiinA(;iK ( ÉRÉnnALE, IIamollissement
CÉRÉBRAL, SCLÉIÎOSE CÉRÉDRALE, SYPHILIS DES CENTRES NENVEIX, I l MEURS DU CERVEAU,
MÉMNGITE, ClC... HYSTÉRIE, CtC.
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Nous supposerons ici un cas d'hémiplégie complète et totale.

Aux membres supérieur et inférieur^ toute molilité volontaire est supprimée.

Le bras et la jambe, soulevés et abandonnés à eux-mêmes, retombent pesam-

ment sur le plan du lit, malgré les efibrts du sujet. La flexion, l'extension,

l'abduction, Tadduction, l'élévation... sont abolies dans les divers segments.

L'inertie est absolue et généralisée. Peu à peu le mouvement revient.

A ce moment il est facile de mettre en évidence l'hypotonicité musculaire

f[ui se traduit, au niveau de la face, par un effacement des plis du front, au

niveau des membres pa-

ralysés par la chute de

l'épaule, du pied et de la

main, par la flexion exar/é-

rée de Vavunt-bra>^, sur la-

quelle Babinski a appelé

l'attention. « L'affaiblisse-

ment de la tonicité dans

les muscles du membre
supérieur peut encore être

noté de la manière sui-

vante : lorsqu'on imprime

à l'avant-bras placé en su-

pination un mouvement

passif de flexion sur le bras

et qu'on cherche à appli-

quer ainsi ces deux seg-

ments du membre supé-

rieur l'un sur l'autre (fig.

15) aussi fortement qu'il

est possible de le faire sans

provoquer de douleur, et

en déployant de part et

d'autre la même énergie,

on constate, en comparant

les deux côtés l'un à l'au-

tre, que le degré de flexion

est plus grand du côté pa-

ralysé. » Pour qu'il ait de

la valeur, ce phénomène

doit être très net, car il peut y avoir, chez les sujets sains, une légère ditïérence

entre les deux côtés.

Babinski a également appelé l'attention sur la flexion combinée de la cuisse et

du tronc, phénomène presque constant dans l'hémiplégie organique. « Lorsque,

dit-il, étendu sur un plan résistant horizontal, sur un plancher par exemple,

dans le décubitus dorsal, les bras croisés sur la poitrine, le malade fait un elfort

pour se mettre sur son séant, du côté paralysé la cuisse exécute un mouvement

de flexion sur le bassin et le talon se détache du sol, tandis que, du côté

opposé, le membre inférieur reste immobile ou que la flexion de la cuisse et le

soulèvement du talon n'apparaissent que plus tardivement et sont bien moins

marqués qu'au membre atteint de paralysie (fig. 16): en même temps, l'épaule

FiG. lo. — Iléiiiiplcgie droite organique. Flexion exagérée de l avant-

bras à droile (Figure e.\lraite du travail de Babinski, paru dans
la Gazette des hôpitaux, dont les clichés nous ont été oblifieam-

ment communiqués par M. Le Sourd.)
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du côl('' normal se porte en avant. Le mouvement que je viens de décrire se

reproduit et peut être plus ou moins accentué que dans l acté précédent quand

le malade, après s'être mis sur son séant, les bras toujours croisés sur la poi-

trine, porte le tronc en arrière pour reprendre la position primitive. » Le

mécanisme serait le suivant : pour se mettre sur son séant, il faut incliner le

bassin et le rachis en avant et cela ne peut avoir lieu que si les fémurs ont été

immobilisés au préalable. L'immobilisation du fémur relève de la mise en action

des muscles qui étendent la cuisse sur le bassin. C'est probablement la parésie

de ces muscles qui est la cause de la flexion combinée de la cuisse et du tronc.

Ce phénomène, comme du reste la flexion exagérée de l'avant-bras, fait

défaut dans l'hémiplégie hystérique. Ce sont là deux signes à retenir pour

établir le diagnostic entre l'hémiplégie hystérique et l'hémiplégie organique.

FiG. 16. — Ilémipléç/ie gauche organique. Flexion coinbinùo fie la cuisse et du tronc à gauclie.

(Figure extraite <1m même tryvnil.)

Nous avons vu que le mouvement revenait progressivement et lentement

dans le côté paralysé.

Revient-il simultanément et également dans tous les muscles, autrement dit,

y a-t-il des muscles qui soient plus touchés par la paralysie que d'autres?

Wernicke et Mann('), son élève, étudiant la topographie des muscles paralysés,

ont affirmé qu'au membre supérieur le court abducteur du pouce, l'opposant

du pouce, les extenseurs des doigts, les supinateurs de l'avant-bras, les éléva-

teurs et les rotateurs en dehors du bras, sont les muscles le plus gravement

frappés par la paralysie. Par contre, les fléchisseurs sont moins sérieusement

paralysés. De même, au membre inférieur, les extenseurs ou « allongeurs » sont

indemnes ou peu touchés, tandis que les fléchisseurs ou « raccourcisseurs »

sont plus ou moins sévèrement atteints. Les adducteurs sont moins pris que
les abducteurs. Clavey (^) a repris ces recherches dans le service de P. Marie

et les a confirmées en majeure partie.

Pareille disposition topographique rendrait compte et de l'attitude générale

des membres paralysés et de certains troubles fonctionnels tels que la difficulté

(') Mann. Dmt. ZcU. f. Nernenh., 1807.

(^) Clavey. Recherches cliniques sur les groupes musculaires paralyses dans l' Itémiplégic

cérébrale. Thèse de Paris, 1897.
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de l'opposition du pouce, de la supination de l'avant-bras, de l'élévation et de
la rotation externe du bras et de certains mouvements dans la marche.

Pour Mann, la paralysie ne porte pas sur un muscle ou sur uft groupe mus-
culaire donné; elle porte sur des mouvements fonctionnels, sur des « méca-
nismes musculaires ». En réalité, les choses paraissent plus compliquées.

Dejerine pense que, dans la règle générale, tous les muscles participent à la

paralysie proportionnellement à leur force normale, et que si la faiblesse mus-
culaire semble plus grande sur certains muscles, c'est une pure apparence,

certains muscles étant plus faibles et moins volumineux que d'autres. En pré-

sence de la complexité des troubles fonctionnels, on peut, avec P. Marie,

invoquer d'autres facteurs, notamment les altérations des sens musculaire et

stéréognostique.

A la face, la paralysie, prédominante dans le domaine du facial inférieur,

engendre une asymétrie visible à distance. La commissure labiale est abaissée

du côté malade et soulevé du côté sain. « Les lèvres, dit Charcot ('), sont minces

et la bouche linéaire ducôlé paralysé, tandis qu'elles sont relativement épaisses

et que la bouche est légèrement entrouverte du côté opposé. » C'est, suivant

sa propre expression, la bouche « en point d'exclamation ». Souvent, d'après

Féré(-), la motilité de l'orbiculaire des lèvres serait moins troublée que la

motilité des autres muscles de la face. La joue du côté malade est affaissée,

flasque. Les plis cutanés de la joue et du menton, le grand pli naso-génien sont

atténués ou effacés du côté hémiplégique. Ainsi, dans le domaine facial

inférieur, la peau est lisse et la partie inférieure du visage sans expression. La
comparaison avec le côté sain forme un contraste frappant.

Mais la paralysie n'est pas limitée au facial inférieur. Le facial supérieur

est constamment atteint, encore que sa paralysie, parfois latente, soit beau-

coup moins marquée. Duplay, Simoneau, Coingt, avaient déjà signalé sa

participation et récemment Révilliod, Boïadjew, Pugliese et Milla, Mirallié ont

repris et complété l'étude de ces troubles : du côté paralysé, les rides frontales

sont plus effacées, le sourcil abaissé, moins courbe et moins mobile, la fente

palpébrale plus étroite que du côté opposé, l'énergie de l'orbiculaire diminuée.

Pour expliquer l'atteinte inégale des deux territoires du facial, on a invoqué

le trajet différent des fibres du facial inférieur et du facial supérieur, l'innerva-

tion bilatérale (Broadbent) des orbiculaires des paupières (muscles synergi-

ques). Pour P. Marie, l'inégalité de la paralysie dans les deux domaines du

facial tient à ce fait que l'innervation volontaire est moins développée pour

l'orbiculaire des paupières et le muscle frontal que pour l'orbiculaire des

lèvres et les autres muscles péribuccaux. Il en résulte que, les fibres du fais-

ceau volontaire (f. pyramidal) étant détruites par le foyer cérébral, la paralysie

est plus marquée « sur les muscles à innervation volontaire copieuse que sur

ceux à innervation volontaire rudimentaire ».

Si on dit au malade de tirer la langue hors de la bouche, on voit qu'elle se

dévie généralement du côté paralysé, grâce à l'action du génio-glosse sain, et

quelquefois du côté normal. Il semble, d'après les recherches de Féré et

Ozanon, que la langue soit plus souvent paralysée qu'on ne croit et qu'elle

le soit habituellement des deux côtés. Assez souvent le voile du palais est inté-

ressé et la luette déviée.

(') Charcot. Leçons du mardi, 1887-1888.

[-) FÉRÉ. Soc. de bioL, 21 octobre 1893.
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Garel et. Dor, Dejerinc, etc., ont obsei'vé une paraluxie ila larynx, conséculi-

vemenl à la lésion d'un seul hémisphère, mais Simerka (') n'a jamais trouvé de

paralysie des adduct-eurs chez 27) hémiplégiques pi'ésentant des troubles

du langage et de la déglutition qu'il examina dans le service de P. Marie.

De son côté, Lermoyez a insisté sur la rareté des paralysies laryngées

dans l'hémiplégie. Cela est d'ailleurs en rapport avec les données de la

physiologie. Le centre cortical du larynx, qui occupe le pied de la frontale

ascendante et la partie adjacente de la troisième irontale (Semon et Ilorsley,.

Garel et Dor), produit, (piand on l'excite d'un côté, une adduction des deux

coi'des vocales, c'est-à-dire un effet bilatéral, et n'amène aucun trouble paraly-

tique quand on le détruit d'un seul côté. La lésion d'un hémisphère chez

l'homme ne doit donc pas, en principe, produire une paralysie laryngée,

puisque chaque corde vocale rei^oit une innervation des deux hémisphères.

Du côté du pharynx, il importe de souligner les troubles fréquents de la

déglutition et l'état du réflexe pharyngé. Kattwinkel et P. Marie (^) ont étudié

ce réflexe sur 100 hémiplégiques et constaté que son abolition ou sa diminu-

tion, presque constantes dans l'hémiplégie gauche, étaient exceptionnelles

dans l'hémiplégie droite, preuve que la déglutition et l'articulation sont essen-

tiellement régies par l'iiémisphère droit.

Celte paralysie des lèvres, de la joue, de la langue, du Aoile et du larynx

amène des troubles de la parole, de la mastication, de la déglutition et de la

phonation, qui, dans quelques cas (surtout d'hémiplégie gauche), rappellent le

syndrome de la paralysie bulbaire. En outre, l'expression et la mimique du
visage sont altérées.

Il suffit, lorsque la paralysie faciale inférieure n'est pas très évidente au

repos, de faille rire ou pleurer le malade, de lui ordonner de siffler, de souf-

fler, etc., pour la démasquer. Mais cette accentuation de l'asymétrie dans les

mouvements automatiques n'est pas constante; il n'est pas très rare de la voir

au contraire s'atténuer.

Sous le nom de signe du peaucier, Babinski « désigne un trouble qui consiste

en ce que, dans certain acte où le muscle peaucier entre en jeu, la contraction

de ce muscle est plus énergique du côté sain que du côté paralysé; ce phéno-

mène est particulièrement apparent, tantôt quand le malade ouvre la bouche
toute grande (fig. 17), tantôt quand il fléchit la tète et s'oppose au mouvement
d'extension qu'on cherche à lui imprimer, tantôt quand le malade siffle, souffle

ou exécute des mouvements de déglutition ». Il s'agit là d'une parésie du
peaucier du côté malade. Dans deux cas signalés par cet auteur, les fibres du
peaucier étaient plus apparentes du côté paralysé; il s'agissait probablement ici

d'un spasme véritable.

Au tronc, la paralysie existe mais elle est moins accusée qu'aux membres.
Les muscles du cou, de l'abdomen, sont peu ou pas touchés en apparence, mais
en réalité leur énergie est aflaiblie. Pour expliquer cette intégrité relative, on
a dit qu'il s'agissait là de muscles pour la plupart couplés, à action synergique,
(|ui recevraient leur innervation des deux hémisphères à la fois. Les muscles
respiratoires sont également peu atteints. Pour Egger, l'excursion thoracique,

dans le côté paralysé, ne présente aucune altération appréciable pendant la

respiration normale, mais par contre offre une diminution notable pendant la

(') SiMEHKA. Récite iieiu-nt.. IH'.tO.

(*) K.VTTVVlMvliL eL W Maiue. isor. iiuhl. des Ih'iji., I,S!I7.
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respiration forcée. Celle opinion esl en accord avec la diminulion du « phé-

nomène de Lilten », constatée par Féré dans le côté hémiplégique. Ce phéno-

mène est essentiellement caractérisé par un jeu d'ombres, sur les côtés du
thorax, se dirigeant de haut en bas pendant l'inspiration et de bas en haut

pendant l'expiration. Pour d'autres auteurs, l'amplitude thoracique reste nor-

male et peut même devenir exagérée du côté paralysé.

Les muscles du dos ne semblent pas atteints. On concevrait cette intégrité

s'il était vrai que ces mus-
cles fussent innervés par

les deux hémisphères,
comme le pensent Hitzig

et Fritsch, mais on ne la

comprendrait plus s'ils

étaient innervés par un

seul hémisphère, hémi-

sphère du côté opposé

(Goltz, Luciani et Seppili,

Landois), ou hémisphère

du même côté (Unver-

richt, Kusik.)

Les sphincters vésical

et rectal sont générale-

ment respectés, une fois

que l'ictus apoplectique

esl terminé et que le su-

jet a repris ses sens.

Habituellement, au bout

de quelque temps, l'hémi-

plégie devient incomplète.

Règle générale, quand

l'hémiplégie a été com-

plète dès l'origine, c'est au

bout de deux ou trois se-

maines que la molilité

volontaire commence à

revenir, d'abord dans le

membre inférieur, plus tard dans le membre supérieur. Peu à peu, les

mouvements augmentent d'amplitude et le sujet peut se servir, dans une

certaine mesure, de son bras et surtout de sa jambe. Au bout de un ou deux

mois, le malade peut se lever et marcher avec ou sans aides, mais déjà sont

survenus, dans cette période de régression, des phénomènes nouveaux. L'hémi-

plégie tend à changer de caractère. Les réflexes tendineux, normaux ou affai-

blis dès l'origine, s'exagèrent peu à peu ; des raideurs, d'abord transitoires, se

se montrent et gênent la molilité volontaire. Puis cette exaltation des réflexes

s'accentue, le clonus du pied s'esquisse, les raideurs deviennent plus étendues et

plus durables. Ce sont là des signes de transition, ou plutôt des signes précur-

seurs qui annoncent la contracture secondaire. C'est déjà la contmcticve latente.

B) Période de contracture. — La contracture permanente est annoncée

par les signes précédents. Elle survient généralement de un à trois mois après

FiG. 17. — Hémiplégie gauclih organique. Conlraclion du peaucier
du cou à droite. (Figure extraite du même travail.)
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lo début de riiémiplégie. Elle est à peu près constante. Malgré qu'elle manquât

une fois sur 52 cas observés par M. Bouchard, on peut avancer qu'elle ne fait

jamais défaut, si Ton tient compte des faits où elle est purement latente, et

affirmer qu'il n'y a pas d'hémiplégie flaccide permanente. En réalité, les hémi-

plégies qui paraissent rester flaccides présentent de l'exagération des réflexes

ou de la trépidation spinale. Il y a toujours imminence ou opportunité de

contracture. En effet, une simple excitation mécanique cutanée ou tendineuse,

un effort, une émotion même, suffisent pour la faire apparaître temporairement.

Ces cas mis à part, la contracture est habituellement très apparente. Les

signes précurseurs signalés plus haut annoncent sa venue prochaine. La raideur

transitoire d'abord, ensuite permanente, se montre surtout dans les fléchisseurs

de la main et du bras. Les doigts progressivement se fléchissent dans la paume
de- la main, l'avant-bras se fléchit à son tour et se met en pronation sur le bras

FiG. el m.

(pii se colle le long du thorax. Des phénomènes analogues se passent du cùlédu
membre inférieur et même de la face (quoique plus rarement). Ainsi s'établit la

contracture dans le côté hémiplégique; elle s'exagère lentement et rcsle ensuite

fixe. Parfois elle est si prononcée qu'il est impossible de trouver les réflexes

tendineux. Cette contracture permanente imprime, cela se conçoit, aux mem-
bres paralysés une attitude vicieuse, une déformation variable suivant les cas.

Il y a deux types d'attitude fréquents : le type de flexion et le type d'extension,

suivant la prédominance de la contracture sur tel ou tel groupe musculaire.

[BRISSAVD el SOUQUES ]
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Au membre supérieur, c'esl le type de flexion (fig. 18 et l'.l) qu'on rencontre

ordinairement : le bras quelquefois collé au tronc est en-adduction et rotation en

dedans; Tavant-bras fléchi à angle droit sur le bras et en pronation, la main
peu fléchie sur l'avant-bras; les doigts, avec le pouce en dedans, sont fortement

fléchis dans la paume de la main, parfois avec une telle énergie qu'il peut en

résulter des accidents (macération de Tépiderme, odeur aigrelette de la main,

pénétration des bngles dans la paume). Au membre inférieur, c'est le type

inverse qui domine avec l'extension des divers segments les uns sur les autres,

abduction générale et rotation du membre en dehors : la jambe est en ligne

droite, étendue sur la cuisse et le pied en varus équin. Le type d'extension est

rare au membre supérieur; de même le type de flexion n'est pas fréquent au

membre inférieur : dans ce dernier cas, la flexion est toujours tardive, s'observe

chez les malades immobilisés au lit ; elle peut quelquefois attemdre le membre
inférieur du côté sain.

Mais ces types ne sont ni constants ni exclusifs. Ils ne sonl, du reste, pas les

seuls possibles et ils peuvent se mélanger sur un même membre ou dans divers

segments. Il y a, à cet égard, un très grand nombre de variétés cliniques qu'il

faut renoncer <à décrire.

Du côté du Ironc, la contracture n'est pas rare; elle imprime une atlitude

vicieuse variable suivant les cas.

A la face, la contracture est assez rare. Souvent la paralysie s'efface, sans

laisser dt; traces, avec le temps. S'il y a contracture secondaire, l'asymétrie

faciale devient très évidente : les traits du côté sain sont fortement attirés du

côté malade dont la commissure labiale est surélevée. Au premier abord, on

pourrait croire à une paralysie faciale du côté sain et à une hémiplégie alterne.

Mais il n'est pas rare, fait observer Babinski, de constater chez des vieux hémi-

plégiques, dont les membres sont contracturés,,un abaissement delà commissure

du côté paralysé, comme dans la période de flaccidité. Les muscles de la langue,

du pharynx, de la mâchoire ne sont pas contracturés en raison, sans doute,

de leur synergie fonctionnelle et de leur innervation par les deux hémisphères.

Comment évolue la contracture permanente des hémiplégiques? Parfois elle

reste très modérée et permet l'usage des membres. Parfois elle va, pour ainsi

dire, toujours en progressant; elle entraîne des attitudes incroyables et con-

damne les malades au lit avec impotence motrice absolue. Entre ces deux

extrêmes, il existe de nombreux degrés intermédiaires. Enfin, dans quelques

exemples exceptionnels, elle i-étrocède et dis'paraît. Ce rclour à la ftarcidité,

caractérisée par l'état ilasque des membres et la diminution ou l'abolition des

réflexes, peut se produire plusieurs années après le début de la contracture. Il

est sous la dépendance de i'amyotrophie, qui est venue compliquer le tableau.

Quand la contracture est restée modérée, le malade peut quitter son lit, se

servir dans une certaine mesure de son membre supérieur et assez convenable-

ment de son membre inférieur. Il peut marcher. Mais la marche n'est guère

possible avant trois ou quatre semaines après l'ictus. Jusque-là le malade

s'effondre quand il veut essayer de se tenir sur sa jambe, soit à cause de

l'impotence motrice, soit à cause des troubles de l'équilibre qui ne sont pas

rares et qui tiennent, dans certains cas du moins, à des lésions du cervelet.

Il ne faut pas confondre cette incapacité physique avec l'incapacité psychique,

c'est-à-dire avec les troubles astaso-abasiques qu'on rencontre chez certains

hémiplégiques (Grasset, Mirallié) et qui relèvent d'une peur morbide, d'une
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[)hobic empêchant la marche à certains moments et clans certaines conditions.

Vient un moment oii le malade peut marcher facilement. A cet égard, l'attitude

d'un hémiplégique qui marche est loin d'être univoque. Mais souvent cette atti-

tude répond au type classique que Todd a magistralement décrit en quelques

lignes : « Si vous examinez, dit-il, une personne atteinte d'hémiplégie par suite

de lésion organique du cerveau, vous remarquerez que, lorsqu'elle marche, elle

offre une allure particulière qui a pour but de porter la jambe paralysée en

avant. Elle porte son tronc sur le côté opposé à la paralysie et repose le poids

du corps sur la jambe saine; puis, elle jetle en avant la jambe paralysée et lui

fait décrire un mouvement de circumduetion, d'arc de cercle. » Elle fauche,

suivant l'expression consacrée. C'est lîi la démarche que Charcot a proposé

d'appeler JiélicopoiJp (pied qui tourne en hélice), par opposition à la démarche

Itelcopo'le (pied qui traîne) des hystériques hémiplégiés. Le « fauchage » est

nécessaire dans les cas de contracture en extension du menjbre inférieur, en

raison de l'absence d'extension dorsale du pied et des orteils, et de la raideur

des jointures. C-e mouvement de circumduetion est indispensable pour que la

jambe, immobilisée en extension, de postérieure devienne antérieure....

Lorsque la contracture est modérée et les mouvements articulaires peu gênés,

le malade ne fauche plus; de postérieure la jambe devient antérieure directe-

ment, en frottant le sol. Enfin, il faut signaler la « marche à petits pas » qu'où

rencontre souvent chez les gâteux et les déments, « surtout chez ceux, dit

P. Marie, dans le cerveau desquels se trouvent des foyers lacunaires ». Cette

marche à petits pas est plutôt le fait de troubles des centres psychiques que de

troubles paralytiques proprement dits lesquels font souvent défaut.

Marinesco(') a étudié les troubles de la marche dans l'hémiplégie organique

au moyen du cinématographe et signalé quelques particularités peu connues,

à savoir : l'élévation du bassin, la déviation du rachis et l'existence d'un pli

lombaire latéral, du côté de la jambe malade. La scoliose décrit dans la région

dorsale inférieure une convexité tournée du côté sain; elle présente des degrés

variables : chez les malades qui fauchent, elle est très marquée; elle est à peine

indiquée ^dans les cas légers. Le pli latéral lombaire persiste chez cfuelques

malades pendani toutes les phases de la marche; chez d'autres, au contraire, il

ne se montre qu'à la fin du pas antérieur.

On a émis sur la physiologie pathologique de la contracture en général, et de

la contracture des hémiplégitfues en particulier, de nombreuses théoi'ies.

Charcot et Vulpian voyaient dans la conli-acture une simple exagération du tonus

musculaire, exagération due à l'irritation permanente que la sclérose du fais-

ceau {)yramidal dégénéré provoque dans les cellules de la substance grise de la

moelle. P. Marie admet que le faisceau pyramidal joue un rôle frénateur sur

les centres médullaires qui, privés de ce modérateur (lésion pathologique du
faisceau pyramidal) se mettent à Iravailler sans relâche. Van Gehuchten accepte

ce rôle inhibiteur du faisceau pyramidal sur les centres de la moelle, et ajoute

que la voie cortico-ponto-cérébello-spinale sert de passage à l'action corticale

qui détermine le tonus. Pour Grasset, la contracture résulte de l'abolition de

l'action inhibitrice avec conservation de l'action excitatrice (voies ponlo-cérébel-

leuses). Le centre qui règle celte double action sur le tonus se trouve dans la

protubérance. Pour Mann, il existe deux sortes de fibres dans le faisceau pyra-

midal : les fibres excitatrices et les fibres frénatrices. Celles-ci se trouvent-elles

('j Makinksco. Sriiiaiiie incd., 189i.

IBRISSAUD et SOUQUESri
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supprimées, la contracture apparaît. Enfin H. Jackson, Bastian font intervenir

l'action du cervelet sur le tonus musculaire, en antagonisme avec l'action du
cerveau sur la moelle. Celle-ci est-elle supprimée, l'action cérébelleuse devient

prédominante et la contracture s'ensuit.

Mais ce sont là des vues de l'esprit, contradictoires, obscures, incapables de

donner la clef du problème.

Tels sont les caractères primordiaux des deux périodes flaccide et rigide de

l'hémiplégie. Nous ajouterons que les réactions électriques sont généralement

normales dans les muscles paralysés.

C) Troubles moteurs du côté sain. — On peut poser en principe que le côté

sain chez les hémiplégiques n'est jamais complètement sain. Dès 1875, Westphal

y avait signalé le clonus du pied. M. Dejerine, en 1878, fit la même remarque.

Brissaud(') insista sur l'exaltation des réflexes et la contracture qu'on pouvait

y rencontrer. Mais c'est surtout MM. Pitres et Dignat qui ont fait de ce sujet

une étude systématique. M. P. Marie, dans ses leçons, M. Faure(-), dans sa

thèse inaugurale, l'ont complétée.

D'après Dignat, au membre inférieur àn côté « sain », la force musculairc,

recherchée au début de l'hémiplégie, est diminuée de moitié. Aussi ya-t-il une

impotence relative qui coexiste, du reste, avec l'absence de coordination des

mouvements. En outre, le réflexe rotulien y est souvent exagéré et la contrac-

ture permanente n'y est pas très rare. « Il y a dans les salles de la Salpètrière

un grand nombre de femmes hémiplégiques devenues ainsi paraplégiques au

bout d un certain nombre d'années ("). »

Au membre super ietir « sain », on ne retrouve généralement ni clonus, ni

contracture, ce qui semble bien en rapport, observe M. P. Marie, avec cette

remarque que, à l'inverse des membres inférieurs, les membres supérieurs sont

faits pour agir surtout individuellement. Mais, par contre, les réflexes tendineux

y sont exagérés, et la force musculaire diminuée de 58 pour 100.

Dans ces faits, il y aurait une dégénération des deux faisceaux pyramidaux

droit et gauche consécutivement à une lésion cérébrale unilatérale. Sur

10 autopsies. Pitres a trouvé 6 fois une dégénération bilatérale des faisceaux

pyramidaux croisés, à peu près pareille des deux côtés. Dans les 4 autres cas,

la sclérose du faisceau pyramidal croisé était moins intense du côté sain. La
dégénération des faisceaux de Ttirck était inconstante. Quant à l'explication

de cette sclérose pyramidale bilatérale, il est difficile d'accepter l'opinion de

M. Hallopeau, qui fait intervenir la diffusion de la lésion au niveau de l'entre-

croisement des pyramides. Bien plus en rapport avec l'anatomie normale se

trouverait la théorie de Charcot et Pitres, qui accusent l'étroitesse des con-

nexions reliant entre eux les faisceaux moteurs de Tune et l'autre moitiés du

corps, et l'irrégularité de distribution des faisceaux pyramidaux.

Il est du reste fort possible que le déterminisme de cette dégénération bilaté-

rale soit tout différent : lié dans certains cas à l'existence du faisceau pyra-

midal homolatéral (Dejerine), et dans d'autres dû à l'existence d'une lésion

cérébrale bilatéi*ale d'origine lacunaire (P. Marie) capable de rester inaperçue,

si on n'examine pas attentivement les deux hémisphères.

C) État d.es réflexes. — L'examen des réflexes dans l'hémiplégie fournit

(') Brissaud. Thèse de Paris, 1880.

(-) Faure. Thèse de Lyon, 1895.

(^) Brissaud. Loc. cit.
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des indications très instructives. Aussi importe-t-il de les étudier méthodique-

ment : les réflexes tendineux d'abord, les réflexes cutanés ensuite.

Les réflexes rotuliens étaient considérés jusqu'ici comme abolis ou affaiblis

dans l'hémiplégie récente. Ganault (') dans le service de P. Marie, à Bicêtre, a

trouvé sur 10 cas, du côté paralysé, le réflexe normal 5 fois, affaibli 2 fois,

exagéré 5 fois. L'affaiblissement peut durer des semaines; on le rencontre non

seulement dans les cas de grosse hémorragie cérébrale, comme le suppose

Sternberg, mais encore dans les faits de ramollissement étendu. Dans les

hémiplégies anciennes, le réflexe rotulien, du côté paralysé, est exagéré dans

92 pour 100 des cas, normal dans 6 pour 100 et diminué dans 2 pour 100. Ce

même réflexe, du côté sain, est le plus souvent normal, souvent exagéré, rare-

ment affaibli.

Le réflexe contra-la téral des adducteurs, décrit par P. Marie, consiste en ce

fait que la percussion du tendon rotulien d'un côté provoque la contraction

des adducteurs de la cuisse du côté opposé. Il s'agit là d'une exagérabilité de

la réflectivité qui, dans quelques cas, peut s'étendre au quadriceps, au fascia

lata, 'au couturier. Ce réflexe existe, chez les hémiplégiques anciens, dans plus

de la moitié des cas (57 pour 100), tandis qu'on ne le trouve que chez 10 poui"

100 des personnes non atteintes de maladies nerveuses. Il est quelquefois bila-

téral, mais le plus souvent il n'existe que d'un côté (côté paralysé), déterminé

par la percussion du tendon rotulien sain (70 pour 100).

Généralement, à l'exagération des réflexes et à la contracture s'associe la tré-

pidation spinale ou clonus du pied. Ce phénomène habituellement unilatéral,

quelquefois bilatéral, est rare dans l'hémiplégie récente et très fréquent chez

les anciens hémiplégiques.

Les réflexes cutanés les plus intéressants à étudier sont les réflexes abdo-

minal, crémastérien et plantaire. Le réflexe abdominal, étudié par Rosenbach,

et sur lequel nous avons insisté à l'article Apoplexie, est souvent affaibli ou
aboli du côté paralysé, d'après Ganault : aboli dans 45 pour 100 des cas,

affaibli dans 53 pour 100, normal dans 18 pour 100, exagéré dans 2 pour 100.

Du côté sain, il est normal dans 50 pour 100, affaibli ou aboli dans 44 pour 100

et normal dans 5 pour 100 des cas. Le réflexe crémastérien est souvent aboli

des deux côtés, très souvent aboli ou affaibli et rarement normal du côté

paralysé. Du côté sain, il est normal dans un quart des cas et aflaibli ou aboli

dans les autres. La fréquence de l'abolition est en rapport direct avec l'âge,

semble-t-il.

Quant au réflexe plantaire, i\ importe de distinguer le mouvement de défense

qui suit une excitation plantaire, — et qui n'est pas un véritable réflexe, — du
phénomène des orteils, décrit par Babinski. A l'état normal, l'excitation de la

plante du pied (chatouillement, piqûre) détermine la flexion plantaire des

orteils (fig. 20). Dans l'hémiplégie organique, la même excitation provoque du
côté paralysé l'extension dorsale des orteils (signe de Babinski), particulièrement

du gros orteil (fig. 21). Ce phénomène qui traduit une perturbation du faisceau

pyramidal offre une grande importance clinique : il permet de distinguer l'hé-

miplégie organique de l'hémiplégie des hystériques chez lesquels l'excitation

de la plante du pied amène la flexion plantaire des orteils. Il n'est cependant

(') Ganault. Conlrihulion à l'étude de quelques réjlexest dans l'hémiplégie de cause organique.
Thèse de Paris, 1898.
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avec l'exagération des réflexes tendineux et avec le clonu

FiG. 20. — Pied (lu roté nonnal, photographié ;ui luonu'iil où ou e.xcile la

plante avec une aiguille et montrant la flexion plantaire normale des orteils

(Extrait, ainsi que la ligure suivante, du travail déjà cité de Babinski).

pas constant. Ganault Ta observé dans 85 pour 100 des cas d'hémiplégie orga-

nique; dans 12 pour 100, il y avait flexion plantaire. Il est généralement associé

mais ce lien n'est

pas indissoluble. « Il

peut être le premier

et le seul signe révé-

lateur d'une pertur-

bation dans le sys-

tèmepyramidal », dit

Babinski.

Les réflexes cuta-

nés et les réflexes

tendineux sont in-

dépendants les uns

des autres; les pre-

miers peuvent être

abolis, alors que les

seconds persistent

et réciproqu em e n t

(Van Gehuchten) (').

Pour cet auteur les

réflexes cutanés se-

raient liés à l'intégrité de la voie cortico-spinale et les tendineux à l'intégrité

de la voie rubrospinale. Les premiers seraient d'origine corticale et les seconds

d'origine mésencéphalique.

D) Évolution de l'hémiplégie. — Nous avons déjà laissé entrevoir que, quel

que fût son mode de

début, l'hémiplégie

cérébrale pouvait évo-

luer dans un triple

sens. Nous avons vu

que parfois elle pou-

vait complètement
guérir en un laps de

temps, du reste très

variable, lorsqu'il s'a-

gissait d'hémiplégie

par compression lé-

gère et transitoire du

faisceau pyramidal.

Plus souvent, au

contraire, elle se ter-

mine rapidement par

la mort. Ou voit alors,

du deuxième au qua-

tinème jour qui suit l'attaque, apparaître sur la fesse du côté paralysé une

rougeur érythémateuse étendue, bientôt suivie d'une escarre sur les carac-

Fiu. il. — l'ied photographié au moment où l'on excite la plante du

pied du coté paralyse avec une aiguille et montrant l'extension des

orteils (Phénomène des orteils, ou signe de Babinski).

(') Van Geiiuciitex. Congrès de Paris, I9D0
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lères, révolution el la signification pronostique de laquelle nous avons longue-

ment insisté à l'article Apoplexie.

En même temps que cette escarre survient, la température centrale

sY'lève à 40 degrés et au-dessus, en dehors de toute phlegmasie viscérale.

La suppuration péri-escarrotique se montre, l'état général s'aggrave et

le sujet succombe rapidement dans ce decubltus aculus qui, [en raison de sa

signification menaçante, mériterait plutôt le nom d'orninosns que lui a donné

Charcot.

Somme toute, cette évolution de l'hémiplégie cérébrale vulgaire, soit vers

la guérison complète, soit vers la mort rapide, reste une terminaison assez

rare. Dans la grande majorité des cas, la température ne dépasse pas 58 degrés

et l'escarre ne survient pas. Il ne persiste qu'une paralysie permanente qui

évolue en deux phases successives. A la flaccidité succède, au bout d'un à

trois mois, la contracture définitive qui peut durer dix ans, vingt ans et même
davantage. Il ne s'agit plus que d'une infirmité à vie. Tantôt cette infirmité

est grave; elle empêche la marche et la station debout et ne permet aux ma-

lades condamnés au lit qu'un usage plus ou moins limité de leurs membres.

Il n'est pas rare de voir, chez ces hémiplégiques immobilisés, survenir à un

moment donné, quelquefois très tôt, l'incontinence des urines et des matières

et une escarre sacrée qui facilitent l'infection urinaire ou générale el con-

duisent à la cachexie infectieuse et à la mort. Tantôt, et plus souvent, cette

infirmité est très relative; elle est parfaitement compatible avec les occu-

pations habituelles du sujet et avec la marche. Ces hémiplégiques qu'on

rencontre si fréquemment dans les asiles de la vieillesse ne meurent pas de

leur paralysie. Ils succombent soit à un nouvel ictus, soit à une maladie

intercurrente (broiicho-pneumonie, pneumonie, etc.).

Complications. — Tels sont les caractères fondamentaux de l'hémiplégie

cérébrale. Il n'est pas rare de voir s'ajouter à ce tableau, à un moment donné,

des signes accessoires et inconstants, pré- ou posthémiplégiques, qu'on peut

à la rigueur considérer comme des complications et qui sont d'ordre sensitif,

moteur, vaso-moteur, trophique, intellectuel, etc.

A. Troubles sensitifs. — Ces troubles de la sensibilité sont subjectifs ou

objectifs. Les premiers, qui sont inconstants, sont représentés par des engour-

dissements, des fourmillements, et parfois par de véritables douleurs, généra-

lisés à tout le côté paralysé ou localisés à un membre, à un segment de

membre. Ils peuvent précéder la paralysie ou la suivre.

Les douleurs préhéimpléglqueA ont été bien étudiées par Weir Mitchell.

Tantôt paroxystiques, tantôt continues, elles précèdent la paralysie d'une ou
plusieurs années, de quelques jours, de quelques heures, occupant le côté qui

sera paralysé plus tard et spécialement les jointures et les tissus fibro-

musculaires. Sur 126 hémiplégiques, Féré les a relevées 14 fois (dans les arti-

culations, les régions fibro-musculaires, le sciatique). Dans un cas, Brissaud

les a vues se présenter sous forme d'aura jacksonienne, d'engourdissement

débutant par le pouce, remontant vers le poignet, le bras, l'épaule et la moitié

de la face. L'hémiplégie survint quelques jours après et s'améliora rapidement,

laissant subsister les troubles sensitifs qui l'avaienl précédée.

(jénéralement il s'agit (Xonlanv^ po^lliémipK'niquex, souvent peu accusées,

limitées aux jointures, surtout à l'épaule ; elles se montrent quelquefois très

TRAlTl'; DE MIÎDLCIMJ. 2" édil. — IX. 5
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vives et constiluent une véritable Jiémiplégie doulourcme, pénible par le carac-

tère intense et continu des sensations. Il est à remarquer que les douleurs

vives coexistent souvent avec Tamyotrophie.

Les douleurs préhéniiplégiques semblent bien être d'origine corticale et être

provoquées par un foyer de ramollissement exclusivement cortical, consécutif

à une lésion des artères courtes de l'écorce. Quant aux douleurs posthémiplé-

giques, leur origine est plus discutée. On peut également incriminer ici une

lésion corticale. Edinger croit à une altération du faisceau sensitif dans le

segment postérieur de la capsule interne ou dans la calotte. M. et Mme Déje-

rine pensent [que les lésions de la partie inférieure de la couche optique

sont capables de déterminer, dans le côté paralysé, des sensations doulou-

reuses et de l'hyperesthésie. Les faits suivis d'autopsie montrent, somme
toute, qu'il s'agit de lésions voisines de la voie sensitive, l'irritant ou l'inté-

ressant partiellement.

Il nous faut enfin signaler la céphalalgie, précédant ou accompagnant

l'hémiplégie, qui témoigne d'une irritation des méninges.

Parmi les troubles de la sensibilité objective il faut placer l'hémihypor-

csthésie et surtout Vltémianeslhésie. Ce sujet sera traité complètement au

chapitre V. Nous n'y insisterons pas ici.

B. Troubles moteurs posthémiplégiques. — Par définition, la contracture

permanente et la trépidation spinale pourraient i*essortir à ce chapitre. Mais

ils font partie intégrante du syndrome hémiplégie dont on ne peut les séparer.

Avec plus de raison, la contracture précoce et les convulsions partielles devraient

prendre place dans cette étude. Nous n'y insisterons pas ici. Elles trahissent,

la première, une inondation ventriculaire, et la seconde une lésion méningo-

corticale. Nous réserverons ce paragraphe exclusivement à certains mouve-

ments qui précèdent quelquefois et suivent souvent l'hémiplégie. Les mouve-

ments préhémiplégiqiies sont rares, d'amplitude généralement modérée, et de

courte durée (un ou plusieurs jours). Ils cèdent en effet bientôt la place à la

paralysie, mais ils ne sont pas forcément suivis, pas plus que les mouvements

posthémiplégiques ne sont toujours précédés, d'hémiplégie motrice. Ils ont,

dans tous les cas, une signification grave et indiquent le plus souvent une

terminaison rapidement fatale.

Les mouvements postliémipléglques sont beaucoup plus fréquents. Nous

mentionnerons, en passant, certains mouvements dits réflexes et associés.

Les premiers surviennent à propos d'une secousse de toux, d'un bâillement,

et se passent surtout dans le membre supérieur. Pendant le bâillement, par

exemple, on voit le membre supérieur, du côté paralysé, se fléchir (Tavant-

bras sur le bras) et s'élever de manière à se croiser en quelque sorte sur la

poitrine. Les seconds consistent en ce fait que le membre malade exécute

en réduction, en miniature, vin mouvement commandé au membre sain. Ces

mouvements associés ont été bien étudiés par Camus (') ; on les rencontre

beaucoup plus fréquemment dans l'hémiplégie des enfants que dans l'hémi-

plégie des adultes. Ils sont symétriques ou asymétriques : dans le premier

cas, c'est le même segment de membre malade qui esquisse le mouvement

développé par le membre sain; dans le second, la face ou le membre inférieur

du côté malade peuvent ébaucher un mouvement fait par le membre supérieur

(') Camus. Thèse de Bordeaux, 1885.
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du côté sain. \ coté de ces mouvements associés il faut placer un fait, signalé

par Sainton et par Remak, consistant en ce que, chez un aphasique, faisant

des efforts pour parler, -on voyait la main ou le pied droit animés de mouve-

ments involontaires. ;Pour expliquer ces mouvements, il faut admettre une

hyperexcitabilité de. la substance grise de la moelle.

Les mouvements posthémiplégiques sont tantôt réguliers et rythmés consti-

tuant de véritables tremblements qui peuvent simuler Thémiparalysie agitante

ou l'hémiscléi'ose en plaques
;
tantôt, au contraire, irréguliers et sans rythme,

ils se présentent sous la forme d'hémiathétose, d'hémichorée ou d'hémi-ataxie.

Mais la distinction entre ces deux groupes de mouvements posthémiplégiques

n'est pas aussi tranchée qu on pourrait le croire. Il existe, en effet, un certain

nombre de cas intermédiaires qui établissent entre eux une transition graduelle.

De même, entre les diverses variétés de chaque groupe, il existe des types

de passage. Ce sont là, en somme, des phénomènes différents d'aspect clinique

mais identiques de nature. « Quand ils surviennent, dit Demange('), des

deux côtés du corps, à la suite d'une hémiplégie l)ilatérale, ils peuvent simuler

presque complètement les maladies susnommées (chorée, athétose, paralysie

agitante, tabès, sclérose en plaques), et leur diagnostic présente alors de

grandes difficultés. »

Deux conditions sont nécessaires à la production de ces mouvements : il faut

que l'hémiplégie soit incomplète et à la fois plus ou moins tlaccide, c'est-à-dire

que la contracture secondaire n'entraîne pas une rigidité absolue. La cause

de l'hémiplégie n'a aucune importance; tout est en effet subordonné au siège

de la lésion.

Ces troubles moteurs coexistent souvent avec une hémianesthésie sensitivo-

sensorielle, à cause' de la contiguïté du faisceau sensitif et du faisceau pyra-

midal. Tous les auteurs ne sont pas d'accord sur la localisation de la lésion qui

occasionne ces accidents. Les uns, avec Charcot et F. Raymond, la placent

dans la capsule interne, au voisinage et en avant du faisceau sensitif, hors de

la couche optique et du corps strié. M. F. Raymond (-) a réuni r>5 observations

d'hémorragie ou de ramollissement de la couche optique. Dans -i cas seule-

ment, il y avait de l'hémichorée. Or, dans ces 4 cas, la capsule interne était

intéressée simultanément. « L'hémichorée, dit-il, résulte d'une lésion d'un

faisceau particulier de la couronne rayonnante, faisceau placé en avant, en

dehors du faisceau sensitif et en rapport avec la partie postérieure de la couche
optique qu'il couvre de ses fibres. » Pour d'autres auteurs, peur Ilammond,
Gowers, Galvagni, entre autres, les mouvements posthémiplégiques sont dus à

une altération des couches optiques et peut-être du corps strié. Dans 2 cas

rapportés par Gowers, la lésion n'intéressait que la couche optique. Nothnagel
conclut que dans la majorité des faits, la couche optique et la partie posté-

rieure de la capsule interne étaient intéressés simultanément, et que, dans des

cas plus rares, la lésion portait exclusivement tantôt sur la couche optique,

tantôt sur la partie postérieure de la capsule. De telle sorte que, avec de telles

données, le problème de la localisation précise est difficile à résoudre.

Dans une autre théorie, formulée par Kahler et Pick et adoptée par Démange,
Ricoux et Ridon (''), ces troubles moteurs relèveraient d'une altération du

(') Dkmange. Revue de mcd., I88.3.

(•') Raymond. Thèse de Paris, 1876.
("'} Bidon. Revue de mcd., 1886.
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faisceau pyramidal, hki- un point quelconque de son trajet, depuis son origine

corticale jusqu'à sa terminaison médullaire. Si le faisceau pyramidal est

détruit par la lésion, c'est la contracture qui en résulte; s'il est simplemeni

comprimé ou irrité, c'est le tremblement ou l'hémichorée. Cette théorie

accepte donc, en l'étendant et en l'interprétant, la théorie de Charcot el

Raymond.
Conciliant, pour ainsi dire, les théories de Charcot et de Gowers, Stephan (')

explique ces mouvements par l'irritation du faisceau pyramidal, irritation

dépendant elle-même d'une lésion de la couche optique, siège des centres

coordinateurs.

Bonhoeffer, Anton ont émis, dans ces derniers temps, une théorie nou-

velle. Ils invoquent une lésion des voies cérébelleuses (au niveau de la calotte)

qui relient le cervelet au noyavi rouge de Stilling, et par suite un déséquilibre

des fonctions de cet organe.

Quoi qu'il en soit, ces troubles sont identiques de nature. En raison de leurs

divers aspects cliniques, ils méritent cependant une courte description

séparée.

1" TiiEMIîLEMENTS POSTHÉMIPLÉGIQLES PROPREMENT DITS. Eu 1(S8I, M. GraS-

set (-) observa chez un hémiplégique « un tremblement unilatéral présentant

tous les caractères de la paralysie agitante, il ne se produisait qu'au repos

et s'accompagnait même de sensation de chaleur et de l'immobilité de la

tète portée en avant, simulant l'attitude soudée ». Il est juste de faire l'emar-

quer que pareil phénomène avait déjà été constaté par Leyden, Oppolzer,

Westphal, Auerbach. Dans le cas de Leyden, caractérisé par un tremblement

du bras droit, on trouva à l'autopsie un sarcome intéressant toute la couche

optique gauche.

D'autre part, Bernheim et Démange ont apporté, chacun de leur côté, des

exemples de tremblement hémiplégique rappelant par ses caractères le trem-

blement de la sclérose en plaques.

Depuis lors, plusieurs faits ressortissant à l'un ou l'autre type ont été publiés

par divers auteurs.

2" Hémi\taxie. — Hémichorée. — Hémiatuétose. — a) Hémiataxie. — Dans

son livre, M. Grasset parle d'un malade qui, « dès qu'il voulait agir avec le bras

paralysé, et spécialement quand il voulait exécuter un acte un peu délicat,

exigeant de petits mouvements », avait dans les doigts des contractions irrégu-

lières qui l'empêchaient, par exemple, de tirer son crayon pour écrire. A l'au-

topsie de ce malade, on trouva une lésion simultanée de la capsule interne et

des corps opto-striés. Dans ces faits d'hémiataxie posthémiplégique, il s'agit

de mouvements incoordonnés, à l'occasion d'actes voulus, rappelant l'incoordi-

nation des tabétiques mais n'étant pas, comme celle-ci, exagérés par l'occlusion

des yeux.

b) Hémichorée. — Vue et notée par Travers, Rood, Tuckwell, H. Jackson,

l'hémichorée était considérée par ces auteurs comme de la chorée vulgaire.

Weir Mitchell, en 1874, consacra quelques développements à ce syndrome et

montra que l'hémichorée était symptomatique. Après l'étude magistrale qu'en

fit Charcot, Veyssière et Lépine en rapportèrent de nouveaux exemples, mais

(') SïEPHAN. Les tremblemenls pré- et i)ostliémiplégiques. Revue de inéd., 1887, p. 204.

(-) Grasset. Maladies du système nerveux. 1881, p. 203.
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c'est surtout M. F. Raymoud qui approfondit la queslion, en se basant sur une

trentaine d'observations dont quelques-unes suivies d'autopsie.

Parfois l'hémichorée- précède la paralysie de quelques jours, soit qu'elle

si^ive l'ictus, soit qu'elle s'installe progressivement. Dans la majorité des cas,

elle suit l'hémiplégie et ne se montre que quelques mois après le début de

celle-ci, c'est-à-dire lorsque l'hémiplégie commence à guérir. Elle est caracté-

risée par des mouvements involontaires, irréguliers, peu étendus d'abord,

devenant bientôt plus amples et pe^'sistant souvent, avec ces caractères, jus-

([u'à la mort. Ces troubles existent au repos et s'exagèrent à propos des mou-

vements volontaires qu'ils entravent ou empêchent. Ils siègent dans les mem-
bres, plus rarement dans la face. « La main, dit M. Raymond ('), ne peut rester

tranquille; sans cesse des secousses brusques et inattendues étendent ou

fléchissent les doigis ou bien impriment des mouvements en sens divers à

l'avant-bras, sur le bras, de même pour le membre inférieur. »

Habituellement, cette hémichorée se superpose à une héiiiiparésie bien

plutôt qu'à une hémiplégie. La contracture y est cependant constante, mais

légère. Elle est souvent accompagnée d'hémianesthésie. Par contre l'amyotro-

phie, les déformaiions et les troubles intellectuels font onlinairement défaut.

Il s'agit ici d'hémichorée symptomatique d'un foyer capsulaire. Au contraire,

dans l'hémichorée par atrophie cérébrale, l'hémianesthésie manque et les

troubles intellectuels sont fréquents. Lorsque la cause est une tumeur céré-

brale, la sensibilité est également intacte et l'on rencontre une série de sym-

ptômes que nous ne pouvons mentionner ici.

c) Hémiathétose. — Hammond, le premier, en 1871, prononça le nom
d'athétose. Bientôt, en Amérique et en Angleterre, les observations se multi-

plièrent. Puis, en 1875, Eulenburg, et Charcot, en 187G, al)ordèrent cette ques-

tion. Oulmont (^) en fit la première étude d'ensemble.

Oui dit hémiathétose dit mouvements involontaires exagérés, lents, limités

à la main et au pied du côté hémiplégique. C'est là un syndrome commun
à diverses lésions cérébrales, compliquant tantôt l'hémiplégie vulgaire, tantôt

l'atrophie cérébrale. Dans le premier cas, elle peut survenir à tout âge;

dans le second, elle se montre sui'tout des les premières années de la vie.

Ainsi, sur LJ cas consécutifs à l'hémiplégie vulgaire, M. Oulmont en a vu

3 apparaître dans l'enfance, 2 entre 20 et aO ans et les autres entre 55 et

60 ans. Au contraire, dans 42 cas consécutifs à l'atrophie cérébrale, l'hémiplégie

fit son apparition avant 7 ans.

Règle générale, elle se montre peu de temps après l'hémiplégie (entre

quelques semaines et 2 ans), lorsque la paralysie commence à s'amender.

Le sujet qui en est atteint se présente avec une attitude caractéristitpie : c'est

un hémiparétique qui appuie fortement sa main malade contre le tronc oiï qui

la maintient avec la main du côté sain pour empêcher les mouvements involon-

taires. Ce qui caractérise ces mouvements athétosiques, c'est leur localiantion

aux extrémités du côté paralysé, c'est-à-dire aux doigts et aux orteils. Assez

souvent le poignet et rarement le cou-de-pied y participent. Exceptionnellement

le cou et la face sont intéressés. En outre de leur limitation si spéciale, ces

mouvements sont lents et exagérés, rappelant ceux des tentacules du poulpe

C, lÎAV.MOND. Loi', (il.

(') ()i LMONT. Élude clinique sur Vallicloae. Thèse de Paris, 1878.
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marin. Suivanl leur ampliliule, qui est très variable, on peut en décrire une

forme atténuée, une forme moyenne et une forme intense.

Ces mouvements sont permanents; ils persistent au repos et quelquefois

même pendant le sommeil. Sur 27 cas, M. Oulmont les a vus persister 25 fois

pendant le repos. Il est vrai de dire qu'ils sont alors plus ou moins atténués et

partant difficiles quelquefois à percevoir. Ils varient suivant les jours et les

divers moments de la journée, et cela sans cause appréciable. La volonté n"a sur

eux aucune influence déterminée : parfois elle les suspend quelques instants,

surtout s'ils sont faibles; souvent elle les exagère et les transforme en mouve-

ments choréiformes. La fatigue et les émotions peuvent les changer en spasmes

transitoires. Ils apportent à la préhension, à la marche, aux actes divers de la

main une gêne plus ou moins grande, qui est dans certains cas une cause

d'incapacité de travail.

Généralement le coude et l'épaule sont respectés, et c'est là ce qui les

distingue cliniquement de l'hémichorée.

A la main, les mouvements se passent surtout dans l'articula lion métacarpo-

phalangienne, assez souvent dans toutes les articulations des phalanges. Ils

produisent la flexion, l'extension, l'abduction, l'adduction. Sauf à l'index,

l'extension prédomine sur la flexion, en particulier à l'articulation phalango-

phalanginienne qui semble disloquée. En ce qui concerne l'abduction, les doigts

sont tantôt écartés en patte d'oie, tantôt, le pouce étant isolé, les quatre autres

doigts forment deux groupes (index et médius, d'une part; annulaire et auricu-

laire, de l'autre). Du reste, les doigts jouissent de leur indépendance propre et

se meuvent isolément ou simultanément.

Comme les doigts, le poignet peut se mouvoir en tous sens, dans les sens de

la flexion, de l'extension et latéralement, surtout vers le bord cubital.

Aux orteils, les mouvements de flexion et d'extension l'emportent. C'est

l'image atténuée des mouvements de la main. L'articulation tibio-tarsienne

peut y prendre part.

Quand la face est atteinte (fîg. 22), on voit des grimaces variées déterminées

par les contractions de l'orbiculaire des pau-

pières, des zygomatiques, du peaucier du

cou, etc.

Parmi les phénomènes qui accompagnent
l'hémiathétose, il faut souligner l'hémichorée

et l'hémianesthésie. Celle-ci est très fréquente.

jM. Oulmont l'a trouvée 12 fois sur 29 cas. Ce
chiffre est même au-dessous de la vérité, si

l'on tient compte des faits où elle est transitoire

^^^^^B ""^Q^^^^^l examen trop tardif n'a pu la constater.

Ij^^^^^^ y^HI^^^^H ^ longue, en effet, les troubles de la

HH^^^^^^^hHI^^^H sibilité s'atténuent et s'effacent. « Sauf un cas,

dit M. Oulmont, il n'en est pas un seul où l'on

puisse nier qu'il n'y ait jamais eu d'hémi-

anesthésie. » On a encore noté, dans l'hémi-

athétose, des troubles vaso-moteurs, l'atrophie ou l'hypertrophie musculaire
(l'hypertrophie est l'exception, l'atrophie ou Fintégrité la règle), la laxité des

ligaments, des déformations articulaires, plus marquées au niveau de la main
à laquelle elles donnent quelquefois l'aspect du rhumatisme déformant.

Fio. 22.

Faciès grimaçant d'un aUiétosique.
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Une fois installée, rhémiathétose persiste indéfiniment sans amélioration

appréciable. Gowers a observé une fois la guérison à peu près complète.

Nous avons eu en vue jusqu'ici Thémichorée compliquant une bémiplégie vul-

gaire. Lorsque l'hémichorée est symplomatique d'atrophie cérébrale, ses carac-

tères propres sont identiques, mais les signes concomitants différents, c'est-à-dire

qu'il y a ici une atrophie considérable des membres paralysés. La céphalée, la

diplopie, etc., accompagnant l'hémiathétose, doivent faire songer à une tumeur

cérébrale.

Charcot et F. Raymond ont précisé la localisation de la lésion qui cause

l'hémiathétose. Elle est identique à celle de l'hémichorée. Cela devait être,

puisque entre l'hémichorée et l'hémiathétose il n'y a qu'une différence de degré.

De nombreux faits de transition justifient ce rapprochement fait par Charcot et

adopté depuis lors par la majorité des médecins.

C. Troubles vaso-moteurs et trophiques. — Nous n'insisterons pas sur les

troubles vaso-moteurs : la coloration rouge violacée delà peau, l'abaissement de

la température locale, Yœdème souvent précoce et localisé aux extrémités du côté

paralysé, tantôt blanc et mou, tantôt dur et peu marqué donnant aux doigts un

aspect effilé et cylindrique que (iilbert et Garnier(') ont décrit dans le nom de

main succulente des hémiplégiques. Dans beaucoup de cas d'œdème blanc et

mou il s'agit d'œdème du pied chez des malades atteints d'affections cardiaques

ou rénales. Pour expliquer la localisation de cet œdème au côté paralysé, on a

incriminé la position déclive du membre et, dans les cas où la déclivité n'est

pas en cause, une perturbation circulatoire vaso-motrice du fait de la lésion

cérébrale. Du reste, la circulation est manifestement troublée. Féré, "Villard,

Sicard et Guillain, Tixier(^) ont signalé l'abaissement fréquent de la pression

artérielle du côté hémiplégique. Cette hypotendon, mesurée au sphygmomano-
mètre de Potain, est de 2 à 4 centimètres de mercure; elle serait sous la dépen-

dance d'un trouble vaso-moteur d'origine cérébrale. D'autre part le sang lui-

même est modifié, du côté paralysé. Penzoldt a noté VhyperghbuUe dans des

recherches qui ont été reprises, confirmées et complétées par Sicard et Guil-

lain (•). Cette hyperglobulie est quelquefois accompagnée d'hyperleucocytose;

enfin on constaterait dans le sang, du côté malade, des granulations spécia\cf<

liées vraisemblablement à la destruction des leucocytes.

Nous avons déjà étudié dans un autre chapitre l'escarre fessière du décubitus.

Mais les escarres peuvent survenir à d'autres périodes de la paralysie, particuliè-

rement à la période ultime. Elles siègent alors de préférence dans la région

sacrée, au coude et au talon. Nous ne ferons que mentionner les troubles tro-

phiques cutanés suivants : l'amincissement luisant de la peau, sa sécheresse, sa

desquamation, la déformation des ongles (striation et friabilité), l'état cassé

et la chute des poils, la canitie survenue dans un cas('') quelques heures après

l'apoplexie et étroitement limitée aux cheveux, l'adipose sous-cutanée (Lan-

douzy), la limitation des éruptions soit au côté paralysé (Matlignon (^), Etienne)

soit au côté sain (Cliarmeil, Thibierge, Raviart et Tonnel).

(') Gilbert pt, Gaiîmer. De la main succulente dans l'hémiplégie. Soi-, de Inol.,

(-) TixiER. CoiitriliiUioii à l'étude de la pression artériette, etc. Thèse de Paris, 1809.

(^) Sicard et Guillain. Rechcrclies ttéii)atotogi(jiie$ dans quetques matadies du système ner-
veux. Congrès de Lille, 1899.

{'*) Brissaud. Progrès méd., 1897.

('•) Mattignon. l'juption furonculeuse limitée au cùlé de la face paralysé dans un cas
d'hémiplégie gauche. Méd. rnod., 189.", 31.
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De ces troubles trophiques on peut rapprocher les rétraction^ musculo- tendi-

neuses qui favorisent la contracture, et entravent les mouvements des extenseurs

au membre inférieur et des fléchisseurs au membre supérieur. Munck a produit

expérimentalement des hémiplégies chez des singes et obtenu la contracture en

mettant l'animal dans une cage étroite; chez l'animal laissé en liberté la con-

tracture ne se montrait pas. Lorsqu'on empêche chez l'homme, par la mécano-

thérapie, la pi'oduction des rétractions tendineuses, la contracture peut ne pas se

produire. Ce n'est pas à dire que les rétractions musculo-tendineuses soient

le principal facteur de contracture. La contraction permanente des muscles

est un facteur incontestable et primordial de contracture. La preuve en est dans

ce fait que la compression (des muscles contracturés) par la bande d'Esmarck,

en anémiant les muscles, supprime leur contraction et par cela même leur con-

tracture. Mais les lésions musculo-tendineuses, démontrées par Marinesco,

Parhonet Goldstein('), ne sont cependant pas sans influence sur la contracture

des hémiplégiques.

1. ^Imyoirop/iie. — Il s'agit ici d'atrophie musculaire véritable et nullement

d'émaciation diffuse occasionnée par une impotence prolongée. Cette atrophie,

étudiée par Hall, Todd et Romberg, Cornil et Bouchard, a fait depuis lors l'objet

d'intéressants travaux.

Suivant l'époque de son apparition, on peut la diviser en précoce et tardive,

la première se produisant dans les premiei's jours ou les huit premières semaines

qui suivent l'ictus. Au delà de cette limite, l'atrophie est dite tardive.

Précoce ou tardive, l'amyotrophie des hémiplégiques frappe le membre supé-

rieur habituellement et en deux lieues d'élection : à la main au niveau des

éminences thénar, hypothénar et des interosseux, à l'épaule au niveau du del-

toïde, du sus- et du sous-scapulaire. Quelquefois un segment de membre et même
un membre tout entier est envahi. Au membre inférieur moins souvent intéressé,

l'atrophie frappe volontiers les fessiers, les muscles de la partie supérieure de

la cuisse et ceux de la région antéro-externe de la jambe. Cette amyotrophie,

quand elle est précoce, évolue rapidement; elle atteint vite son maximum, puis

reste stationnaire, sans jamais atteindre l'intensité des atrophies musculaires

spinales vulgaires. Elle est très souvent précédée ou accompagnée de douleurs

vives, localisées à la région menacée ou envahie. D'habitude elle offre électri-

quement les caractères d'une atrophie simple, exceptionnellement ceux d'une

atrophie dégénérative.

On a trouvé des lésions de siège variable, à l'autopsie, et admis, suivant le

cas, une pathogénie spinale, cérébrale ou périphérique.

Charcot constata le premier des altérations des cellules des cornes antérieures

. et formula la théorie spinale de l'amyotrophie, cette poliomyélite antérieure

étant consécutive à la dégénération des fibres du faisceau pyramidal. Bientôt

Hallopeau, Leyden, Carrière, Pitres, Brissaud (-) publièrent des faits conlirmant

cette manière de voir. Récemment Fûrstneret Knoblauch ont signalé l'atro-

phie presque constante de la corne latérale, consécutivement à la dégénération

pyramidale dans la moelle.

M. Babinski('') en 1886 signala uiie observation qui faisait exception à cette

loi. Les cornes antérieures, comme d'ailleurs les nerfs périphériques, étaient

(') Roumanie médicale, 1899.

(-) Brissaud. Revue mensuelle de méd. et de dur., 1879, p. 610.

{^) Babinski. Soc. de bioL, 1S8G, p. 77.
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saines. Plus tard Quincke, Eiscnlohr, Borgherini, Rolli cl Muralow, rappor-

tèrent des faits identiques au précédent. Pour expliquer ees laits, ces auteurs

formulèrent la théorie cérébrale et invoquèrent l'action trophique et vaso-motrice

du cerveau sur les muscles. L'interprétation de l'amyotropliie hystérique venait

à l'appui de cette manière de A oir.

En 1889, M. Déjerine(') relata 4 observations d'atrophie musculaire, chez des

hémiplégiques, sans lésion des cornes antérieures, mais avec altération des

nerfs périphériques. Il vit dans cette atrophie la conséquence de ces névrites

périphériques. Dans des cas analogues, MM. Bouchard et Cornil avaient déjà

également noté des lésions des nerfs.

Dès ce moment, il exista trois opinions en apparence opposées.

Dans ces dernières années ont surgi de nouveaux travaux dus à M. .Jofl'roy

et Achard (^), fluizzetti ("'), Steiner, qui ont essayé de concilier ces diverses

théories. MM. Joffroy et Achard pensent qu'en modifiant la théorie de Charcot

on peut l'appliquer à tous les faits. 11 est évident qu'elle s'applique tout natureb

lement aux faits dans lesquels les cornes étaient lésées. Ouant aux observations

de Babinski, Ouincke, etc., l'altération dynamique de ces mêmes cornes suffirait

à expliquer l'amyotropliie. « L'irritation cellulaire, écrivent MM. Joffroy et

Achard, est capable d'entraîner l'atrophie des muscles, à la période où elle est

encore à l'état de trouble purement dynamique, c'est-à-dire alors qu'elle ne se

traduit par aucune lésion histologique appréciable à nos moyens aciuels d'inves-

tigations. » La pathogénie de l'amyotropliie hystérique et aiihropathique semble-

rait justifier cette hypothèse. Dans cette manière de voir, la névrite périphérique

serait, comme l'amyotrophie, dépendante de cette altération dynamique des

cornes antérieures, (iuizzetti admet aussi toujours l'influence directe de la corne

antérieure, le cerveau agissant immédiatement sur cette corne et non pas sur le

muscle.

Pour Steiner ('), ([ui a analysé 18 observations, c'est encore les centres infé-

rieurs médullaires qui sont en jeu, indirectement. Leur action trophique est

troublée par les lésions des centres supérieurs cérébraux chez les enfants et chez

certains adultes dont les centres spinaux n'ont pas acquis une indépendance

suffisante vis-à-vis des centres encéphaliques. Dans ces conditions la lésion céré-

brale entraînera une amyotrophie. 11 est, au contraire, des adultes chez lesquels

les cellules des cornes antérieures de la moelle ont acquis l'autonomie vis-à-vis

des centres cérébraux et suffisent à l'entretien du trophisme. Chez ces malades,

la lésion cérébrale n'amènera aucune amyotrophie.

On a enfin invoqué l'oi'igine réflexe articulaire de ces amyotrophies. Cette théorie

émise par Darkschevvitsch a été récemment généralisée par Cilles de la Tourette.

Il est certain que les arthropalhies ne sont pas rares dans l'hémiplégie, mais il

n'est pas exact de dire que toute amyotrophie relève d'une arlhropathie.

Quant aux muscles, ils présentent des altérations qu'ont étudiées récemment
Darkschewitsch et Marinesco. Le premier de ces auteurs a constaté de l'atrophie

simple sans augmentation du nombre des noyaux et avec |H'nliiération du tissu

interstitiel. Pour le second("), qui considère l'amyolropliie des hémiplégiques

(') DÉJERINE. Sue. de bioL, 1889, p. 'i'2r>.

(*) Joffroy et Achard. Arch. de inéd. expri\, 1801, ]>. 780.

("') GuizzETTr. Riv. speriin. di [reniai., 181)5.

('») Steiner. Driilti. Zeilsch. fur NervenheiL, 18!»:), L III, p. 280.

{^') Marinesco. Semaine tnid., 1898, p.
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comme constanle cl tlifluse avec prédominance au niveau des extrémités et de

la racine des membres, l'altération débute par la prolifération des noyaux du

sarcolemme; les noyaux proliférés engendrent soit des séries linéaires, soit de

véritables îlots cellulaires. Les lésions du parenchyme varient : très souvent il

s'agit d'atrophie de la fibre avec perte ou altération de la strialion. Les fibres

atrophiées sont parfois fragmentées ou même réduites à des gaines vides. On
trouve quelquefois des fibres hypertrophiées qui se colorent très vivement. Dans
beaucoup de cas on trouve, en outre, de la nécrose de coagulation, se présen-

tant soit sous forme de bande, soit sous forme diffuse. Ces altérations muscu-

laires sont tantôt étendues à la plupart des faisceaux, tantôt localisées à certains

d'entre eux. v\. côté de ces lésions, Marinesco signale l'hyperplasie du tissu con-

jonctif autour de chaque fibre et autour du tissu périfasciculaire, et des lésions

inconstantes des vaisseaux des muscles (dilatation vasculaire et hypertrophie des

parois).

L'étude du système nerveux, faite à l'aide des méthodes actuelles, lui a

montré l'intégrité habituelle des faisceaux neuro-musculaires, des nerfs intra-

musculaires (14 fois sur 16 examens), de la moelle (15 fois sur 16).

Pour cet auteur, la pathogénie de l'amyotrophie des hémiplégiques réside dans

la suppression de l'influence de certaines incitations des neurones corticaux sur

les neurones médullaires qui constituent l'origine centrale du sympathique.

« Comme de tous les tissus, dit-il, le muscle est un de ceux qui supportent le

moins longtemps les troubles d'irrigation sanguine, cette atrophie apparaîtra,

pour ainsi dire nécessairement, toutes les fois qu'il y aura lésion organique de

la zone sensitivo-motrice du cerveau ou dégénérescence du faisceau pyrami-

dal. » De fait, il existe des altérations vasculaires qui résultent des mêmes
troubles vaso-moteurs que l'atrophie musculaire.

2. Atrophie des os. — L'atrophie du squelette a été étudiée par Bouchard,

Debove('), qui a cité trois cas de fracture et montré qu'il s'agissaii d'ostéite

raréfiante, par Joffroy et Achard, Déjerine et Théohari qui ont signalé une dimi-

nution de volume lente et progressive des os de la main et de la clavicule.

5. Art/iropat/nes des hémiplégiques. — Parmi les troubles qui peuvent succé-

der promptement à l'ictus apoplectique, les arthropathies douloureuses méri-

tent-elles une mention particulière ? Ces arthropathies se produisent exclusi-

vement du côté de la paralysie. Elles intéressent, par ordre de fréquence,

l'épaule, le poignet, le coude, les petites articulations des mains, le genou,

le pied, la hanche. Elles apparaissent, en moyenne, de douze à vingt jours

après l'attaque, quelquefois plus tôt, dès le quatrième jour, et, même alors

que le sujet est plongé dans un profond coma, il est très facile de les reconnaître

aux gémissements que déterminent la pression ou la légère traction exercées

sur les jointures. D'ailleurs il existe presque toujours des signes extérieurs

qui les annoncent ou les font prévoir. Le tégument est rouge, violacé, au

niveau des articles, surtout à la face dorsale des régions carpienne et méta-

carpo-phalangienne. Un œdème plus ou moins diffus, ordinairement très pro-

noncé sur le dos de la main, douloureux et accompagné d'une élévation de

température encore plus considérable qu'on ne la constate habituellement du

côté de l'hémiplégie, met l'observateur en éveil. Si le sujet est conscient et peut

rendre compte des sensations qu'il éprouve, il se plaint de ressentir des

(') Debove. Soc. mcd. des Iwp. de Paris, 1881.
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tiraillemcnls profonds au pourtour des arliculalioiis, des crampes très pénibles,

exacerbantes, surtout nocturnes, et toujours exagérées par l'exploration, même
la plus discrète. Les douleurs en question s'irradient jusque dans les masses

musculaires, au pourtour des jointures, principalement dans le deltoïde, le biceps,

les fléchisseurs du poignet, le mollet, la cuisse, et elles présentent leur maximum
d'intensité sur le trajet des gros troncs nerveux. Ce sont ces douleurs qui,

s'exaspérant au plus léger mouvement, parfois au moindre ébranlement du lit,

font proférer au patient des gémissements ou des cris analogues à ceux des rhu-

matisants aigus; et, en vérité, la ressemblance est frappante, à tel point que les

arthropathies ont pu être d'abord assimilées à des manifestations rhumatismales.

Les arthropathies des apoplectiques signalées par Durand-Fardel, Valleix,

Grisolle, Scot Alison, Brown-Séquard, ont une histoire anatomo-cliniquo que

Charcot a maintes fois exposée dans ses cours ('). ( le que nous en avons déjà

dit répond à la généralité des cas et caractérise suffisamment les phénomènes
objectifs de l'arthrite. Mais il faut retenir deux faits importants qui relèvent

plutôt de son évolution et qui sont les suivants : 1" les douleurs articulaires

apparaissent habituellement à l'époque même où un état fébrile, accompagné
de symptômes graves, laisse entrevoir une issue fatale; c'est à cette même date

qu'on peut constater souvent la formation de l'escarre sacrée; 2» dans un
grand nombre de cas, l'atïection reste latente; il faut la rechercher, et même
alors elle peut ne se révéler que par des symptômes relativement obscurs, ou
du moins disproportionnés, quant à leur faible intensité, avec les lésions

correspondantes. Dans la seconde comme dans la première alternative, le

pronostic est invariablement très sombre, non pas au seul point de vue de

l'arthropathie, mais relativement à la faiblesse générale du sujet et au peu de

chances de survie qui lui restent.

On peut, avec Charcot, résumer les lésions de la façon suivante : synovile

subaiguë, avec végétations fibroïdes, ordinairement sans épanchement notable.

La séreuse, en elTet, présente une injection vive avec tuméfaction villeuse, un
épaississemeut et un boursouflement ecchymotiques ; çà et là, elle forme au
pourtour des surfaces diarthrodiales un repli turgescent, violacé, gorgé de

sang, qui rappelle le cliéinosis. Les cartilages ne semblent pas subir l'influence

qui préside à la congestion de la synoviale. Quant au liquide épanché, tou-

jours peu abondant, il est transparent, moins épais, moins visqueux que la

synovie, et semble seulement se concréter en une substance glaireuse à la sur-

face du cartilage. Quelquefois il contient de longs filaments blanchâtres,

fermes, tenaces, franchement fibrineux, ainsi qu'on peut s'en assurer à l'aide

du microscope. Ce dernier fait paraît plutôt appartenir à la catégorie des

arthropathies survenues au cours de l'afrection ultime à laquelle succombent
tant d'apoplectiques, la pneumonie: et il est fort probable que l'infection fibri-

nogène ne fait que marquer sa participation au processus de dystrophie, dans
une région dépourvue de toute résistance.

Nous avons incidemment signalé la douleur que les malades éprouvent avec

plus d'intensité sur le trajet des gros troncs nerveux. Ce fait a d'abord donné
une certaine consistance à l'hypothèse que les hémiplégiques chez lesquels elle

se manifeste, et qui sont sous le coup de lésions articulaires imminentes, pré-

sentent des complications nerveuses périphériques, tributaires elles mêmes de

(') Voy. Œuvres complètes de J.-M. Churnil, l. IX. p. 181.
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la lésion encéphalique primordiale. Ces complications consisteraient en une

névrite hypertrophique signalée depuis longtemps par Lenbucher, et dont le

siège serait le névrilemme. La névrite des hémiplégiques, dans quelques cas,

n'est pas douteuse
;
l'hypertrophie des gros troncs nerveux la rend reconnais-

sable à l'œil nu. Selon Charcot, elle peut survenir à la suite de toutes les

grandes destructions du parenchyme cérébral, mais de préférence à la suite du

ramollissement. Toutefois, comme la névrite hypertrophique fait défaut dans

un grand nombre de cas, force est de rechercher une autre intervention pour

expliquer l'arthropathie. L'immobilité, ni la diathèse goutteuse ou rhumatis-

male, ni l'altération secondaire de la substance grise spinale ne donnent la clef

de cette complication. Y a-t-il quelques vraisemblances pour que le Irouble

Iroplîique articulaire soit sous la dépendance des filets vaso-moteurs? Cette

hypothèse, fondée sur l'assimilation des faits cliniques avec les faits d'expé-

riences où de graves altérations trophiques succèdent aux sections nerveuses,

n'est pas absolument à l'abri de toute critique. On sait, en effet, que les sec-

tions de filets vaso-moteurs, tout en créant des conditions circulatoires nou -

velles, ne sont pas nécessaii'ement le point de départ de grandes dystrophies

articulaires. La perversion des actes nutritifs exige, pour se manifester, une

influence plus directe, par exemple un IrauiTiatisme, un état infectieux, etc.

Sous ce rapport l'élévation de température qui précède à court intervalle l'ap-

parition de l'arthropathie est vraiment significative. x

Telle est en substance la description de Charcot, que nous avons longuement

exposée, à titre de document historique. En vérité, la description de Charcot

semble concerner des arthropathies que nous classerions aujourd'hui dans les

arthrites infectieuses. Leurs caractères, leur gravité ne laissent aucun doute à

cet égard : il s'agit là en réalité d'une arthrite survenue chez un hémiplégique à

la suite d'une infection le plus souvent indéterminée.

Mais, à côté de ces faits, il reste une catégorie d'arthropathies sans rougeur,

sans gonflement, sans fièvre, sans gravité, qui s'accompagnent souvent de dou-

leurs et entravent les mouvements des jointures. Pour les expliquer, on a

incriminé l'altération secondaire des cellules motrices des cornes antérieures

(Charcot et Joffroy), le rhumatisme, le tiraillement de l'article et des tendons

parle poids du membre (Hitzig), l'immobilisation forcée (Gilles de la Tourette),

l'existence de troubles vaso-moteurs (Marinesco). Anatomiquement, les carti-

lages sont intacts, mais la synoviale articulaire présente de légères altérations;

ce sont surtout les gaines synoviales des tendons qui sont enflammées chroni-

quement.

Dans quelques cas, P. Marie a noté une tumeur dorsale du poignet, ana-

logue à celle des saturnins, survenue quelques semaines après le début de

l'hémiplégie.

D. Troubles du langage et de rintelligence. — Ces troubles sont générale-

ment la conséquence d'un foyer assez étendu de ramollissement cérébral.

1" Parmi les troubles du langage, il faut signaler en première ligne Vapliasie

qui, sauf chez les gauchers, coexiste avec une hémiplégie droite. Quoiqu'on

puisse rencontrer l'aphasie sensorielle, il s'agit habituellement d'aphasie

motrice (aphémie et agraphie). Sans parler de l'aphasie de l'ictus, l'aphasie per-

manente est corticale ou sous-corticale. On en trouvera la description dans un

article spécial. Il ne faut pas confondre avec elle la dgsartitrie des hémiplégi-

ques, due à la paralysie des lèvres, de la joue, de la langue, etc. Parfois cette
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dysarthrie est si accusée qu'on se trouve en présence d'une véritable paralysie

o-iosso-labiée pseudo-bulbaire. D'autres fois elle s'accompagne de tremblement

des lèvres et de la langue, et fait songer à la paralysie générale, surtout quand

elle coexiste avec des troubles de l'intelligence.

Cette dysarthrie est très fréquente. P. Marie et Kattwinkel (') l ont constatée

dans 82 pour 100 des cas chez des hémiplégiques gauches (non droitiers),

2" Les troubloi inlelleclueh ('') ne sont pas constants, il s'en faut. Nombre
d'hémiplégiques ont conservé la plénitude de leurs facultés.

Mais il en est un certain nombre, surtout parmi les vieillards, qui présentent

de l'affaiblissement intellectuel. On peut voir ces troubles survenir à toutes les

périodes de l'hémiplégie. Ainsi, quoique moins fréquents que les troubles

moteurs et sensitifs, ils ne sont pas exceptionnels dans la période prodromique.

A la période d'état, ils sont généralement plus accusés. Toutes les facultés sont

affaiblies mais d'une manière partielle. C'est surtout à propos de la mémoire

qu'il est facile de les mettre en évidence. Acquérir de nouvelles connaissances,

fixer un souvenir dans le passé et, avant tout, évoquer des faits récents, est

chose difficile ou impossible. Parfois cette amnésie est très considérable. Four-

nier, Pick, P. Marie ont vu survenir en même temps que l'hémiplégie une

amnésie subite et presque totale : l'ensemble de ces troubles est désigné sous le

nom d' « ictus amnésique ».

De même l'attention, la perception, le jugement, la volonté sont troublés. Le

caractère est modifié, les facultés affectives et morales altérées ; les" malades

deviennent souvent capricieux, irascibles, acariâtres, égoïstes, indilTérents; ils

sont capables même d'attentats à la pudeur. Sur ce fonds intellectuel, qui con-

stitue l'état mental des hémiplégiques, peuvent venir se greffer de véritables

perturbations de l'intelligence, des délires divers avec hallucinations, idées de

grandeur, de persécution, des idées mélancoliques avec quelquefois tentatives

de suicide. Chez les dégénérés héréditaires, une hémiplégie, ainsi que l'a montré

Magnan, peut provoquer l'apparition de troubles psychiques variés, plus ou

moins latents jusque-là, indépendants de la lésion cérébrale et survenus simple-

ment à l'occasion de celle-ci. A la période terminale, on voit quelquefois cet

état mental s'aggraver, l'intelligence sombrer complètement dans la démence

et le malade gâteux être réduit à la vie végétative.

A propos de troubles psychiques, il importe de rappeler ici le rire et \e pleura-

•<pasmodlqne, étudiés par Bekhterew et Brissaud (''), qui seraient en rapport

avec une lésion du bras antérieur de la capsule interne. 11 s'agit d'hémiplé-

giques très émotifs, à intelligence à peu près normale, qui sont pris sans raison

suffisante d'un rire ou d'un pleurer impulsif, inextinguible, ridicule, tout à fait

distinct du rire niais des déments. Enfin nous signalerons en terminant

l'humeur gaie et plaisante de certains malades, qui n'a rien à voir avec le rire

et le pleurer spasmodique.

Diagnostic. — Il n'est guère que deux conditions où le diagnostic d'une

hémiplégie présente quelques dificultés : c'est pendant l'ictus apoplectique et

dans les cas d'hémiparésie légère. Nous avons déjà vu les moyens de la recon-

(') I'. Marie oL Kattwinkel. Soc. inrd. des hôp., 181)7.

(^) Consulter Lwofk : Étude sur tes troulAcs intetlectiiels lies aux lésions circonsrrites du
cerceau. Tlièse fie Paris, 1800.

('') Brlssaud. Leçons su,r les tmiladies nerveuses, 1895, p. iiO. .
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naître en pleine apoplexie. Quant à la seconde condition, il suffit d'y regarder

de près et de recourir au dynamomètre, pour éviter toute erreur.

Au surplus, le problème n'est pas là. Ce qu'il importe de reconnaître, c'est

d'une part le siège exact de la lésion et d'autre part la cause môme de l'hémi-

plégie. Pour y parvenir, il faut faire appel à des connaissances d'ordres divers.

Il faut d'abord penser anatomiquement et physiologiquement, c'est-à-dire con-

sidérer les rapports que les centres moteurs et le faisceau pyramidal afi'ectent

avec les centres corticaux voisins et les faisceaux contigus. Il faut ensuite

tenir compte de l'âge du sujet, de ses antécédents héréditaires ou personnels

et des conditions dans lesquelles s'est produit le syndrome. Il faut enfin faire

intervenir l'examen des divers organes, du cœur en particulier. En utilisant ces

multiples renseignements, il est le plus souvent possible de résoudre le

problème.

P. Marie et son élève Ferrand(') ont récemment insisté sur la fréquence,

chez les vieillards, des foyers lacimaires de désintégration, lésions qui directe-

ment ou indirectement préparent l'hémorragie cérébrale. Chez l'adulte, l'hé-

miplégie, habituellement déterminée par un foyer d'hémorragie ou de l'amol-

lissement cérébral, est totale, suivie de contracture, compatible avec une

longue existence. Chez le vieillard, l'hémiplégie, rarement causée — quelque

paradoxal que le fait paraisse — par le ramollissement ou l'hémorragie céré-

brale, relèverait des foyers lacunaires de désintégration et pour cela resterait

souvent incomplète, bénigne, curable même. Si chez lui l'hémorragie est un
peu abondante, la mort en est presque toujours la conséquence.

A. Diagnostic topographique. — C'est ici que la doctrine des localisations

et que la connaissance de Tanatomie et de la physiologie cérébrales doivent

être mises à contribution. Il s'agit en effet de savoir, étant donnée une hémi-

plégie, si cette dernière est d'origine corticale, capsulaire, pédonculaire, bulbo-

])rotubérantielle ou spinale.

1" Dans Vhémiplégie corticale, les troubles moteurs prédominent d'habitude

sur un membre ou même s'y localisent exclusivement et se présentent parfois

sous forme de monoplégie associée (facio-brachiale, brachio-crurale). Cette

hémiplégie débute souvent d'une manière progressive, précédée de fourmille-

ments ou de douleurs dans le côté menacé. La sensibilité et le sens musculaire

sont constamment altérés, mais ici l'hémianesthésie est ordinairement fugace.

M. Déjerine(-), dans un cas, l'a vue cependant persister cinq à six mois. En
outre, cette hémianesthésie est incomplète partielle, et contraste ainsi avec

celle de l'hémiplégie capsulaire, qui semble plus complète et plus durable.

Enfin et surtout la coexistence d'aphasie permanente (hémiplégie droite), d'épi-

lepsie partielle et de troubles intellectuels plaide pour l'originp corticale du

syndrome. Une lésion artérielle ou cardiaque (forme hémiplégique du rétré-

cissement mitral) fera supposer, avec la possibilité d'une embolie, la probabilité

d'un foyer cortical. Mais toutes ces données sont inconstantes. Aussi convient-

il de faire toujours certaines réserves et de se contenter de probabilités, la cer-

titude étant pour ainsi dire impossible.

Tantôt la lésion siège primitivement dans l'écorce. Il en est ainsi dans les cas

de nécrobiose par embolie ou par thrombose artérielle de la sylvienne ou d'une

(') Thèse de Paris, 190L
(-) Revue neuroL, 189j, p. 50.
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(le ses branches. Tantôl le siège initial de la lésion est ms-cortical et occupe soit

la paroi osseuse du crâne, soit les méninges. L'écorce, dans ces cas, est inté-

ressée secondairement. Souvent alors la syphilis ou la tuberculose sont en jeu

et Tépilepsie partielle, d'ordinaire, précède la paralysie. D'abord transitoire,

l'hémiplégie post-épileptoïde peut finir par s'installer à l'état permanent, s'ac-

compagner de contracture secondaire et remplacer les convulsions jackso-

niennes. Tantôt enfin le siège de la lésion est immédiatement soiis-cortkal.

Dans ce cas, l'hémiplégie, dit Pitres, n'a rien qui la distingue de l'hémiplégie

corticale proprement dite.

2" Dans V/témiplégie capsulaire, il s'agit d'ordinaire d'hémiplégie totale, occa-

sionnée par une hémorragie. D'après les récentes recherches de P. Marie et

de Guillain('), toute lésion de la capsule interne, si minime soit-elle, entraîne

toujours une hémiplégie, jamais une monoplégie. On conçoit aisément que le

faisceau pyramidal, de très petit calibre, au niveau de la capsule, soit intéressé

dans sa totalité, tandis qu'il faut un foyer très étendu pour atteindre toutes les

fibres originelles de ce même faisceau au niveau des circonvolutions. L'hémi-

anesthésie est rare dans cette variété d'hémiplégie, mais, quand elle existe, elle

est le plus souvent totale, complète et durable. Elle indiquerait pour Déjerine

et Long une lésion de la couche optique. Par contre, l'hémichorée et l'hémi-

athétose ne sont pas très rares, tandis que ces deux troubles moteurs semblent

exceptionnels dans les lésions limitées à l'écorce. L'épilepsie partielle fait

défaut. Lorsque les convulsions existent, elles sont généralement précoces,

généralisées, et indiquent une inondation ventriculaire. L'aphasie manque
également, si l'on fait exception de l'aphasie de l'ictus. Lorsqu'elle existe, c'est

une variété d'aphasie sous-corticale ou d'anarthrie qu'il ne faut pas confondre

avec l'aphasie corticale. Les troubles de l'articulation et de la déglutition

trahiraient une lésion du noyau lenticulaire; les douleurs, l'hémianesthésie,

l'atrophie musculaire, l'hémichorée, une altération de la couche optic^ue.

T)» Hémiplégie pédonculaire et pédonculo-proti/bérantielle. — Dans certains

faits, comme dans les cas d'Andral, Gintrac et Duchenne, rien ne permet de

reconnaître l'hémiplégie pédonculaire. On fait le diagnostic d'hémiplégie vul-

gaire par lésion de la capsule, par exemple, et l'autopsie vient révéler un foyer

dans un pédoncule. Mais, dans la grande majorité des faits, il n'en va pas ainsi.

A une hémiplégie vulgaire se surajoute une paralysie du moteur oculaire

commun, du côté opposé à la paralysie des membres. C'est cette variété d'hémi-

plégie alterne que nharcot('^) a proposé de désigner sous le nom de syndrome
de Weber (fig. S,'). C'est en effet Weber qui, en I8G0, en rapporta le premier

exemple pur et démonstratif. Il est vrai d'ajouter cependant qu'avant lui,

Gendrin, Kœchlin, Lulon, de Green, Stiebel l'avaient observée. En 1859 Gubler
en avait même indiqué la localisation précise en ces termes : « Étant donnée
une paralysie du moteur oculaire commun gauche avec une hémiplégie totale

droite, on devra diagnostiquer une lésion du pédoncule cérébral gauche. »

Depuis Weber, plusieurs exemples de ce syndrome alterne ont été cités par

Mayor, Kahler et Pick, Leyden, Alexander, d'Astros(^).

Les rapports du faisceau pyramidal, au niveau du pédoncule, avec le nerf de
la troisième paire, expliquent naturellement l'altération concomitante de ce

(') P. Marie et Guillain. Semaine méd., I!)02.

(-) Charcot. Areh. de JieuroL, 1891, p. 52!.
('•) D'AsTnos. Pathologie du pédoncule cérébral. Revue de iitcd., 189i.

[BRISSAUD et SOUQUES.'\
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faisceau et de ce nerf par un foyer hémorragique, nécrobiotique, tuberculeux,

syphilitique ou de toute autre nature.

Tantôt la paralysie de l'oculo-moteur commun est complète: ptosis, strabisme

externe, mydriase, etc. Tantôt elle est incomplète. Elle peut alors se présenter

sous la forme d'ophtalmoplégie interne isolée, comme dans un cas de Fou-

rneau ('). D'autres fois, au contraire, le noyau supérieur de l'oculo-moteur

commun est respecté et l'iris et la pupille ne sont pas intéressés; la paralysie

se limite à tous les mus-
cles externes de l'œil in-

nervés par la troisième

paire. Il en était ainsi

dans une observation

d'Oyon (^). Il se peut

même que tous les mus-
cles externes ne soient

point touchés simultané-

ment. On a vu du ptosis

isolé (Rickards et Leube).

Il est à remarquer qu'a-

vec cette blépharoptose

isolée semblent coexis-

ter une paralysie de la

sixième paire et une pa-

ralysie totale du facial.

Assez souvent la para-

lysie du moteur oculaire

commun estbilatérale par

suite de propagation de

la lésion au côté opposé.

Quant à l'hémiplégie

des membres et du facial

inférieur, du côté opposé

à la paralysie complète

ou incomplète de la troi-

sième paire, elle est de

tous points comparable

à l'hémiplégie cérébrale

vulgaire. La paralysie est plus accusée à la face qu'aux membres. Elle peut

s'accompagner d'hémianesthésie , d'ordinaire peu accentuée et régressive

,

d'hémiopie permanente (Joffroy), ainsi que de troubles Aaso-moteurs. Dans

certains faits de lésion pédonculaire, il ne s'agit pas d'hémiplégie véritable,

mais bien d'un hémitremblement permanent ou intentionnel auquel Charcot

a donné le nom de syndrome de Benedickt. Ce syndrome peut simuler Fhémi-

sclérose en plaques ou l'hémiparalysie agitante, comme dans une observation

de J.-B. Charcot (^). Dans la plupart des cas, il s'agit d'un syndrome de Weber

FiG. 23. — Syndrome de Welier. Hémiplégie droite et ptosis (gauche.'

(') PouMEAu. Thèse de Paris, 18Gt).

(-) Oyon. Gaz. méd. de Paris, 1870, p. 585.

(') Voir Bloco et Marinesco. Sur un cas de tremblemenl parkinsonien hémiplégique

symptomatique d'une tumeur du pédoncule cérébral. Soc. de biol., 1895.
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avec tremblement du côté hémiplégique, comme dans les cas cités récem-

ment par Gilles de la Tourette et Jean Charcot.

4" Hémiplégie bulbo-prolubérantielle. — En 1855, M. Millard (') appela l'atten-

tion sur une variété d'Hémiplégie dont, l'année suivante, Gubler(-) fil une étude

complète sous le nom d'hémiplégie alterne.

Le syndrome de Millard-Gubler, déjà mentionné au chapitre des localisa-

tions cérébrales, est essentiellement

caractérisé par la coexistence d'une

paralysie faciale totale d'un côté avec

une hémiplégie des membres du côté

opposé du corps. La paralysie faciale,

au point de vue de ses caractères

objectifs, de son étendue et de ses

réactions électriques, se comporte

comme la paralysie faciale dite a fri-

gore : c'est une paralysie faciale péri-

phérique. Il n'est pas rare de voir

coïncider, avec cette paralysie du

facial, une paralysie d'autres nerfs

crâniens du même côté, en particulier

de l'hypoglosse et de l'abducens.

Ici encore l'explication de cette hé-

miplégie alterne nous est fournie par

l'anatomie de la région, par les rela-

tions que le faisceau pyramidal, c^ans

son trajet bulbo-protubérantiel, afl'ecte

avec les troncs des nerfs facial, hypo-

glosse et moteur oculaire externe.

Ce syndrome de Millard-Gubler se

complique donc assez souvent de para-

lysie de la 6" paire et de troubles de

la parole
(
'), avec ou sans hémiatrophie

de la langue. Dans quelques cas, on a vu le trijumeau et l'auditif participer au
syndrome. L'hémiplégie alterne inférieure ou bulbo-prolubérantielle peut se pré-

senter sous un type différent du type Millard-Gubler et être caractérisée par
une hémiplégie vulgaire des membres associée à une paralysie de l'abducens

ou de l'hypoglosse. Il en était ainsi dans un cas publié par Raymond (^).

Il est une variété d'hémiplégie alterne qui a été signalée par Raymond (^) et

étudiée plus récemment par Bernhardt («). Elle consiste en une hémiancsthésie

alterne, tantôt pure et isolée, tantôt associée à une paralysie motrice des
membres ou du trijumeau. A l'état d'isolement elle est caractérisée par une
anesthésie de la face d'un côté (trijumeau pris totalement ou partiellement),

associée à une hémiancsthésie de la peau du Ironc et des membres. Elle est

(') Millard. Bull. Soc. anal., et IS.Mi.

('^I GucLER. Gaz. hebd., 18.50.

(') Souques. Nouvelle iconogr., 1891.

(*) Raymond. Clin, des maladies du syst. nerveux, 1896, p. 7)(h).

(••) Raymond. Clin, des maladies du sysl. nerveux, 1807, p. 6*24.

Bernhardt. Deut. rncd. Woch., 1898.

TRAITÉ de médecine, '2' édit. — IX. 0
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Fil,, ii. — Ramollissement du pédoncule cérébral

gauche, ayant donné lieu au syndrome de Weber
représenté dans la figure 25 ci-dessus.
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déterminée par une lésion de la calotte qui intéresse à la fois le ruban de Reil

et les noyaux ou les fibres du trijumeau.

5° Hémiplégie spinale. — Nous aurons spécialement en vue ici le syndrome

de Broion-Séquard, dont il sera question plus loin, au chapitre des Com-
pressions de la moelle.

Fodera, Schôpfs avaient autrefois noté que, lorsqu'on sectionnait chez un

animal une moitié de la moelle, la sensibilité était conservée dans le côté para-

lysé du mouvement, et que ce côté était même hyperesthésié. Brown-Séquard,

en 1849, reprit ces expériences, les renouvela plus tard, réunit 24 observations

cliniques et donna une interprétation rationnelle des faits qu'il avait observés (').

Charcot en 1869 en publia un fait intéressant. Depuis, les observations et les

expériences se sont multipliées (^).

Le syndrome de Brow^n-Séquard consiste, dans les faits qui nous occupent

ici, en une hémiplégie des membres d'un côté avec hémianesthésie du côté

opposé. L'hémianesthésie occupe le côté du corps opposé au siège de la lésion

spinale. L'hémiplégie occupe les membres du côté de la lésion; elle ne s'ac-

compagne pas d'anesthésie mais souvent, au contraire, d'hyperesthésie. La
face est respectée. Dans un cas très intéressant de Stieglitz (5), il y avait syn-

drome de Brown-Séquard pour les membres et en plus anesthésie du triju-

meau (intéressé dans sa racine ascendante) du même côté que la paralysie

motrice, de telle sorte qu'on se trouvait en présence d'une liémianesthésie

alterne.

La condition nécessaire de cette hémiplégie est que la lésion, traumatique

ou spontanée, siège dans la région cervicale de la moelle. Toute lésion située

au-dessous engendrerait le même syndrome, mais sous le type hémi-paraplé-

gique.

On peut résumer, comme il suit, les troubles observés en pareil cas :

a) Du côté de la lésion spinale :

i" Hémiplégie motrice avec hémihyperesthésie
;

2" Zone anesthésique, peu étendue, située immédiatement au-dessus de la

limite supérieure de l'hémihyperesthésie, correspondant au territoire innervé

par les nerfs qui naissent immédiatement au-dessous du siège de la lésion
;

3» Zone hypei'esthésique, située au-dessus de la zone anesthésique précédente :

4" Paralysie possible des origines du grand sympathique;

5° HyiDerthermie des parties paralysées.

b) Du côté opposé à la lésion spinale :

l" Hémianesthésie complète ou dissociée, homologue (quant à son étendue) à

l'hémiplégie motrice du côté opposé;

2" Zone hyperesthésique située au-dessus de l'hémianesthésie
;

5° Intégrité de la niotilité volontaire.

D'après Mann, dans l'hémiplégie spinale, la paralysie porterait sur les mêmes
groupements ou « mécanismes musculaires » que dans' l'hémiplégie cérébrale,

c'est-à-dire sur les « raccourcisseurs » du membre inférieur, les « allongeurs »

de ce membre restant plus ou moins intacts. Cet auteur admet trois types de

paralysie spinale, suivant la hauteur de la lésion :

1" Une paralysie spasmodique des membres supérieur et inférieur, sans

(') Brown-Séouard. Journal physioL, 1863.

(2) Voir SoTTAS. Deux cas d'hémiplégie spinale avec hémianesthésie. Revue de méd., 1893.

(5) Stieglitz. Neurolog. Cenlralb., 1895, p. 1 i5.



HÉMIPLÉGIE. 85

altérations électriques, si la lésion siège au-dessus du renflement cervical
;

2" Une paralysie spasmodique du membre inférieur, associée à une mono-

plégie brachiale flasque et atrophique, si la lésion occupe le renflement cervical
;

3° Une hémiparaplégie spinale, spasmodique, si la lésion siège au-dessous

du renflement cervical.

A ces trois types on peut adjoindre Vhémiplégie spinale bilatérale (Hanot

et Meunier, Brissaud) fréquente dans la syphilis, a la paraplégie syphilitique

sensitivo-motrice bilatérale étant quelquefois une double hémiparaplégie

motrice avec double hémianesthésie croisée ».

A côté de cette hémiplégie spinale si particulière, il faut mentionner Y/iémi-

p/é^ie Sj9«na/e m'p'Mé, chez l'enfant ou chez l'adulte, par poliomyélite antérieure.

Elle est exceptionnelle (') et déterminée par la coïncidence de deux foyers occu-

pant, l'un la région cervicale et l'autre la région lombaire, du même côté de la

moelle. Elle est facile à reconnaître à sa flaccidité (abolition des réflexes ten-

dineux), à la mobilité extrême des parties paralysées, à l'arrêt de développe-

ment et aux déformations considérables des membres, à l'amyotrophie, aux
troubles électriques, à l'absence de troubles de la sensibilité, etc.

6° Hémiplégie bilatérale. — Jusqu'ici nous n'avons envisagé que les laits

communs d'hémiplégie vulgaire. On peut se trouver en présence de cas d'hémi-

plégie double, accompagnée du syndrome glosso-labié. Ce sont les faits de ce

genre que M. Lépine, en 1877, a autonomisés sous la dénomination de paralysie

glosso-labiée cérébrale à forme p.'^eudo-bulbaire. L'étude de ce syndrome a été

mise au point dans les intéressantes monographies de Leresche, Galavielle,

Halipré, Comte, etc. (-).

Habituellement ce syndrome est produit par un double foyer, symétrique,

situé dans la partie inférieure du segment externe des noyaux lenticulaires.

Parfois le foyer, toujours double et souvent symétrique, est cortical et occupe
alors dans chaque hémisphère la partie inférieure de la frontale ascendante et

le pied de la troisième frontale, c'est-à-dire les centres corticaux du facial, de

l'hypoglosse et du larynx, tandis que, quand les foyers sont intfa-hémisphé-

riques, ce sont les filets partis de ces centres qui sont intéressés dans leur trajet

cortico-bulbaire. Exceptionnellement enfin (4 cas sur 56) un foyer unilatéral a

suffi pour produire le syndrome en question. ' Ces A cas sont-ils explicables

par l'hypothèse formulée par Broadbent, c'est-à-dire par ce fait que les

muscles symétriques, qui sont habituellement sous la dépendance des deux
hémisphères peuvent, chez quelques sujets, être par l'habitude acquise (comme
le langage) actionnés exclusivement par un seul hémisphère? La lésion de cet

hémisphère, quoique unilatérale, produirait une paralysie bilatérale.

La face, les lèvres, la langue, le voile du palais, le larynx sont frappés de

paralysie comme dans la paralysie bulbaire décrite par Duchenne de Boulogne.
Cependant il est facile de distinguer ces deux syndromes.
Dans la pseudo-bulbaire, le début est brusque, marqué par une hémiplégie,

ou un vertige. Souvent l'hémiplégie guérit; seule la paralysie glosso-labiée

persiste. Plus tard, nouvel ictus, nouvelle hémiplégie et c'est à la suite de ce
nouvel ictus qu'apparaît le syndrome en question. Les mouvements de la langue

(') I)E.jERiNE et IIuET (Ml oiil récemment publié un cas dans les Arclt. de phys., 1888.
('^) Leresche. Thèse de Paris, 1890. — Galanielle. fe.s paralysies paeudo-lndOaires d'origine

cérébrah-. Thèse de Montpellier, 189.3.— Halii-ré. Thèse de Paris, 1895. — Comte. Thèse de
Paris, 1000.

[BRISSAVD et SOUQUES.}
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sont rarement abolis, contrairement à ce qui se passe clans la maladie de

Duchenne. Mais le caractère ditï'érentiel par excellence est donné par l'absence

d'arayotrophie et par la coexistence d'une hémiplégie simple ou double. Il est

vrai que cette hémiplégie est souvent légère ; dans tous les cas elle se révèle

par l'exagération des réflexes, par la démarche « à petits pas », par des troubles

intellectuels, des pleurs ou rires spasmodiques. Après une période stationnaire

plus ou moins longue, le malade est brusquement emporté par une complica-

tion cérébrale. Dans la paralysie bulbaire vraie, tout au contraire, le début et la

marche sont lents, insidieux, progressifs. La symétrie des lésions est parfaite,

tandis que la prédominance unilatérale est la règle dans la pseudo-bulbaire.

L'amyotrophie et la réaction dégénérative dans les muscles paralysés sont

constantes. Enfin l'absence de troubles moteurs du côté des membres et des

signes qui accompagnent d'ordinaire l'hémiplégie plaideraient encore pour la

maladie de Duchenne. Nous reviendrons plus loin sur ce sujet ('Voir article :

Paralysie pseudo-bulbaire).

Diagnostic étiologique. — Retrouver la cause derrière le syndrome hémi-

plégie est parfois chose très facile. Lorsque, par exemple, ce syndrome survient

au cours d'une maladie parfaitement cai'actérisée, comme la pneumonie, la

sclérose en plaques, etc., il est vraisemblable qu'il est sous la dépendance de

la maladie initiale. Mais il pourrait à la rigueur relever d'une hémorragie ou

d'un ramollissement cérébral vulgaires, voire même de l'hystérie.

Quand, au contraire, l'hémiplégie se montre au milieu d'une santé parfaite,

et qu'elle constitue, en apparence du moins, tout le mal, il est plus malaisé de

résoudre le problème. Pour arriver dans ces cas à la probabilité, sinon à la cer-

titude, il faut réunir une série de notions tirées de l'âge du sujet, de ses anté-

cédents, de son passé pathologique, des signes concomitants, des caractères

mêmes du syndrome hémiplégique et tâcher, à l'aide de ces connaissances, de

remonter de l'effet à la cause première.

Il nous est impossible de passer ici en revue les diverses variétés étiologiques

de l'hémiplégie. Ce serait une revue à la fois fastidieuse et incomplète, tant

ces causes sont innombrables. On trouvera dans le tableau suivant (p. 85) la

liste des principales d'entre elles.

Il suffit de se reporter aux articles de ce Traité, concernant les maladies

énumérées dans ce tableau, pour prendre connaissance des caractères spé-

ciaux que chacune de ces causes imprime au syndrome en question. On y
trouvera aussi le complément de la description sommaire qui va suivre et qui

n'est qu'une esquisse des principales variétés étiologiques de l'hémiplégie.

L'hémiplégie spasmodique infantile fera l'objet d'une étude spéciale (Voir

Encéphalopa thie^^ infantiles.)

A) Hémiplégie chirurgicale. — Sous ce nom, P. Marie groupe les hémiplégies

consécutives à la narcose chirurgicale, à la ligature de la carotide, aux trauma-

tismes de l'encéphale.

Ingelrans (') a pu réunir 14 cas d'hémiplégie par narcose chirurgicale, ce qui

prouve bien que la chose n'est pas exceptionnelle. Elle survient soit au cours

de la narcose, soit après le réveil et s'accompagne généralement d'apoplexie.

Dans la plupart des cas la paralysie est causée par une hémorragie cérébrale.

(*) Ingelkans. Hémiplégie posl-chloroformique. Écho médical du. Nord, 1898.
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Dans la ligature de la carotiiJe, riiémiplégie peut survenir aussilùl après ou
bien attendre des semaines et des mois avant de se produire. Elle peut guérir,

rester définitive ou se terminer par la mort, être pure ou s'accompagner de

phénomènes oculaires et de convulsions. On l'explique généralement par un
ramollissement cérébral, consécutif à la thrombose carotidienne. D'après Pierre

Delbet, il faudrait aussi incriminer l'asepsie insuffisante qui engendre un caillot

beaucoup plus étendu que celui qui suit une ligature aseptique. Pareille

hémiplégie peut se voir dans la ligature dos artères vertébrales (von Baracz).

1" LliSIONS TKALMATIQUES CRANIENNES, CKRKURALES E]' MÉDCL-
LAUiES.

2° LÉSIONS SPONTANÉES DES OS.

( Hémorragies méningées,
j" LÉSIONS MÉNINGÉES. < Pachjméningites.

( Méningites (syphilis, tuljerculosc).

l atliéronie.

' Ramollissement. < artérites.

l Hémorragie. ' embolies,
i" LÉsioNscÉRÉiîitALES. ' Tumeurs.

I
Abcès.
Scléroses dites primitives.

Tabès.
'y LÉSIONS cÉRÉr,Ro-si>i-\ Sclérose en plaques.

NALES
^
Paralysie générale.

Zona oplilalmique.

t lémie.

Diabète.

Alcoolisme.
Saliirnisme.

Ilydrargirisme.

Intoxications sullo et oxycailtonées.

/ Pneumonie.

A. Maladies organiques des
centres nerveux. . .

Intoxications.

B. Maladies
ses. . .

toxi-infectieu-

Infections

Maladie de Parkinson.

(a) Aiguf

(h) ('hriiiiiqiiex

Pleurésie.

Paludisme.
Fièvre typhoïde.

Fièvres éruptives.

Puer])éialité.

Diphtérie.

Rage. etc.

Syphilis.

Tuberculose.

C. Névroses Hystérie.

I
Choree.

' Fulguration, etc.

Vhémiplégle Imintialiqne, étudiée récemment par Marlial ('), reconnaît comme
mécanisme la contusion, l'enfoncement du crâne et la pénétration des corps
étrangers à travers les cavités de la lace. Dans ce dernier cas, avec l'hémiplégie
coexistent souvent l'hémianesthésie et des troubles delà mémoire. Dans les faits

d'enfoncement ou de contusion des os du crâne, les Iraumatismes du frontal

et de l'occipital ne donnent guère lieu à l'hémiplégie; celle-ci suit par ordre de
fréquence les traumatismes du temporal, du pariétal, des arcades sourcilière el

orbitaire inférieures. Elle tend naturellement vers ramélioration.
B) Hémiplégie par héinorragie ou par ramollissemenl cérébral. — En

présence d'une hémiplégie cérébrale vulgaire, offrant les caractères que nous
avons déjà décrits, il s'agit de savoir si ce syndrome relève d'un foyer hémor-

(') Martial. Thèse de Paris, 1000.
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ragique ou nécrobiotique. C'est là un problème qui se pose tous les jours en

clinique et dont la solution, parfois très facile, comporte le plus souvent des

difficultés insurmontables. Nous entrerons ultérieurement dans le détail de

ce diagnostic aux chapitres de VHémorragie et du Ramollissement, mais il

n'est pas inutile d'en indiqtier dès maintenant les éléments essentiels.

Dans la période d'ictus, rien ne permet de reconnaître s'il s'agit de ramol-

lissement ou d'hémorragie, à moins qu'on n'examine le malade dans les deux

ou trois premières heures qui suivent l'ictus. Charcot et Bourneville ont montré,

en effet, que l'hémorragie s'accompagne d'abaissement de la température

centrale, tandis que dans le ramollissement il y a de l'hyperthermie initiale.

Dans quelques cas exceptionnels, l'existence d'embolies dans d'autres organes :

rétine, rate, reins, etc., plaidera pour la nécrobiose par embolie. De même la

constatation d'une lésion cardiaque orificielle, d'un rétrécissement mitral, par

exemple, fera songer à la possibilité d'une embolie cérébrale. Achard et L.

Lévi (1) ont cependant signalé des hémiplégies transitoires survenant chez des

cardiaques, durant quelques heures, quelques jours tout au plus, et qui

seraient sous la dépendance non d'une lésion proprement dite, mais bien

d'une espèce d'intoxication de l'encéphale.

Par contre, si les battements du cœur sont forts, rapides, s'il y a bruit de

galop, l'hémorragie est vraisemblable. L'existence, chez les ascendants ou les

descendants du malade, du syndrome héiTiiplégie, fera songer à Thémorragie,

l'hérédité de celle-ci étant manifestement établie (Dieulafoy). Mais il ne s'agit

là, en somme, que de présomptions.

Il ne faut tenir qu'un compte très relatif des conditions suivantes : avant qua-

rante ans, l'hémiplégie est habituellement symptomatique de ramollissement, et

d'hémorragie après cet âge. L'ictus est moins fréquent, moins intense et moins

long dans le ramollissement que dans l'hémorragie. L'hémiplégie nécrobio-

tique se présente souvent sous forme de monoplégie associée, tandis que dans

l'hémorragie il s'agit d'ordinaire d'hémiplégie totale et complète. Celle-ci est

avant tout capsulaire, celle-là habituellement corticale, cette notion de siège

donnant à chacune d'elles quelqvies traits que nous avons déjà vus. Mais comme
le foyer nécrobiotique peut siéger dans la capsule et l'épanchement hémorra-

gique au niveau de l'écorce, ces traits n'ont qu'une importance générale de

statistique sans grande valeur pour un cas particulier.

En vérité, sauf peut-être dans les premières heures, le diagnostic d'hémi-

plégie par ramollissement ou par hémorragie reste toujours fort douteux.

On est généralement obligé de s'arrêter à- une probabilité, et l'autopsie vient

souvent en prouver le mal fondé.

Supposons qu'on se soit arrêté, avec de bonnes raisons, au diagnostic de

ramollissement. Il reste encore à déterminer s'il faut incriminer une thrombose

ou une embolie. Si le sujet est porteur d'une lésion cardiaque ou aortique,

l'hypothèse d'une embolie est la plus admissible. Il en est de même si le début

s'est fait brusquement par un ictus apoplectique. Mais il faut être très réservé

sur ce dernier point. La thrombose peut survenir chez un aortique ou chez

un cardiaque, et de plus il n'est pas rare de la voir se faire silencieusement

et se révéler brusquement par une attaque de paralysie avec perte de connais-

sance. Cependant la thrombose est souvent précédée de signes avant-coureurs :

(*) Achard et LÉvi. Paralysies transitoires d'origine cardiaque. Soc. méd. des hâp., 1897.
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céphalalgie, étourdissements, vertiges, douleurs dans les membres, etc., et

aboutit à une hémiplégie progressive, sans grand ictus.

Après avoir essayé de déterminer le substratum nécrobiotique ou hémorra-

gique du syndrome hémiplégie, il reste à rechercher la cause première de ce

ramollissement ou de celte hémorragie. On trouvera les indications néces-

saires, à cet égard, dans les chapitres : Hémorragie et Ramollissement du

cerveau. L'hémorragie, comme le ramollissement, n'est qu'une conséquence,

relevant de conditions étiologiques différentes et avant tout de lésions arté-

rielles. Mais les causes mêmes de ces lésions artérielles (athérome, syphilis,

infections, intoxications, elc.) sont souvent difticiles à démêler, en raison de

l'association fréquente de plusieurs d'entre elles chez un même sujet.

C) Hémiplégie tahétique. — Le syndrome hémiplégique n'est pas très rare

dans le tabès. J\L Fournicr, dans ses recherches sur le tabès préataxique, l a

retrouvé 18 fois sur 224 cas. C'est donc un signe précoce et assez fréquent.

M. Debove(') en a fait vine étude intéressante et Mme Pilliet-Edwards (-) rap-

porté 26 observations dont 6 inédites.

Cette hémiplégie se présente sous les deux formes passagère ou permanente.

Dans la forme passagère, elle disparaît rapidement sans laisser de traces,

après avoir duré de quelques heures à quelques semaines. Mais elle peut réci-

diver soit du côté primitivement touché, soit du côté opposé. Elle coexiste

habituellement avec d'autres paralysies des yeux ou de la face.

Dans la forme durahle, que l'hémiplégie ait été précédée ou non d'ictus

apoplectique, le caractère conslani et primordial est Vabolitio)i des réflexes du
côté paralysé, même s'il y a contracture secondaire. C'est là un fait sur lequel

Westphal avait beaucoup insisté. Goldllam ("•) aurait cependant vu le réflexe

rotulien exagéré.

Cette hémiplégie durable n'est qu'une complication banale ; elle relève d'une

lésion vulgaire hémorragique, nécrobiotique, ou surtout lacunaire. Quant à la

nature de la forme passagère, qui n'a pas de substratum anatomique, elle est

plus discutable. Il semble que, dans plusieurs cas, elle ressortit à l'hystérie, et

que d'autres fois elle dépend réellement du tabès (Debove, Stecewicz) ('). Dans
ces derniers cas, aMM. Hanot et Jollroy l'expliquent par des lésions hyperé-

miques et peut-être par de petites hémorragies capillaires.

On reconnaît la nature tabéti([ue du syndrome hémiplégie à la coexistence

fréquente de troubles des yeux, du sens musculaire, de la sensibilité et surtout

à l'abolition des réflexes.

D) Hémiplégie de la sclérose en plaques. — D'après Charcot, cette hémiplégie

serait très fréquente et se verrait dans un cinquième des cas. M. P. Marie (')

l'a notée 7 fois sur 15 cas. M. Babinski ("), Mme I^illiet-Edwards lui ont con-

sacré un important chapitre (cette dernière en a résumé '61 observations dans
sa thèse).

Son début est variable; parfois lent et progressif, il est plus souvent brusque
et apoplectiforme. Dès les premières heures, la température monte à 58", 59",

et cette ascension permet d'éliminer l'existence d'une hémorragie cérébrale.

(') Debove. Hémiplégie des ataxiques. Prof/irs méd., 1X81.

C) Pilliet-Edwards. De l'hémiplégie dans cjueUjues affeclioii>< iierveusef:. Thèse de Paris, 18Si(

('•) fioLDFLAM. Berl. kliii. Wocli., 1891, n" 8.

('') Stecewicz. Accidenls apoplertif. au début et an rours du lahea. Thèse de Bordeaux. 1880.

(") P. Marie. Sclérose en plaques chez les enfants. Rcone de méd., 1885.

C') BARiNSKr. Thèse de Paris, 188.-).
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Dans quelques l'ails, assez rares, elle aboutit au decubitus acutus et à la mort

rapide. Dans la majorité des cas, elle est fugace et transitoire, ne durant que

quelques heures, quelques jours ou quelques semaines. D'autres fois, elle per-

siste une ou plusieurs années et peut, même dans ces conditions, guérir sans

laisser de traces. Elle coexiste fréquemment soit avec des paralysies des nerfs

moteurs de l'œil, soit avec du nystagmus, soit avec une. aphasie passagère.

Tantôt les membres sont seuls intéressés, tantôt la face est touchée en même
temps. Le type alterne a été également observé.

Il est généralement facile de la rapporter à sa véritable cause, en recher-

chant les signes de la sclérose en plaques. Dans les cas où l'hémiplégie est un
symptôme initial, l'erreur est possible. Si la mort s'ensuit rapidement, l'au-

topsie montrera des plaques disséminées dans les centres nerveux; si le sujet

survit, l'apparition ultérieure des signes habituels de la sclérose en plaques

réformera le diagnostic.

Souvent l'hémiplégie dans la sclérose en plaques relève de l'hystérie associée.

Dans les autres faits, son substratum anatomique étant ignoré, la pathogénie

en reste fort obscure.

Hémiplégie de la paralysie générale. — L'hémiplégie peut précéder l'appa-

rition des signes classiques de la paralysie générale, survenir au cours de la

maladie ou lui servir de dénouement. Il est une forme de paralysie générale

caractérisée par la répétition fréquente des ictus, et par la rapidité de l'évolution.

L'hémiplégie est transitoire ou durable, accompagnée fréquemment de troubles

du langage. Elle est causée soit par les lésions méningo-corticales de la

maladie, soit par im foyer de ramollissement ou d'hémorragie.

Hémiplégie du zona ophtalmique (Brissaud) ('). — Le zona ophtalmique peut

se compliquer d'hémiplégie croisée. Celle-ci semble relever de l'athérome

basilaire qui tient sous sa dépendance à la fois le zona et la lésion du pédon-

cule cérébral (cause déterminante de l'hémiplégie). Elle peut être mortelle.

.
Hémiplégie de la rnénitigite ttiberculeiise. — Elle est assez fréquente chez

l'adulte et peut constituer une forme de la méningite, la forme hémiplégique.

Son début est brusque ou progressif. Étudiée par Chantemesse, Hennart,

Souques et Quiserne, elle peut présenter des difficultés de diagnostic, que

l'examen cytologique du liquide céphalo-rachidien peut aider à résoudre.

E) Hémiplégie urémiquc. — Un certain nombre d'auteurs, comme Bright,

Addison, Lasègue, Sée, Lecorché et Talamon, ont nié la possibilité de l'hémi-

plégie dans l'urémie. Son existence a, au contraire, été affirmée et démontrée

par Carpentier, Patsch, Jackel. Depuis 1885, époque à laquelle M. F. Ray-

mond (*) en fit une étude systématique, de nombreuses observations ont été

publiées par MM. Chantemesse et Tenneson, Bernard, Lancereaux, Chauffard,

Level, Dreyfus-Brisac, Florand et Canniot, Massalongo, Boinet(''), Baillet (^).

D'ordinaire l'hémiplégie urémique apparaît avec le coma et disparaît avec

lui. Elle est le plus souvent précédée de vertiges et de troubles gastriques,

beaucoup plus rarement de convulsions partielles. Son début est brusque. Elle

a pour caractères d'être incomplète, transitoire, mobile et de s'accompagner

d'une hémianesthésie qui n'est pas sans analogie avec celle des hystériques.

(') Brissaud. Journal de méd. et de cliir. pratiques, 1806.

(-) Raymond. Revue de méd., 1885.

(^) BoiNET. Revue de méd., 1892.

(*) Baillet. Thèse de Paris, 1808.
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Elle peut s'accompagner d'aphasie, ainsi ({ue l'a montré ]>allet {Semaine ntéd.,

181)6).

L'hémiplégie urémique n'est pas grave par elle-même; sa gravité est subor-

donnée à celle de l'urémie. Lorsqu'elle s'accompagne de myosis, de tempéra-

ture élevée, de déviation conjuguée de la tète et des yeux, elle indique presque

toujours une issue fatale.

Sa pathogénie est très discutée. Pour certains auteurs, le syndrome hémi-

plégique serait déterminé par un œdème cérébral localisé aux territoires céré-

braux moteurs, ou tout au moins prédominant dans ces territoires. Cette

distribution spéciale de l'œdème serait régie par l'athérome artériel. Pour

d'autres auteurs, qui n'ont pas toujours rencontré ni l'athérome artériel ni cet

œdème localisé ou prédominant, il faudrait faire intervenir l'action toxique

des poisons urinaires sur les centres nerveux. En faveur de cette dernière

hypothèse plaident les récentes études des altérations cellulaires de l'écorce,

faites au moyen de la méthode de Nissl.

F) Hémiplégie diabétique. — Mentionnées incidemment par Leudet, Marchai

de Calvi, Andral, Lecorché, les paralysies diabétiques n'ont été bien connues

qu'après le mémoire de Lasègue ('). En attirant l'attention sur ce sujet, Lasègue

en traça les caractères qui permettent « de les classer à part ». Ces caractères

spéciaux ont été confirmés par les observations de Charcot, Bernard et

Féré, etc.

Chez les diabétiques, l'hémiplégie se présente sous deux formes. D'abord

sous la forme d'hémiplégie vulgaire par hémorragie ou ramollissement céré-

bral. La fréquence de cette forme est peut-être en rapport avec la fréquence

des lésions artérielles des diabétiques et de l'endocardite décrite par

M. Lecorché. Quant à la seconde forme, elle constitue l'hémiplégie véritable-

ment diabétique. Elle peut se montrer à toutes les périodes du diabète; elle est

souvent un phénomène initial. Elle a pour caractère d'être incomplète, mobile,

transitoire, rarement isolée, moins pure que l'hémiplégie vulgaire, d'allures

étranges et associée souvent à des phénomènes inattendus. Dans un cas de

Charcot, il y avait syndrome de Weber, c'est-à-din» hémiplégie gauche des

membres et ptosis droit. Dans une observation de Leudet, de l'anesthésie et

de l'hyperesthésie en pla(|ues se superposaient aux troubles moteurs.

Tout récemment Klippel et .Jarvis(^) viennent de publier un cas d'hémorragie

cérébrale, chez un diabétique, ayant donné lieu à une hémiplégie qui ofl'rait

les caractères d'une hémiplégie diabétique proprement dite. Il faut donc, chez

ces malades, en présence d'accidents nerveux, même fugaces, réserver le

jugement au point de vue de la pathogénie et du pronostic immédiat.

G) Hémiplégie des maladies Infectieuses aiguës. — Ici encore nous nous

bornerons à esquisser deux ou trois types d'hémiplégie.

\" Hémiplégie pneumonique. — Avant le mémoire de M. Lépine, cette hémi-

plégie avait été signalée par Macario, Gubler et Charcot. Depuis lors, cette

étude a été reprise par Stephan, Boulloche, Salomon, Massalongo et Benatelli,

Boussel ('•).

On peut rencontrer cette hémiplégie à tous les Ages, mais elle est surtout

(') Lasègue. Journal de méd. cl de cliir., 1879.

Klippiîl et .Jarvis. Bévue neuroL, 1901, p. 120'2.

0 Salomon. Conlritmtion à Vétude de rii.émi/pléf/ie pneumonique. Tli(:'se de Paris, 1893. —
Massalongo et Benattelli. Gaz. degli ospedali. 1893, n° 5.'). — Roussel. Thèse de Paris, 1890.
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fréquente chez le vieillard. Elle se montre d'ordinaire au cours de la période

aiguë, plus rarement pendant la convalescence. Le début est tantôt subit,

tantôt précédé de prodromes. Chez le vieillard, elle n'est reconnue d'habitude

que tardivement. Il s'agit habituellement de paralysie flasque, avec déviation

conjuguée de la tête et des yeux et coma profond. Elle siège souvent, mais non
toujours, du côté de la pneumonie.

Assez sombre chez l'adulte, la terminaison est fatale chez le vieillard. Dans un
caSj on a vu l'hémiplégie passer à la chronicité,

A l'autopsie, en dehors des faits d'hémiplégie vulgaire organique chez des

pneumoniques, on ne trouve ordinairement aucune altération capable d'expli-

quer le syndrome observé durant la vie. M. Lépine admet une ischémie céré-

brale, régie par des lésions athéromateuses. Salomon invoque un réflexe inhibitif

dont le point de départ serait dans le poumon malade. Pour Massalongo et

Benatelli, la théorie toxique doit expliquer l'hémiplégie dans la pneumonie,

comme dans toutes les maladies infectieuses aiguës. La toxine altère les élé-

ments nerveux.

Mouisset et Lyonnet (') ont trouvé, dans un cas, de l'œdème et de la conges-

tion méningée et du pneumocoque dans la sérosité de cet œdème. Il se pourrait

donc que l'infection pneumococique des méninges pût être incriminée, tovil au

moins dans un certain nombre de faits.

2" La théorie réflexe a été invoquée par M. Lépine (^) pour expliquer Vhémi-

plégie pleurétique.

Cette hémiplégie, étudiée par Vallin, M. Raynaud, Bouveret, Jeanselme,

survient habituellement au cours de pleurésies chroniques, de pleurésies puru-

lentes traitées chirurgicalement. Tantôt elle suit presque immédiatement

l'opération; tantôt elle ne se montre que quelques semaines ou quelques mois

après. Il s'agit plutôt d'une hémiparésie que d'une hémiplégie véritable. Ces

troubles paralytiques peuvent survenir brusquement ou être précédés de signes

généraux. La paralysie suit une marche calquée sur celle de la pleurésie. Elle

siège du même côté que l'épanchement pleural, présente des alternatives

bizarres d'augmentation et de diminution, disparaît rapidement et complète-

ment lorsque la pleurésie guérit.

A l'autopsie de ces hémiplégies pleurétiques, qu'il faut distinguer des para-

lysies vulgaires chez les pleurétiques, on ne trouve aucune lésion capable de

les expliquer. On a incriminé, dans certains cas, une toxi-infection pleurale

(Talamon, Jeanselme). La théorie de l'inhibition, à point de départ pleural, peut

être légitimement invoquée. 11 est probable que l'hystérie est quelquefois en

cause.

3" Dans Vhémiplégie paludique, M. Grasset distingue trois catégories. Dans

une première catégorie, il s'agit d'hémiplégie intermittente commençant et

disparaissant avec l'accès. La production d'un nouvel accès s'accompagne

encore de paralysie qui évolue de la même manière. Dans une deuxième caté-

gorie, l'hémiplégie constitue le phénomène prédominant d'un accès pernicieux.

C'est la forme pernicieuse hémiplégique de Torti. Enfin, dans une dernière

catégorie, il s'agit d'hémiplégie durable, par lésion organique causée par

l'infection paludéenne.

H) Hémiplégie syphilitique. — Cette hémiplégie survient généralement, en

(*) Mouisset et Lyonnet. S'oc. des sciences méd. de Lyon, 1897.

{-) Lépine. Soc. ntcd. des hôp., 1875.
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pleine période tertiaire, entre la sixième et la dixième année après l'infection.

Mais elle peut être précoce et survenir quelques mois après le chancre (Méné-

trier). On la rencontre plus fréquemment chez les syphilitiques qui ont été

peu traités ou qui ne l'ont pas été du tout. Elle est beaucoup plus fréquente

chez l'homme que chez la femme (Gaudichier). Elle constitue environ le tiers

des cas de syphilis cérébrale. Elle est déterminée soit par une lésion osseuse

avec hyperostose, un sypliilome cérébral proprement dit, soit beaucoup plus

souvent par une méningite scléro-gommeuse ou une artérite véritable qui

conduit au ramollissement ou à l'hémorragie. Son début est le plus souvent

précédé de prodromes : céphalée, vertiges, convulsions partielles, parésies

fugaces, fourmillements et douleurs dans les membres menacés, dont quelques-

uns, comme la céphalée vespéro-nocturne, ont une grande importance. Elle

s'installe d'habitude sans ictus.

Une fois établie, elle se présente souvent sous une forme incomplète et

inégale. Elle est rarement à l'état de pureté et d'isolement. Habituellement

elle est associée à des troubles divers : aphasie, paralysies oculaires, troubles

intellectuels, etc. Sa nature syphilitique est démontrée par la connaissance des

antécédents, par la coexistence d'autres stigmates de la vérole, de troubles

oculaires, médullaires... par l'âge auquel elle survient. Toute hémiplégie, pense

M. Fournier, qui survient avant quarante ans, qui s'installe progressivement,

lentement, sans ictus, et qui reste incomplète et partielle, est suspecte de

syphilis. Mais ce ne sont là que des probabilités. Le traitement seul sert de

critérium. Encore faut-il qu'il soit appliqué de bonne heure avant que les

lésions artérielles aient amené la nécrobiose du tissu cérébral. Sans cela, la

lésion cérébrale n'a plus rien de spécifique; elle ne relève que médiatement de

la syphilis. L'hémiplégie n'a plus alors aucun caractère qui la distingue de l'hémi-

plégie vulgaire; elle reste d'ailleurs inaccessible au traitement antisyphilitique.

De l'hémiplégie syphilitique on peut rapprocher ici l'hémiplégie qui peut

survenir au cours de la blennorragip par suite dartérite infectieuse. Pitres ('),

Bruns (de Hanovre) (^) en ont cité des exemples récents.

I) Ilémiph'fjle parkinsonienne. — Signalée par Charrot, cette hémiplégie

a été étudiée par Lacoste, Martha, Mme Pillel-l>d\vards, P. Berbez, Moncorgé,
Béchet(->)

Sa fréquence est assez considérable. Berbez l'a observée 5 fois sur 2S cas de

maladie de Parkinson. Son débutest généralement insidieux. Une fois constituée,

elle est caractérisée par une hémi-raideur qui occasionne une certaine impotence

mécanique et qui, suivant les cas, atteint ou respecte la face. On croirait de

prime abord à une hémiplégie vulgair'e à la période de contracture. Mais, dans

la maladie de Parkinson unilatérale, il ne s'agit pas de paralysie à proprement

parler,. les réflexes ne sont pas exagérés, les mouvements ne sont pas abolis,

mais simplement difficiles: le sens musculaire et la sensibilité sont normaux.
Lorsque cette hémi-raideur parkinsonienne s'accompagne d'hémi-tremble-

menl, ce qui n'est pas rare, le diagnostic peut èlre encore hésitant. Il est en

(') Pitres. Revue neuroL, 1894.

n Bruns. NeuroL CentralbluU. 180.">.

{') Lacoste. Formes anormales de la paralysie agi/aiile. Thèse de Pnris, 1887. — Martha.
Allaqites apoplertiforines et cpileplifonnes dans la paralysie agitante. Thèse de Paris, 1888.
— Beiîdez. La maladie de Parkinson héniiplégi([iic. Gaz. hehd., 1891. — Monc:or(;é. Paralysie
dans la maladie de Parkinson. Lyon méd., 1891. — Biochet. Former cliniques et diagnostic de
la maladie de Parkinson. Thèse de Paris, 1892.
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effet des cas de tremblement post-hémiplégique qui peuvent revêtir le type

agitant (Grasset). En particulier, certaines lésions en foyer de la couche optique

de la protubérance et du pédoncule s'accompagnent d'hémi-tremblement cl

peuvent simuler la paralysie agitante unilatérale. Dans tous ces faits, il faut

tenir compte, pour arriver au diagnostic de maladie de Parkinson, du mode de

début. Ici l'ictus apoplectique fait habituellement défaut, le début étant insi-

dieux et lent. De plus les réflexes sont normaux. Ensuite la coexistence des

signes classiques de la paralysie agitante : faciès spécial, attitude du malade,

propulsion, chaleurs, etc., suffisent le plus souvent à lever tous les doutes.

Mais vme série de ces signes ont été retrouvés dans quelques cas d'hémiplégie

pédonculaire et l'erreur n'a été reconnue qu'à l'autopsie. Enfin l'évolution des

accidents lèvera souvent les difficultés, en montrant que l'hémiplégie parkin-

sonienne n'est que transitoire et aboutit d'habitude au type complet et bila-

téral de la paralysie agitante. Alors la maladie de Parkinson offre des analogies

avec l'hémiplégie bilatérale et avec la paralysie pseudo-bulbaire, analogies si

accusées parfois qu'on peut et qu'on doit se demander si derrière ces analogies

ne se cache point une similitude non de processus anatomique mais de topo-

graphie morbide.

J) Hémiplégie hystérique .
— Son début est souvent brusque (apoplexie hystéri-

que de Debove et Achard). Elle s'accompagne le plus souvent d'hémianesthésie

sensilivo-sensorieile. Dans la marche, le malade ne fauche pas, il traîne la

jambe inerte derrière lui (démarche de Todd). Les réflexes restent normaux.

Cette hémiplégie est, suivant les cas, mobile et récidivante ou tenace et rebelle.

Tantôt la face est respectée, tantôt elle est intéressée. Dans ce dernier

cas, il s'agit soit de Vhémifipasme glosso-Iabié décrit par Charcot, Brissaud et

Marie, etc., soit d'une véritable paralysie faciale (Ballet et Chantemesse) (*).

Cette paralysie unilatérale ou double est d'habitude peu accusée, mobile et

systématique.

L'hémiplégie hystérique peut simuler l'hémiplégie cérébrale organique,

accompagnée ou non d'hémianesthésie.

Dans la période d'ictus apoplectique, en l'absence de commémoratifs, il est

difficile de savoir s'il s'agit d'apoplexie hystérique ou d'ictus organique. C'est

ici que le signe de Babinski, constaté par plusieurs observateurs et par nous-

mêmes dans l'ictus organique, prend une importance diagnostique de premier

ordre. Lorsque l'hémiplégie siège du côté droit et qu'elle s'accompagne de trou-

bles de la parole, les caractères spéciaux du mutisme et du bégaiement hysté-

rique permettront d'éliminer l'aphasie véritable. Plus tard, à la période de con-

tracture, on aura à se prononcer entre une hémiplégie organique et une

hémiplégie hystérique. C'est là un problème qui se pose tous les jours, dont la

solution importe véritablement au pronostic et au traitement. On peut soupçonner

l'hystérie aux conditions étiologiques de son apparition, à son intensité extrême,

à son summum atteint dès le début, à des variations inopinées et bizarres et

l'affirmer sur l'absence d'exagération des réflexes et de trépidation épileptoïde

véritable. Dejerine aurait observé dans deux cas l'exagération des réflexes avec

clonus du pied.

Le grand problème qui se pose journellement en présence d'une 'hémiplégie

est le suivant : s'agit-il d'une hémiplégie organique ou d'une hémiplégie hysté-

(') Voir Decoux. De la paralysie faciale hystérique. Tlièse de Paris, 189L — Gasnier. Étude
sur la paralysie faciale lujslériquc. Tlièse de Paris, 1893.
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rique? Les conditions émotionnelles dans lesquelles s'est développée la para-

lysie ne peuvent permettre aucune conclusion ferme, pas plus que la présence

d'une des causes habituelles de l'hémiplégie organique. Un syphilitique, un

sujet porteur d'une lésion mitrale peuvent, à un moment donné, être frappés

d'hémiplégie hystérique. La constatation d'une hémianesthésie sensitivo-senso-

rielle ne signifie pas absolument que les troubles moteurs sous-jacents dépen-

dent de la névrose : une pareille hémianesthésie peut servir de manteau à une

paralysie organique. Du reste l'hémianesthésie n'est pas constante dans l'hys-

térie. Il faut donc chercher une ditrérenciation dans les troubles moteurs

eux-mêmes.

Récemment Babinski (') est revenu sur ce sujet et a décrit un certain nombre

de signes que nous avons signalés, chemin faisant, et qui permettent de distin-

guer la nature organique d'une hémiplégie. Ce sont le phénomène des orteils^

le signe du peaucier, la flexion combinée de la cidsse et du tronc, la flexion

exagérée de Vavant-bras, et la gi'i[fe particulière de la main.

Tous ces signes ont été déjà étudiés à l'exception de la griffe spéciale. Si

le .médecin glisse sa main — la chose est possible — entre les doigts et la

paume de la main du malade, et s'il essaye d'étendre cette main, il sent un

obstacle à la fois trépidant et élastique, et constate, pendant ce mouvement
d'extension, que les phalanges se fléchissent les unes sur les autres et sur les

métacarpes, de manière à venir serrer la main de l'observateur. Il y a là une

ensation globale que l'on reconnaît quand on l'a une fois perçue.

Le tableau ci-dessous que nous empruntons à l'important travail de Babinski

permettra, en résumé, de distinguer l'hémiplégie organique de l'hémiplégie

hystérique :

Hémiplégie organique.

I" La [jaralysie csl liinilée à un coté du
corps.

i" La paralysie n'est pas systématique. Si

par exemple à la face les mouvements unila-

téraux sont très affaiblis, l'impotence aussi

a|)paraît avec netteté du côté de l'hémiplégie

|)endant l'e.xécution des mouvements bilaté-

raux synergiques.

3° La iiaralysie atteint les mouvements
volontaires conscients ainsi que les mouve-
ments volontaires inconscients ou subcon-
scients; de là résultent deux phénomènes, l'un

le sii/ne du peaucier, l'autre la pcxion roniln-

itée de. la cuisse et du tronc.

¥ La langue est généralement déviée du
côté de la paralysie.

.V' Il y a, principalement au débul, de l'/i;/-

polonicilé musculaire, qui peut se traduire à

la face par de l'abaissement de la commis-
sure, de l'abaissement du sourcil, etc., et au
membre supérieur par la flexion exarjérde de

l'avant-bras.

G° Les réilexes tendineux et les réilexes

(') H.UiixsKi. Gaz. des li'ip., 1!>00.

Hémiplégie hystérique.

1" La pai'aiysie n'est pas toujours limitée

à un C(jté du corps. Cette remarque s'applique
particulièrement à la paralysie de la face, où
les troubles sont généralement bilatéraux.

2° La paralysie est parfois systématique, il

en est presque toujours ainsi à la face. Par
exemple, les mouvements unilatéraux de la

face peuvent être complètement abolis, tan-

dis que les muscles du côté de l'hémiplégie

fonctionnent normalement pendant l'exécu-

tion des mouvements bilatéraux synergiques.
3" Les mouvements volontaires inconscients

ou subconscients ne sont pas troublés, de
là résultent l'absence du signe du peaucier,
ainsi (|ue l'absence de la flexion combinée
de la cuisse et du tronc,

4" La langue est parfois légèrement déviée
du côté de la paralysie, mais la déviation de
la langue peut aussi être très prononcée, ou
encore s'opérer du côté ojiposé à la paralysie.

5° Il n'y a pas d'hypotonicité musculaire.
Oiiaiid il existe de l'asymétrie faciale on peut
reconnaître qLi'elle est due, non à de l'hypo-

tonicité musculaire, mais à du spasme; le

signe de la llexion exagérée de l'avant-bras

fait défaut.
6° Les réflexes tendineux et les réilexes

[BRISSAUD et SOUQUES ]
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osseux sont souvent Lioublés dès le déljut;

ils peuvent èli-e à ce moment abolis, affaiblis

ou exagérés. Plus tard ils sont presque tou-

jours exagérés et il existe dans bien des cas
de la trépidation épileptoïde du pied.

7° Les réflexes cutanés sont généralement
troublés.

Le réflexe abdominal et le réllexe crémas-
térien sont ordinairement, surtout au début,
affaiblis ou abolis.

Le mouvement réflexe des orteils consé-
cutif à l'excitation de la plante du pied subit

ordinairement une inversion dans sa forme:
les orteils, au lieu de se fléchir, s'étendent

sur le métatarse. Ce signe ou phénomène des

orteiU appartient à toutes les périodes de
l'hémiplégie.

8" La forme de la contracture a un aspect
particulier et ne peut être reproduite par une
contraction volontaire des muscles.

9" L'évolution est régulière; la contraction

succède à la flaccidité: l'amélioration est

progressive; la paralysie n'est pas sujette à

des alternatives en bien ou en mal.

osseux ne subissent pas de modification et
la trépidation épilepto'ide du pied fait défaut.

7° Les réflexes cutanés ne paraissent pas
troublés.

Le réflexe abdominal et le réllexe crémas-
lérien sont oi'dinairement normaux.
Le mouvement réflexe consécutif à l'exci-

tation de la plante du pied ne subit pas d'in-

version dans sa forme. Le phénomène des
orteils fait défaut.

8° La forme de la contracture peut être re-

produite par une contraction volontaire des
muscles.

9° L'évolution est capricieuse; la paralysie
peut rester indéfiniment llasque, comme elle

peut aussi être spasmodique dès le début;
les phénomènes spasmodiques s'associent

parfois, surtout à la face, aux phénomènes
paralytiques. Les troubles sont susceptibles
de s'atténuer et de s'aggraver alternative-

ment à plusieurs reprises, de se modifier
rapidement dans leur intensité ainsi que
dans leur forme, de présenter des remissions
transitoires pouvant ne durer que quelques
instants.

Les nombreuses recherches de ces dernières années ont montré que très

souvent l'hémiplégie, survenue au cours d'une maladie organique préexistante,

appartient non à cette maladie, mais bien à l'hystérie. Il en est de même du

syndrome hémiplégie qui se montre au cours des intoxications par le plomb,

l'alcool, le mercure, le sulfure et l'oxyde de carbone, etc., quel que soit le

rôle joué par la maladie ou l'intoxication préalable. Avant donc de mettre

une hémiplégie donnée sur le compte d'une maladie, il est indispensable, après

s'être assuré qu'un foyer nécrobiolique ou hémorragique vulgaire n'est pas

en cause, d'avoir éliminé l'hystérie.

Physiologie pathologique. — Le mécanisme intime de l'hémiplégie est

beaucoup moins varié que les causes de ce syndrome. Il n'est cependant pas

univoque.

Il relève dans certains cas d'une destruction simple, complète ou partielle,

du système pyramidal (faisceau ou centres moteurs) en un point de son trajet.

Il en est ainsi lorsqu'un foyer hémorragique détruit le segment postérieur de

la capsule interne, ou quand un ramollissement détruit tout ou partie des cen-

tres moteurs de l'écorce. Dans ces conditions, le faisceau pyramidal dégénère et

l'hémiplégie compliquée de contracture devient permanente.

D'autres fois, le processus morbide est purement compressif, que cette com-

pression s'exerce sur les centres ou sur les conducteurs. Si la décompression se

fait rapidement et contiplètement, la paralysie guérit ; les organes décomprimés

reprennent plus ou moins tôt leurs fonctions. Si, au contraire, cette décom-

pression fait défaut ou se fait tard, les cellules corticales ou les fibres pyrami-

dales ont pu avoir le temps de dégénérer irrémédiablement. Dans ce cas, l'hémi-
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plégie ne disparaît pas et la contracture survient et persiste, comme dans les

processus destructifs.

Il est des faits d'hémiplégie qui relèvent d'un simple trouble circulatoire,

congestif ou anémique. Comme ce trouble est ordinairement fugace et transi-

toire, les élémets nobles, un instant supprimés fonctionnellement, réparent

vite leurs altérations et reprennent rapidement leurs fonctions. Ce ne sont

alors que des paralysies passagères qui guérissent sans laisser des traces.

Ailleurs, le syndrome hémiplégique dépend d'un processus toxique ou infec-

tieux. Tantôt l'agent toxique agit directement sur les cellules corticales: tantôt

il agit par l'intermédiaire du système vasculaire (congestion ou ischémie

toxique). Quoi qu'il en soit, ce processus est souvent transitoire, et lorsque le

poison s'est éliminé, la cellule reprend vite ses fonctions.

Enfin, dans certains cas, dans l'hystérie par exemple, l'hémiplégie est pro-

duite par un phénomène psychique c|ui sera étudié à l'article Hystérie.

Bien souvent, du reste, plusieurs de ces processus s'associent, et il est

difficile de déterminer leur rôle respectif. Dans tous les cas, le siège, l'étendue

et. la nature de la lésion commandent les caractères de l'hémiplégie qui est

passagère ou durable, complète ou incomplète, simple ou compliquée de trou-

bles sensitifs, moteurs, vaso-moteurs, intellectuels, etc.

Il va sans dire que, quels que soient la nature, l'étendue et le siège de la

lésion cérébrale, cette lésion détermine toujours une hémiplégie occupant les

membres du côté opposé. Une exception doit être faite pour Vhémiplégie colla-

térale. Ici la lésion siège du même côté que la paralysie. Dans certains cas,

comme dans l'observation classique de Bidon, il s'agit d'absence d'entre-croise-

ment des faisceaux pyramidaux. L'explication est aisée. Dans d'autres cas,

comme dans les observations de Pineles, de Ledei'hose, de Mansell Moulin, il

s'agit d'hémorragie méningée, d'hématome durai, de tumeur cérébrale. L'ex-

plication de ces cas est malaisée. Les uns ont invoqué sans preuves l'inhibition,

les autres la compression contre les parois crâniennes du faisceau pyramidal de

l'hémisphère opposé à la lésion (P. Marie).

Pour en revenir à la physiologie pathologique de I hémiplégie en général, il

est bon de retenir que le mécanisme régit, dans une grande mesure, le pro-

nostic de ce syndrome.

Pronostic. — Ce pronostic varie suivant les périodes et surtout suivant

les causes du syndrome hémiplégie. Pendant l'ictus apoplectique, il est pru-

dent de faire des réserves. Si le coma se prolonge outre mesure, si la tempé-

rature centrale s'élève considérablement, si surtout l'escarre fessière se pro-

duit, la vie est immédiatement menacée. Le sujet succombe en quelques jours

dans le decubitus acutus.

Quand le malade reprend assez vite ses sens et (|ue les signes du décubitus

font défaut, la vie n'est plus en danger. Tout va se borner à une paralysie

d'un côté du corps. La destinée de cette hémiplégie est subordonnée à une
série d'éléments d'importance fort différente. Toutes choses égales d'ailleurs,

l'avenir d'une paralysie complète et totale est plus sombre que celui d'une

hémiplégie partielle et incomplète. L'âge du malade constitue encore un
élément de gravité qui mérite d'être souligné. Il est certain que, d'une

manière générale, le syndrome hémiplégie est plus grave chez le vieillard {>t

chez l'enfant que chez l'adulte. Nous avons vu plus haut l'arrêt de développe-
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ment et la difformité monstrueuse qu'entraîne à sa suite rhémiplégie de

l'enfance. D'autre part, l'état général du sujet et la coexistence de lésions

cai'dio-artérielles sont de nature à assombrir le pronostic. De même, de nou-

veaux ictus possibles et de nouvelles paralysies frappant plus tard le côté

malade ou atteignant le côté sain doivent être prévus et interprétés d'une

manière défavorable. Mais ce sont là, en somme, des éléments de gravité très

généraux et qui comportent de nombreux correctifs.

Ce qui, en réalité, domine le pronostic, c'est la cause même et le méca-

nisme du syndrome hémiplégie. Une paralysie par destruction du système

pyramidal est plus grave qu'une hémiplégie par compression. Celle-ci guérit,

dans un certain nombre de cas ; celle-là conduit toujours à la contracture

secondaire et à l'impotence motrice. Tantôt cette impotence est considérable

et le sujet condamné, pour la vie, au décubitus horizontal, avec gâtisme

précoce ou tardif et toutes les complications que comporte le séjour absolu

au lit. Plus souvent, et fort heureusement, l'impotence devient incomplète; et,

à ce dernier point de vue, il y a une foule de degrés à établir. Entre l'hémi-

plégique qui se traîne péniblement sur vm bâton et celui qui déambule presque

sans encombre, on rencontre tous les degrés intermédiaires. Dans ces condi-

tions, l'hémiplégie n'est qu'une simple infirmité. Il est vrai que des com
plications sensitives, motrices, trophiques, peuvent la rendre beaucoup plus

sérieuse. De même, la coexistence de phénomènes surajoutés, tels que

aphasie, convulsions partielles ou générales, troubles intellectuels, constituent

des complications aggravantes, sur lesquelles il est inutile d'insister.

Quant aux hémiplégies qui ne relèvent pas d'une lésion de déficit, mais

bien d'un processus circulatoire, toxique, infectieux ou inhibitif, elles sont

généralement bénignes, transitoires et curables. Quelques-unes comportent

cependant un pronostic grave ou fatal, comme l'hémiplégie pneumonique des

vieillards. Ce qui fait cette gravité, c'est avant tout l'état général auquel elles

sont subordonnées. Les malades, dans ces cas, succombent moins à l'hémiplégie

qu'à l'intoxication ou à l'infection dont la paralysie n'est qu'un épiphénomène.

Pour ce qui concerne l'hémiplégie hystérique, il est évident que sa gravité

est moins grande que celle des paralysies organiques. Mais il faut savoir

qu'elle est souvent rebelle, tenace, récidivante, et que, le pronostic quoad

vitarn mis de côté, elle peut constituer une infirmité prolongée et sérieuse.

Si la cause est accessible à la thérapeutique, comme dans la syphilis, les

traumatismes, le pronostic est souvent bénin, à la condition toutefois qu'on

prévienne la dégénération secondaire par un traitement précoce et énergique.

Traitement. — Il est parfois possible de prévenir l'hémiplégie. Si, chez un
syphilitique, par exemple, on constate dans un côté du corps des fourmille-

ments ou des secousses convulsives, un traitement spécifique intensif peut, en

ayant raison de ces prodromes, empêcher la paralysie de survenir. Une hémi-

plégie de cette nature, prise à son début, alors qu'il n'y a pas encore immi-

nence de contracture secondaire, peut même guérir, si elle est attaquée

d'assaut. D'ailleurs, dans tout syndrome hémiplégique, c'est toujours la cause

qu'il faut viser, quand celle-ci est accessible à nos moyens thérapeutiques.

L'hystérie et certains traumatismes crâniens rentrent dans cette catégorie.

Malheureusement, la cause est souvent au-dessus de tous les traitements

médicaux ou chirurgi(iaux. Dans ces conditions, il faut recourir à un traitement
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purement palliatif. A cet égard, il importe de distinguer et de traiter différem-

ment les hémiplégies récentes et les hémiplégies anciennes.

Dans Vhéndplégie récente, il ne faut jamais abandonrxer le malade à lui-même
;

il faut intervenir le plus tôt possible, dès que l'état général le permet, dans le

courant de la première semaine. Il faut commencer par faire lever le malade et

le faire mettre sur un fauteuil. Bientôt, il importe de recourir aux mouvements
passifs et aux massages légers des muscles. C'est le moyen d'éviter les lésions

articulaires et péri-articulaires, les troubles trophiques tendineux qui sont des

facteurs puissants de contracture et qui entravent notablement les mouvements

des jointures. Il faut, en outre, veillera la rééducation de la station debout,

de la marche, de l'usage du membre supérieur, c'est-à-dire de la motilité

volontaire. Tous les jours, deux fois par jour, on fera marcher le malade, et

on l'obligera à se servir de sa main pour les divers usages. Bref, la mécano-

thérapie et la rééducation systématiques et méthodiques constitueront le fon-

dement rationnel de la thérapeutique.

Faut-il recourir à l'électrothérapie? Il importe de savoir que l'électricité,

comme la strychnine, est plus nuisible qu'utile, car elle hâte et exagère la con-

tracture. Si, à cet égard, le médecin se laisse forcer la main par le malade ou

par son entourage, il doit employer des courants de faible intensité, et particu-

lièrement des courants galvaniques en les limitant aux cas déjà anciens.

Un médecin allemand, Huchzermcyer, a récemment conseillé l'hydrothé-

rapie sous la forme de bains chauds et salés. Dans l'eau, en vertu du principe

d'Archimède, les membres perdent de leur poids, si on peut ainsi dire, et les

mouvements se font facilement et sans fatigue, ce qui permet de prolonger la

durée des exercices et d'accentuer l'étendue des mouvements.
Dans l'hémiplégie ancienne, il faut mettre en œuvre les moyens précédents :

mouvements passifs, rééducation, massages, bains, doses faibles d'iodure de

sodium. Mais il ne faut pas attendre de trop brillants résultats de cette théra-

peutique palliative, et il est sage de ne promettre aux malades qu'une amé-
lioration. Quand, enfin, le malade est dément ou gâteux, il faut redouter

l'apparition d'escarres et d'accidents infectieux, et tâcher de les éviter par

des soins de propreté réguliers et minutieux.

ATHÉTOSE DOUBLE

Un an après la description de Hammond, (lliffort Albutt (') publia la pre-

mière observation d'athétose double. Purdon ne tarda pas à rapporter un cas

analogue. Mais c'est en réalité Clay Schaw C') qui, le premier, en traça un
tableau d'ensemble et attira l'attention sur ce sujet. Depuis lors, les observa-

tions et les mémoires ont surgi un peu dans tous les pays. On en trouvera

l'indication dans deux intéressantes monographies dues l'une à v^udry ('),

l'autre à Michaïlowsky (').

Malgré la multiplicité de ces travaux, de nombreux points restent encore

(') Clifford Alisutt. Case of athetosis. Mol. Times, 1X72.

C^) Clay Sciiaw. On atlietosis or imbecilily willi ataxia, six caseS. .57. Barlli. Hosp. Rep.
London, 1877).

(') AuDRY. L'aUlétose double et les rhorées chroniquefi de renfunee. Paris, 1892.

('*) MiCHAÏLOvvsKi. Étude clinique sur Vidliélose double. Thèse de Paris, 1892.
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obscurs. Nous connaissons mal les conditions étiologiques de l'athétose double,

nous ignorons souvent son substratum anatomique, et ne pouvons par suite que

formuler des hypothèses sur sa pathogénie. S'agit-il d'une maladie autonome?
Ne s'agit-il pas plutôt, comme le veut Audry, d'un symptôme commun, non
seulement à diverses affections cérébrales mais encore à des lésions spinales, à

des névrites périphériques, et même à des névroses? Dans l'état actuel de la

science, il est impossible de trancher une fois pour toutes la question. Il nous

semble cependant que l'athétose double d'origine périphérique ou névrosique

ne doit pas être confondue avec l'athétose double d'origine cérébrale. Celle-là

en effet est une simple complication, un pur épiphénomène curable. L'athétose

double, d'origine cérébrale, a une physionomie toute différente.

Elle n'est pourtant pas non plus une entité morbide; c'est simplement un

syndrome commun à diverses lésions céréljrales, tout à fait voisin de la chorée

chronique symptomatique et de la maladie de Little, avec lesquelles, du reste,

certains auteurs la confondent. Jusqu'à nouvel ordre, on peut, ces réserves

étant faites, lui garder son autonomie clinique et la décrire séparément comme
une variété de diplégie cérébrale de l'enfance (').

Symptomatologie. — Habituellement congénitale, l'athétose double débute

dans les deux premières années de la vie. Elle survient rarement soit dans la

seconde enfance, soit dans l'adolescence, et exceptionnellement dans l'âge

adulte. Tantôt elle s'installe sans prodromes appréciables, tantôt elle est précédée

de convulsions plus ou moins répétées, accompagnées ou non de fièvre et de

délire. On l'a vue, dans quelques faits exceptionnels, succéder à une attaque de

paralysie généralisée, à un accident de chemin de fer, etc..

Très rarement, elle se généralise d'emblée. D'habitude, elle envahit progres-

sivement la face, les membres supérieurs et inférieurs, le tronc, qu'elle qu'ait

été du reste la région frappée la première. Cet envahissement est essentielle-

ment insidieux et lentement progressif. Plusieurs années peuvent même s'écou-

ler, comme dans les observations de Greidenberg, de Blocq et Blin, entre l'enva-

hissement respectif de chaque membre.

Une fois constituée, l'athétose double se présente avec une physionomie très

particulière. Elle est essentiellement caractérisée par les trois signes suivants :

mouvements involontah es, état spasmodique^ débilité intellectuelle.

A. Mouvements athétosiques. — Ce sont des mouvements involontaires,

irréguliers, illogiques, de petite amplitude et habituellement généralisés à tout

le corps (surtout aux extrémités).

A la face, l'amyolaxie est constante ou presque constante. Dans les observa-

tions de Drechsfeld, Oulmont, Warner, le visage était cependant respecté. C'est

par la face que débutent le plus souvent les mouvements involontaires. D'ordi-

naire, ils siègent dans les deux côtés, quelquefois exclusivement dans la moitié

inférieure du visage (Charcot et Huet, Kurella), ou même dans un seul côté

(Barrs, Leube). C'est toujours dans la partie inférieure qu'ils sont le plus accusés.

« Les mouvements de la face, dit Clay Schaw, sont vraiment extraordinaires et

donnent naissance à des expressions variées, les plus fréquentes étant celles d'un

large rire, dû au spasme des rétracteurs des angles de la mâchoire, du risorius,

des zygomatiques, des fibres inférieures de l'orbiculaire des paupières qui élèvent

(') Voy. Lannois. Diiiiégicf^ de l'enfance. Revue de méd., 189.5.
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légèrement la paupière inférieure, tandis que le front se ride. Puis à cette expres-

sion succède celle d'un calme relatif, produite par le relâchement de ces muscles;

mais l'empreinte de leurs ondulations se marque par des rides qui vieillissent la

figure. On voit se produire sous les yeux l'aspect de l'étonnement et du chagrin. »

Oulmont (') les décrit ainsi : « Ce sont des contractions isolées, indépendantes,

de tous les muscles de la face. De là des grimaces qui représentent toutes les

variétés de sentiments expressifs : chez l'un des malades c'est le rire ; chez l'au-

tre, le découragement ou bien l'admiration, la curiosité. » Ces diverses expres-

sions ne sont aucunement en rapport avec l'idée actuelle des sujets.

Comme tous les muscles de la face, la langue au repos est animée de mouve-

ments qui s'accentuent lorsque le malade la tire hors de la bouche. Elle se tord

alors et s'agite en tous sens. Par suite de ces trémulations incessantes, la

langue peut quelquefois s'hypertrophier au point de perdre droit de domicile

dans la cavité buccale. Michaïlowsky a signalé des troubles de la déglutition et

de la respiration.

Les membres supérieures sont pris avant ou en même temps que la face. Habi-

tuellement les mouvements n'y apparaissent qu'après avoir atteint la figure. Ces

mouvements prédominent souvent dans un membre. Ils sont toujours plus mar-

qués et quelquefois uniquement localisés aux mains. Au niveau des doigts, où

ils rappellent les mouvements des tentacules du poulpe, ils se passent surtout

dans l'articulation métacarpo-phalangienne. « Les mouvements les plus frappants,

d'après Michaïlowsky, sont la flexion et l'extension alternatives (sans être véri-

tablement rythmées) des doigts, d'où résultent des mouvements de fermeture et

d'ouverture de la main. A ces mouvements de flexion et d'extension s'ajoutent

ceux d'abduction et d'adduction qui font que, lorsque la main s'ouvre, les doigts

sont en général fortement écartés les uns des autres, et rapprochés au contraire

lorsqu'elle se ferme. Dans cette série de contractions, les doigts jouissent d'une

indépendance complète. L'index et le médius d'une part, l'annulaire et le petit

doigt de l'autre, forment des groupes qui se meuvent de préférence ensemble,

et dans le même sens, mais isolément l'un de l'autre. »

Au poignet, les oscillations présentent les mômes caractères que celles des

doigts, elles sont simplement moins étendues. Elles impriment à la main des

attitudes variées de flexion, d'extension, de latéralité cubitale ou radiale, etc.

Les avant-bras, le bras et même la racine du membre sont parfois animés de

mouvements involontaires.

Dans les membres in/ërietirs, les secousses sont moins marquées que dans les

membres supérieurs. Là comme ici, elles sont avant tout accusées aux extrémi-

tés, c'est-à-dire aux pieds et aux orteils, et oiï'rent la même lentevir et le même
caractère d'indépendance. Lorsque l'articulation tibio-tarsienne y participe, le

pied passe par des positions variées de flexion, d'extension, etc. Dans quelques

observations, on a noté des mouvements involontaires de fiexion et d'extension

de la jambe sur la cuisse et de la cuisse sur le bassin.

Enfin le cou et le tronc peuvent être intéressés. On voit alors la tête osciller

lentement en avant, en arrière, sur les côtés, dans une série de combinaisons

imprévues. Plus rarement, le tronc est touché. Adersen a noté sa torsion dans

toutes les positions.

Quel que soit le siège de ces mouvements athétosiques, qu'on les considère

(') Oulmont. Thèse de Paris, 1878.
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au niveau de la face ou des membres, il faut leur reconnaître un certain nombre

de caractères communs. Ils sont involontaires, arythmiques, incessants, peu

étendus, lents. Leur amplitude est, du reste, variable. A côté du type moyen
que nous avons eu en vue, on voit quelquefois soit des mouvements atténués

(type atténué), soit des mouvements plus ou moins étendus (type clioréiforme).

Ils existent au repos. Les émotions, les efforts, les actes voulus, la température

extérieure même les exagèrent. MM. Bourneville et Pilliet ont fait voir que,

dans les actes volontaires, ils augmentaient parfois au point de ressembler à de

véritables secousses choréiformes, surtout dans la première moitié du temps

demandé par l'accomplissement de l'acte. La volonté

n'a pas d'influence dynamogénique ou inhibitrice bien

marquée sur cette amyotaxie qui cesse durant le som-

meil, sauf dans certains cas très exceptionnels (Massa-

longo, Kurella). Dans quelques cas cependant la volonté

peut atténuer les mouvements (Eulenburg, Lange).

B. Rigidité musculaire. — La rigidité des membres
est, dit Gowers, un des signes les plus importants de

l'athétose double. Elle est au minimum à l'étal de

repos, comme les mouvements involontaires. A pro-

pos d'un acte volontaire, d'un effort, elle augmente

considérablement et aboutit â vme véritable contrac-

ture. Le spasme est parfois tellement intense qu'il im-

mobilise les membres et fait disparaître les mouve-

ments athétosiques. Aux membres inférieurs, où la

contracture est plus fi-équente, la jambe est en flexion

et le pied en varus équin ; aux membres supérieurs,

le type de flexion est presque la l'ègle.

Avec cet état spasmodique coexiste une exagération

des réflexes, ('ette exaltation, constante pour Massa-

longo, est souvent difficile à mettre en évidence, à

cause de la raideur musculaire.

Les mouvements involontaires et l'état spasmodi-

que des membres amènent une série de troubles fonc-

tionnels plus ou moins marqués suivant les cas. Ils

rendent les mouvements voulus difficiles ou impossibles, en troublent la direc-

tion et le but. Ainsi les malades sont souvent incapables de s'habiller, de man-

ger, de boire. Ils y parviennent souvent, mais en usant de procédés très ingénieux.

La marche est troublée. Quand elle est possible, la démarche est spasmodique :

le sujet progresse, les cuisses et les genoux légèrement fléchis, les genoux frot-

tant l'un contre l'autre, les jambes très écartées. Les bras restent accolés au

tronc, les avant-bras écartés en balancier, le tronc raidc et cambré; le malade

marche en se dandinant « comme un canard ». Des troubles de la parole et de

l'écriture sont encore la conséquence de cette rigidité musculaire et de ces

mouvements athétosiques (muscles de la langue, des lèvres, du voile du

palais). Parfois la parole est tout à fait impossible. Souvent elle est lente,

« comme tirée hors de la bouche » péniblement. C'est une dyslalie difficile à

décrire, facile à concevoir quand on l'a entendue, el qui peut du reste présCT-

ter tous les degrés imaginables. « L'aphasie, dit Audry, n'existe pas daas

l'athétose double. La surdité verbale ainsi que la cécité verbale ne paraissent

Fi .
— AlUlude rigide

dans l'ulhélose double.
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avoirjamais été rencontrées; quelques-uns de nos patients, les plus incompré-

hensibles, les plus muets, comprennent facilement les demandes et y répondent

par signes; d'autres, en assez grand nombre, savent parfaitement lire et même
écrire. » En effet, ces malades ne sont pas plus agraphiques qu'ils ne sont aphé-

miques. Si l'écriture est empêchée ou gênée, c'est par suite de simples troubles

moteurs de la main, à moins que cette dysgraphie ne relève d'une débilité intel-

lectuelle. Généralement l'écriture de ces sujets est tremblée, grifl'onnéc, à peu

près illisible.

Il faut encore mettre sous la dépendance de l'état spasmodique et de l'athétose

l'hypertrophie des muscles par excès de fonctionnement, les laxités articulaires,

les subluxations des phalanges et les déformations des doigts qu'on rencontre

dans certains cas. L'hypertrophie des muscles, due à un excès d'exercice, se voit

surtout dans les muscles qui ont à lutter contre la contracture de leurs anta-

gonistes. Dans certains cas, lorsque l'hypertrophie et la contracture sont très

marquées, si la contracture persiste après l'exécution d'un mouvement volon-

taire, on peut constater une sorte d'association d'athétose et de myotonie

(Mills, Kaiser). 11 semble même que la déviation rachidienne, qu'on trouve

dans 1/6 des cas, d'après Audry, sous forme de cyphose, de scoliose ou de lor-

dose, doive reconnaître le même mécanisme pathogénique.

G. Troubles intellectuels. — Ges troubles sont habituellement congénitaux

et se manifestent dès les premières années de la vie; ils peuvent cependant sur-

venir ultérieurement. Ils sont fréquents. Dans un quart des cas, l'intelligence

semble encore assez bien conservée; dans le reste, elle esl plus ou moins allérée

(arriérés, idiots). Ges troubles ont pour caractère de rester stationnaires, au lieu

d'augmenter progressivement comme dans la chorée de Huntinglon. Du reste,

les troubles intellectuels sont moins accusés qu'on pourrait le croire. Dans beau-

coup de cas, l'intelligence n'est pas afTaiblie ; elle peul même être fort brillante

chez quelques sujets. L'athétose double respecte souvent les fonctions inleller-

tuelles et, sous ce rapport, se distingue encore de la chorée de Huntinglon. Il va

sans dire que les troubles de l'intelligence sont d'aulant plus accentués que la

maladie a débuté à un âge moins avancé.

Telle est la triade symptomatique qui a fait de l'athétose double une maladie

spéciale cliniquement. Il nous reste à signaler quelques symptômes inconstants

et de moindre importance.

D'abord les convulsions. Elles sont fréquentes, presques constantes, quand la

maladie débute dans la première enfance, tantôt transitoires, tantôt perma-

nentes, survenant par paroxysmes plus ou moins répétés. Les attaques aj)oplec-

liformes sont beaucoup plus rares et se rencontrent surtout chez les adiiltes
;

elles laissent rarement derrière elles une paralysie durable. On a assez souvent

signalé l'existence de troubles vaso-moteurs au niveau des extrémités, sous

forme de rougeur livide des téguments, d'hyperhydrose, etc.

D'habitude la sensibilité générale est intacte. L'anesthésie, l'hyperesthésie,

des douleurs musculaires ont quelquefois été mentionnées. De même, du côté

des sens, l'intégrité est la règle. Le strabisme, le nystagmus ont été cités.

L'obnubilation de l'ouïe et de l'odorat, quand elle existe, semble relever des

troubles intellectuels. Le système musculaire ne présente pas de troubles élec-

triques; les fonctions organiques s'exercent d'une manière normale, en général.

D. Evolution. — L'athétose double, ainsi que nous l avons déjà vu, s'installe

d'une manière progressive et lente. Une fois établie, elle reste stationnaire et

[BRISSAUD et SOUQUES.}
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peut durer 20, 50, 40 ans et même davantage. Jamais elle ne rétrocède; elle

s'achemine toujours vers une terminaison fatale. Son pronostic est donc

sérieux. D'habitude, il est vrai, les malades meurent de maladie intercurrente :

tuberculose pulmonaire, pneumonie, etc.

Diagnostic. — Si l'on prend en considération le mode de début de l'athétose

double, son évolution, les caractères de ses symptômes primordiaux : mouve-
ments involontaires, état spasmodique, débilité mentale, on arrive aisément,

dans la grande majorité des cas, à formuler un diagnostic exact.

Il est facile de ne pas la confondre avec les divers tremblements, ou avec la

chorée vulgaire de Sydenham. Les tremblements ont chacun leur i-ythme avec

une cadence toute particulière. Dans la chorée de Sydenham, les mouvements
sont plus étendus et l'état spasmodique fait défaut; celle-ci débute, en outre,

dans la deuxième enfance et évolue rapidement. La chorée chronique présente

plus de difficultés : ici encore les raideurs manquent; les mouvements sont

plus brusques, plus rapides et plus étendus; les troubles intellectuels, au lieu

de rester stationnaires, évoluent progressivement vers la démence. Il est

cependant des cas embarrassants, où l'élément spasme fait partie du tableau

de la chorée chronique, surtout chez les enfants, et qui établissent une sorte

de transition entre la chorée et l'athétose. Dans certains cas, les mouvements
involontaires peuvent revêtir le caractère athétosique à la face, par exemple,

et choréique aux membres, comme dans un fait rapporté récemment par

Brissaud et Hallion Ces faits-méritent le qualificatif « d'athétoso-choréiques »,

et montrent qu'il y a « des rapports étroits unissant l'athétose double et la

chorée chronique ». Récemment Londe (^) vient de citer un fait analogue et

Boinet {') un exemple d'athétose double chronique héréditaire de l'adulte. Ce

sont là des faits de passage entre la chorée chronique de Huntington et l'athé-

tose double.

Dans le paramyoclonus m,icltiplex, il s'agit de secousses brusques et non

continues. De même, dans la maladie des tics convulsifs, les secousses sont

instantanées et de plus systématisées ; la volonté peut les suspendre momenta-
nément; l'existence d'idées fixes avec coprolalie, écholalie, etc., permettra

d'éviter toute erreur.

La sclérose en placiues avec son tremblement et sa dysarthrie pourrait prêter

au doute, à un examen très superficiel. Mais la recherche des symptômes con-

comitants : nystagmus, etc., lèvera vite toutes les difficultés.

Dans certains cas, le diagnostic avec la maladie de Friedreich est assez

malaisé. On trouve en effet, dans cette affection, des troubles de la parole

et de la démarche, une sorte d'instabihté continuelle et même des attitudes

athétoïdes des extrémités, comme dans le fait rapporté par M. Chauffard (').

Il est vrai que la présence du nystagmus et du pied bot, la démarche titubante

et l'abolition des réflexes ne se rencontrent pas dans l'athétose double. Et

même si les réflexes étaient exagérés, comme dans Vhérédo-ataxlc cérébelleuse

décrite par P. Marie (''), il resterait encore assez de signes diflerentiels pour

établir le diagnostic.

(') Brissaud et Hallion. Athétose double. Revue neuroL, 1895, p. ~Al.

(^) Londe. Soc. de neurol., I90L

(^) Boinet. Soc. de neurol.. 1900.

(*) Chauffard. Maladie de Friedreich avec attitudes athétoïdes. Semaine inéd., 1S9.", p. iOO.

('') P. Marie. Sur l'hérédo-ataxie cérébelleuse. Semaine tnéd., 1895, p. 4i4.
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La maladie la plus difficile à séparer de l'athétose double est évidemment la

maladie de Liltle. Généralement les mouvements involontaires manquent ici,

mais ils pourraient exister et ressembler à ceux de l'athétose. Dans ces condi-

tions, ils resteraient limités aux membres supérieurs, ne se montreraient qu'à

propos des mouvements voulus, pourraient du reste s'amender et disparaître.

Au reste, athétose double et maladie de Little sont deux syndromes ayant de

nombreux points communs, ainsi qu'on le verra plus loin, mais qui méritent,

au point de vue nosographique et clinique une description distincte. Nous nous

expliquerons plus loin sur cette distinction.

Quant aux mouvements at/tétosiformes qu'on a signalés dans le labes, les

névrites périphériques, la paralysie infantile et Vhystérie, ils sont, pour quel-

ques-uns du moins, sujets à discussion. Ils ont même reçu diverses dénomina-

tions qui embrouillent singulièrement le sujet. Récemment Rossolimo (') a

proposé de désigner sous le nom d'aniyotaxie « ces contractions convulsives,

involontaires et de caractère réflexe, qui accompagnent parfois l'ataxie et qui

ont pour base aussi bien les affections des régions sensitives que celles des

régions motrices du système nerveux et, le plus souvent, les névrites mul-

tiples ». Il s'agit là, en vérité, d'accidents tout épisodiques, de mouvements
fugaces, curables, respectant en généi'al la face, non accompagnés du cortège

ordinaire de l'athétose double.

Anatomie pathologique et pathogénie. — Rien n'est plus obscur que ce

chapitre. Dans les autopsies publiées jusqu'ici, on n'a pas trouvé de lésions

constantes. Dans certains cas, on n'a noté aucune lésion; dans d'autres, tantôt

une anomalie de certaines circonvolutions (Dejerine et Sollier) avec asymétrie

des hémisphères cérébraux, du cervelet et du bulbe, tantôt de la sclérose céré-

brale, d'autres fois de la pachyméningite avec atrophie cérébrale..., bref, rien

de constant et aucune lésion univoque.

Il semble, en somme, malgré quelques examens négatifs, qu'il s'agisse tou-

jours d'une lésion cérébrale. Les auteurs, d'accord sur ce point, ne ditïèrent que
sur le siège et la nature des lésions. Les uns invoquent des altérations centrales

des corps opto-striés, mais on ne peut citer aucune autopsie à l'appui de celte

manière de voir. Il serait cependant logique d'admettre que des mouvements
athétosiques puissent dépendre d'une lésion bilatérale de cette région : et

dans ce cas, on pourrait noter une paralysie concomitante des membres. Ce
serait là une sorte de variété de l'hémiplégie double spasmodique. De fait,

dans l'hémiplégie unilatérale, les mouvements posthémiplégiques peuvent

revêtir la forme athétosique. Dejerine et Thomas (^) ont publié récemment un
cas d'hémiplégie infantile avec hémiathétose, suivi de contracture. La lésion

siégeait dans le tiers moyen du segment postérieur de la capsule interne, mais
elle intéressait en même temps le pied de la couronne rayonnante, la face supé-

rieure de la couche optique, les noyaux lenticulaire et caudé. Bref, elle était

trop étendue pour permettre de placer le siège de l'athétose dans le tiers

moyen du segment postérieur de la capsule interne.

D'autres auteurs admettent l'existence primitive d'altérations corticales de la

(') Rossolimo. Conirib. à la palliogénie de l'amyotaxie. Mouvements involontaires dans
différentes maladies organiques du système nerveux. Revue neurol., 1895, p. 586.

(*) Dejerine et Thomas. Soc. de neurol., 1901.
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zone motrice. Les résultats de plusieurs nécropsies semblent plaider en faveur

de cette hypothèse. La coexistence fréquente de troubles intellectuels, plus ou
moins accusés, la corrobore, en montrant que les altérations dépassent la zone

psycho-motrice et se disséminent sur une grande étendue, sinon sur la totalité

de l'écorce encéphalique. Enfin, les localisations du processus peuvent varier

dans une certaine mesure et expliquer les anomalies cliniques. Massalongo, qui

croit à une lésion primitive des circonvolutions, pense même que cette lésion

s'accompagne de dégénération descendante dans la moelle. Mais Kurella et

Putnam n'ont trouvé dans l'axe spinal aucune modification histologique.

La nature des lésions est tout aussi discutée. Selon Gowers, Osier, Sarah
Mac-Nutt, il s'agit d'hémorragie méningée. Les histologistes incriminent sur-

tout la sclérose cérébrale ou bien la polioencéphalite, l'atrophie cérébrale, la

porencéphalie, etc.... Mais la plupart de ces altérations ne sont, en vérité, que
le reliquat d'un processus primitif difficile à déterminer.

La rareté des autopsies et leurs résultats contradictoires expliquent suffisam-

ment les divergences des médecins, et commandent les plus expresses réserves.

L'athétose double est déterminée vraisemblablement par une irritation du
centre cortical moteur ou du faisceau pyramidal dans son trajet intra-crànien.

Une irritation modérée et bilatérale est nécessaire. Si la lésion, au lieu d'être

irritative, est destructive, il y aura athétose double associée à une diplégie céré-

brale. Si la lésion atteint le faisceau pyramidal au-dessous de la région bulbaire,

la face ne sera pas atteinte. On comprend même qu'une lésion médullaire puisse

provoquer de l'athétose double par ce mécanisme. Mais ce mécanisme dans les

mouvements dits athélosiformes n'est pas toujours réel. Ainsi il est très probable

que l'explication de l'athétose des tabétiques est beaucoup moins simple et que
la perte des sens stéréognostique et musculaire doit entrer en ligne de

compte ('). Quant à l'athétose hystérique, elle relève assurément d'un simple

trouble psychique.

Étiologie. — On ne retrouve pas habituellement chez les ascendants l'héré-

dité similaire — le cas de Boinet fait exception à cette règle — mais on ren-

contre fréquemment chez eux la tare névropathique sous forme d'épilepsie,

d'hystérie, de vésanie..., d'alcoolisme. Une observation de Massalongo, qui a

vu, dans une même famille, quatre enfants atteints d'athétose double, montre

bien que ce syndi'ome peut être familial.

Il semble que Vaccouchement soit souvent l'origine du mal. Sans parler des

accidents de la grossesse maternelle (maladies infectieuses, frayeurs, trauma-

tismes), il est évident qu'un accoucliement prématuré ou laborieux (longueur

du travail, circulaires autour du cou, forceps...) peut amener des hémorragies

méningées, des apoplexies capillaires, l'asphyxie des nouveau-nés, et avoir un
retentissement fâcheux sur l'écorce, c'est-à-dire sur les fonctions cérébrales.

Ces anomalies de l'accouchement ont été notées dans une douzaine de cas (bien

souvent l'enquête n'a pas été faite dans ce sens). Ces données concordent du
reste avec l'origine congénitale si fréquente de l'athétose double et avec ses

rapports étroits avec la maladie de Little.

Quand l'accouchement ne peut êti^e incriminé, ce sont surtout les maladies

infectieuses qu'on retrouve à l'origine des accidents. A. Ollivier a vu l'athétose

(') Consulter Raski^îe. Sur les mouvements alhétosiques dans le tahes. Thèse de Paris, 1900.
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se déclarer peu de temps après la rougeole. A défaut d'infection spécifiée, les

convulsions et la fièvre qui si souvent en marquent le début témoigneraient

d'une infection innominée.

Parmi les causes occasionnelles, on a parfois signalé l'influence du froid ou

du traumatisme. D'autres fois, dans l'anamnèse, on ne trouve aucune condition

étiologique appréciable. Rappelons entin que, si la maladie peut débuter à tout

âge, c'est habituellement dans la première enfance qu'elle apparaît, et qu'il ne

s'agit pas là d'une affection extrêmement rare, puisque Audry a pu en réunir

79 cas. Dans 11 d'entre eux le début s'est fait après iiS ans.

Traitement. — Il n'existe, et cela se conçoit, aucun traitement rationnel

de l'athétose double. On a essayé, mais avec peu de succès, le bromure de

potassium, le chloral, l'électricité, l'hydrothérapie, le massage, la gymnas-

tique, etc. Il semble qu'une éducation méthodique et soutenue ait eu quelque

influence sur les troubles intellectuels.

Quant au traitement chirurgical tenté par Lannelongue, Horsley (trépa-

nation ou craniectomie), il n'est pas encore entré dans la pratique courante

et n'a pas d'ailleurs réalisé les espérances qu'il avait fait naître.

CHAPITRE IV

ÉPILEPSIE JACKSONNIENNE

Parmi les phénomènes objectifs que suscitent les irritations de l'écorce

grise des hémisphères, l'épilepsie dite jacksonnienne occupe le premier rang.

On désigne ainsi un syndrome caractérisé par des convulsions toniques et

surtout cloniques, localisées dans les muscles ou dans les groupes musculaires,

qui, à l'état normal, reçoivent leur influx cérébral des régions corticales irritées

(H. Jackson, Fritsch et Hitzig, Ferrier, François Franck). Ces convulsions,

dont le mode d'apparition et de succession constitue une variété de l'épilepsie,

ne restent pas toujours limitées à un groupe musculaire circonscrit. Elles ont

une tendance marquée à se propager à d'autres groupes, quelquefois très

éloignés du [)remier, mais, d'une façon générale, suivant un processus d'enva-

hissement déterminé d'avance et en quelque sorte prévu. La généralisation du

syndrome convulsif peut ainsi réaliser, dans une mesure qui sera évaluée ulté-

rieurement, une analogie très frappante avec l'épilepsie proprement dite ou

essentielle. L'étude de l'épilepsie essentielle comportant un chapitre spécial,

nous ne nous occuperons ici que de la forme qu'on a appelée symptoma tique ou

partielle ou hémiplégique, et pour laquelle l'usage a consacré la dénomination

(Véprilepsie jacksonnienne proposée par Charcot.

Observée de toute antiquité, l'épilepsie jacksonnienne n'a pris que depuis peu

d'années la place qu'elle mérite dans la séméiologie. Si l'on trouve dans

quelques travaux épars (Odier, Demongeot, Andral) la mention suffisamment

explicite de ce syndrome, si, d'autre part, il est de toute justice de rapporter à

H. .Jackson le mérite des premières démonstrations anatomo-cliniques ({u'on en

[BRISSAUD et SOUaUES.1
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ait faites, il n'est pas moins équitable de reconnaître que Bravais (') a su poser

la question dans des termes remarquablement lucides, qu'il a signalé avant

tout autre l'existence d'une épilepsie particulière aux hémiplégiques et diffé-

rente de Tépilepsie ordinaire, enfin et surtout qu'il en a désigné et précisé les

trois modalités cliniques fondamentales. Bravais avait décrit l'aura, la limita-

tion habituelle à un côté du corps, les types facial, brachial et crural, les para-

lysies post-épileptoïdes, la conservation de la connaissance, etc. On n'a, depuis

lors, rien ajouté d'essentiel à la description de ce syndrome. Aussi a-t-on juste-

ment proposé l'épithète B>xcvais-Jacksonnienne pour qualifier cette variété

d'épilepsie. Malheureusement Bravais ne parlait ni d'anatomie pathologique ni

d'étiologie.

Jackson vint, quarante ans plus tard, établir des relations de cause à effet

entre les lésions corticales du cerveau et l'épilepsie unilatérale, et affirma qvie

les centres moteurs des divers groupes musculaires des membres siègent dans

l'écorce grise de l'hémisphère opposé, au niveau d'une région localisée. 11 avait

eu un précurseur sagace en Serres qui, dès 1824, prévoyait ces relations de

causalité et cette localisation.

La physiologie expérimentale peut, d'autre part, revendiquer l'honneur

d'avoir expliqué, autant que la chose est possible dans l'état actuel, le méca-

nisme de la crise. Dès 1873, Ferrier démontrait la justesse des théories de

Huglings Jackson; P. Albertoni déterminait la zone corticale épilepto-

gène (1876), et Luciani établissait la transmission héréditaire de l'épilepsie

provoquée chez les animaux par les lésions irritatives du cerveau (1881). Enfin,

dans une série de travaux mémorables, auxquels Pitres a collaboré souvent,

P^i^ançois Franck tranchait la plupart des points litigieux qui subsistaient sur la

question si neuve et si grave de l'irritabilité de l'écorce
C^).

Accès d'épilepsie jacksonnienne. — Chez un sujet porteur d'une lésion irri-

tative de l'écorce grise (corps étranger, pachytnéningite, foyer de péri-encépha-

lite, ramollissement avec zone d'inflammation périphérique, etc.), on voit sur-

venir quelquefois des accès convulsifs où se succèdent deux phases : l'une,

tonique, courte, en quelque sorte tétaniforme, l'autre plus longue, clonique,

constituée par des secousses. Au début, le spasme tonique et même les spasmes

cloniques ne se manifestent que dans une masse musculaire limitée, par

exemple dans la petite masse du thénar, ou dans la masse antibrachiale ou

dans les petits muscles de la commissure labiale. Puis, plus ou moins rapide-

ment, les convulsions gagnent les parties voisines, et, procédant ainsi dans un

(') Bravais, Recherches sur les symptômes et le traitement de l'épilepsie hémiplégique. Thèso
de Paris, 1827.

(-) On ne trouve dans les anciens auteurs que liés peu d'observations de l'épilepsie

qualifiée aujourd'hui de jacksonnienne. En voici une cependant très intéressante et suffisam-

ment précise : < Un homme de m,oyen âge, mélancolique, ayant pris du vin d'antimoine, eut

une attaque d'épilepsie, après laquelle il lui resta une telle sensibilité du bras gauche que
la seule impression d'un air un peu frais et açrité suffisait pour déterminer des mouvements
du cou. de la joue et quelquefois môme de toute la tète. Les variations de l'atmosphère et

les affections morales vives ramenaient les accès épileptiques. Cet étal dura quatre années,
pendant lesquelles le malade se plaignait fréquemment d'une douleur sourde dans le côté

droit de la tête, sous le pariétal. A l'ouverture du corps on trouva à l'endroit qui avait été le

siège de la douleur la substance corticale du cerveau endurcie et comme squirrheuse ; au-

dessous existait un abcès du volume d'un œuf de poule, plein d'une matière jaunâtre, gra-

nuleuse, tapissé d'une muqueuse mollasse, et recouvert, dans le fond, d'une substance
d'un rouge livide. » {Observ. medicx incisionibus cadaverum anatomicis illustratœ, Baader, Fri-

bourg en Brisgau, 1762, in-S", 248 pages, p. 107.) Cette indicalion nous a été fournie par notre
collaborateur M. Ruault.
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cadre en quelque sorte invariable, finissent par envahir la tolaiilé des muscles,

comme dans l'épilcpsie dite essentielle. Dès maintenant nous dirons quels sont

les trois modes d'envahissement pi-ogressif que Bravais a su reconnaître, et qui

sont, au point de vue du diagnostic clinique et anatomo-topographique, la

chose fondamentale de l'épilepsie jacksonnienne. A ces trois modalités corres-

pondent trois types qu'on peut appeler : type facial, type brai-hial, lypc rrural.

Type facial. — La caractéristique du type étant la localisation primordiale

du spasme, c'est par la face et le cou que les convulsions commencent. Tantôt

c'est la commissure des lèvres qui s'élève, tantôt c'est le globe oculaire (jui se

porte en haut et en dehors, tantôt c'est un muscle

mentonnier qui plisse le tégument sus-jacent; la tète

presque aussitôt se tourne en se renversant du côté

où la contraction spasmodique a débuté. On peut voir

l'épilepsie partielle débuter par la déviation conjuguée

de la tête et des yeux ('). Les mâchoires serrées, par

une action violente et unilatérale des masticateurs,

compriment la langue entre les arcades dentaires; à

travers l'hiatus des lèvres soulevées par les muscles

zygomatiques s'écoule presque instantanément une

salive mousseuse et sanguinolente (^). Les paupières

largement écartées laissent voir d'abord la rotation du

globe oculaire, puis elles s'animent de battements

plus ou moins précipités, les muscles du cou impri-

ment à la tète des mouvements cloniques de latéralité,

l'épaule du même côté s'élève, puis le coude, Tavant-

bras se tordent en pronation forcée, les doigts se

ferment, et en moins de quelques secondes le même
spasme qui agitait les muscles du visage anime

maintenant ceux de tout le membre supérieur. Comme
une onde qui s'avance, la contraction tonique atteint

les muscles du Ironc ; le thorax est attiré latéz'ale-

ment vers le bassin, la cuisse et la jambe se raidissent en extension, le pied

se porte en dedans et en bas dans l'attitude du varus équin. Ici les secousses

apparaissent presque aussitôt que le membre a commencé à entrer en con-

tracture.

Telle est la marche du spasme dans le type facial de l'épilepsie jackson-

nienne, lorsque ce spasme ne reste pas cantonné dans les muscles du visage

et du cou. On a cru d'abord que le centre de propagation convulsive dans le

type facial était la bouche, c'est-à-dire le groupe musculaire des lèvres et de

la langue. Il est vrai que les choses se passent ainsi lé plus souvent; mais la

première contraction peut apparaître aux muscles de l'œil, aux muscles mas-

séters et même aux muscles extrinsèques de l'oreille (Gharcot).

Type brachial. — C'est par l'extrémité du membre supérieur «pie le spasme

Fk,. -'(3.

(') Heitz el Hender. Un cas d cpilepsie jacksonnienne débutant [)ar la déviation conjuguée
de la tête et des yeux, avec autopsie. Revue neuroL, litOl, p. 614.

('-') On a prétendu à tort que les malades atteints d'épile|)sie pai tielle ne se mordaient pas
la langue; on a même cru pouvoir trouver là un signe diagnostique différentiel avec l'épi-

lepsie dite essentielle où la morsure de la langue est un fait à peu prés constant. Non
seulement l'attaque jacksonnienne com))orle sriuvent la morsure de la langue, mais elle

peut commencer par là.
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débute : le pouce s'applique dans la paume de la main, et les quatre autres

doigts fermés l'y maintiennent. Le poignet se tourne en pronation, le coude
s'élève, tous les segments du membre se fléchissent les uns sur les autres

et presque immédiatement les secousses apparaissent. Si les choses n'en

restent pas là, c'est la face qui est envahie ensuite; la propagation se fait par

l'épaule et les muscles du cou. Le membre inférieur est pris en dernier lieu.

A la face et au membre inférieur la forme des convulsions est d'ailleurs la

même que lorsque l'attaque commence par la face. Le type brachial est le plus

commun.
Type crural. — Celui-ci, le plus rare, présente comme caractère le plus

constant la flexion ou l'extension forcée du gros orteil dès le début de la crise.

C'est de là que part l'onde convulsive pour se propager de bas en haut, à la

jambe, à la cuisse, au tronc, au bras, au cou, enfin à la face. L'attitude est tou-

jours à peu près la même : c'est celle qui résulte de l'extension de tous les seg-

ments du membre les uns sur les autres, avec flexion ou extension des orteils

sur le pied. Dans ce dernier type, la période tonique est de courte durée : elle

manque même totalement dans un grand nombre de cas. Si, comme Brown-

Séquard a cherché à l'établir, la période tonique initiale est caractéristique de

l'épilepsie idiopathique du grand mal vulgaire, elle fait très souvent défaut

dans l'épilepsie corticale ou partielle.

En résumé, et d'une façon générale, l'ordre d'envahissement du processus

convulsif, caractérisé par la première localisation périphérique des spasmes,

est le suivant :

Type facial : face, membre supérieur, membre inférieur;

Type brachial : membre supérieur, face, membre inférieur
;

Type crural : membre inférieur, membre supérieur, face.

Il ne faudrait pas considérer cette succession comme étant nécessaire pour

affirmer l'épilepsie jacksonnienne. Dans un très grand nombre de cas, le type

facial est exclusivement facial, le type brachial exclusivement brachial, le type

crural, exclusivement crural. D'autres fois, les convulsions empiètent plus ou

moins sur des régions voisines et ne s'étendent pas plus loin. Les localisations

sont donc variables dans une certaine mesure, et cela seul justifie la dénomina-

tion d'épilepsie partielle, ou même (ïéptlepde parcellaire qui a cours encore

aujourd'hui. Mais si quelque chose peut légitimer davantage cette dénomina-

tion, c'est le fait que les crises ne sont pas généralisées d'emblée.

Type généralisé. — Nous avons déjà signalé la généralisation des convul-

sions de l'épilepsie partielle. Elle n'est pas très fréquente. Les lois qui la régis-

sent sont, à peu près, immuables. Ferrier, Luciani, Tamburini les ont étudiées

avec soin. Dans l'épilepsie partielle provoquée, et spécialement dans le type

facial, nous venons de dire que, lorsque la crise se généralise, le spasme envahit

d'abord le membre supérieur, puis le membre inférieur du même côté ; de là

elle se propage au membre inférieur du côté opposé, ensuite au membre supé-

rieur, enfin à la face, décrivant ainsi en quelque sorte un circuit complet. Il

s'en faut que les choses se passent toujours ainsi en clinique humaine, et même
chez les animaux, comme l'a bien fait voir François Franck; et voici, pour ce

qui concerne l'homme, ce qu'on peut dire d'une façon générale :

Lorsque le spasme tonique ou clonique, au lieu de rester limité à une moitié

du corps, gagne le côté opposé, l'ordre d'envahissement est celui qu'on pour-

rail qualifier de symétrique ou homologue : il n'y a rien à ajouter à cela, sinon
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que le synchronisme n'est pas parfait entre la convulsion d'une moitié de la

face par exemple, et celle de l'autre moitié. Mais la différence de temps est

parfois tout à fait insignifiante.

Dans toutes les crises, partielles ou généralisées, le clonisme consiste, au total,

en une série de « vibrations plus ou moins rapides, de secousses dissociées,

qui s'espacent de plus en plus à mesure que l'attaque approche de sa fin. »

La dissociation des secousses qui caractérise la phase clonique témoigne tout

simplement d'une intensité de décharges moins énergiques.

Phénomènes concomitants. — La crise d'épilepsie jacksonnienne peut, con-

formément à ce qui précède, consister seulement dans une manifestation

motrice convulsive. La règle générale est toutefois qu'il s'y ajoute une série

de phénomènes qui vont être maintenant passés en revue et qui précèdent

ou suivent l'accès.

Aura. — On désigne sous ce nom un avertissement passager, fugitif comme
un souffle, qui précède, le plus souvent, les crises et qui, chez un même sujet,

est presque toujours le même pour chaque crise. Cet avertissement est tantôt

un mouvement involontaire et en quelque sorte spontané, tantôt une sensation,

tantôt une hallucination, une idée, un simple souvenir; à ces trois ordres

d'avertissement conviennent les noms d'fmm iHo//'Jce, d'««ra sensitioe ou iVaitra

psychique. •

L'aura motrice n'est, la plupart du temps, autre chose qu'une trémulation

musculaire dans une région très circonscrite, par exemple dans la paupière

supérieure ou au niveau de la commissure labiale; c'est une fluxion brus(iue

du petit doigt ou du gros orteil. Le malade sait à quoi s'en tenir ; une crise est

imminente et, défait, elle éclate quelques instants après. Le mouvement invo-

lontaire dont il s'agit n'est, à vrai dire, que le phénomène initial de l'attaque.

S'il est permis de ne pas le considérer comme en faisant partie intégrante,

c'est que la compression énergique du membre au-dessus du segment mobilisé

suffit, chez certains sujets, pour faire avorter l'accès; ce fait était connu de

Galien. Un coup vivement porté sur le membre supérieur au moment même où

l'aura est perçue, une gifle administrée à temps coupent court — dans des cas

exceptionnels — à l'envahissement du spasme. L'aura motrice n'est donc que

le premier signal de l'état du spasme et, pour ainsi dire, la sonnette d'alarme

d'un danger auquel il est possible de parer.

L'aura sensitive est assez souvent associée à l'aura motrice. Mais souvent

aussi elle en est indépendante. Elle varie à l'infini selon les sujets. Chez les uns,

c'est une douleur, fréquemment céphalique, pongitive, térébrante, exactement

limitée à un point constant, comme le clou hystérique. Chez les autres c'est une

morsure prœcordiale, une angoisse cardiaque identique à celle de l'angine de

poitrine, une angoisse viscérale, sorte de colique indéfinissable, une pénible

impression de froid ou de chaleur dans une partie du corps où l'on ne constale

cependant aucune modification thermique appréciable, etc. Il n'est pas rare

non pins qu'une douleur déchirante, comparable à celle de la fulgurance tabé-

tique, se fasse sentir au niveau même de la région musculaire où le spasme va

se manifester, surtout à l'extrémité des niemljres, dans le petit doigt, dans le

gros orteil, dans le poignet, etc. Mais l'aura sensitive n'est pas forcément dou-

loureuse; elle peut consister en phénomènes sensoriels, visuels, auditifs, olfac-

tifs, gustatifs : mouches volantes et scotomes, bourdonnements, odeurs de

soufre ou d'hydrogène sulfuré, saveurs amères

[BRISSAUD et SOUQUES ]
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L'aura psychique est moins facile à définir. Il s'agit quelquefois d'une hallu-

cination de la vue ou de l'ouïe passagère, mais bien nette et susceptible d'être

analysée. Un malade dont parle Bravais voyait un couteau et une boule de

sang dans sa main gauche par où débutait la crise. Il est à remarquer, en effet,

que les hallucinations visuelles consistent souvent en des visions de scènes tra-

giques, d'incendies. Mais il n'est pas exceptionnel que cette aura psychique se

caractérise par un état d esprit dont le sujet est incapable de rendre compte; il

se sent tout autre, ce n'est plus lui, il ne reconnaît plus les siens. Cette sou-

daine transformation de son moi en fait un être sinon inconscient, du moins
irresponsable et, au demeurant, capable de se livrer à des actes impulsifs dont

il ne garde qu'un souvenir confus.

Ce n'est pas toutefois d'une simple altération de la conscience qu'il s'agit,

mais, le plus souvent, d'une suppression absolue. Le malade en effet perd

connaissance, dans l'immense majorité des cas, dès que les convulsions inté-

ressent les muscles de la face et, en particulier, les muscles des yeux, c'est-à-

dire lorsque les globes oculaires se convulsent en haut et en dehors, vers l'angle

supérieur de l'orbite.

Bref, trois éventualités sont à considérer : 1° le sujet n'assiste qu'au début

de sa crise, qui lui est annoncée par l'aura; puis il perd connaissance et tombe^

et il ne reprend ses sens que lorsque les convulsions ont cessé ;
2" le sujet, sans

perdre connaissance, est dans le vague, il ne voit, n'entend, ne perçoit qu'ob-

scurément, il n'a qu'une confuse notion de sa personnalité ; cet état, qui très

souvent fait suite à une aura psychique, peut primer en importance les convul-

sions elles-mêmes et entraîner les actes les plus graves, en dehors de toute

responsabilité; 5" le sujet voit se dérouler la crise depuis l'aura initiale jusqu'à

la dernière secousse musculaire; non seulement il la voit, mais il la sent (F^our-

nier), l'apprend par cœur et peut lui-même la raconter. Presque jamais, en

pareil cas, les muscles de la face ne sont intéressés.

Les troubles de la sensibilité générale et spéciale sont à peu près constants.

Tous les sens sont émoussés après les crises, en particulier du côté où les

spasmes commencent (Agostino).

h'appareil nerveux du grand sympathique participe ordinairement à la crise,

lorsque les convulsions se généralisent. Le premier phénomène notable est un

spasme des muscles vasculaires qui se traduit par une pâleur soudaine de la

face. Celle-ci ne dure guère que quelques secondes, c'est-à-dire à peu près le

même temps que les convulsions toniques. Elle est brusquement remplacée par

une rougeur intense, quelquefois cyanique, qu'il est permis d'attribuer en partie

au spasme du diaphragme et qui rappelle l'aspect asphyxique. Le thorax, en

effet, se contracte en expiration, bien que les mouvements ne soient pas tota-

lement suspendus pendant la période tonique. Les muscles de la poitrine et de

l'abdomen sont dans un état de tétanos à vibrations (Fr. Franck). Mais, en

dehors de la tension du diaphragme, on doit assimiler la congestion du visage

à la rougeur papillaire qui suit l'attaque (d'Abundo) et qui remplace brusque-

ment la pâleur rétinienne coïncidant avec le spasme initial (Knies).

Très souvent la pupille elle-même est largement dilatée; ce fait s'observe

dans les formes généralisées, où il présente une telle constance, que François

Franck n'hésite pas à le considérer comme un signe précis de l'état épileptique,

même sans convulsions extérieures.

Il n'est pas douteux que la sécrétion salivaire. le plus souvent unilatérale et
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toujours du côté des muscles convulsés, relève d'un trouble vaso-sécrétoire.

Albertoni(') l'a démontré; il a fait voir que la salivation n'est pas un simple

phénomène d'excrétion, mais un phénomène de sécrétion. Or, comme il est

certain que l'irritation corticale détermine une sécrétion exagérée de la salive

des deux côtés, il faut admettre que, dans l'épilepsie partielle, unilatérale ou
hémiplégique, l'action des muscles convulsés exerce une influence mécanique

et vaso-sécrétoire sur les glandes du côté malade. C'est ce qu'a démontré expé-

rimentalement François Franck, au moyen d'un dispositif très ingénieux, chez

les animaux atteints d'épilepsie partielle provoquée.

Pendant la crise et plus fréquemment vers la fin, le malade laisse échapper

ses urines, en quantité parfois très abondante. Cela conduit à admettre non

seulement un relâchement du sphincter, mais une contraction du muscle vési-

cal lui-même.

Les effets circulatoires de l'excitation corticale ne sont pas, en clinique, d'une

analyse facile. Il faut donc tâcher de les élucider par les résultats de l'expé-

rimentation ; les recherches minutieuses de Schifl', Vulpian, Lépine, Dani-

lewsky, Eulenburg et Landois, Hitzig, Ch. Richet, Albertoni, Hilarewsky,

Nothnagel, forment sur ce sujet toute une littérature. Nous nous en tiendrons,

ici encore, aux conclusions de François Franck, presque universellement adop-

tées et qui sont les suivantes : « Dans les grandes attaques complètes, succes-

sivement toniques et cloniques, le cœur se ralentit pendant la phase tonique

et s'accélère pendant la phase clonique; la pression subit des variations qui

diffèrent suivant l'état du cœur : elle s'abaisse plus ou moins si le cœur est

ralenti notablement, mais conserve souvent sa valeur et même la dépasse,

malgré un certain ralentissement cardiaque, si le spasme vaso-moteur est

suffisant pour contre-balancer les effets dépresseurs du ralentissement. Elle

s'élève souvent très haut pendant l'accélération cardiaque qui accompagne les

convulsions cloniques. »

Enfin il n'est pas sans intérêt de rappeler que si l'irritation corticale a pour

grande manifestation extérieure le spasme convulsif jacksonnien, elle produit

aussi des effets moins éclatants, mais plus profonds et non moins redoutables.

Ceux-là que nous venons d'énumérer se réalisent toujours, chez l'anitTual en

expérience, alors même que la crise est empêchée d'avance par le curare. C'est

sans doute à ces phénomènes que s'applique la dénomination surannée et indé-

cise de convulsions internes.

Phénomènes consécutifs, stertor. — Lorsque la perte de connaissance est

absolue, le malade ne revient pas à lui instantanément. Après les spasmes

de la fin, plus espacés, plus amples, il reste immobile, inerte, dans une résolu-

tion complète et pour ainsi dire comateuse; il respire profondément, bruyam-
ment : c'est la période de sterlor, qui dure quelques minutes, un quart d'heure,

rarement davantage. Peu à peu la conscience renaît : c'est un véritable

réveil. Le sujet regarde autour de lui, vaguement surpris, s'assied, passe la

main sur ses yeux, reconnaît son monde, se lève, titube, reprend son aplomb,

répare maladroitement le désordre de ses vêtements, et, sans faire de ques-

tions, s'éloigne, indifférent peut-être quelquefois, mais quelquefois aussi simu-

lant l'indifférence.

Il s'en faut que les crises aient une issue toujours si favorable; bon nombre

(') C. R. luijor. de Sieune, 1876.
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de malades n'en sont pas quittes pour le simple mal de tête qui succède réguliè-

rement à l'accès. Il en est chez qui 1' « abrutissement » dure plusieurs jours;

d'autres ont une aphasie transitoire (H. Jackson, Geffrier, Audry, Féré), d'au-

tres une hémianopie, d'autres une excitation cérébrale avec hallucinations vio-

lentes et délire furieux (Albertoni, Luciani, Motet), d'autres une tachycardie

transitoire (Pitres) ('), d'autres enfin des paralysies véritables.

Paralysies. — Les paralysies postépileptiques signalées par Todd, décrites

par Jackson et bien étudiées par Pitres et Dutil(2), sont caractérisées par une
perte partielle ou totale de la fonction motrice volontaire dans les groupes
musculaires ou les membres que les convulsions ont intéressés au maximum.
Elles sont plus communes aux membres qu'à la face, et elles présentent leur

plus grande fréquence au membre supérieur. Hémiplégies ou monoplégies, elles

sont toujours flaccides, et essentiellement motrices. Lorsqu'elles sont accompa-
gnées de troubles sensitifs, ceux-ci consistent en anesthésies plus ou moins
diffuses, sans corrélation précise avec l'impotence musculaire.

Les paralysies postépileptiques ne sont pas en général d'un pronostic très

fâcheux. Elles ne persistent guère au delà de quelques jours; leur durée est

même parfois beaucoup moindre. Mais, par exception, on peut les voir s'in-

staller en permanence, et dans ce cas elles se compliquent de contracture

secondaire, ce qui les rend irrémédiablement incurables. Nous dirons, pour n'y

plus revenir, que, dans ce dernier cas, la cause à laquelle il faut attribuer l'hé-

miplégie définitive n'est pas celle qui a été le point de départ de l'épilepsie.

Sans aucun doute il s'agit d'un foyer destructif de l'écorce et dont la formation

date de la crise elle-même. La lésion est vraisemblablement une hémorragie
sous-arachnoïdienne ou intraventriculaire, provoquée peut-être par une surten-

sion vasculaire. Il est en effet bien évident que la circulation, pendant l'attaque,

subit une grave perturbation locale. Les paralysies et l'aphasie transitoire en

sont les manifestations les plus communes.

A propos de ces paralysies postépileptoïdes, nous rappelons pour mémoire
qu'une monoplégie peut précéder les accès et se montrer comme un véritable

équivalent de crise convulsive. Le cas rapporté par Bouchaud est très sug-

gestif à cet égard : il s'agissait d'une monoplégie brachiale intermittente

qui devança de quinze ans les crises jacksonniennes.

Apoplexie. — Les crises jacksonniennes, au fur et à mesure qu'elles se répè-

tent, produisent dans l'écorce grise de l'encéphale les altérations de structure

qui résultent fatalement d'une hyperémie prolongée. Ces altérations portent

surtout sur les parois des petites artères. Il n'est pas absolument rare que de

graves ruptui-es vasculaires entraînent la mort au cours même de l'attaque.

La mort peut donc être une terminaison de l'épilepsie jacksonnienne. Mais

le mécanisme de cet accident suprême n'est pas toujours invariablement le

même. En dehors des grosses lésions qui ont pour origine la dégénération ou

le défaut de résistance des tuniques artérielles, il faut incriminer cette sorte

d'épuisement nerveux qui relève directement de l'état de mal.

Etat de mal. — On entend surtout par état de mal toute période durant

laquelle les accès se suivent sans interruption, les accès remplaçant les accès,

en quelque sorte indéfiniment, sans rémission. Ces accès sont dits subintrants.

On peut les voir se succéder pendant plusieurs jours et plusieurs nuits. C'est

(') Pitres. Arch. clin, de Bordeaux, 189i.

(*) Des paralysies postépileptoïdes transitoires. Revue de méd., 1880, p. 161,
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dans ces conditions que la mort arrive. Si le malade survit, tout état de mal

prolongé marque une étape dans l'aggravation progressive. L'affaiblissement

intellectuel est chaque fois plus notable; et la déchéance, lente mais sûre,

aboutit presque fatalement à la démence définitive.

Fréquence et formes larvées des crises. — Les attaques d'épilepsie jackson-

nienne ne présentent pas chez tous les sujets la même fréquence; leur nombre

et leur répétition, à intervalles variables, dépendent en partie de la nature du

processus irritalif de l'écorce, en partie peut-être de la susceptibilité indivi-

duelle; tel sujet, paralytique général, n'aura que six à huit crises durant les

trois ou quatre ans que doit durer sa maladie ; tel autre, atteint de syphilis

cérébrale, en aura vingt ou trente en deux jours.

Il est d'autant plus difficile d'établir à cet égard la moindre règle que les

grandes attaques dont la description précède sont souvent remplacées par des

phénomènes tout différents, quoique également irritatifs et relevant de la même
cause. Parmi ces phénomènes ou syndromes « équivalents », il faut signaler

des crises exclusivement toniques, caractérisées par des contractures. Dans

cette forme que Charcot a étudiée, la face est p'âle, le cou se raidit, le bras

s'étend, l'avant-bras est en pronation forcée et la main tordue à angle droit sur

l avant-bras s'applique sur la région dorso-lombaire ; la conscience reste intacte

et le spasme peut se prolonger pendant six à huit minutes. La variété clinique

dont il s'agit est bien un équivalent du type classique, puisque les attaques de

l'une et de l'autre forme se suppléent et alternent.

Une autre variété, encore mentionnée par Charcot, consiste en un état vibra-

toire des muscles, également en état de spasme tonique et tétaniforme. Cette

variété vibratoire peut n'être d'ailleurs que le prélude de la crise ordinaire. Il

en est de même de la variété at/iétoïde, signalée par Preobrajenski.

A côté de ces formes larvées on peut placer Vàpilepsie partielle continue

(Kojewnikoff, Orlovsky) caractérisée par des convulsions cloniques localisées

et permanentes auxquelles succèdent, de temps à autre, de véritables accès

convulsifs généralisés.

Des variétés exclusivement sensitives (') sont représentées par la persistance

de l'aura; et alors les phénomènes convulsifs sont nuls ou si insignifiants qu'ils

passent inaperçus. Lorsque l'aura est sensorielle, la crise se borne parfois à

une hallucination plus ou moins complexe. Lorsqu'elle est suivie à bref délai

(l'une perte de connaissance, sans que les spasmes s'ensuivent, tout se résume
en une « absence » dont la durée est pour ainsi dire incalculable; un vertige,

un regard vague, une brusque interruption de la phrase au milieu d'un mot
commencé, un faux pas, voilà autant de ces équivalents de l'épilepsie jackson-

nienne, qui ont la même signification qu'une crise complète, non seulement au

point de vue de l'existence d'une lésion corticale, mais au point de vue du pro-

nostic. Il est même certain que ces « absences », qui constituent le « petit mal

bravais-jacksonnien », sont le présage fâcheux d'un amoindrissement intellec-

tuel, filles appartiennent sûrement aux variétés sensitives de l'épilepsie jackson-

nienne, puisqu'elles correspondent à la suppression momentanée de toute

idéation, de toute conscience.

Des formes douloureuses, purement subjectives et qui relèvent encore des

variétés sensitives, se manifestent par la migraine simple, la migraine ophtal-

(') Voii' Deléorange. ÉpUepsie pariieUe seiisiUoo-sennorietlc. Thèse de Paris, l^Ol.

TRAITÉ DE MÉDECINE, '2'' 6dit. — IX. H
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mique, la migraine accompagnée. Ces affections, dont on trouvera la descrip-

tion plus loin, ont été étudiées par Charcot, Pitres, Féré, Lowenfeld, etc.

« L'accès comprend deux phases : I" une phase d'excitation caractérisée par

une céphalée A'ive et limitée, du vertige, des vomissements, des mouvements
convulsifs et surtout un scolome scintillant; 2" une phase d'épuisement, avec

hémianopsie, somnolence, quelquefois aphasie ou hémiplégie. On a vu, chez

un même sujet, les manifestations de la migraine ophtalmique alterner avec

des crises d'épilepsie partielle.

,
« Enfin, il n'est pas très rare de noter l'alternance des convulsions épilep-

tiques et de l'apoplexie (apoplexie congestive des auteurs) » (').

Pathogénie. — L'épilepsie jacksonnienne semble reconnaître pour cause pro-

chaine et exclusive Virritatlon de la substance grise corticale de la zone motrice.

Les constatations cliniques et les recherches expérimentales qui ont permis

d'établir cette donnée sont tellement nombreuses, elles ont suscité un si grand

nombre de travaux probants, qu'on est autorisé aujourd hui à proclamer le

fait essentiel comme étant définitivement acquis, sans avoir à passer en revue

les péripéties de la démonstration et toute la liste des auteurs à qui l'on doit

la solution du problème. Il n'est que juste cependant de nommer, parmi ceux

à qui la science est le plus redevable, Fritsch et Hitzig d'abord, puis Ferrier,

Albertoni et Luciani, Charcot, François-Franck et Pitres, Seppilli, Bewan
Levis.

Donc, pour que l'épilepsie jacksonnienne ou épilepsie partielle se produise,

il faut que la substance grise de la région motrice soit excitée; cela est indis-

pensable. Charcot et Pitres font toutefois remarquer que « les lésions corti-

cales susceptibles de provoquer l'épilepsie jacksonnienne doivent avoir une

topographie moins fixe que les lésions capables de provocjuer des paralysies

permanentes » (-). L'excitation des faisceaux sous-jacents à la zone motrice est

presque sans effet; et si l'expérimentation a éprouvé tant de difficultés pour

trancher la question de savoir si l'excitation des faisceaux sous-corticaux

n'était pas, au môme titre que l'écorce, capable de provoquer l'épilepsie par-

tielle, c'est que, jusqu'à François-Franck et Pitres, aucun physiologiste n'avait

poussé à une pareille perfection la méthode opératoire, l'analyse et la détermi-

nation des phénomènes.

Si l'excitation électrique portée sur l'écorce en dehors de la zone motrice,

ou sur la substance blanche au-dessous de cette zone, peut parfois faire naître

les spasmes jacksonniens (Luciani, Tamburini, Unverricht), cela tient à ce que

cette excitation, en raison de son intensité et de la diffusion de ses effets

rayonnants, atteint les éléments moteurs de la substance grise. Danillo, dans

le laboi^atoire de Munk, en a fourni la preuve décisive. La circonvallation de la

zone motrice, par une solution de continuité artificielle qui l'isole, tout en con-

servant aux éléments moteurs leur activité fonctionnelle, arrête la diffusion de

l'action irritante (Franck et Pitres); et après l'ablation bilatérale des centres

moteurs de l'écorce, l'excitation des régions postérieures du cerveau ne pro-

voque plus de convulsions (Rosenbach) (').

L'anatomie pathologique, pour qui sait profiter de ses indications, fournit

des preuves sinon plus délicates, du moins bien plus nombreuses. Elle nous

(*) Rauzier. Semaine méd., 4 janvier 18i)5.

(-) Étude critique et clinique de la doctrine de.s localisations motrices, 1883, p. 70.

(^) Jules Solry. L'épilepsie coiiicalc.
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enseigne que l'épilepsie jacksonnienne est la conséquence de toutes les irrita-

tions limitées à la substance ginse de la région rolandique, quelles que soient

ces irritations : esquilles crâniennes, enfoncement traumatique du pariétal,

pachy-méningite hémorragique, tubercules corticaux sous-arachnoïdiens,

péri-encéphalile progressive, méningo-encéphalite syphilitique, etc., etc. Toutes

ces conditions morbides sont de celles qui réalisent l'épilepsie jacksonnienne :

lorsque les lésions sont limitées, la manifestation périphérique est limitée

elle-même; ainsi une plaque d'ankylose cérébro-méningée syphilitique, circon-

scrite à l'opercule frontal, produit l'épilepsie partielle à type facial ; un tuber-

cule pie-mérien du lobule paracentral provoque l'épilepsie partielle à type

crural (Souques et J.-B. Charcot), etc.

Il n'est pas jusqu'à une localisation encore plus précise dans l'épaisseur

même de la substance grise, que l'anatomie pathologique ne nous démontre.

C'est-à-dire qu'il faut que la couche des grandes cellules motrices soit irritée,

pour que l'épilepsie s'ensuive. Par exemple, dans le processus à lente évolu-

tion de la paralysie générale, et mieux encore dans celui de la méningite

syphilitique, on peut constater que l'épilepsie jacksonnienne ne se manifeste,

le plus souvent, que lorsque le sujet a déjà présenté toute une série de sym-

ptômes plus superficiels : douleurs, fourmillements, troubles de l'idéation, etc.

Plus tard, lorsque le mal, gagnant en profondeur, a dépassé la couche des

grandes cellules, les crises disparaissent. 'L'organe du symptôme est anéanti :

c'est la période véritablement paralytique de la maladie. Les preuves abon-

dent; mais la plus péremptoire ne réside-t-elle pas surtout dans ce fait que les

lésions destructives de l'écorce, et en particulier le ramollissement définitif et

complet de la zone motrice, n'ont presque pas le droit de figurer dans l'histoire

de l'épilepsie jacksonnienne, tandis que les polio-encéphalites du même terri-

toire vasculaire y occupent la plus grande place? Si quelques observations de

Parker, de Jackson, d'Osier, de Bouveret, de Taddeo, de Hyeronimis, de

Duflocq, de Dieulafoy ('), etc., font mention du syndrome convulsif chez des

sujets atteints de lésions relativement éloignées de l'écorce ou de la zone rolan-

dique, ces cas n'infirment pas une règle que l'ensemble des faits affirme uni-

versellement. D'ailleurs, sauf une observation de ramollissement sous-cortical

rapportée par Seppilli, il ne s'agit jamais, dans les cas négatifs, que de tumeurs
— lésions à manifestations diffuses — ou de foyers « encapsulés », c'est-à-dire

capables de rétraction et d'irritation à distance.

Mécanisme de la crise. — Il faut maintenant se demander, puiscj^ue le foyer

central du spasme jacksonnien est la cellule fonctionnellement spécialisée de

l'écorce rolandique, comment et pourquoi la crise éclate, pourquoi surtout elle

évolue suivant un ordre de phénomènes constants.

I. En ce qui concerne l'explosion des crises, ou pour mieux dire leur retour

à intervalles variables, force est de se résoudre à une hypothèse. Comme nous
ne connaissons rien de la nature du fiuide nerveux, niais comme, d'autre part,

tout permet de l'assimiler à ce qu'on appelle, faute de mieux, le fluide élec-

trique, c'est dans la catégorie des phénomènes électriques que les médecins et

les physiologistes ont cherché et trouvé les analogies les plus propres à nous
satisfaire. La théorie des orages nerveux est fondée sur une analogie bien dis-

cutable à première vue. Liveing en est l'auteur. Dans un corps électrisé, le

(') Dieulafoy. É[(ile[isie jacksonnienne par lésion de la région U'<n\[^\ç. Acad. de méd., 1901.
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fluide positif, accumulé à Tune des extrémités, électrise par influence le corps

voisin, et, lorsque la tension est supérieure à la pression atmosphérique, Télin-

celle se produit. L'influx nerveux serait ainsi comparable à rélectricilé. Sous
l'influence des actes organiques, il est constamment produit et éliminé. Dans
certaines conditions, cette élimination devient impossible, il s'accumule sur

quelques éléments nerveux, exagère leur rôle jusqu'au moment où la tension

dépassant un certain maximum la décharge a lieu. L'accès d'épilepsie jack-

sonnienne lui correspond. Cette manière d'envisager l'explosion des crises est

d'autant plus intéressante que, dans l'esprit de Liveing, elle s'applique à la

migraine, afî'ection que le médecin anglais assimile à un certain nombre de

syndromes équivalents, parmi lesquels figure l'épilepsie.

H. Jackson ne soutient pas autre chose, et la thèse qu'il défend a été exposée

de la façon suivante par Charcot : Dans l'épilepsie partielle, « il se produirait,

dans la cellule nerveuse, en raison d'un processus irritatif déterminé par voi-

sinage, une sorte d'emmagasinement, d'accumulation de force, dont la dépense

se ferait de temps à autre, sous l'influence des causes les plus banales et

souvent inaperçues, par une sorte d'explosion d'accidents moteurs désor-

donnés, convulsifs, soudains, portant sur le côté du corps opposé au siège de

la lésion méningée. La décharge sera suivie d'un épuisement momentané
dont la traduction clinique est la paralysie temporaire avec flaccidité, qui

s'observe en réalité fréquemment à la suite des accès d'épilepsie partielle,

dans les parties mêmes qui ont été le siège principal des convulsions ». —
Nous savons que les crises se terminent quelquefois par une phase de stertor

durant laquelle la résolution est complète. Cette phase correspond à la période

d'épuisement nerveux; les paralysies, l'aphasie elle-même, n'en sont que la

prolongation pendant un temps variable. L'aura qui annonce la décharge n'est

que la sensation perçue au moment où la surcharge de tension va détruire

l'équilibre dans le centre nerveux; naturellement cette sensation est perçue

comme si elle avait son point de départ dans les paï-ties que le spasme va

saisir.

On voit qu'il ne s'agit, en somme, que d'une hypothèse; mais assurément

cette hypothèse est des plus plausibles. Les auteurs anglais appellent lésions

à décharges les irritations corticales qui déterminent toutes les attaques ner-

veuses du même ordre, et il est naturel qu'ils aient songé à comparer les

éléments moteurs corticaux à autant de petites bouteilles de Leyde s'élec-

trisant, en quelque sorte, par influence et se déchargeant spontanément au

moment où l'excès de tension dépasse une certaine mesure. Il y a là, de toute

évidence, quelque chose d'identique aux phénomènes de décharge successifs

qu'on réalise avec l'appareil de Lane, dans lequel une bouteille de Leyde sou-

mise à une alimentation continue se décharge par intermittences.

Une autre hypothèse, mais celle-là beaucoup plus hardie, a été émise par

H. Jackson. L'instabilité neuro-électrique, si l'on peut ainsi dire, des cellules

corticales, serait liée à une nitrogénisation excessive; et la substance proto-

plasmique de ces éléments deviendrait explosible, comme la glycérine où

l'hydrogène est remplacé en partie par le peroxyde nitrique. Aucune donnée

précise sur la nitrogénisation des cellules ne confirmant cette manière d'envi-

sager la cause des explosions épileptiques,,il faut, jusqu'à plus ample informé,

la tenir pour une ingénieuse vue de l'esprit, mais rien de plus.

II. Pourquoi les crises jacksonniennes présentent-elles le mode d'envahisse-
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ment progressif sur lequel est établie en clinique la distinction de trois types à

peu près invariables?

Il faut considérer ici les trois types l'un après l'autre.

Dans le type facial, la propagation se fait de la face au membre supérieur, et

du membre supérieur au membre inférieur. On peut admettre que la déséquili-

bration neuro-électrique de la région corticale qui commande à la face se pro-

page comme une onde à la région corticale qui commande au membre supé-

rieur, et de là à celle qui commande au membre inférieur. La superposition

des trois centres sur la partie rolandique du manteau cortical explique suffi-

samment l'ordre d'apparition des spasmes. C'est pure question de topographie :

l'onde remonte de l'extrémité inférieure de la frontale ascendante jusqu'à l'ex-

trémité supérieure de cette circonvolution. Dans le type brachial, le rayonne-

ment de l'onde envahit d'abord la face dont le centre est situé au-dessous du

centre brachial, puis le membre inférieur dont le centre est situé au-dessus.

Mais comme le centre du membre inférieur est plus éloigné du centre brachial

que ne l'est le centre facial, c'est le centre facial que la progression de l'onde

intéresse d'abord. Enfin, dans le type crural, l'onde envahit successivement de

haut en bas le centre brachial et le centre facial.

Ici encore, une comparaison tient lieu de démonstration : expédient si l'on

veut, mais expédient utile, car il a une valeur mnémotechnique indiscutable.

La connaissance de la loi de propagation du spasme jacksonnien nous a

appris en effet que, dans tous les cas sans exception, la localisation convulsive

initiale indique la localisation centrale du foyer d'irritation spasmogène. C'est

de ce foyer central que partent les ondes concentriques d'irritation, qui vont

progressivement englober toute la zone motrice. C'est cette localisation corti-

cale qui, par sa détermination périphérique visible, permet de préciser le lieu

exact de l'irritation à la surface du cerveau. Si insignifiante que paraisse au

premier abord la convulsion labiale, ou linguale, ou cervicale, ou digitale, qui

inaugure la crise, c'est elle qui nous renseigne, avec une exactitude en quelque

sorte mathématique, sur la région du manteau où l'intervention chirurgicale

va peut-être trouver une indication. Qu'on suppose parfaitement connue la

topographie des centres corticaux, et l'on ne doutera plus de l'utilité pratique

immédiate qui peut résulter d'une consciencieuse analyse du syndrome.

Il faut l'emarquer cependant que, si l'épilepsie partielle qui se généralise a

une origine corticale circonscrite, ce n'est peut-être pas le fait d'une irritation

rayonnant au niveau de l'écorce même qui détermine la générafisation. Ici

l'expérimentation vient puissamment aider la clinique. Il est démontré en effet

que lorsqu'une crise est commencée, rien, absolument rien ne peut arrêter son

cours, sinon peut-être l'électrisation du bout périphérique du vague chez les

animaux. Albertoni d'une part, François Franck de l'autre, ont prouvé, con-

trairement aux affirmations de Munk, Bubnoff et Heidenhain, que l'ablation

de l'écorce elle-même ne mettait pas fin à l'accès. Que faut-il en conclure,

sinon que l'écorce grise — dont le rôle n'est pas discutable — ne sert pour

ainsi dire qu'à la mise en train du spasme? Les agents directs de l'épilepsie

seraient donc les centres gris bulbo-méduUaires, commandés par les centres

corticaux; et c'est dans le névraxe, et non dans l'encéphale, que s'effectuerait

le rayonnement épileptogène de la crise généralisée. C'est dans le névraxe que
se trouve l'ensemble des noyaux moteurs, reliés tous entre eux pour les besoins

des fonctions synergiques, et par conséquent connexes les uns des autres, dans
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rélat morbide comme dans Tétai normal. L'épilepsie est donc une fonction

pathologique, non pas de l'écorce cérébrale, mais de la colonne grise motrice.

Etiologie. — Toute condition mécanique, inflammatoire, vaso-motrice,

toxique, etc., capable de produire ce qu'on est convenu d'appeler V ir ril ation

de la substance grise corticale dans la zone motrice, pourra provoquer l'épi-

lepsie jacksonnienne. Une énumération complète des causes proprement dites

serait donc trop longue pour être présentée ici
;
qu'il suffise de rappeler que

les causes mécaniques et inflammatoires sont les plus fréquentes et, en tout

cas, les mieux démontrées.

Les traumatismes, les corps étrangers (les petits projectiles surtout, les

esquilles), les exostoses, les tumeurs, les collections sanguines ou purulentes,

les plaques de sclérose, les gommes syphilitiques, les kystes parasitaires, les

inflanamations chroniques, la tuberculose en plaques, voilà les principales causes

de l'épilepsie jacksonnienne. Toutes ces causes agissent par ime influence

mécanique in situ ou par une influence inflammatoire, par les deux peut-être,

la plupart du temps. Parmi celles qui relèvent plus spécialement de la méde-

cine, la syphilis et la méningo-encéphalite diffuse tiennent le premier rang.

Mais l'épilepsie jacksonnienne survient quelquefois en dehors de ces conditions;

et alors on doit se résoudre à admettre que les cellules corticales, irritées par

des agents d'ordres différents, réagissent d'une façon identique.

1» Intoxications. — L'action convulsivante de certains poisons, l'alcool, le

plomb, l'absinthe (Magnan), est trop connue, pour que personne aujourd'hui

songe à la révoquer en doute. Il en est de même de quelques toxines fabriquées

par l'organisme dans des circonstances déterminées. L'indigestion simple se

complique parfois d'épilepsie partielle (Lépine). L'urémie (Raymond, Chan-

temesse et Tenneson, Chauffard), l'acétonémie, sont des états morbides où on

la voit se produire souvent. Il n'est pas possible de dire encore à quelles sub-

stances les éléments nerveux doivent leur suractivité. C'est tout juste si l'on

peut supposer, du moins pour ce qui concerne l'urémie, que l'œdème des

méninges exerce une part d'influence. Le poison paraît avoir à peu près toute

la responsabilité de la crise.

2° Excitations périphériques. — Une série innombrable de causes dont le

mécanisme nous échappe, mais qui paraissent toutes résider dans une irritation

des terminaisons nerveuses, produisent parfois à l'improviste des crises jack-

sonniennes, dont le début est marqué par le spasme de la région où siège

l'irritation. Cicatrices, brûlures, piqûres nerveuses, incisions chirurgicales,

corps étrangers sous-cutanés, polypes des premières voies respiratoires, mala-

dies du tube digestif, de la plèvre, du cœur, etc., etc., Aoilà autant de « causes »

dont fourmillent les i^écents mémoires publiés sur les épilepsies. La multi-

plicité même des faits cliniques , où l'épilepsie jacksonnienne peut être consi-

dérée comme réflexe justifie l'opinion d'Albertoni : que l'écorce cérébrale

motrice n'est pas un centre autonome de l'épilepsie, mais un centre « d'inci-

dence » ; en d'autres termes, que toutes les épilepsies corticales sont réflexes(').

Dans toutes ces conditions l'accès a une tendance marquée à se généraliser, et

l'envahissement des différentes parties du corps est si rapide que le spasme

semble être total d'emblée. C'est ainsi que procède l'épilepsie dite essentielle.

(') Jules Souby. Les fondions du cerveau. 2" éd., ]). 405.
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Aussi est-il très difficile de déterminer en pareil cas ce qui appartient réelle-

ment à Tépilepsic jacksonnienne; Tépilepsie dont il s'agit pourrait, en d'autres

termes, n'être pas de même nature que l'épilepsic vraiment coriirrik\ puisque

l'acte réflexe, quel qu'il soit, simple ou complexe, n'admet pas la participation

des hémisphères cérébraux. Cette question est encore à l'étude. On ne peut

cependant pas méconnaître la tendance générale des cliniciens et des expéri-

mentateurs à assimiler l'épilepsic dite essentielle à l'épilepsie jacksonnienne.

Pour Silvestrini (1880), Seppilli, Luciani (188G), Mouratow, il ne s'agirait que

de deux formes différentes du même processus morbide.

3° In/ïi/ences vaso-motrices. — On a considéré que certains troubles circula-

toires, comme il en existe chez les ai-tério-scléreux (Grasset), étaient capables de

susciter des crises jacksonniennes. Les asthmatiques, les goutteux, les migrai-

neux ont parfois des suppléances épileptiformes de leurs accès habituels

d'asthme, de goutte ou de migraine. Mais ces suppléances se traduisent par

une épilepsie dont les caractères sont bien plutôt ceux du grand mal vulgaire

que de l'épilepsie corticale, en ce sens que le spasme n'est pai^ partiel . L'assimila-

tion de ces accidents à l'épilepsie jacksonnienne est donc peut-être pr('maturée.

L'âge n'a pas d'mfluence marquée, à l'inverse de ce qu'on sait de l'épilepsie

vraie, qui se manifeste en général aux confins de l'enfance et de l'adolescence.

Le sexe ne joue aucun rôle. L'hérédité est à peu près indii'l'érente. Tout au

plus pourrait-on admettre un pouvoir convulsif réflexe plus prononcé chez les

sujets où le « tempérament nerveux » familial dirige toutes les manifestations

morbides.

L'expérimentation, sur ce point, est beaucoup plus positive que la clinique.

En 1880, Luciani apportait au Congrès de phréniatrie de Reggio d'Emiiia un

grand nombre d'observations de transmission héréditaire d'épilepsie corticale.

« Des chiens nés de parents ayant subi des lésions circonscrites de la zone

motrice, treize et neuf mois auparaA^ant, et n'ayant jusqu'alors présenté aucun

accès convulsif, avaient hérité d'une prédisposition à l'épilepsie qui se manifesta

par des accès généraux bien caractérisés, quelc|ues semaines après la naissance,

par exemple chez cinq chiens survivant de la même portée. Ainsi une prédispo-

sition à l'épilepsie pouvait être transmise héréditairement par des parents qui,

sans être eux-mêmes épileptiques, avaient subi des pertes de substance de

l'écorce cérébrale ('). On sait aussi que Brown-Séquard a démontré la trans-

mission héréditaire de l'épilepsie d'origine périphérique. Ces faits sont des

plus intéressants, mais ils ne trouvent pas leurs analogues dans la clinique; et

ce qu'il faut retenir, c'est que les crises jacksonniennes chez l'honune ne sont

jamais et j\isqu'à plus ample informé que la conséquence d'un accident céré-

bral, inflammatoire, néoplasique, traumatique ou autre. Les antécédents ne

comptent guère ; la localisation anatomique est la condition sine qua non de

l'épilepsie.

Quant aux causes occasionnelles, qui font que les crises éclalcnt à tel ou tel

moment, personne encore n'en saurait rien dire. On a cité des cas de froisse-

ments cicatriciels, de chocs malencontreux sur la région corlicale où siège un
néoplasme; on a parlé de fatigue, de l'ingestion de substances excitantes,

comme le café (Féré). Tout cela n'est qu'individuel ou fortuit. Les règles géné-

rales font défaut.

(') .Iules Souhy. Ijjc cil... p. iOX.
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Diagnostic. — Il suffira de signaler les données à Taide desquelles on peut

distinguer l'épilepsie jacksonnienne des deux seules affections qui lui ressem-

blent : l'épilepsie essentielle et l'hystérie. Ce que nous avons dit suffira presque

toujours à établir le diagnostic d'une façon absolue. Les différences qui per-

mettent de distinguer l'épilepsie jacksonnienne de l'épilepsie essentielle ou de

l'hystérie seront exposées ultérieurement (Voir articles : Épilepste^ Hystérie).

Bref, il ne nous reste à relever qu'une chose : c'est la possibilité de A'oir l'hys-

térie, la maladie simulatrice par excellence, se manifester par des épilepsies

partielles (Ballet et Crespin, Ghilarducci, Charcot). La notion de l'hystérie préa-

lable sera, en pareil cas, la base du diagnostic.

Lorsque l'épilepsie jacksonnienne est reconnue pour telle, il s'agit de déter-

miner la cause qui l'a produite : en dehors des traumatismes, où les commémo-
ratifs et l'examen des régions lésées sont d'un diagnostic relativement facile,

on devra songer : 1" à la syphilis; 2° à la tuberculose; 5° à la pachyméningite;

A" aux tumeurs cérébrales, etc., suivant le mode d'évolution et de groupe-

ment des symptômes concomitants. Et comme la question de Vintervention

chimrgicale se pose ici plus formellement que dans aucun autre cas de maladie

des centres nerveux, le diagnostic de la localisation corticale devra toujours être

établi sur des bases rigoureuses : l'analyse du syndrome, sa localisation péri-

phérique initiale, son mode de généralisation.

Traitement. — Le traitement sera médical ou chirurgical. Nous ne citerons

que pour mémoire certaines méthodes palliatives (aujoui'd'hui tombées en

désuétude) : compression circulaire, ligature, vésicatoire en bracelet, au-dessus

du point de départ de l'aura. L'efficacité de ces méthodes est inconstante ; du
reste, on ne fait que reculer la crise et on n'agit que d'une manière exclusive-

ment symptomatique.

Pour obtenir de meilleurs résultats, il faut s'adresser à la cause. A l'épilepsie

partielle d'origine toxique ou réflexe, il faut opposer une médication causale,

parfois curative (urémie, affections intestinales, pleurales, nasales, etc.). La
cause sur laquelle la thérapeutique agit le mieux est incontestablement la

.syphilis. C'est un fait banal sur lequel il est inutile d'insister, à la condition

qu'on intervienne à temps et à dose suffisante.

En dehors de ces conditions, l'épilepsie partielle peut être justiciable de l in-

tervention chirurgicale. C'est particulièrement à la suite de traumatismes que

cette intervention semble légitime. Si l'on intervient de bonne heure, dans un

cas d'enfoncement, d'esquilles, de compression hémorragique, le succès fré-

quent est facile à concevoir. Dans les cas anciens, l'ablation d'un corps étran-

ger, le redressement d'une exostose, etc., peut donner des résultats encoura-

geants.

Partant de données expérimentales fournies par les physiologistes, à savoir

que l'extirpation d'un centre moteur cortical empêche les convulsions des

muscles animés par le dit centre, et que cette extirpation n'entraîne pas à

sa suite de paralysie durable, les chirurgiens ont pratiqué l'ablation du centre

moteur épileptogène. Braun (de Kœnigsberg) a communiqué récemment les

résultats suivants. Sur 51 cas ainsi traités, il y a eu 9 insuccès, 9 améliora-

tions et 15 soi-disant guérisons. Il est nécessaire de faire des réserves, en

effet, au sujet de ces guérisons, car dans 5 cas seulement l'observation post-

opératoire a duré plus de trois ans. Prunier avait trouvé 5 succès sur 10 cas
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(rintervention. Dans les tumeurs cérébrales, la slalistique montre que l'inter-

vention chirurgicale n'est utile que dans un sixième des cas.

En somme les résultats ne sont pas aussi brillants qu'on pouvait l'espérer

a priori. II y a le plus souvent une amélioration légère et transitoire, quelquefois

des rémissions d'assez longue durée. Mais la guérison définitive est relative-

ment rare et la récidive est la règle. Pour expliquer ces récidives on a incri-

miné la formation de cicatrices entre l'encéphale et la paroi crânienne, la for-

mation de centres épileptogènes secondaires s'élablissant autour du centre

primitif et pouvant le suppléer après son excision chirurgicale (Fraenkel, PuL-

nam). Quoi qu'il en soit, l'intervention chirurgicale n'en reste pas moins, dans

de nombreux cas, la suprême et dernière ressource.

CHAPITRE V

HÉMIANESTHÉSIE

Description générale. — L'appellation dliémianesthésie s'applique couram-

ment à la perte de la sensibilité dans la totalilé (Tune des moitiés du corps.

Quoique l'hémianesthésie doive être, de toute nécessité, étudiée comme un

symptôme cérébral par son origine el lié à des lésions destructives qu'il s'agira

de déterminer, il importe de la considérer au préalable comme un phénomène
relativement banal, susceptible de se produire en dehors de toute encéphalopa-

thie, au titre d'une manifestation épisodique de névrose, d'hystérie en particulier.

Ce qui frappe dès le premier abord dans le syndrome hémianesthésie, c'est

la parfaite régularité de sa distribution : la limite de la surface ectodermique

insensible n'est autre que la ligne médiane. Tout au plus observe-t-on, lors-

qu'on cherche à déterminer avec une épingle les limites de l'insensibilité tégu-

mentaire, que les excitations sont confusément perçues à quelques millimètres

en dehors de la ligne médiane sur toute la hauteur du côté insensible. Donc
parmi tous les phénomènes morbides qui, à défaut de preuves anatomiques,

[trouveraient le mieux la décussation des conducteurs nerveux centripètes,

l'hémianesthésie apparaît comme le plus démonstratif. C'est, selon la formule de

Charcot, un syndrome géoniétriquement dimidié. Sur les muqueuses (langue,

lèvres, gencives, voile du palais), l'hémianesthésie s'arrête comme sur l'épi-

derme, exactement à la ligne médiane. Au gland, au prépuce, au clitoris,

mêmes limites invariables.

Dans les maladies cérébrales organiques, l'hémianesthésie peut débuter

brusquement par le même ictus auquel fait suite l'hémiplégie homologue. Sa

durée, à l'inverse de celle de l'hémiplégie motrice, est le plus souvent assez

courte. Comme c'est un raptus hémorragique qui en est le plus souvent la

cause, on peut admettre que la guérison coïncide avec la résorption du caillot.

Mais ce n'est là qu'une hypothèse. Il est évident que l'hémianesthésie s'amende

ou disparait dans beaucoup de cas où la destruction des conducteurs de la sensi-

bilité est complète et définitive. Pour cette raison, nous devons réserver l'inter-

prétation du phénomène.
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Cette réserve s'impose d'autant plus impérieusement que toutes les données

sur lesquelles avait été, à l'origine, établie la palhogénie de riîémianeslhésie

sont aujourd'hui contestéesm fait. Il n'est donc pas de question plus litigieuse;

et rien de ce qui va suivre ne saurait, en dehors du point de vue purement his-

torique, être considéré comme définitif et classique.

L'hémianesthésie n'est pas, nous venons de le dire, une complication néces-

saire de l'hémiplégie cérébrale vulgaire. On a même pendant longtemps, sur la

foi de Briquet, nié son existence. Puis on l'a considérée comme un symptôme
lié aux paralysies cérébrales. La vérité, aujourd'hui évidente, est qu'elle consti-

tue un syndrome bien défini, associé tantôt et habituellement à l'hémiplégie,

tantôt aux hémichorées ou aux hémiathétoses. Les médecins du siècle dernier,

parmi lesquels il faut citer Borsieri, l'avaient explicitement signalée. Plus près

de nous, Abercrombie, Andral, Hirsch, Leubuscher, Broadbent, H. Jackson, en

avaient rapporté maints exemples. Mais elle ne fut vraiment bien étudiée que

par Tïirck d'abord, puis plus tard par Charcot qui soutint que « certaines lésions

cérébrales en foyer pouvaient reproduire l'hémianesthésie, avec tous les carac-

tèi'es qu'on lui connaît dans l'hystérie, ou peu s'en faut, « c'est-à-dire avec des

troubles du goût, de l'odorat, de l'ouïe, de la vue (amblyopie unilatérale et

rétrécissement du champ visuel). » La description de Charcot resta longtemps

classique et la théorie du « carrefour sensitif » dans le tiers postérieur du

segment postérieur de la capsule interne, passage du faisceau sensitif et siège

de la lésion de l'hémianesthésie capsulaire, inspira les travaux de Veyssière,

Rendu, Lépine, Raymond, Ballet.

Une réaction ne tarda pas à se faire contre les conceptions de Charcot et de

ses élèves. Nous y reviendrons plus loin. Mais tout d'abord il nous faut esquisser

le tableau pathologique de l'hémianesthésie réputée i}'origine cérébrale, c'est-à-

dire telle qu'on la concevait à l'époque où elle venait d'être introduite dans la

séméiologie.

D'abord quelques mots d'anatomie pathologique.

Anatomie pathologique. — L'hémianesthésie peut être occasionnée soit par

des foyers capsulaires, soit par des foyers corticaux.

Tûrck et Charcot admettaient que, lorsqu'elle dépend d'un foyer capsulaire,

ce foyer occupe la partie la plus reculée du segment postérieur de la capsule

interne, c'est-à-dire le carrefour sensitif. « Trois fois, dit Charcot (Mal. 'lu syst.

nerv., t. II, p. 558), j'ai eu l'occasion de faire l'autopsie de sujets chez lesquels

une hémichorée datant de plusieurs années avait succédé à une hémiplégie

marquée par un début brusque apoplectique. Dans ces trois cas, l'hémianes-

thésie existait très prononcée. » Dans ces trois cas, le foyer, par un de ses

points, intéressait le carrefour sensitif.

La physiologie expérimentale, entre les mains de Veyssière ('), de Carville et

Duret, confirmait cette localisation, et des faits ultérieurs, suivis d'autopsie,

publiés par divers auteurs, Ferrier, Dejerine (^), Charcot et Huetf), Morax('*),

Reymond('), semblaient la mettre hors de toute contestation.

(') Veyssière. Rerlierches clinicptes et expérimcnlales sur l'hcinianesthrsie de cause cérébrale.

Thèse de Paris, 1874.

n Dejerine. Bull. Soc. anat., 1888.

(») Charcot et Huet. Leçons du mardi, 1887-1888, p. 288 et 586.

(*) MORAX. Loc. cit.

liEYMOND. Bull. Soc. anal., I89'2, p. 5.
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Des travaux récents et multiples ont, ainsi que nous allons le voir, modifié

nos conceptions sur ce point. Assurément, les autopsies d'hémianesthésie par

lésions corticales sont peu nombreuses et encore discutables ('). Mais leur

rareté n'est peut-être que relative : on peut admettre qu'elle tient à la durée

essentiellement transitoire du symptôme; sinon on devrait la rencontrer dans

presque tous les cas d'hémiplégie corticale, car la superposition des centres

moteurs et des centres sensitifs corticaux semble aujourd'hui prouvée par

l'observation anatomo-clinique et par la physiologie expérimentale. Nous

devrons également revenir sur ce point dans un instant.

Avant d'aller plus loin, il est nécessaire de rappeler le trajet du faisceau sen-

sitif ou ruban de Reil.

Le ruban de Reil médian, ou supérieur ou interne, autrement dit le faisceau

sensitif, naît des noyaux de Goll et de Burdach.

Parties de ces noyaux, ses fibres décapitent la corne postérieure, traA ersent le

raphé et passent du côté opposé derrière les pyramides antérieures. Alors elles

deviennent ascendantes, rectilignes, derrière le faisceau pyramidal. Au niveau

du bulbe, le ruban de Reil forme la couche interolivaire ; dans la protubérance

et le pédoncule il occupe la partie ventrale de la calotte.

Dans la région sous-optique, il est situé au-dessous de la couche optique,

•au-dessus du noyau rouge. Puis il chemine entre le corps genouillé externe et

le thalamus et enfin pénètre dans le bras postérieur (segment lenticulo-optique)

de la capsule interne.

Il est ici un point discuté : les' fibres du ruban de Reil s'arrètent-elles au

thalamus ou bien continuent-elles leur trajet directement vers l'écorce? Pour un

certain nombre d'auteurs, Flechsig, Hôsel, Bechterew, Edinger, Obersteiner,

elles iraient directement se perdre dans les circonvolutions rolandiques.

Monakow, Mahaim, Dejerine, Schlesinger, et avec eux la majorité des auteurs,

admettent le relai dans le thalamus. Le ruban de Reil, d'après Dejerine, se ter-

mine dans la partie inférieure et postérieure du noyau externe du thalamus, en

avant du pulvinar. Du thalamus partiraient 'des fibres thalamo-corticales, for-

mant le troisième neurone sensitif qui chemine dans le segment postérieur de

la capsule interne et se dirige vers la zone rolandique et périrolandique.

Les fibres de ce troisième neurone sensitif sont-elles groupées, dans leur

trajet intra-capsulaire, en un faisceau compact? Oui, pensait Charcot, qui loca-

lisait ce faisceau dans le tiers postérieur du segment postérieur de la capsule

interne. Actuellement, on n'accepte plus le groupement de ces fibres en

faisceau compact ; il n'y a pas de région spéciale dans le segment postérieur

de la capsule interne pour le passage des fibres de la sensibilité générale;

celles-ci se trouveraient disséminées dans tout le segment et mélangées aux
fibres pyramidales.

Une lésion occupant soit tout le segment postérieur, soit le tiers postérieur

seulement du segment postérieur de la capsule interne, semble pouvoir déter-

miner une hémianesthésie générale. Elle détermine en même temps des trou-

bles moteurs du même côié. Par contre, les sens ne sont pas intéressés. Pour
ce qui concerne la vision, on peut avancer aujourd'hui qu'il n'y a ni rétrécis-

sement du champ visuel, ni amblyopie unilatérale. On pourra rencontrer une
hémiopie latérale homonyme — les exemples en sont fréquents — coexistant

(') Voy. une intéressante observation de Dejerine. Contribution à l'élude des localisations
sensilives de l'écorce. Revue ueuroL, 181*5, p. 50.
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avec rhémianesthésie, à la condition toutefois que la lésion siège dans la

région lhalamique inférieure et détruise le segment rétro-lenticulaire de la

capsule interne. Un foyer étroitement limité au tiers postérieur du segment

lenticulo-optique de la capsule n'entraîne pas l'hémiopie. De même, les autres

sens, ouïe, goût, odorat, ne sont pas intéressés dans l'hémianesthésie capsu-

laire. Lorsqu'ils sont intéressés, ils le sont, d'après Dejerine, de façon passa-

gère, parce qu'ils ont une représentation bilatérale corticale, et ils le sont des

deux côtés. Mais, en fait, les altérations du goût, de l'odorat, de l'audition, ne

font pas partie du tableau de l'hémianesthésie capsulaire ordinaire. Il est aisé

de le comprendre si on songe que les fibres auditives cheminent dans la partie

postérieure du segment sous-lenticulaire de la capsule interne et que les fibres

olfactives et gustatives ne passent vraisemblablement pas dans la capsule

interne. Il faudrait donc des foyers capsulaires très étendus, dépassant le terri-

toire de la capsule, pour produire l'anosmie, l'agueusie, la surdité, qui seraient

du reste bilatérales et transitoires. L'hémiopie seule est possible, dans les con-

ditions indiquées plus haut et peut rester permanente.

Mais l'hémianesthésie capsulaire relève-l-elle réellement d'une lésion limitée

au segment postérieur de la capsule interne proprement dite. Dejerine et Long
ont émis des doutes sur ce point. Presque toujours, on trouve dans les observa-

tions publiées que le thalamus participait à la lésion. Lorsque cette partici-

pation n'est pas signalée, il s'agit d'un examen à l'œil nu et non d'un examen

microscopique et de coupes en série, ce qui permet de douter de l'intégrité

réelle de la couche optique. Voici les conclusions de Dejerine et Long sur ce

point:

« L'hémianesthésie de la sensibilité générale se rencontre dans les lésions

centrales des hémisphères dans deux conditions :

« 1° Dans le cas de lésions thalamiques détruisant les fibres terminales des

voies sensilives du pédoncule et les fibres d'origine des neurones thalamo-

corticaux
;

« 2" Dans le cas oû le thalamus étant intact, les connexions avec le cortex

sensitivo-motrices sont plus ou moins détruites. Dans ce dernier cas, la lésion

est toujours très étendue. »

La lésion du thalamus doit siéger dans la partie postérieure et inférieure du

noyau externe.

Enfin Touche (1901) a présenté à la Société de neurologie quatre observations

d'hémianesthésie par lésion de la capsule externe. Cette lésion se prolongeait en

arrière de l'extrémité postérieure du noyau lenticulaire.

Symptomatologie. — La semibUité tactile est abolie ou diminuée, plus ou

moins altérée, et l'anesthésie plus ou moins accusée. La nature, l'intensité et la

localisation d'un contact ne sont pas appréciées ou le sont mal ; la simultanéité

de deux contacts et l'espace qui les sépare ne sont pas distingués et jugés exacte-

ment. Il est à noter que les erreurs de localisation et l'agrandissement des cer-

cles de sensation vont souvent de compagnie-, encore que le fait ne soit pas

constant.

ho. sensibilité à la douleur offre des troubles analogues, mais l'analgésie est

moins marquée que l'anesthésie tactile. Par contre, la localisation de la sensa-

tion douloureuse est erronée. Il y a ici l.opoanalgésie, comme il y avait là

topoanest/iésie.
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De même pour la sensibilité tJiermiq?/e qui est tantôt abolie, tantôt diminuée,

tantôt pervertie avec erreur d'interprétation et confusion.

La <ensibilité profonde (articulaire, musculaire, osseuse, tendineuse) n"est

pas moins altérée que la superficielle. Le courant électrique à travers les

muscles est moins vivement senti; la torsion des jointures peu ou pas doulou-

reuse. (L'anesthésie osseuse a été étudiée par Egger.)

Les troubles du sens musculaire et du sens stéréognostique se rattachent

étroitement à l'étude de l'hémianesthésie.

Sous le terme très discuté de sens musculaire on désigne généralement les

perceptions que les membres fournissent à la conscience sur leur position,

leurs mouvements, la pesanteur et la résistance des objets, et l'effort corrélatif

qui en résulte (Courgeon). Les troubles du sens musculaire prédominent au

niveau de la main et des doigts. Pour les rechercher en clinique, il faut voir si

le malade a conservé les notions de position, de mouvement actif et passif, de

résistance et de force. Le sens musculaire peut être aboli, ou diminué, ou per-

verti. Ces troubles relèvent vraisemblablement de la perte de la sensibilité pro-

fonde, et coexistent très souvent avec l'anesthésie cutanée. Redlich n'a jamais

vu d'hémianesthésie sans trouble du sens musculaire. Avec Claparède on peut,

à cet égard, distinguer trois variétés :

1° Anesthésie tactile et perte du sens musculaire
;

2" Anesthésie tactile sans perte du sens musculaire;

5" Perte du sens musculaire sans anesthésie tactile.

On désigne sous le nom de sens stéréognostique la perception de la forme des

objets par le palper manuel, par le toucher. A cette définition étymologique, on

peut ajouter la perception des propriétés physiques des objets (Dejerine), de

nom, d'usage de ces objets. Signalée par Hofl'mann, la perte du sens stéréo-

gnostique a été étudiée par Redlich, Wernicke, Aba, Bourdicaud-Dumay. von

!\Ionakow, Claparède, Verger, etc.

Dans les cas d'hémiplégie avec paralysie et contracture marquée, ce sens est

souvent impossible à rechercher. L'inertie, la maladresse des membres suffisent

à priver les hémiplégiques de la notion de forme des objets, sans que cependant

leur sensibilité soit lésée. Il faut donc, dans ces cas, promener longuement

l'objet dans la main. En dehors de ces cas et en dehors de l'hystérie (Gasne), la

stcréoagnosie coexiste avec des troubles, minimes parfois, des sensibilités super-

ficielle ou profonde. Il est à noter que les sujets ayant perdu le sens stéréogno-

stique ne semblent faire aucun effort pour reconnaître les objets, comme si

leurs associations cérébrales étaient troublées.

Il est difficile, en clinique, de séparer la stéréoagnosie de Yasymbolie tactile

de Finkelburg, qui consiste dans un trouble de la perception compliqué d'un

trouble de la compréhension de l'objet (signification et usage), et de la para-

lysie tactile de Wernicke qui est caractérisée par l'impossibilité de reconnaître

un objet par le tact, malgré l'absence ou l'insignifiance des troubles sensitifs.

Pour rechercher la stéréoagnosie, il faut faire fermer les yeux du malade et

lui mettre dans la main divers objets usuels qu'il palpera. Toutes ces investiga-

tions, malgré leur simplicité apparente, sont des plus délicates. Elles le devien-

nent davantage encore s'il existe d'autres troubles sensoriels surajoutés à ceux
dont l'origine est dans les organes tactiles. Mais, avons-nous dit, les troubles de

l'ouïe, du goût, de l'odorat sont véritablement exceptionnels dans l'hémianes-

thésie organique. Encore une fois, quand ils existent, ils sont bilatéraux et pas-
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sagers, ces sens ayant une représentation bilatérale dans les deux hémisphères.

Quant aux troubles de la vue, ils consistent en une hémiopie latéi^ale homonyme
que nous étudierons dans un chapitre spécial.

L'hémianesthésie tend naturellement vers l'amélioration. Cantonnée d'abord

aux extrémités, elle disparaît peu à peu dans les segments les moins paralysés

et les moins aneslhésiés. Les sensations simples reviennent les premières, puis

les sensations complexes (sens stéréognostique et musculaire). Il semble que

l'hémianesthésie des hémiplégiques évolue rapidement, en quelques jours ou en

quelques semaines, selon les cas. Il existe cependant des troubles persistants,

observés dans le quart des cas par Redlich.

D'après Verger, qui a consacré à cette étude un excellent travail, l'hémianes-

thésie se présenterait en clinique sous trois types :

10 Uhémianest/iésie totale (sensitivo-sensorielle de Charcot), due à l'hystérie;

2" Vhémianesthésie incomplète, la plus habituelle, prédominant à l'extrémité

des membres:
0" L'hémianesthésie fruste, caractérisée quelquefois par les seuls troubles

stéréognostiques.

La méthode expérimentale a donné des résultats moins précis que la méthode

anatomo-clinique. Les recherches déjà anciennes de Veyssière, Car-ville et

Duret, etc., ont été reprises par Sellier et Verger (1898), au moyen de l'électro-

lyse bipolaire. La destruction de la moitié postérieure de la couche optique

ne produisant aucun trouble moteur altérerait la sensibilité tactile, le sens

musculaire et la vision, et laisserait intactes les sensations thermiques et dou-

loureuses. En détruisant la capsule interne (chez le chien) dans son segment

interlenticulo-optique, ces auteurs obtinrent une paralysie motrice accompagnée

de troubles sensitifs. Mott, Ferrier et Turner, en sectionnant la calotte au

niveau des tubercules quadrijumeaux, ne déterminent que des troubles

sensitifs transitoires.

Le caractère transitoire des troubles de la sensibilité, la difficulté de l'examen

chez les animaux et enfin la limitation malaisée des lésions produites chez eux

exigent quelques réserves dans les conclusions.

11 faut en retenir ceci que les troubles sensitifs, obtenus par la section du

tiers postérieur du bras postérieur de la capsule interne, s'accompagnent

toujours de troubles moteurs, ce qui présume un mélange des fibres motrices

et sensitives. Ceci est en accord avec les investigations d'Abadie (1900) qui n'a

pu trouver une seule observation de troubles sensitifs produits par une lésion

étroitement limitée à la capsule interne.

Voyons maintenant quelle est la localisation étroite des régions qui déter-

minent l'hémianesthésie d'origine corticale. Cette localisation a été, comme la

précédente, recherchée parles méthodes expérimentale et anatomo-clinique.

Les expérimentateurs n'ont pas obtenu des résultats concordants. Les uns

mettent de côté la zone rolandique et incriminent les lésions de l'hippocampe

(Ferrier et Yeo). Pour Bechterew, la sensibilité tactile siège en arrière et en

dehors de la zone rolandique, les sensibilités douloureuse et musculaire dans

la région qui domine l'origine de la scissure sylvienne. Nothnagel localise le

sens des attitudes segmentaires dans les circonvolutions pariétales.

Les autres, qui forment la majorité, obtiennent chez le chien et chez le

singe, par destruction de la zone rolandique, des troubles moteurs et sensitifs

superposés, les troubles sensitifs étant généralement passagers. Toutes les
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variétés de sensibilité sont altérées et subdivisées en centres secondaires identi-

ques aux centres moteurs (tronc, membres, tête). Ce sont là des faits qui depuis

Tripier ont été confirmés par un grand nombre de physiologistes : Munk,

Bartau, Luciani, Sellier, Tamburini, Tounini, jMott, Goltz, Verger. Mais ces

auteurs n'interprètent pas les faits de la même manière. Munk n'admet pas

l'existence des centres moteurs rolandiques. Pour lui il n'existe que des sphères

sensibles (Ftïhlsphpere) où les sensations s'établissent en idées de mouvement

qui à leur tour déterminent des mouvements volontaires. La plupart des autres

physiologistes n'acceptent point cette subordination des centres moteurs aux

troubles sensitifs.

Aujourd'hui la majorité des anatorao-pathologistes croient à l'existence des

centres sensitifs et à leur superposition aux centres moteurs. Les uns identifient

complètement les limites de la zone rolandique et de la zone sensitive et

les observations de Knapp, Darkschewitch, Madden, Dejerine, plaident en

faveur de cette manière de Aoir. D'autres affirment que les limites de la zone

sensitive dépassent en tous sens celles de la zone rolandique, et v. Monakow
déclare que la zone sensitive occupe surtout le lobule pariétal inférieur. Pour

lui, comme pour Redlich, le sens des attitudes segmentaires est localisé dans le

lobule supra-marginal. 11 existe quelques rares observations montrant qu'une

lésion isolée (située en dehors de la zone rolandique), du gyrus supra-marginal,

particulièrement, peut amener de l'hémianesthésie.

Quoi qu'il en soit, la zone rolandique })eut être regardée comme le centre de

la sensibilité. Les recherches faites chez l'homme, au cours d'une trépanation,

en ont donné la preuve irréfutable. Bartholow, Dana, Ranson ont observé des

fourmillements et des engourdissements dans un membre en excitant le centre

cortical moteur de ce membre.

Une lésion de la zone rolandique n'entraîne qu'une hémianesthésie sensitive

générale. Les sens ne sont pas intéressés car leurs centres respectifs sont très

éloignés de cette région. Cependant si la lésion s'étendait jusqu'au pli courbe, il

pourrait y avoir hémiopie; il en serait de même s'il y avait un second foyer au

niveau de la scissure calcarine. Ouant à l'ouïe, le goût et l'odorat, une lésion

unilatérale de leurs centres ne déterminerait aucune altération notable.

Donc une lésion de la zone sensitivo-rolandique n'entraîne aucun trouble

sensoriel, pas plus qu'un foyer capsulaire n'entraîne une hémianesthésie senso-

rielle. Nous nous sommes suffisamment étendus sur ce dernier point.

Bref, si on voulait aujourd'hui accepter le carrefour semitif, il serait néces-

saire de le concevoir autrement que Charcot.

Charcot enseignait couramment que les fibres centripètes de toutes les sen-

sibilités passaient par le Iv-rs postérieiii du sec/rnent postérieur de la capsule

interne. La figure 27, toute schématique, permet de reconnaître la situation et

l'étendue approximatives de ce « carrefour ». Sur une coupe horizontale de

l'hémisphère (dite coupe de Flechsig), le segment postérieur de la capsule

interne est divisé en trois portions à peu près égales (], 2, T)). Entre ce seg-

ment postérieur et le segment antérieur {CIA), on a représenté la petite

région de la couronne rayonnante à laquelle est réservé le nom de genou cap-

sulaire (G). C'est dans le département le plus postérieur (5) que convergeraient

les fibres de la sensibilité pour les sensations perçues.

La localisation établie par Charcot n'est pas irréprochable. Les coupes hori-

zontales de l'hémisphère ne représentent pas, en effet, la capsule interne sous
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un aspect invariable; tout dépend du niveau auquel elles sont pratiquées, et la

coupe de Flechsig en particulier n entame pas toujours les mêmes parties

blanches ou grises. Si l'on sectionne l'hémisphère, par exemple, à 1 centimètre
au-dessus de la commissure blanche postérieure, le segment postérieur de la

capsule ne se présentera pas sous la forme
qui correspondrait à une section horizontale

passant par la commissure elle-même. La cap-

sule interne a, en d'autres termes, une étendue
verticale, dont une portion seulement est inté-

ressée dans le syndrome hémianesthésie. Pour
être complète, la définition anatomique du
carrefour sensitif exige la détermination de la

//auteur de la capsule, où convergent toutes

les fibres sensitives. Cette hauteur n'a pas été,

jusqu'à ce jour, assez exactement évaluée.

Une lésion destructive du tiers postérieur <lu

segment postérieur ne produira jamais l'hémi-

anesthésie, si elle occupe les parties les plus

élevées de la capsule. Au contraire, le syn-

drome sera réalisé par une lésion située à la

partie la plus inférieure de la région opto-

striée, c'est-à-dire au point même de pénétra-

tion des fibres du ruban de Reil. Donc, lors-

qu'on aura à rechercher la cause anatomique
d'une hémianesthésie cérébrale, la section hori-

zontale devra être faite au niveau ou au-des-

sous de la commissure blanche postérieure, de

façon à diviser le corps genouillé externe en-

viron par le milieu de son diamètre vertical.

La figure 28 donne l'indication suffisamment

précise de l'aspect d'une coupe horizontale

passant par ces points de repère. On peut se

rendre compte ainsi que le « carrefour »

(GSF) est situé juste en dehors du corps ge-

nouillé externe (GE), à l'extrémité antérieure du faisceau sensitif (FS). 11 s'agit

ici d'anatomie médicale et non d'anatomie descriptive.

Une fois de plus, et pour conclure, nous allons revenir sur ce qui précède

pour mettre toutes choses au point et déterminer les localisations anatomiques

de l'hémianesthésie tant dans l'écorce que dans les noyaux et la capsule. Il sera

ainsi plus facile de comprendre, chemin faisant, comment Charcot a pu assigner

un siège invariable aux lésions d'où procède l'hémianesthésie et, parlant, com-

ment ce siège, discuté aujourd'hui et contesté, a pu être localisé dans la cap-

sule interne au lieu dit carrefour sensitif. Un travail récapitulatif et en même
temps très original de Maurice Brécy nous fournit le dernier mot du problème (').

« Dans 65 anciennes observations, dit Brécy, nous avons relevé -41 fois des

troubles de la sensibilité, proportion inférieure à la réalité, puisque ceux-ci

n'ayant pas été recherchés spécialement ont dû plusieurs fois passer inaperçus.

(') M. Brécy. La troubles de la sensibtlilc dans Vliéiniplcgic d'origine cérébrale. Thèse tlo,

Paris, Roussel, 1902.

FiG. 27.— Figurescliémalique d'après l'en-

seignement de Gliarcol. Coupe horizon-
tale de riiémisplière. Tli, Couche opli-

que; — CA, Commissure antérieure: —
CP, Commissure postérieure; — FVA.
Faisceau de Vicq d'Azir; — CIA. Seg-
ment antérieur de la capsule interne;
— G, Genou de la capsule ;

— 1,2. 5, les

trois tiers du segment postérieur de la

capsule.
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Sur 12 hémiplégiques, que nous aAons pu suivre dès le début, 10 présentaient

des modifications plus ou moins marquées de la sensibilité. Nous ne parlons

bien entendu ni d'ancsthésie, ni d'analgésie: car le défaut de localisation n'est

pas à vrai dire une anesthésie. Si l'anesthésie permanente est fort rare dans

riiémiplégie d'origine

cérébrale, 1 à 2 pour

100 d'après Marie,

il n'en est pas de même
des troubles de la sen-

sibilité envisagés d'une

façon plus générale.

Nous avons trouvé la

topoanesthésie et la

topoanalgésie d'une fa-

çon presque constante,

au moins pendant les

premiers jours; très

souvent de l'hypoesthé-

sie, surtout à la main
et à l avant-bras, et l'a-

bolition plus ou moins

complète du sens des

attitudes segmentaires

et du sens stéréognosti-

que. L'hémianopsie la-

térale homonyme était

le trouble sensoriel le

plus fréquent; jamais

nous n'avons constaté

d'analgésie persistante.

« Si l'anesthésie,

l)rise dans son sens

strict, est souvent peu

marquée et très tran-

sitoire, même dans le

cas de destruction par-

tielle du cerveau, il n'en est pas de même des autres Irouljles de la sensibilité.

« Nous n'avons pas le droit actuellement d'affirmer des localisations trop

étroites et beaucoup d'auteurs ont eu le tort de faire trop vite table rase de tous

les faits qui ne cadraient pas exactement avec leurs propres observations.

« Il est évident que les lésions devront siéger au niveau des fibres sensitives

ou de leur terminaison corticale, soit dans la portion postérieure de la région

opto-striée, soit dans la région rolandique, soit dans les parties intermédiaires

du centre ovale. Enfin, par suite de l'épanouissement des fibres, elles devront,

pour occasionner des troubles notables, être d'autant plus étendues qu'elles

seront plus rapprochées de l'écorce. -
,

« Nous avons déjà suffisamment parlé des localisations corticales. A propos

du centre ovale, rappelons que Veyssière avait déjà observé que dans des cas

d'hémianeslhésie très prononcée la couronne radiée pouvait être presque
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séparée à son pied de la couche optique et de la capsule interne. La thèse de

M. Long en contient un bel exemple.

<t Les lésions de la région opto-striée sont plus intéressantes, non seulement

parce qu'elles atteignent un plus grand nombre de fibres sensitives, mais aussi

à cause de leur fréquence. Il est classique de trouver chez un hémiplégique hé-

mianesthésique un foyer du bras postérieur de la capsule interne, empiétant

plus ou moins sur la couche optique.

« MM. Dejerine et Long ont bien montré rimportance de la couche optique

que Charcot avait laissée de côté : c'est une lésion du thalamus en avant du
pulvinar, dans la partie postérieure et inférieure du noyau externe (région du
ruban de Reil) qui donnera lieu aux troubles de la sensibilité générale les plus

intei^es et les plus persistants. Mais il ne faut pas oublier que MM. Sellier et

Verger ont obtenu expérimentalement des troubles sensitifs non seulement par

destruction de la couche optique, mais également du segment postérieur de la

capsule interne. Dans une observation de M. Long, que nous avons déjà

signalée, une lésion de la capsule interne avec intégrité du thalamus s'accom-

pagnait de topoanesthésie et de la perte du sens des attitudes segmentaires. S'il

n'existe pas dans le bras postérieur un faisceau sensitif dont la section donne-

rait lieu au syndrome de Cdiarcot, il s'y trouve du moins des fibres sensitives

mélangées avec les fibres motrices dont la destruction occasionnera une hémi-

plégie pouvant s'accompagner d'hypo'esthésie, de topoanesthésie et de perte du

sens des attitudes. L'extension du foyer au segment rétrolenticulaire de la cap-

sule amènera en outre une hémianopsie latérale homonyme : MM. Sellier et

Verger l'ont également démontré expérimentalement. Enfin les observations de

M. Touche, si elles ne permettent pas encore une conclusion ferme, nous enga-

gent à supposer que l'on doit étendre encore plus vers la région insulo-tempo-

rale le domaine des fibres sensitives, si bien que tout foyer de la partie posté-

rieure de la région opto-striée (extrémité postérieure de la capsule externe, bras

postérieur de la capsule interne, noyau externe du thalamus) pourrait s'accom-

pagner de troubles de la sensibilité. »

M. Brécy continue ainsi : « M. le professeur Brissaud pensait que le syndrome

sensitivo-sensoriel de Charcot pouvait être réalisé par une lésion située à la

partie la plus inférieure de la région opto-striée, au lieu même de pénétration

des fibres du pédoncule. Sur une coupe horizontale au niveau et au-dessous de

la commissure blanche postérieure, de façon à diviser le corps genouillé externe

environ par le milieu de son diamètre vertical, le carrefour sensitif aurait siégé

juste en dehors du corps genouillé externe. On ne peut plus maintenant parler

au point de vue anatomique d'un carrefour sensitif, puisque le ruban de Reil,

actuellement considéré comme le faisceau sensitif, est situé à ce niveau en

dedans du corps genouillé externe, entre le corps genouillé interne et le noyau

rouge. Cette région ne pourrait donc être en rapport direct qu'avec des fibres

de la sensibilité générale qui gagneraient directement la capsule interne sans

arrêt dans la couche optique. Leur existence est mise en doute par beaucoup

d'anatomistes, d'ailleurs elles ne représenteraient jamais qu'une petite partie du

ruban de Reil et non toutes les fibres de la sensibilité générale de la moitié

opposée du corps. Il n'en est pas moins vrai qu'une lésion soit du thalamus,

soit de la capsule interne, descendant jusqu'à cette région, pourra détruire le

corps genouillé externe ou la bandelette optique et les fibres auditives qui vont

du corps genouillé interne et du tubercule quadrijumeau postérieur à la pre-
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mière circonvolution lemporale en traversant le segment sous-lenticulaire de la

capsule. Donc, môme en laissant de côté les fibres du goût el de l odorat dont

le Irajet est encore très obscur, nous aurons ainsi une hémiplégie qui s'accom-

pagnera d'un syndrome sensitivo-sensoriel.

« Nous avons eu précisément l'occasion d'observer un l'ait de ce genre où un

ramollissement très étendu de la région opto-striée s'étendait jusqu'aupédoncule

détruisant la bandelette optique à peu de distance du corps genouillé externe; à

l'hémiplégie s'ajoutaient des troubles sensitifs très intenses avec surdité et hé-

mianopsie latérale homonyme. Peut-être pourrait-on expliquer ainsi certaines

observations d'hémianesthésie sensitivo-sensorielle.

« Nos conclusions paraîtront peut-être bien réservées, surtout si on considère

la précision avec laquelle les anatomistes indiquent le trajet des fd^res sensi-

tives. Elles résultent non seulement des quelques cas que nous avons pu suivre

nous-même, mais aussi de la lecture de nombreuses observations publiées soit

tlans des mémoires ou dans des thèses, soit isolément et dont on trouvera plus

loin les indications bibliographiques. Rappelons que, dans un ouvrage classique

paru récemment, M. Marie, s'appuyant sur 15 faits personnels, avoue rester

dans l'indécision.

« Dans un cas type (Obs. I) avec hémianopsie et surdité nous avons trouvé deux

foyers de ramollissement : au niveau du noyau externe du thalamus et au niveau

de la région insulo-lemporale.

« Un troisième foyer cortical du lobe pariétal inférieur et de la pi'emièrc lem-

porale, sectionnant dans la profondeur des radiations optiques, expliquait les

phénomènes sensoriels.

« Chez une ancienne hémiplégique hémianesthésique (Obs. IV) exislail un

foyer ocreux de la couche optique et de la partie la plus postérieure du bras

postérieur de la capside interne que l'on pouvait suivre sur les coupes en série

jusqu'à la partie la plus inférieure de la région opto-striée, sans entamer pour-

tant le pédoncule.

« Nous avons observé deux volumineuses hémorragies de la capsule externe.

L'une, écornant l'angle postérieur du noyau lenticulaire de la capsule interne

(Ohs. III); l'autre dépassant le noyau lenticulaire venait seulement effleurer le

segment rétrolenticulaire (Obs. V). La première s'accompagnait, avecunedimi-

nulion de la sensibilité tactile, de topoanesthésie, de topoanalgésie, de perte du
sens des attitudes segmentaires et d'hémianopsie ; la seconde seulement de tojio-

analgésie.

« Enfin signalons un cas négatif intéressant (Obs. X), concernant lui volumi-

neux foyer hémorragique occupant le lobe frontal et la moitié antérieure de la

région opto-striée. La couche optique, le bras postérieur de la capsule in-

terne, la moitié postérieure de la capsule externe étaient indemnes ; non seule-

ment les sensations étaient bien perçues, mais elles étaient correctement loca-

lisées. Bien que négatif, ce cas conlirmait les précédents.

« Il est à remarquer qu'il est bien rare de trouver une insensil)ilité complète

à la piqûre d'aiguille, sauf bien entendu au moment de l'ictus ou de la période

terminale. Pourquoi la section des voies centripètes à un certain niveau s'ac-

compagne-t-elle de topoanalgésie et non seulement d'analgésie complète et dé-

finitive? C'est là le point le plus obscur des hémianesthésies d'oi'igine céré-

brale.

On a supposé des centres sous-corlicaux pour les sensations mal différenciées
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de douleur, de température, pour les sensations tactiles des régions autres que

les extrémités, tandis que la région rolandique, réservée à une sensibilité plus

élevée, serait le lieu où sont perçues et conservées les sensations concourant à

former les représentations motrices. Telle est l'hypothèse, proposée notamment
par M. Verger, qui explique d'une façon très satisfaisante l'hémianesthésie

d'origine corticale, mais qu'il est plus difficile d'adapter à l'hémianesthésie

d'origine capsulaire ou thalamique. Puisqu'une lésion à la limite même du

pédoncule produit un syndrome analogue, la localisation de ces centres sous-

corticaux devient bien difficile : il nous faudrait alors revenir aux anciennes

théories sur la protubérance annulaire.

« Si, à la suite de l'ictus, le choc, les troubles circulatoires peuvent être suf-

fisants pour expliquer des troubles passagers de la sensibilité, il faut bien

admettre cjue ceux-ci sont, dans la majorité des cas, sous la dépendance de la

lésion d'un certain nombre de fibres sensitives.

« Étant donné le nombre énorme des éléments corticaux, le nombre et

l'éparpillement des fibres centripètes, une destruction complète ne doit être

qu'exceptionnelle : n'est-il pas permis de supposer qu'après l'atténuation des

symptômes du début la sensation de douleur, qui correspond, en somme, à

l'excitation la plus intense, à l'onde nerveuse la plus forte, pourra, par un phé-

nomène de diffusion, continuer à être plus ou moins nettement perçue grâce

aux fibres et aux cellules corticales encore intactes? La localisation, qui, comme
nous l'avons vu, est la conséquence directe de la distribution anatomique des

centres et des conducteurs, sera supprimée par le fait même de la rupture de

ces derniers : le malade rapportera sa sensation à un autre point de la péri-

phérie, ou même ne lui attribuera aucune localisation.

« Peut-être même, malgré les expériences de jMunk, qui pratiquait l'extirpa-

tion bilatérale des zones corticales sensitivo-motrices, l'autre hémisphère pour-

rait-il jouer un rôle de suppléance pour cette perception plus ou moins confuse

des excitations fortes : ce serait une explication de l'allochirie que l'on observ.e

assez fréquemment.

« Plus tard, plus ou moins rapidement, suivant l'étendue des lésions, l'âge

du sujet, la vitalité des éléments anatomiques, des suppléances pourront s'or-

ganiser définitivement; les sensations seront plus nettes; bientôt leur localisa-

tion, conséquence de la nouvelle distribution anatomique des conducteurs et

des centres, retrouvera son ancienne exactitude.

« Il ne s'agit bien entendu que de simples hypothèses auxquelles on ne doit

attribuer qu'une importance très relative; peut-être même serait-il préférable

d'avouer notre ignorance sur la situation exacte ou tout au moins sur le fonc-

tionnement des organes de la sensibilité dans le cerveau .
»

Diagnostic. — Ici encore il nous faut revenir sur les symptômes.

L'hémianesthésie d'origine cérébrale ne dépasse guère, avons-nous dit, la ligne

médiane. Tantôt, surtout quand elle est d'origine capsulaire, elle est totale et

intéresse la moitié du corps : face, tronc et membres du même côté. Tantôt,

surtout quand elle relève d'un foyer cortical, elle est partielle et en rapport, du

reste, avec l'hémiplégie qui se présente souvent sous le type de monoplégie

associée.

Quelle que soit sa distribution, l'hémianesthésie cérébrale est complète ou

incomplète. Dans le premier cas, assez rare du reste, elle rappelle l'hémi-
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aneslhésie des hystériques : les sensations tactiles, douloureuses et thermiques,

sont profondément abolies. Dans le second, ces sensations sont plus ou moins

diminuées; quelques-unes peuvent même être entièrement conservées : le

type de dissociation, qu'on connaît aujourd'hui sous le nom de « syringo-

myélique », avait été noté par Landois et Mosler (').

Nous savons que l'hémianesthésie cérébrale est ordinairement fugace et

transitoii'e, puisqu'elle peut ne durer que quelques heures. Du moins il est très

fréquent de la constater après l'ictus, et de ne plus la retrouver quelques

jours après. C'est en raison de sa fugacité qu'elle paraît rare. Mais parfois

aussi elle dure des mois et même des années, jusqu'à la mort. Elle peut aussi

survivre à l'hémiplégie, qui s'atténue ou disparaît.

En présence d'une hémianesthésie sensitive, le problème se réduit à un

dilemme : ce signe relève-t-il d'une lésion cérébrale ou de l'hystérie? Les

hémianesthésies saturnine, alcoolique, etc., que l'on pouvait discuter autrefois,

n'ont plus guère aujourd'hui d'autonomie, et relèvent, semble-t-il, de l'hystérie.

S'il y a hémiplégie avec exaltation des réflexes et trépidation spinale, si le signe

de Babinski existe, il s'agit très probablement d'une hémianesthésie d'origine

organique. Mais l'hémiplégie spasmodique coexistante n'est pas constante, ainsi

qu'en témoignent quelques observations, soit qu'elle n'ait jamais existé, soit

plutôt qu'elle ait disparu. A défaut d'hémiplégie, la coexistence très fréquente

d'hémichorée ou d'hémiathétose plaidera évidemment pour une lésion céré-

brale matérielle. Cependant l'hémichorée peut également faire défaut. On peut

n'avoir affaire qu'à une hémianesthésie pure et simple ou, tout au moins,

accompagnée de troubles moteurs assez légers pour passer inaperçus; et dans

ce cas le diagnostic devient plus difficile. Toutefois un hystérique qui a des

troubles de la sensibilité d'un côté du corps présente généralement d'autres

stigmates. Et, en outre, son hémianesthésie est mobile, contradictoire, fugace,

subconscienle, accessible aux esthésiogènes, etc.

Dans l'hémianesthésie d'origine organique (capsulaire ou corticale), l'anes-

thésie n'est jamais absolue comme dans l'hystérie. Elle est plus marquée au

niveau des membres (du membre supérieur surtout) qu'au niveau du tronc et de

la face, et au niveau des extrémités qu'à la racine des membres. Elle n'est

jamais distribuée en segments et limitée par des lignes nettes; elle va au

contraire en se dégradant progressivement. Elle entraîne des troubles et une

gène des mouvements que ne produit pas Fanesthésie des hystériques. Les sens

spéciaux sont respectés ou touchés bilatéralement et passagèrement. Une excep

tion, à cet égard, s'impose pour la vision. Mais ici il n'y a jamais ni rétrécis-

sement du champ visuel ni vue double; il y a hémiopie latérale homonyme,
symptôme qui n'existe pas dans l'hystérie.

Du reste, il faut bien savoir que l'hystérie peut se superposer et s'associer

aux maladies organiques.

Quand on a éliminé l'hystérie, il reste à savoir si rhémianesthésie relève

d'un foyer cortical ou d'une lésion capsulaire. Les caractères que nous avons

signalés plus haut et les signes concomitants permettront d'habitude de s'en

rendre compte. La coexistence d'une aphasie, d'une épilepsie jaksonnienne,

d'une paralysie associée plaideront en faveur d'une lésion corticale.

Nous n'avons eu en vue ici que l'hémianesthésie de cause cérébrale. Nous
verrons plus loin les caractères propres à l'hémianesthésie de cause spinale.

(') Landois cl Mosleb. Beri. klin. Worh., 1868, p. -401.
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CHAPITRE YI

HÉMIANOPIE

Définition.— On sait que l'hémisphère cérébral d'un côté est en rapport pour

les sensations comme pour les mouvements avec le côté opposé du corps. Les

sensations tactiles, par exemple, qui impressionnent le côté droit, sont perçues

par l'hémisphère cérébral gauche. Il en est de même pour les sensations

A'isuelles. L'image d'un objet que nous voyons à droite appartient à l'hémisphère

gauche. Cette image est-elle supprimée? On dira qu'il existe une hémianopie

droite, dans le même «ens que l'on dit hémianesthésie droite. Uhémianopie ou

Jiéraianopsie est donc la suppression complète ou incomplète de l'une des moi-

tiés du champ visuel. L'analogie n'est pas absolue entre les sensations tactiles

et visuelles parce que, en réalité, nous voyons à droite avec la moitié gauche de

nos deux rétines et à gauche avec leur moitié droite. Elle n'en existe pas moins,

car c'est bien la rétine droite qui concourt le plus à la vision à droite.

L'hémianopie que nous avons prise pour type intéresse les deux moitiés cor-

respondantes ou homonymes du champ visuel des deux yeux : c'est l'hémianopie

homonyme droite ou gauche

(fig. 29). Elle est dite aussi

latérale par opposition à l'hé-

mianopie homonyme supé-

rieure ou inférieure. Mais ces

deux dernières variétés sont

encore mal connues; nous les

laisserons de côté. On les a

désignées aussi sous le nom
d'hémianopies en secteur, dans

la pensée que les différents

segments de la rétine pouvaient être projetés sur des territoires corticaux

distincts (Munk). Von Monakow nie cette projection, en s'appuyant sur le rôle

joué par les centres ganglionnaires. Ce qu'il faut retenir, c'est qvie l'hémianopie

latérale peut consister en scotomes symétriques.

Ce n'est pas tout : on a étendu le terme d'hémianopie. On appelle hémianopie

liétéronyme celle qui consiste dans la suppression d'une moitié de l'un des deux

champs visuels et de l'autre moitié de l'autre. L'hémianopie est alors droite

d'un côté et gauche de l'autre; autrement dit, elle est nasale ou bien temporale

pour les deux champs visuels à la fois. Une lésion placée au-dessus ou au-des-

sous du chiasma peut par compression déterminer une hémianopie Jwrizontale

supérieure ou inférieure.

Enfin l'hémianopie peut n'être pas binoculaire; elle peut être simplement

monoculaire, s'il s'agit d'une lésion qui n'intéresse que la moitié de l'un des

nerfs optiques.
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Localisation. — Pour comprendre la localisation de toutes les autres variétés

d'hémianopie, il est indispensable de se baser sur les données anatomiques et

physiologiques actuellement connues. Le tra jet des voies optiques est aujourd'hui

bien fixé, la discussion ne porte plus que sur les limites exactes du centre

visuel cortical.

Au delà du nerf optique les fibres visuelles passent dans le cliiasma, puis

dans la bandelette optique et vont se perdre dans les centres sous-corticaux ou

ganglionnaires, à savoir dans le tubercule quadrijumeau antérieur, le pulvinar

et le corps genouillé externe où elles viennent s'arboriser. Le l'ait important est

que ces nerfs optiques ne subissent dans le chiasma qu'une sinni-ij^russation,

de telle sorte que la bandelette optique d'un côté contient deux faisceaux dis-

tincts : l'un volumineux qui s'entre-croise au niveau du chiasma, passe dans le

nerf optique opposé et vient s'irradier dans la moitié nasale de la rétine, l'autre

moins épais passe dans le nerf optique correspondant et vient se perdre

dans la moitié temporale de la rétine : on conçoit aisément qu'une lésion de

la bandelette gauche, par exemple,

entraîne une hémianopie homonyme
latérale droite, puisque nous voyons

à droite avec la moitié gcaiclie de

nos deux rétines. Cette disposition

n'existe que chez les vertébrés su-

périeurs, dont les deux champs
visuels se confondent plus ou moins.

Les fibres qui ne s'entre-croisent pas

dans le chiasma sont d'autant plus

nombreuses que la partie commune
des champs visuels est plus large.

Cette semi-décussation, cjui n'était

encore qu'une hypothèse (Newton)

lorsque Charcot écrivait ses leçons

sur les localisations cérébrales, a été

confirmée surtout par l'étude des

dégénérescences expérimentales et

anatomo-pathologiques(') (Gudden).

D'autre part, les dégénérescences

expérimentales ascendantes obte-

nues par l'ablation du globe ocu-

laire chez le lapin nouveau-né en-

traînent l'atrophie du nerf optique

et de la bandelette opposée, du corps

genouillé externe, du pulvinar et des

tu hercules quadi'ijumeaux antérieurs

(von Monakovv).

V. Monakow obtient, par l'ablation

du lobe occipital, une dégénérescence

descendante portant sur les trois mêmes noyaux gris (corps genouillé externe,

pulvinar, tubercule quadrijumeau antérieur), et aussi sur les radiations optiques

(') Déjà, en 1754, Panizza (cité par Tamburim) avait observé celle dégénéi'escence chez
l'homme et les animaux.

Fk;. TiO. — l'.adialioiis optiques (FS) vues scliémaliciuc-
rnent sur une (oui)e liorizonlale de la région occipi-
tale. Elles \ icnnent de la pointe occipitale (O"; et de
la l'ace inlerne de l'hémisphère. Elles ahonlissenl en
axant an thalainns ('rhi, au corps genouillé externe
((JE) et an tubei'cule (|uadrijumeau antérieur (QAi.

—

Elles l'oni suite, sons la corne orcipilale du ventri-
cule, au faisceau longitudinal intérieur (FEI). —
O*. O'', (luali'ième et cinquième circonvolutions occi-

|iitales ou gyrus fusiforme et gyrus lingual; Cy-i-O'%
jonclion du lolie carré et du gyrus lingual

;
Ilip, cir-

convolulion de rhip|)0campe
;

o/^, sillon de l'hippe-

canipe; K scissure calcarine; o/^, quatrième silUui

occipilo-lemporal.Les stries à la face interne dn lotie

ocripilal représenlenl le foyer de l'hémiopie corlicale
(gvrus lingual el l'usifornie G'*, O' .
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de Gratiolet. « Ces radiations optiques sont les faisceaux de projection qui
établissent une connexion directe entre la sphère visuelle corticale et les

noyaux centraux de l'appareil optique.... » On les a appelées lame des fai-

sceaux optiques (Meynert) et substance sagittale du lobe occipital (Wernicke).

Ces radiations optiques naissent du
pulvinar, du corps genouillé externe,

du tubercule quadrijumeau antérieur

(et même de la bandelette optique,

d'après Gudden), autrement dit des

centres sous- corticaux ou ganglion-

naires oia elles entrent en rapport avec

les arborisations terminales des fibres

de la bandelette optique correspon-

dante. Puis elles enveloppent la partie

externe du corps genouillé et du pulvi-

nar pour former le « champ de Wer-
nicke » et ensuite se dirigent vers le

lobe occipital en décrivant une courbe

autour de la corne occipitale du ven-

tricule latéral. Ces radiations traver-

sent donc le segment retro-lenticulaire

delà capsule interne. On conçoit qu'une

lésion puisse les atteindre en même
temps que le faisceau moteur et le

« faisceau sensitif » et déterminer une

hémianopie coexistant avec une hémi-

plégie et une hemianesthésie. Cette

lésion devrait intéresser la partie sous-thalamique de la capsule (Dejerine).

Il était nécessaire de rappeler brièvement ces faits, sans lesquels il

est impossible de s'expliquer l'hémianopie dans ses différentes localisations.

FiG. 51. — Lésion corticale (stries obliques) divi-

sant, clans la profondeur, les radiations optiques
ou faisceau sensitif (FS), et produisant l'hémiopie.

Mêmes lettres que pour les figures précédentes.

FiG. ô2. — Sphère visuelle corticale (d'après Via- Fig. 55. — Sphère corticale visuelle limitée en haut
let)) : O*, gyrus fusiforme; O'', gyrus lingual; par la scissure calcarine. Le cuneus n'en fait

O", cuneus. pas partie.

Reste à déterminer la localisation corticale -de l'hémianopie. Or celle-ci n'est

que la terminaison du faisceau sensitif visuel. Les faisceaux sensitifs abou-

tissent à tout l'étage inférieur du lobe lingual, depuis l'extrémité postérieure de

cette circonvolution, c'est-à-dire depuis le pôle occipital, jusqu'à l'uncus de

l'hippocampe, en arrière du noyau amygdalien. Un certain nombre se jettent
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aussi dans le lobule fusifornie et peut-être même dans la troisième circon-

volution occipito-temporale. Il n'est pas d'observation d'hémianopie d'origine

corticale où le cuneus .soit seul lésé ; et cela ne nous pei'met pas de souscrire

aux conclusions de N. Vialet('), qui étend au cuneus la sphère visuelle corti-

cale. Il n'est pas démontré, d'ailleui's, que le cuneus ait des fibres de projection.

La disposition anatomique de la corne occipitale du ventricule latéral est telle

que le faisceau longitudinal inférieur (portion du faisceau sensitif réfléchi sous

le ventricule) s'épuise dans « la partie moyenne et inférieure de l'écorce du

gyrus lingual, par conséquent au-dessous du cuneus(-) ».

Le faisceau longitudinal inférieur ne pourrait aboutir au cuneus, parce que

la lame festonnée, qui circonscrit le fond de la scissure calcarine en formant un
faisceau d'association entre le lobule lingual et le cuneus, lui interdit toute con-

nexion avec la substance grise de ce dernier. Et si le faisceau sensitif n'atteint

pas le cuneus par la voie du faisceau longitudinal inférieur, il est impossible de

comprendre comment il pourrait l'atteindre par une voie supérieure, au-dessus

du ventricule, au-dessus du forceps major.

Nous ajouterons que la scissure calcarine, qui forme le centre de la sphère

visuelle de l'homme, se prolonge

quelquefois à la face externe de l'hé-

misphère et que, par conséquent,

l'hémianopie peut résulter d'une des-

truction de la partie la plus posté-

rieure et externe du lobe occipital,

.lusqu'à présent, la lésion ayant tou-

jours été trouvée sous-corticale, on

doit attribuer l'hémianopie d'origine

cérébrale à l'interruption des fibres

de projection corticothalamiques

parties de la lèvre inférieure de la

scissure calcarine et des deux circonvolutions situées au-dessous. La figure

7)4 représente un ramollissement superficiel (cas de Gombault) intermédiaire au

gyrus lingual et au gyrus fusiforme, et ayant produit l'hémianopie.

Dès 1877, Munk avait, par l'ablation unilatérale du lobe occipital, déter-

miné l'hémianopie chez le chien et le singe; par l'ablalion bilatérale du

même lobe, il avait produit l'hémiandiDie double ou cécité coiiicale. Mais,

parmi les physiologistes qui le suivirent dans cette voie, Schœfer et Sanger

Brown furent seuls à confirmer ses expériences('').

Les premiers faits cliniques propices à la détermination du centre visuel chez

l'homme furent fournis en 1879 par Luciani et Tamburini. Nothnagel admet, la

même année, que l'hémianopie peut résulter d'une lésion du lobe occipital.

Bellouard soutient cette doctrine dans sa thèse (1880). Puis viennent les travaux

de Wilbrand, Seppilli, Philipsen, Seguin, avec quelcpies belles observations

de Bouveret, Chauffard, Dejerine, etc., relatives à des cas de cécité corticale.

FiG. 5i. — llciniiiiiupie ; Lé;sioii iiili'iinriliaire au

lobule lingual (O^.T''), et au lol>uli- liisiliinue (T'j.

Le cuneus (O") est intact (cas de Gombault).

(') N. ViALET. Les centres ccrébrnux de la vinion. Thèse de Paris, 1893. Vinletpense, d'une pari,

(|iie les l'adiatioiis oj)ti(iues cnvelopitent la corne occi|)itale à la partie sni)érieure comme
à la partie inrérieiire; d'auti'e part, qu'il n'y a (juc des lésions de la l'ace interne de l'hémi-

sphère qui puissent donner lieu à l'hémianopie.
('^) Aiialomie du, ccrven.u de l'Iwmmc, p. 91.

(^) Henschen limite la sphère visuelle à la scissure calcarine, sui' laquelle les images se pro-
jettent l()[)ograpliiquement comme des images renversées par raj)portaux images rétiniennes.
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Von Monakow, Seguin, Nothnagel et Wilbrand arrivent à cette conclusion

que « le centre visuel est représenté par le territoire de la scissure calcarine et

des deux circonvolutions adjacentes, le cuneus et le lobe lingual » (Vialet)(').

On le voit, cette conclusion n'est pas absolument d'accord avec les notions

anatomiques les plus précises.

D'après Henschen la scissure calcarine constitue le centre visuel cortical,

la réline corticale. Cette rétine corticale comprendrait en avant la macula et en

arrière le champ périphérique. Il y aurait donc un centre cortical de la vision

distincte, qui serait la projection sur l'écorce de la macula lutea. Dejerine fait

remarquer qu'il n'existe aucun exemple de perte delà vision centrale (avec inté-

grité de la vision périphérique), consécutif à une lésion corticale. Si dans les

cas d'hémianopie double la vision centrale reste souvent normale ou se réta-

blit rapidement, c'est qu'un point de l'écorce occipitale serait resté sain. Reste-t-il

une zone intacte dans le centre visuel, la vision centrale est conservée. Du reste,

l'anatomie normale laisserait supposer que la macula lutea doit entrer en rapport

avec toute l'aire'visuelle de l'écorce. Au surplus, la cfuestion du centre macu-
laire n'est pas encore défînilivement résolue.

On sait simplement que le nerf optique renferme des faisceaux distincts pour

la macula lutea ou fovea centralisa l'un est direct, l'autre croisé. On sait, en

d'autres termes, qu'il y a des fdjres visuelles spéciales pour la vision centrale et

que chaque macula a une double représentation corticale. Or, il est remarquable

de voir généralement cette vision centrale conservée dans l'hémianopie latérale

d'origine corticale, même avec « destruction totale(?) du centre visuel » (Vialet).

Cette conservation n'est du reste pas constante. On a publié plusieurs faits

d'abolition totale et permanente de la vision. On concevrait du reste mal cette

intégrité de la vision centrale avec une destruction complète des deux centres

visuels. Wilbrand explique cette conservation de la vision centrale par la décussa-

tion incomplète des faisceaux maculaires. Quant à la question du rétrécisse-

ment du champ visuel qui complique parfois l'hémianopie et se manifeste dans

la portion conservée du champ visuel, elle est encore plus obscure et l'on peut

dire qu'elle n'a pas reçu d'explication véritable. On peut avancer cependant

qu'elle n'est pas rare, puisque Kûstermann l'a relevée 16 fois sur 27 obser-

vations. Tout récemment, Ferrand en présentait un exemple à la Société de

Neurologie.

£xiste-t-il des centres spéciaux pour l'espace, les couleurs, la lumière? —
Wilbrand admet trois centres distincts. Et de fait l'hémiachromatopsie partielle,

limitée à une couleur ou deux, n'est pas très rare ; mais il est probable qu'elle

n'est qu'un degré de l'hémianopie (Vialet).

Nous avons surtout parlé de la localisation corticale de l'hémianopie homo-

nyme. La même variété d'hémianopie peut être produite par une lésion de la

bandelette optique du côté opposé (tumeurs), plus rarement du pulvinar. Il

n'existe pas de données précises, indiscutables, établissant chez l'homme l'hémia-

nopie par lésion des tubercules quadrijumeaux et du corps genouillé externe.

L'hémianopie temporale ou nasale (hétéronyme) se produit en conséquence

d'une lésion médiane du chiasma, le plus souvent par des tumeurs de la glande

pituitaire (acromégalie)(-).

(') Pour l'iiistorique de la question, nous renvoyons le lecteur à l'excellente thèse de

Viatel (Paris, 1803).

(*) Bloq et Onanoff.
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Nous résumerons ainsi qu'il suit les principaux faits relatifs à Tanatomie

pathologique de l'hémianopie.

Pour ce qui est de l'héniianopie d'origine corticale, il s'agit presque toujours

d'un ramollissement de la face interne du cerveau dans la région indiquée

(voir le schéma). Les lésions sont souvent beaucoup plus profondes qu'on ne

le soupçonne et l'examen microscopique est nécessaire. Jusqu'à présent on a

toujours trouvé des lésions sous-corticales. Exceptionnellement, il s'agit d'un

foyer hémorragique sous-cortical comme dans l'observation de Chauffard

(cécité corticale).

// suffit que la lésion intéresse Je faisceau visuel à sa partie inférieure pour

produire l'hémianopie. Certaines lésions du lobe temporal, ou pariétal, et sur-

tout du pli courbe sont dans ce cas. 11 va sans dire que la nature de la lésion

est indifférente : on peut avoir affaire à une tumeur, sarcome, gliome, abcès,

hématome, traumatisme (coup de feu) du lobe occipital ou pariétal.

On a signalé quelques i-ares observations d'hémianopie dans les névroses, dans

Vhystéro-neurasthénie (Dejerine et Nolet 1S94), dans Y/iystérie (P. Janet J890).

Cette hémianopie est variable dans ses limites, mobile e' généralement transi-

toire.

Séméiologie. — Au point de vue clinique, la première question à résoudre est

la détermination de l'hémianopie.

Il est rare que le malade accuse le phénomène catégoriquement; en général,

le fait demande à être recherché. Cependant certains sujets disent qu'ils ne

voient que la moitié des objets, la moitié des figures : tel est le cas de l'hémi-

anopie homonyme, dont un malade de Charcot nous fournit un bel exemple (') :

« Du côté droit, le champ visuel était pour lui limité au point qu'il ne voyait

(en jouant au billard) que la moitié du tapis vert, la moitié de la bille, et qu'il

perdait de vue les billes dès que celles-ci entraient dans la partie droite du

champ visuel. » Cet homme, hémiplégique droit, avait eu de l aphasie ; il avail

de la cécité verbale, association fréquente, puisque la lésion qui cause la

cécité verbale se localise au pli courbe du côté gauche, région voisine de la

sphère visuelle.

Souvent le malade ne se plaint que d'avoir la vue faible ou trouble du côté

de l'hémianopie latérale. S'il s'agit d'un malade atteint de cécité verbale surtout,

on cherchera immédiatement l'hémianopie de la façon suivante.

Il faut examiner séparément les deux champs visuels et, pour ce faire, fermer

l'un des yeux dumalafle. Un examen grossier sans appareil peut suffire au dia-

gnostic dans les cas typiques. On conçoit que, s'il s'agit seulement de scotomes

symétriques, il sera nécessaire de faire usage du campimètre. Chose curieuse,

nous l'avons dit, la vision centrale est généralement respectée. Quelquefois il

existe un rétrécissement concomitant du champ visuel; toujours alors le champ
visuel correspondant du côté de l'hémiopie est plus l'étréci, ce qui tient à ce

que les fibres visuelles non entre-croisées sont moins nombreuses que les fibres

entre-croisées.

L'hémianopie peut être transitoire et accompagnée du scotome scintillant :

c'est là une forme tout à fait spéciale et dont l'histoire se confond avec celle

de la migraine ophtalmique. La durée ne dépasse guère vingt minutes et peut

être moindre.

(•) Œuvres complètes, ISOO, I. III. p. 159.
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Dans une observation de Lamy, l'hémianopie homonyme transitoire coïnci-

dait avec une épilepsie scnsitivo-sensorielle d'ori^^ine syphilitique, et de plus,

fait très intéressant, elle s'accompagnait d'hallucinations visuelles d'un

côté, représentant une figure d'enfant bien déterminée que le malade ne

se rappelait pas avoir jamais vue.

Pour Oppenheim l'hémianopie bi-

latérale oscillante pai- lésion du

chiasma est attribuable à la syphilis.

Le phénomène une fois constaté

demande à être localisé sur une

partie déterminée du trajet des

fibres optiques.

Règle générale, dit-on, « l'hémia-

nopie dont la cause est située au-

dessous ou au niveau des centres

ganglionnaires s'accompagne de la

perte du réflexe pupillaire à la lu-

mière, quand on projette un rayon

lumineux sur la demi-rétine corres-

pondant à la lésion : c'est la réaction

pupillaire hémiopique ou hémiréti-

FiG. 00. - Mensuration des diamètres du champ visuel, nienne. Il faut savoir que le réflexe de

la pupille pour la lumière peut man-
quer dti fait d'une affection concomitante, comme le tabès, par exemple. Aussi,

suivant Blocq et Onanoff, l'hémianopie homonyme incomplète, avec scotomes,

parfaitement .symétriques, et conservation de l'acuité visuelle centrale, doit être

mise sur le compte d'une lésion hémisphérique, même si le réflexe pupillaire à

la lumière est absent. Cette symétrie aura une valeur diagnostique réelle si ce

genre d'hémianopie se montre chez un sujet tabétique, ou chez un sujet atteint

d'ophtalmoplégie interne ou totale. »

L'hémianopie incomplète à scotomes parfaitement symétriques avec cécité

verbale permettra aussi de localiser la lésion dans l'écorce ou la couche sous-

corticale du cerveau. Bien entendu, il n'y a que l'hémianopie di'oite qui se

complique de cécité verbale. Une exception doit être faite, au moins théorique-

ment, pour les gauchers.

« On peut diviser la voie optique, depuis les bandelettes jusqu'à l'écorce du

lobe occipital, en trois parties (Wernicke) : la première comprend le trajet du

faisceau médullaire sagittal dans le lobe occipital : hémiopie homonyme, sans

autre phénomène central ; le second comprend le point d'émergence du faisceau

médullaire sagittal dans la capsule interne et les ganglions terminaux des ban-

delettes, à savoir le pulvinar, le corps genouillé externe, le tubercule quadriju-

meau antérieur : hémiopie avec hémicmesthésie ; la troisième, enfin, comprend les

bandelettes optiques pendant leur trajet à la base : hémiopie avec hémiplégie. »

(Hirt.)

Toutes les hémianopies monoculaires sont dues à des lésions du nerf optique.

Quant aux hémianopies binoculaires hétéronymes, qu'il s'agisse d'hémianopie

nasale, temporale, supérieure ou inférieure, elles relèvent d'une lésion du

chiasma, occupant les angles postérieur ou antérieur dans le cas d'hémianopie

bitemporale, les angles latéraux dans les cas d'hémaniopie nasale, l^s régions
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supérieure ou inférieure du chiasma dans les exemples d'iiémianopie supérieure

ou inférieure.

Donc les lésions du chiasma frappent les deux yeux, en déterminant des

troubles de la vision centrale et des modiflcations du champ visuel qui varient

suivant la localisation du foyer morbide. 11 n'en est pas de même des lésions

du nerf optique qui ne provoquent que des altérations visuelles unilatérales.

Mais il est nécessaire d'ajouter que les lésions du chiasma ne déterminent géné-

ralement pas une hémianopie franche avec des limites nettes. Il s'agit bien plu-

tôt de rétrécissement du champ visuel se rapprochant plus ou moins de l'hémia-

nopie.

Lorsque le foyer morbide atteint les bandelettes, l'hémianopie homonyme la-

térale est habituellement nette et complète. Pendant un certain temps le fond de

l'œil reste normal, mais, à la longue, survient une décoloration de la papille,

qui indique la dégénération descendante. Souvent avec cette hémianopie

coexistent des paralysies oculaires directes et une hémiplégie croisée. Il en

est de même c{uand la lésion intéresse le pulvinar. Dans l'hémianopie corticale

ou sous-corticale, la réaction hémianopique fait défaut et le fond de l'œil

reste toujours normal. Il est vrai que ces deux traits se voient plus ou

moins longtemps dans les hémianopies de la l>ase. L'hémianopie corticale ou

sous-corticale est, par contre, accompagnée parfois de cécité verbale.

Bref, pour localiser la lésion qui détermine l'hémianopie homonyme latérale,

il faut se baser moins sur les caractères propres de l'hémianopie de tel ou tel

siège (basale, de la bandelette, des régions intermédiaires, des radiations op-

tiques, corticale) que sur les phénomènes concomitants (paralysie oculaire,

hémiplégie, hémianesthésie, cécité verbale, etc.).

Nous n'avons pas à faire ici le diagnostic de la nature de la cause de l'hémia-

nopie.

L'hémiopie peut guérir (hémorragie, syphilis, etc..) Elle reste souvent sta-

tionnaire. Nous avons vu qu'elle pouvait être transitoire ou oscillante. Elle

<lébute brusquement ou insidieusement.

Il nous reste à dire un mot de l'hémianopie double, ou récité corticah', ou

anopie corticale. Si l'hémianopie se produit successivement des deux côtés,

en deux temps, comme cela arrive presque toujours, la première atteinte peut

rester ignorée jusqu'au jour où se produit la seconde (Obs. III de Chauffard).

Pourtant l'anopie corticale peut se réaliser en un temps par lésion simultanée

des deux lobes occipitaux (cas de Bouveret).

La cécité corticale est en rapport avec la destruction du centre des percep-

tions visuelles : mais le centre des souvenirs visuels peut rester intact (pli

courbe) et dans ce cas persiste « la faculté de réveiller les impressions visuelles

antérieurement perçues ». Il peut même encore ici exister des hallucinations vi-

suelles d'origine centrale.

La cécité corticale peut être transitoire (Séguin) dans la migraine ; elle peut

l'être aussi dans les intoxications telles que l'urémie, l'éclanqisie puerpérale

(ChaulTard) (').

L'hémianopie douljle ou cécité corticale est caractérisée, comme l'hémia-

nopie corticale unilatérale, par l'absence de la réaction hémiopique de 'Wernicke

et par l'intégrité du fond de l'œil. Tantôt la cécité est complète et totale, tantôt

(') CiiAUFFAitD. Reoiie de méd., 18S8.
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la vision centrale est conservée ou reparaît assez rapidement, tandis que la

vision périphérique reste définitivement abolie. Nous avons vu plus haut que
cette intégrité de la vision centrale tenait probablement à l'existence des deux
faisceaux maculaires dans chaque bandelette, l'un croisé et l'autre direct, et

aux rapports de la macula lutea avec toute l'aii'e visuelle corticale des deux
côtés. Si toute cette aire visuelle est détruite bilatéralement, on a affaire à une

cécité totale et complète, comme dans le cas publié par Dejerine et Vialet

(1893). S'il persiste intacte une zone de cette aire visuelle, la vision centrale sera

conservée. On peut accepter cette manière de voir jusqu'à ce que l'hypothèse de

Henschensurle centre maculaire cortical soit démontrée par des faits irréfutables.

ha cécité psychique est tout à fait autre chose que la cécité corticale : c'est

précisément la perte du souvenir des images optiques ; elle est, en d'autres

termes, pour les objets ce que la cécité verbale est pour les mots.

Cécité psychique avec hémianopie. — H. Wilbrand (') signale un cas de

double lésion du lobe occipital avec hémianopie double et homologue, dans

lequel les altérations destructives intéressaient des parties différentes de ce

lobe. Le sujet, malgré la cécité psychique, c'est-à-dire malgré l'incapacité de

reconnaître la signification des objets qu'on lui présentait, avait gardé la faculté

de se figurer, les yeux fermés, les mêmes objets. Il voyait bien qu'on lui pré-

sentait un objet ; mais cet objet ne lui disait rien ; il ne savait plus rien de lui ;

il n'en savait plus l'usage. Et lorsqu'on lui demandait s'il savait en quoi consis-

tait cet objet, les yeux fermés, il le voyait encore par Yesprit, en d'autres termes,

grâce à l'excitation exercée sur le centre de mémoire visuelle par la stimulation

auditive de l'objet énoncé.

Les faits de ce genre, quoique très insuffisamment étudiés au point de vue

de la localisation anatomique, semblent vraiment démontrer l'indépendance et

l'autonomie du centre de la perception visuelle et du centre de la mémoire vi-

suelle. Tous les deux siègent dans le voisinage de la pointe occipitale assez près

l'un de l'autre, le premier sur la face interne, le second sur la face externe du
lobe occipital

;
chaque centre de perception est en connexion avec le centre de

mémoire du même hémisphère et de l'hémisphère opposé. Selon le lieu et l'éten-

due d'une destruction corticale ou sous-corticale, on peut donc concevoir telle

complication de l'hémiopie consistant en une perte de la perception visuelle ou

en une perte de la mémoire visuelle, tantôt simple, tantôt double. Nous revien-

drons sur ce point à l'occasion de l'aphasie sensorielle.

CHAPITRE VTI

APHASIE

Lorsque le néologisme aphasie (à*ao-t'7., a privatif, oâ-j;; parole) fut introduit

par Trousseau dans la nomenclature médicale, il ne semblait pas devoir dési-

gner autre chose que l'impossibilité de traduire la pensée par les mots. L'usage

(') Deutsche Zeilsrhr. fiir Nervenheilkunde Bd. II, Ilfl. 5 cl 6.
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qu'on en fait aujourd'hui s'appliqueà un groupe de troubles fonctionnels « com-

prenant toutes les modifications variées, si subtiles parfois, que peut présenter,

dans l'état pathologique, la faculté que possède l'homme d'exprimer sa pensée

par des signes [facilitas 'signatrix de Kant) » (').

L'histoire de ce mot, créé d'hier, est déjà longue. Les synonymes ou les équi-

valents qu'on tenta de lui substituer dès l'origine témoignent de l'importance

qu'on attribuait à la définilion exacte du nouveau sym])tôme : aphasie^ aphéniie,

ap/ri-aste, alalic, amnésie, furent employés tour à tour. De tous les mots le seul

qui survive est celui d'aphasie ; l'usage, « arbitre souverain », l'a consacré.

Mais il ne lui reste rien de sa valeur étymologique depuis le jour où il a servi à

désigner « le défaut d'adaptation du mot à l'idée », dans toutes les conditions

où la pathologie cérébrale réalise ce défaut d'adaptation. Un homme qui, malgré

l'intégrité fonclionnelle de sa langue et de son larynx, est incapable de prononcer

son propre nom, alors même qu'il se souvient de ce nom, qu'il se le dit mentale-

ment à lui-même et qu'il est encore en état de l'écrire spontanément, cet homme-
là est un aphasique. L'acception étymologique du moi , dans ce cas, est rigou-

reuse. Mais on appelle aussi aphasique celui qui, n'étant pas paralysé, ne sait

plus exprimer sa pensée par l'écriture, au point de ne pouvoir plus signer son

nom, le nom qu'il connaît le mieux, qu'il distingue entre tous à la lecture et

qu'il prononce lui-même imperturbablement. Est encore aphasique celui qui,

n'étant pas sourd, ne comprend plus sa langue maternelle, ne soupçonne pas

que le nom qu'on prononce et qu'il entend est son propre nom, quoiqu'il sache

le prononcer lui même, et le lire et l'écrire couramment. Enfin, est encore apha-

sique quiconque a oublié la signification des mots écrits, ne sait plus lire, pas

même sa propre écriture, pas même ce nom patronymique qu'il vient de signer

de sa propre main.

L'aphasie est tout cela, Bien loin, comme on le voit, de se présenter invaria-

blement identique à elle-même, elle garde, sous chacune de ces formes, une

unité générique indéniable, puisqu'elle consiste toujours dans le défaut d'adap-

tation du mot à l'idée. s'agisse d'une idée à exprimer ou d'une idée à con-

cevoir, à tout objet, à toute action, à toute chose correspond une idée, simple

ou complexe, qui peut être représentée par vm mot ou par un groupe de mots.

Le mot, prononcé ou écrit, est le symbole de l'idée, l'équivalent de l'idée elle-

même ; il en est la représentation matérielle, au sens strict et littéral, puisque

« le sens littéral de représenter c'est rendre présent ». Le mot rend présente

dans le cerveau de l'homme l'idée de l'objet, de l'action ou de la chose, dont il

est l'équivalent. Le défaut d'adaptation du mot à l'idée est donc la disparition

de cette équivalence
;

et, quelle que soit la variété d'aphasie, parmi celles qui

viennent d'être signalées, toujours le trouble morbide se réduit à l'inqiossibilité

d'adapter le mot à l'itlée que ce mot, symbole convenu, représente. Tel apha-

sique ne saura plus exprimer par des sons articulés les idées qu'il conçoit ; tel

autre ne saura plus les traduire par l'équivalent du mot parlé qui est le mot
écrit ; tel autre no sait plus adapter le mot qu'il entend à l'idée que ce mol
représente dans le cerveau de son interlocuteur; tel autre enfin n'adapte plus le

mot écrit, équivalent du mot parlé, à l'idée que le mot écrit représente dans le

cerveau qui en a dirigé le tracé.

Les cas sont, comme on le voit, bien (liff(''rents, mais la même loi les régit
;

(') CiiARCOT. Progrèx médirnt, 188r., p. M\.
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et c'est là l'immense mérite de Broca d'avoir su discerner ces cas et formuler

cette loi dans des termes auxquels il n'y a guère à reprendre : l'aphasie est le

défaut d'adaptation du mot à l'idée.

Si cette définition est presque parfaite, on peut, à la rigueur, lui adresser

deux reproches : d'abord elle n'est pas suffisamment explicite, puis elle n'est pas

encore assez générale.

Voyons pourquoi elle n'est pas suffisamment explicite.

L'aphasique qui ne sait plus exprimer verbalement les idées qu'il conçoit a

certainement perdu la faculté d'adapter le mot à l'idée, il en est de même de

celui qui ne sait plus traduire sa pensée par l'écriture. Mais l'aphasique qui ne

sait plus adapter les mots qu'il enlend à l'idée que ces mots représentent dans

le cerveau de son interlocuteur, celui-là n'a pas perdu, pour cela, la faculté

d'adapter les mêmes mots à ses propres idées. lien est de même de celui qui ne

comprend pas l'écriture, c'est-à-dire qui n'adapte plus les mots qu'il voit aux
idées que ces mots représentent dans le cerveau qui les a dictés, bien que ce

même aphasique soit encore en état de les écrire. Dans ces deux derniers cas,

il ne s'agit plus de l'impossibilité d'adapter des mots à des idées que l'on con-

çoit, mais de l'impossibilité d'adapter des idées à des mots qu'on enlend ou

qu'on voit, c'est-à-dire à des idées conçues par un autre. Si le défaut d'adapta-

tion est le même en apparence, il est différent en réalité, puisque le trouble con-

siste dans l'incapacité, non pas de traduire sa pensée, mais de comprendre

celle d'autrui. Dans le premier cas, il y a défaut d'adaptation du mot à l'idée ;

dans le second, il y a défaut d'adaptation de l'idée au mot. En d'autres termes

l'aphasique dans le premier cas ne peut rien donner, dans le second cas il ne

peut rien recevoir. Le mot, en vertu d'une convention, spéciale pour chaque

idiome, est comme une valeur fictive, monnaie courante de la pensée. Pour que

cette monnaie représente effectivement la pensée, il faut que ses caractères, son

poids, ses dimensions, son effigie, l'ensemble de ses signes, soient connus de

tous ceux qui l'emploient dans leurs opérations, leurs échanges, leur commerce
intellectuels. Pour l'aphasique qui ne sait plus parler, pour celui qui ne sait'

plus écrire, ce commerce devient impossible. Les sons inarticulés du premier,

les griffonnages illisibles du second, n'ont plus rien de commun avec les mots

prononcés ou écrits qui sont la valeur représentative de la pensée. Même impos-

sibilité pour l'aphasique qui ne comprend plus la valeur représentative des

mots qu'il entend, ou celle des mots qu'il voit. C'est une monnaie qu'il ne con-

naît pas^et qu'il refuse.

Dès l'origine, cette distinction fut parfaitement établie par Broca et très ingé-

nieusement exposée par Trousseau. Elle devint le point de départ de la pre-

mière classification rationnelle, des troubles du langage, le jour où Wernicke

démontra que les lésions corticales sont différentes chez l'aphasique qui ne tra-

duit pas sa pensée et chez celui qui ne comprend plus celle des autres. Le pre-

mier genre d'aphasie fut appelé aphasie de transmission ou aphasie motrice, et

^e second genre a/>//as/e de réception ou aphasie sensorielle. Chacun de ces genres

fut séparé lui-même en deux groupes :

L'aphasie de transmission ou motrice comprit l'aphasie (Varticulalion ou aphé-

mie, et l'aphasie graphique ou agraphie.

L'aphasie de réception comprit l'aphasie auditive ou surdité verbale et l'aphasie

visuelle ou cécité verbale.

Ainsi fut provisoirement établie la division des formes cliniques de l'aphasie ;
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division incomplète, mais logique et toujours conforme à la définition : délaut

de l'adaptation du mot à Tidée et de l'idée au mot.

Il faut dire maintenant pourquoi cette définition est encore trop peu com-

préhensive.

Les symboles sont d'ordres très divers. Les chiffres, les caractères algébriques,

les notes musicales, les échelles thermométriques ou barométriques, les heures

du cadran et bien d'autres signes encore sont autant de repirscntcitions d'idées,

dont le souvenir peut se perdre. Les signes convenus de la mimique expressive,

les mouvements de lête qui expriment l'affirmation ou la négation, les intona-

tions vocales de l'interrogation, de l'étonnement, de la réticence, etc., etc., sont

également des symboles, dont Yoiibli doit figurer dans la définition du sym-

ptôme, soit qu'il s'agisse de les exprimer, soit qu'il s'agisse de les comprendre.

L'étude générale des aphasies correspondantes a été esquissée de main de

maître par Gilbert Ballet, dans son remarquable opuscule sur le langage

intérieur.

Surdité verbale. — Kussmaul a donné ce nom à la perte de la mémoire

des mots entendus, ou plutôt de la signification des mots. Wernicke, à qui l'on

doit d'avoir différencié cette « aphasie sensorielle » de l'aphémie, la considérait

comme le type de l'aphasie de réception. Nous en avons déjà parlé au chapitre

des localisations cérébrales. Il est certain qu'en perdant la mémoire de la signi-

fication des mots entendus, on perd la majeure partie des images auditives;

mais les mots ne sont pas les seuls signe>^ audibles de la pensée. Toute une série

de sons coordonnés et méthodiques sont des équivalents d'idées : le timbre de

l'horloge, le sifflet de la machine, bref tous les bruits qui sont appelés, d'une

manière générale, des signaux, ont une signification dont la perte, à l'état pa-

thologique, relève de l'aphasie. Il existe donc, en dehors de la surdité verbale,

autant de surdités qu'il y a dans notre esprit de genres de sons symboliques

représentatifs de telle ou telle idée.

Il résulte de là que la surdité verbale, ou toute autre surdité de même ordre,

n'a rien de commun avec la surdité proprement dite, puisque l'ouïe n'est pas

altérée, puisqu'elle est indépendante de l'état normal ou morbide de l'oreille.

Et, cependant, elle est restée confondue avec la surdité organique, jusqu'au

jour où Baillarger sut, le premier, reconnaître son existence et son autonomie.

La distinction n'était pas facile à faire, et cela excuse en partie les médecins

auristes qui, sauf Trœltsch, n'avaient jamais soupçonné qu on pût être sourd

pour le langage sans l'être pour tout le reste. Le travail de Wernicke ('), qui

date déjà de vingt ans, a donc ouvert un fort beau chapitre de pathologie, et

les publications qui l'ont suivi de près, entre autres une remarquable revue

critique de Seppilli, ont véritablement inauguré une ère nouvelle pour la phy-

siologie pathologique de l'encéphale.

Symptomatologie. — Le sujet atteint de surdité verbale entend la voix et les

paroles comme un son vague et indistinct qui se perd ou se confond au milieu

des autres bruits. Il reconnaît ces derniers et leur attribue leur signification

réelle; seul le langage humain ne lui dit plus rien. Voilà ce qui caractérise la

surdité verbale dans son ensemble. Il faut cependant établir immédiatement
des catégories.

(') Die iijilmshche Sijinptomcncomplcr, Brcslaii, I87i.

TMAlTli Di: .MKDECINE, 2" édit. IX. 10
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Dans une première catégorie figurenL les malades qui perçoivent la voix qui

leur parle, qui se retournent quand on les appelle, mais qui ne se doutent pas

qu'on leur parle. Ils se retournent parce qu'ils ont entendu du bri/it.

A une deuxième catégorie appartiennent ceux qui comprennent qu'o?i parle,

mais qui ne comprennent pas ce qu'o» 'lil. Leur langue maternelle semble

résonner à leurs oreilles comme une langue étrangère et inconnue.

Enfin une troisième catégorie doit être réservée pour ceux qui, reconnaissant

la langue qu'on leur parle, sont capables de répéter ce qu'on leur dit, mais ne

comprennent ni ce qu'on leur dit ni ce qu'ils répètent.

Ces trois catégories sont forcément schématiques. Elles ne concernent pas

des faits d'une pureté irréprochable. Bien au contraire. Les trois modalités

cliniques du syndrome coexistent la plupart du temps chez le même sujet, et

la complexité de l'ensemble varie, d'abord suivant la localisation anatomique,

puis selon la date de la maladie, le moment de la journée, et surtout selon les

mots ou les phrases qu'on prononce. La surdité verbale, en effet, est rarement

cornplète; quelques mots, particulièrement le nom du malade, quelques mono-
syllabes sont encore interprétés. Les images auditives ne sont pas sans influence

sur les images graphiques et visuelles des mots. Aussi n'est-il pas rare qu'à la

surdité verbale s'ajoute un certain degré d'agraphie et de cécité verbale.

Les malades qui ne se doutent pas que le son de la voix articulée qu'ils en-

tendent correspond à un langage, sont en général silencieux, apathiques et

comme stupides. Ils ne parlent pas, ils ne s'entendent pas parler; les sons

coordonnés de phonation qu'ils émettent sont des vibrations dont ils n'ont

même plus aucune idée. « L'état d'âme » qu'une pareille situation doit créer a

quelque chose d'indéchiffrable et qu'on ne peut vraiment soupçonner.

Ceux qui comprennent qu'on leur parle, mais qui ne comprennent pas ce

qu'on leur dit, ont gardé tout au moins l'idée qu'on veut entrer en conversation

avec eux. Ils font effort pour saisir la pensée de leur interlocuteur('). Ils croient

la deviner, et comme ils n'ont pas perdu la faculté de s'exprimer, ils font les

réponses les plus variées, motivées quelquefois par l'intonation de la question

posée, mais souvent sans aucun rapport avec la question elle-même. Leur

physionomie traduit leur désir de comprendre; ils n'ont pas le regard impassible

de ceux qui ne savent même plus qu'on leur parle. Leur élocution d'ailleurs est

forcément très défectueuse. Ouelques-uns sont aphémiques, en vertu d'une

lésion concomitante des centres moteurs du langage ; mais en dehors de cette

complication, dont le mécanisme est des plus simples, l'aphémie s'explique

encore aisément. Si tel sujet, grâce à une aptitude personnelle, pense auditi-

vement, c'est-à-dire s'il ne pense que par les sons qui doivent exprimer sa

pensée, s'il se parle mentalement à lui-même sa pensée, au fur et à mesure qu'il

va l'exprimer, il est certain que,, le jour où il perd la mémoire de la signification

des mots, il perd du même coup la faculté de parler correctemeiït (-). Lesimages

auditives exerçant, en effet, chez la plupart des sujets, une influence prépon-

dérante sur les images motrices d'articulation, il s'ensuit que les troubles de la

parole sont généralement très accusés, et d'autant plus faciles à constater que

le sourd verbal est souvent verbeux et prolixe. Tantôt il emploie les mots les

uns pour les autres (paraphasie), tantôt et plus fréquemment il parle un langage

incompréhensible {jargoiiaphasie). On le prendrait volontiers, à première vue,

(1) Wernicke. Observ. I; Loc. cil.
'

,

(-) Seppilli. Loc. cil., observ. I.
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pour un dément, ou un étranger parlant une langue inconnue de ses auditeurs.

Aune question posée par écrit, et qu'il comprend puisqu'il n'a pas toujours

de cécité verbale, il répond à haute voix. Sa réponse lui est dictée par le réveil

de ses images motrices. Or il sait bien qu'il parle et s'entend parler, et il ne

comprend pas auditivement sa réponse. Il est dans la situation d'un violoniste à

qui l'on demanderait par écrit de jouer un air qu'il sait par cœur, « qu'il a sous

les doigts », et qui, au fur et à mesure qu'il exécute le morceau, se demande si

c'est bien ce morceau qu'il joue. Il ne le reconnaît pas. La mémoire des mouve-

ments combinés du doigté lui permet de le jouer encore; mais l'oreille ne lui

servant plus à mesurer les tons, les intervalles, le rythme, et à contriMer inces-

samment l'action des doigts, il s'embrouille, ne sait plus où il en est et s'arrête.

Tout malade frappé de surdité verbale a, d'ailleurs, beaucoup moins de difflculté

à exprimer sa pensée par l'écriture que par la parole; il est toujours plus porté

à écrire qu'à parler.

Ceux qui reconnaissent la langue qu'on leur parle, qui sont capables de

répéter ce qu'on leur dit, mais qui ne comprennent ni ce qu'on leur dit ni ce

qu'ils répètent, sont comme des perroquets auxquels l'éducation a créé une

série d'images auditives complexes, correspondant à des idées qu'ils n'ont pas ;

mais l'image auditive reste intacte, elle reste en rapport direct avec l'image

motrice. La connexion est tellement étroite que le son articulé perçu par le

malade est immédiatement traduit en un son articulé qu'il répète ou répercute

comme un écho. Or la répétition à haute voix de l'écho articulé peut faire naître

tout à coup l'idée que le mot exprime, si le centre de la mémoire des mouve-
ments de la voix articulée est encore relié aux centres sensoriels de l'audition

encore indemnes. Cette dernière variété de surdité verbale a été appelée surdité

psychique des mots, dénomination justifiée, en somme, puisque la mémoire
d'adaptation de l'idée d'une chose au son articulé qui représente cette chose est

seule en défaut.

On vient de voir que la surdité verbale est souvent incomplète. La plupart

des malades reconnaissent leur nom prononcé devant eux. D'autres reconnais-

sent encore quelques mots familiers. Souvent un mot essentiel leur fait deviner

le sens de toute une phrase. Qu'on change le sens de la phrase, en y laissant

le mot essentiel, et ils l'ont toujours la même réponse. Du reste, ils font souvent

une même réponse à deux ou trois questions successives, quelles qu'elles soient.

Il y a là soit un degré de surdité plus accusé en réalité qu'en apparence, soit

peut-être aussi une simple difficulté d'attention.

11 faut ajouter que la surdité verbale est quelquefois partielle et systémati-

quement limitée à la mémoire auditive d'un idiome. Un malade d'Oré « ne répon-

dait que lorsque la demande qu'on lui adressait était faite en patois. Il ne

comprenait pas quand on lui parlait en français. De même nn Russe, vu par

Charcot, n'entendait plus que difficilement l'allemand, tandis qu'il comprenait

encore le français et le russe » (').

Tout ce qui vient d'être exposé relativement à la surdité proprement dite peut
s'appliquer à la surdité musicale ou arnusie réceptive (impossibilité de reconnaître

un chant ou un air jadis connu, par exemple), et à toute variété de surdité où
l'organe de l'ouïe fonctionne, tandis que l'adaptation du son conventionnel à

l'idée que ce son exprime est devenue impossible. On conçoit donc qu'il doit

(') Bebnabd. Lo(:. cil., |). 142.
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exister, théoriquement, autant de surdités spéciales qu'il y a de variétés de

symboles auditifs. On n'en finirait pas s'il fallait les étudier séparément.

Les plus communes et les mieux connues sont la surdité des sons musicaux

et celle des noms de nombre.

Marche et diagnostic. — Là surdité verbale peut être définitive, mais elle

s'amende souvent dans une certaine mesure. La rééducation du centre cortical

anéanti par la lésion étant impossible, il faut admettre que le malade récupère

la faculté de comprendre ce qu'on lui dit, grâce à l'intervention des autres

centres sensoriels. On a remarqué que les sujets atteints de surdité verbale com-

prennent surtout les personnes qui leur parlent souvent. Une malade de Charcot

parvenait à comprendre, à la condition qu'on lui répétât plusieurs fois les choses

et qu'elle eût soin de bien fixer les personnes qui lui parlaient. C'est le centre

visuel qui, en pareil cas, exerce la suppléance du centre auditif. Le patient

voit les mouvements des lèvres; ces mouvements correspondent, dans son

esprit, non pas à la voix articulée de l'interlocuteur, mais au réveil des images

motrices similaires que l'articulation des mêmes mots exigerait de lui-même.

La compréhension nécessite donc, chez ce malade comme chez le sourd-muet,

une grande attention visuelle, et le résultat, malgré tout, n'est jamais que très

imparfait.

Le diagnostic de la surdité verbale, lorsque le sujet n'est pas aphémique, ne

comporte pas d'autre difficulté que celle qui résulte de sa profonde indifférence

aux stimulations verbales. On le prend pour un dément ou un sourd quelconque.

Lorsqu'on s'est rendu compte que les bruits sans signification sont perçus et

que sa l'aison est saine, le diagnostic est fait. Lorsque la surdité verbale est

compliquée d'aphémie et en outre de cécité verbale (cette dernière complication

est exceptionnelle), on a beaucoup de peine à se prononcer entre l'alternative

suivante : surdité apparente avec mutisme chez un sujet mélancolique dément,

non hémiplégique, ou surdité verbale vraie. Si ces phénomènes surviennent à la

suite d'un ictus avec hémiplégie droite, toutes les probabilités sont en faveur

de la surdité verbale par lésion corticale.

Récemment Raymond (') a publié deux cas de surdité verbale pure, chez deux

hystériques, qui durait depuis neuf mois chez une malade et depuis neuf ans

chez l'autre. Les troubles de l'audition verbale étaient immuables et avaient

résisté jusque-là à tous les traitements. Il s'agissait vraisemblablement de sur-

dité verbale hystérique, à la suite d'auto-suggestion, produite dans un cas par

la crainte de perdre l'ouïe, et dans le second, par le fait de l'impossibilité de

comprendre le français (il s'agissait d'une étrangère venue d'Italie en France).

Il n'entre pas dans notre plan d'insister sur les variétés de surdités symbo-

liques spéciales, telles que l'amusie réceptive. Les cas sont innombrables, et

leur étude détaillée ne peut être abordée ici.

Anatomie pathologique. — Il résulte positivement, de toutes les observations

anatomiques recueillies jusqu'à ce jour, que le siège cortical des lésions qui

produisent la surdité verbale est la partie moyenne de la première circonvolu-

(') Raymond. Sur deux cas de surdité verbale chez deux hystériques. Soc. de neurol.,

0 juillet 1899. L'aphasie hystérique est du reste admise depuis quelque temps, à côté du
mutisme hystérique qui jusqu'alors avait absorbé tous les troubles du langage d'origine

hystérique. Les observations de Ballet, Sollier, Raymond et Janet ont prouvé l'existence

de Vngraphie hystérique, accompagnée ou non d'aphémie. En Allemagne, Wernicke, Mobius
ont cité de leur côté des faits d'aphasies sensorielles complexes qu'ils ont rattachés à

l'hystérie.
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tion temporale gauche (fig. ,16). Quelques faits démontrent que cette localisation

n'est pas absolue : d'Heilly et Chantemesse, Chauffard, l'ont vue à la partie

postérieure de la même. circonvolution, et Petrina et Claus à la partie anté-

rieure. Cela même prouve que certaines compensations «no^Oinj^wes des régions

corticales (') permettent ces variations /bnciionne//e-s. Le mode de distribution

des circonvolutions présente des particularités individuelles assez nombreuses

pour que des résultats anatomiques, en apparence contradictoires, n'infir-

ment nullement la règle générale qui

place dans la première circonvolution

temporale le siège de la surdité verbale.

Quant aux observations anatomo-

pathologiques qui prétendent faire va-

rier à ce point le foyer de la surdité

verbale qu'on pourrait le localiser par-

fois au lobule de l'insula, il n'en faut

tenir aucun compte. Une lésion gros-

sière de l'insula peut coïncider avec

une altération microscopique de la pre-

mière circonvolution temporale. Dans
les cas où le ramollissement de l'insula

a été signalé comme étant la cause de

la surdité verbale, la recherche des

lésions microscopiques de l'écorce tem-

porale n'a pas été pratiquée. Les cas

positifs, conformes à la localisation

(jue nous venons de dire, conservent

donc, jusqu'à preuve du contraire,

force de loi.

Fk;. 5t>. — Localisalion corlicale de la surdité

verbale à la première temporale gauche. Il faut

remarquer que le loyer s'arrête, en arrière, à l'ex-

trémité postérieure de la scissure de Sylvius.

Or cette limite n'est pas celle de la première
circonvolution temporale, qui s'étend plus loin

encore vers la région occipitale. Il y a là une
cause d'erreur dans la délei niinatiou du siège de
la mémoire auditive verbale : suivant que les

auteurs assignent pour limite posiérieure à la pre-

mière circonvolution temporale l'extrémité de la

scissure de Sylvius ou un point plus reculé, ils

ont pu conclure que le foyer de la surdilé ver-

bale occupait la partie inoi/t-nm ou la partie pos-

térieure de la première circonvolution tempo-
rale. — La région figurée sur ce schéma, comme
étant au foyer de la sui'dité, correspond exacte-

ment au pied du pli de passage pariéln-tcmporal

tmnsi'ersc {voy. les Traités d'anatomie clas-

siiiues).

Cécité verbale. — Dans son accop-

lion la plus générale, la cécité verbale

est la perte totale ou partielle de la

mémoire des signes écrits, quels qu'ils soient, reconnus couventionnellcment

comme autant de repré>ienta lions d'idées. Un sujet atteint de cécité verbale voit

les lettres imprimées ou écrites, il peut les décrire en les voyant, il reconnaît

la différence d'un A, d'un O, d'un V, mais il ne sait pas ou ne sait plus que ces

signes représentent la voyelle A, la voyelle 0, la consonne Y. Il lui est donc

impossible de lire, du moins dans l'immense majorité des cas. Aucun trouble

visuel proprement dit n'a rien de commun avec ce phénomène. L'expression

d'amblyopie aphasique qu'on rencontre dans quelques observations déjà an-

ciennes, relatives à des faits de cécité verbale, est tellement défectueuse à

tous les égards qu'elle ne mérite plus désormais que l'oubli.

C'est Kussmaul qui, le premier, sut bien distinguer la cécité verbale des

autres variétés de l'aphasie, et qui, en lui donnant ce nom qu'elle a conservé, a

le mieux contribué à la définir.

La première autopsie de cécité verbale faite en France, et dont le résulttit con-

corde avec ceux de Kussmaul, fut publiée par Dejerine.

(') ^'oy. Analnrnie du, cervcdii île Tliomme. Introd . p. lxxi, Paris, Masson, Î805.
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Depuis lors le chiffre des vérifications anatomo-pathologiques s'est considé-

rablement accru; les observations probantes sont nombreuses ('). Il ne s'agit,

bien entendu, que des faits suivis d'autopsie; les autres ne se comptent plus, et

il n'est pas sans intérêt de faire remarquer que, parmi celles-là, les plus ancien-

nes ne sont pas les moins instructives (^).

Symptomatologie. — Rien n'est plus variable que les manifestations cliniques

de la cécité verbale, pour la raison que ce symptôme ne se présente à l'état de

pureté que dans des cas tout à fait exceptionnels. La plupart des observations

concernent des malades qui, concurremment avec la cécité verbale, avaient

soit de la surdité verbale, soit de l'aphasie motrice, soit de l'agraphie, soit enfin

et surtout vme combinaison en proportions diverses de tous ces symptômes
réunis. Il faut dire encore que la cécité verbale n'est presque jamais totale; le

plus souvent il reste une parcelle de mémoire, grâce à laquelle certains carac-

tères graphiques peuvent être reconnus. Enfin la difficulté de l'étude s'accroît

fréquemment par le fait que ces malades cherchent à se corriger du symptôme
par une éducation nouvelle et y réussissent en partie. Pour toutes ces raisons,

il n'est guère possible d'étudier la cécité verbale comme un trouble toujours

identique à lui-même, mais comme un ensemble de phénomènes similaires dont

la schématisation, sinon la description rigoureuse, est relativement facile.

Tout d'abord, et sans préjuger ce qui doit résulter des examens anatomiques,

on peut établir que la perte de la mémoire des signes écrits étant produite par

une lésion de la région pariétale postéro-inférieure, l'hémiplégie motrice ne lui

est pas forcément associée. Elle peut faire suite à un ictus hémiplégique qui

n'entraîne pas une paralysie définitive; elle peut aussi survenir sans ictus et

constituer toute la symptomatologie du ramollissement cortical. Dans les cas

où elle est combinée avec une hémiplégie, l'impotence fonctionnelle des mem-
bres occupe toujours le côté droit; s'il existait une hémiplégie gauche en même
temps qu'une cécité verbale, on pourrait induire de ce fait, presque sans

restriction, que les deux hémisphères sont lésés: la lésion de l'hémisphère gau-

che est seule capable de produire la cécité verbale, comme la lésion de l'hémi-

sphère di'oit est seule capable de paralyser les membres et la face du côté

gauche.

On se souviendra aussi que la cécité verbale est toujours associée à une lié-

mianopsie latérale droite. La proposition de J.-H. Prévost : « On peut citer des

exemples d'hémianopsie cérébrale sans cécité verbale, et de cécité verbale sans

hémianopsie », n'est vraie que dans la première partie. La seconde est entière-

ment à démontrer. Jusqu'à ce jour, tous les faits connus lui sont opposés(').

La cécité verbale consistant dans l'impossibilité de lire, le sujet est incapable

de déchiffrer sa propre écriture. Il comprend ce qu'on lui dit, et il peut expri-

mer verbalement sa pensée. Il est en général incapable d'écrire, en vertu de ce

fait qu'on apprend à écrire en copiant les images visuelles des lettres. Mais

l'agraphie, à la fois verbale et littérale, n'est pas absolument totale. Le sujet

peut généralement écrire son nom, quelquefois son prénom ou quelques mots

familiers. Mais il est à remarquer qu'il écrit alors son nom d'un seul jet,

automatiquement, sans oublier son paraphe. Il est rare, mais non excep-

(*) Consulter Mirallié. Thèse de Paris, 1896.

('^) Voy. in Thèse de Bernard, 2'^ édit.. 1889, p. 67, l'observation de Jean Schmidt datée

de 1673."

(') Bernard. Loc. cit., p. 122.
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tionnel, d'observer de la paragraphie et de la jargonagraphie, si on peut

employer ce mot. De même, l'écriture sous dictée est impossible, et la copie ser-

vile : un texte est copié comme un dessin, comme nous copierions un hiéro-

glyphe.

S'il garde par hasard la faculté d'écrire, on remarque une modification assez

notable de son écriture, qui est mal assurée. Il écrit en effet comme s'il avait

les yeux fermés, puisque, au fur et à mesure qu'il trace les lettres, il est déjà

incapable de les reconnaître par la vue et de contrôler sa propre orthographe.

Les lignes sont penchées et écourtées. D'autre part, comme une hémianopsie

droite vient s'ajouter à la cécité verbale, la ligne commence toujours à

l'extrême bord gauche de la feuille et s'ari'ète souvent au milieu de la page.

Hors d'état de relire sa propre écriture, le malade est parfaitement en mesure

de confirmer et de corriger ce qu'il vient d'écrire si on le lui lit à haute voix.

L'impossibilité de lire les caractères imprimés n est pas moins absolue : au con-

traire, et l'on verra bientôt pourquoi. Quant à la lecture des chiffres, elle peut

être conservée, la perte de la mémoire des chiffres étant un trouble morbide

autonome. Cette autonomie explique que certains malades ('), atteints d'une

cécité verbale complète, puissent encore reronnaîlre les nombres et exécuter des

opérations d'arithmétique. Il en est qui lisent l'heure aux cadrans des horloges,

qui distinguent les cartes et jouent aux dominos, ainsi que l'avait remarqué

Trousseau, sans commettre de fautes (-), qui calculent avec les monnaies sans

se tromper d'un centime, qui reconnaissent certaines notations conventionnelles

personnelles employées dans le commerce (Charcot, Dejerine).-La valeur repré-

sentative de ces signes n'est pas altérée dans leur mémoire totale. Seule, la

fonction de mémoire qui correspond à l image corticale de la lettre ou du mot
est annihilée: autrement dit, seule la mémoire du signe graphique est perdue.

Mais cette intégrité de la mémoire des chiffres est loin d'être constante. Sou-

vent avec la cécité verbale coexiste la cécité des chiffres et des formules algé-

briques, mais toujours moins accusée que l'alexie.

La lecture de la musique peut être abolie et la 'lignification et la valeur des

notes complètement perdue.

Dans certains cas, la cécité psychique peut s'associer à la cécité verbale, encore

que le fait soit exceptionnel, ainsi que nous venons de le rappeler. Dans ces

cas, le malade ne reçonnaît ni les gens, ni les choses, se perd dans la rue et

même dans sa maison, ignore l'usage des objets qu on lui présente, etc. C'est

là une variété d'agnoscie, sur laquelle il nous est impossible d'insister ici plus

longuement (^).

Nous avons eu surtout en vue la cécité verbale à peu près totale. Il va sans

dire que dans les formes paiiielles il y a tous les degrés, jusqu'aux cas absolu-

ment frustes sur lesquels Dejerine et Mirallié ont appelé l'attention. Au premier

examen, on pourrait conclure à l'absence de cécité verbale, mais si on modifie

les conditions de l'examen, si on change le sens d'une phrase en gardant le

mot principal, ce sens n'est plus compris. Le sujet devinait ou interprétait au

lieu de lire.

Il est maintenant nécessaire de l'aire remarquer que si la mémoire du signe

à lire est perdue, cela n'implique pas que la mémoire du signe à écrire le soit

(') Thèse de Bl;lt^AllD, ohserv. II.

(^) Ihid., observ. III, p. 89.

(•') Voir NoDET. Les ngnoscies. Im Cécile jis;/rli.iijitc en purticulier. Thèse de Lvon, 1S09.
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également. Exemple : On montre à un malade atteint de cécité verbale le mot
table, et comme il ne peut pas lire, on lui demande: « Comment écririez-vous le

mot table? » Imperturbablement, il répond: « T-A-B-L-E(') ». Il se souvient
donc des éléments constitutifs du mot ; mais ces éléments ne sont autre chose
que les images motrices du mot table: en épelant « table », il ne lit pas dans sa

pensée successivement les lettres dont le mot, une fois écrit, se compose; il

épelle les mouvements qu'il va exécuter pour l'écrire.

Les faits de ce genre semblent confirmer l'existence du centre cortical de la •

mémoire motrice graphique et son indépendance par rapport au centre cortical

de la mémoire visuelle.

La spécialisation des fonctions paraît tellement subordonnée à la multipli-

cation des centres qu'on a scindé l'étude de la cécité verbale, et qu'on la divise

en deux chapitres: cécité littérale et cécité verbale proprement dite.

Cécité littérale. — Cette dénomination est facile à comprendre : il s'agit de
la perte de la mémoire des lettres écrites. Le malade voit des lettres, il sait que
ce sont des lettres, mais il ne sait plus qu'elles signifient un son ou une con-

sonne. Il voit la différence d'un M, d'un A, d'un L, il voit même que ces lettres

sont mal placées lorsqu'elles sont renversées (l/\[Vl)- Mais, sauf cela, il n'en

sait pas plus que le commun des mortels, qui s'aperçoit bien qu'un hiéroglyphe
est renversé, sans se douter de la signification d'aucun des caractères de cet

hiéroglyphe. Les lettres ont en quelque sorte leur équilibre : le haut doit être

en haut, le bas doit être en bas. Sans savoir que le signe ci-joint représente le

mot Bérénice, il est possible à quiconque

r*'^îïk—
i

—

'
— "'^^^ aveugle de reconnaître si les

C ^ ww ^j v^_î__î_^J^J*>| caractères sont bien ou mal placés.

L'habitude de la forme des lettres, même
FiG. -.7. - Hiéroglyphes lenversé et droit. lorsqu'il n'en Sait plus l'équiValence

phonétique convenue, permet, même au
« lecteur illettré », d'opérer le redressement. Ce sont pour lui comme des ima-

ges de fantaisie ayant un sens et un agencement qui lui sont familiers.

C'est encore Kussmaul qui, le premier, distingua la cécité littérale parmi les

formes plus ou moins complexes de la cécité de l'écriture. Or, il est certain —
comme en font foi la plupart des observations — que la cécité littérale est tou-

jours beaucoup plus complète pour les caractères imprimés que pour les lettres

écrites à la main ; elle semble plus complète, quoiqu'elle ne le soit pas en réalité

et voici pourquoi: lorsqu'un malade qui ne peut plus se relire prend une plume
et la fait repasser sur les lettres qu'il a tracées, il réveille l'image motrice de

ces lettres et parvient à les nommer l'une après l'autre. On conçoit que l'image

motrice soit plus facilement réveillée par les mouvements dont il est coutumier,

que par les mouvements graphiques des lettres d'imprimerie dont il n'a qu'une

habitude très restreinte. Le sujet affecté de cécité littérale et qui semble, avec

des efforts, pouvoir lire son écriture, ne la lit donc pas mieux avec ses yeux que

l'écriture typographique. 11 lit même plus facilement une écriture cursive qui

n'est pas la sienne, mais qui est suffisamment lisible, plus facilement qu'il ne

lit les caractères d'imprimerie: les mouvements qui ont dirigé le sens et la

forme de cette écriture étrangère sont, dans une certaine mesure et approxima-

tivement, la manifestation extériorisée de sa propre image motrice graphique(-).

(*) Capdeville. Marseille méd., 1880.

(-) Obierv. de M. 11. 1'.... pnr Ciiarcot. in Tiièse de Bernard, p. 69.
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Los malades qui ont une cécité littérale à peu près pure et chez qui les autres

facultés sont indemnes, parviennent donc, avec une rééducation suffisante, à

lire mentalement les mouvements dont les lettres sont le tracé. Ils lisent les

sons comme [un physiologiste lit un tracé sphygmographique, le tracé sphyg-

mographique étant la reproduction des ondulations du pouls. Tel, un médecin

qui aurait perdu le sens du toucher, diagnostiquerait encore le pouls de Corri-

gan sans prendre la radiale, en comparant les oscillations de la courbe graphi-

que aux battements de la paroi artérielle qu'il ne peut plus percevoir.

Le sens musculaire supplée donc jusqu'à un certain point le déficit visuel. On
a vu, d'ailleurs, souvent les malades arriver à lire, grâce à ce subterfuge ins-

tinctif, presque aussi vite que s'ils avaient conservé intactes les images corti-

cales des lettres écrites. Mais, selon la formule de Charcot, ils ne lisent qu'en

écrivant. Et après tout, c'est encore une lecture véritable.

Cécité verbale proprement dite. — Pour les sujets qui lisent peu et qui, dans

la lecture, forment les mois par un travail de synthèse littérale plus ou moins
analogue à celui de l'enfant qui apprend à lire, pour ceux-là, la cécité littérale

entraîne nécessairement la cécité verbale. La connaissance des composants du
mot ayant disparu, la construction du mot est impossible. Ainsi, en règle géné-

rale, la cécité verbale est la conséquence de la cécité littérale.

Deux causes principales peuvent être attribuées à ce trouble : La première est

que l'hémianopsie concomitante de la cécité littérale empêche le malade de faire

la combinaison des lettres dont le mot se compose. A la distance de la vue dis-

tincte, une très petite oscillation latérale du globe oculaire permet de lire une
lettre ; mais il faut une oscillation beaucoup plus grande pour lire de gauche à

droite un mot compliqué comme inconstitutionnellement. Pour les langues qui

se lisent de droite à gauche la difficulté est beaucoup moindre, puisque le globe

oculaire a toujours de la tendance à se diriger de droite à gauche, c'est-à-dire

vers la moitié du champ visuel restée intacte.

La seconde cause en vertu de laquelle il peut exister de la cécité verbale,

même sans cécité littérale, c'est que la faculté de combiner les lettres pour en

faire des mots est le résultat d'une éducation toute particulière, où la lecture

des lettres n'est pas seule à intervenir. Si les mots se prononçaient rigoureu-

sement comme ils s'écrivent, la conservation de la lecture des lettres implique-

rait la conservation de la lecture des mots, ou très peu s'en faut. Mais la lecture

des mots ou des syllabes est une science de convention ('). Un homme atteint de

cécité verbale sans cécité littérale lira le mot bœuf on le prononçant Ijoéûf: il a

perdu la mémoire des images syllabiques, mémoire dont le centre, artificielle-

ment créé par l'éducation et l'haljitude de la leclure, est supérieur à celui de la

mémoire littérale dans la hiéi-archic oi-ganiipie et fonctionnelle (-).

Ceci nous conduit à parler de rindc-pendance de la cécité littérale et de la

cécité verbale. La cécité verbale est indépendante de la cécité littérale. La
cécité littérale est indépendante de la cécité verbale.

La cécité verbale peut exister sans la cécité littérale. Nous venons de voir

pour<{uoi.

(') I.oisDAT. Analijf:e (le la parole, p. 22.

(^) Il seraiL inlérpssnnt de savoir de nos conlVèrcs ilaliens. dont la langue écrite serre de
heaucoup pins près «pie la nôtre la prononciation courante, quel est dans leur pays le

degré de fréquence de la cécité verbale à la suite de la cécité litléralc. Il ne serait pas
moins intéressant d'avoir le même renseignement de nos confrère-* anglais dont la langue
écrite est assurément de celles qui s'écarleni le plus de la prononciation, ou réciproquement.

IBRISSAUD et SOUQUES.']
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La cécité littérale peut exister mns la cécité verbale. Cette deuxième variété

est plus difficile à comprendre au premier abord. Mais, en réalité, elle existe, et

voici comment on en peut expliquer le mécanisme. Un malade de Broca, par

exemple, était atteint de cécité littérale partielle, c'est-à-dire qu'il avait perdu
la mémoire visuelle d'autant de lettres qu'il en avait conservé. Or ce malade
pouvait lire, même les mots dans lesquels figuraient les lettres qu'il ne connais-

sait plus; et l'on pouvait dans le cours d'un mot changer des lettres de place,

en supprimer môme, sans qu'il s'en aperçût. Broca faisait à ce propos i-emar-

quer que de tels malades reconnaissent les mots, comme on reconnaît un
paysage, un visage dont on n'a pas analysé les détails. Sans recourir à cette

comparaison, il tombe sous le sens que les gens qui ont une grande habitude

de la lecture reconnaissent les mots à leur forme générale et rien qu'à cela. La
lecture cesse d'être phonétique, ce qu'elle était à l'origine, et elle devient rigou-

reusement idéographique.

Golscheider et Mûller, Blechner et Mohr, ses élèves, ont fait, sur ce point,

des expériences fort curieuses.

Par l'éducation, l'homme arrive à lire idéographiqueme^it, comme le sourd-

muet pour qui notre écriture phonétique est forcément idéographique. N'est-il

pas évident que le nom de Shakspeare, pour le lecteur français qui prononce

Chexpir, est une image d'ensemble, dont on ne détaille pas les linéaments et

dont la silhouette totale a une signification qui, si l'on épelle le mot, ne se

devine qu'après coup? Mais il faut se hâter d'ajouter que la cécité littérale sans

cécité verbale ne peut exister qu'à la condition que l'écriture soit devenue idéo-

graphique, par une longue et constante éducation : il s'ensuit que cette variété

d'aphasie sensorielle n'est jamais constatée que chez des hommes ayant une

habitude invétérée de la lecture.

Cécité psychique des mots. — On peut désigner ainsi une variété de cécité

verbale peu commune et toute particulière, consistant en ceci que le malade

peut lire les lettres et les mots, les copier même, sans en saisir le sens. Un
exemple fera comprendre ce dont il s'agit. Un compositeur d'imprimerie, chargé

de composer du grec, a devant lui un manuscrit sur lequel figure le motKÎÎMiN.
Il distingue les lettres séparément: kappa, oméga, delta, oméga, nu; il lit par

la pensée le mot KîîàiiN dans son entier. Mais il ne sait pas ce que ce mot
signifie. Il est cependant capable de le transcrire de majuscules en minuscules

et de faire du mot KiiAiîX celui de xwoojv. Or, le malade atteint de cécité psy-

chique des mots est exactement dans la situation du compositeur. Il reconnaît

les mots et les copie; et ces mots ne lui disent rien, et il ne peut même pas les

prononcer. Cependant, s'il sait le grec et si quelqu'un les prononce à haute

voix, il les reconnaît par l'oreille; et en entendant Ki2i\£2N, il s'écrie: « Oui,

cloche! » mais il ajoute : « Vous me dites que c'est le mot que je viens d'écrire;

je vous crois parce que vous me le dites ». Il est dans l'impossibilité de le con-

trôler lui-même. En grec ou en français, le mot cloche, pour celui qui l'écrit, n'a

d'autre signification que celle d'une forme connue, mais non d'une chose connue

et correspondant à cette forme.

La cécité psychique des mots est un phénomène que chacun de nous peut

aisément se figurer en se rappelant ce qui se passe si souvent lorsque nous

lisons « en pensant à autre chose ». Nous arrivons au bas de la page; nous

avons tout lu, et nous ne savons rien de ce que nous venons de lire. Il faut

reprendre la lecture à parlir de l'endroit où le défaut d'attention nous a placés
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dans la situation physiologique d'un sujet atteint de cécité verbale psychique.

Cet exemple est frappant et nous le citerons encore.

D'autre part, un dessin au trait représentant une cloche sera immédiatement

compris. Bien plus, une malade de Van den Abeele pouvait déchiffrer les rébus!

Le trouble dont il s'agit ne consiste donc exclusivement que dans l'interpréta-

tion de l'image graphique perçue par les centres visuels, et non dans l'interpré-

tation de l'image phonétique exprimée par l'écriture.

De la cécité verbale il est naturel de rapprocher l'ap/tasie optique de Freund.

Un malade, qui en est atteint, est incapable de désigner par son nom un objet

qu'on lui montre et qu'il reconnaît parfaitement. Vient-il à s'aider du tact, de

l'odorat, du goût, il dit aussitôt le nom de l'objet en question. C'est un fait de

suppléance de la mémoire visuelle par les mémoires tactile, gustative, etc.

Généralement avec l'aphasie optique coexiste la cécité psychique dont nous

avons parlé plus haut.

Évolution. — La cécité verbale, quelle que soit sa forme, est parfois incu-

rable; mais d'autres fois elle est susceptible d'amélioration. Tout dépend de la

possibilité qui reste au malade de suppléer à la perte de la mémoire visuelle

graphique par la mise en jeu des autres mémoires. La conservation de la mé-

moire auditive et de la mémoire motrice lui permet de refaire l'éducation de sa

mémoire visuelle en y créant de nouvelles images. Il faut en quelque sorte

revenir à l'école et recommencer par le « rudiment ». Grâce à de grands efforts,

la patience du médecin y aidant, quelques malades récupèrent leurs premiers

moyens, en tout ou en partie ('). Il ne faut pas considérer comme des résultats

de la rééducation certaines améliorations qui surviennent quelquefois à la lon-

gue et qui sont le fait d'un retour progressif de la circulation dans des centres

où il n'existait qu'un retard circulatoire passager. D'autre part, il n'y a jamais

de temps à perdre. L'appareil de Jean Charcot peut rendre de très grands ser-

vices. C'est par l'emploi méthodique et régulier qu'on en a fait que les amélio-

rations les plus manifestes ont été réalisées.

Diagnostic. — La cécité verbale ne présenterait pas en soi de difficultés dia-

gnostiques sérieuses si, d'une part, elle n'était fatalement associée à l'hémianopsie

et si, d'autre part, il ne s'y ajoutait quelque autre trouble de nature aphasique,

mettant obstacle à l'analyse du symptôme pur. Dans les cas où elle est isolée,

on ne doit pas la méconnaître, et les seuls phénomènes qui modifient l'étendue

ou la forme du champ visuel et rendent la lecture presque impossible font par-

fois admettre son existence, alors qu'elle n'existe pas. Certains malades ont été

les premiers à la reconnaître. On fera bien cependant de conti'ôler leurs décla-

rations.

Il ne faut pas confondre la cécité verbale avec la dyslexie, c'est-à-dire avec un
phénomène spécial, décrit par Bruns, et caractérisé par ce fait que la lecture,

normale et facile tout d'abord, devient vite impossible. Que le sujet se repose et

il peut recommencer à lire, mais au bout d'une demi-ligne l'impossibilité de la

lecture reparaît et ainsi de suite. Dans ces cas il y a ischémie fonctionnelle et

non lésion organique du centre visuel verbal ; il y a, suivant l'heureuse compa-
raison de Pick, claudication intermittente du pli courbe.

L'aphasie motrice verbale n'est que rarement combinée avec la cécité ver-

bale. Elle ne sera pas confondue avec cette dernière, en tant qu'elle empêche le

{') Skwortzoff.

IBRISSAUD et SOUQUES ]
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FlG. 38. — Région de l'écorce dont la lésion

donne lieu à la cécité verbale.

malade de lire à haute voix. La preuve est facile à faire si le sujet n'est pas
agraphique, si, en d'autres termes, il peut traduire sa pensée la plume à la main,
ou, plus simplement, s'il est mis en demeure de répondre oui et non par

signes de tête à des questions bien

posées.

Anatomie pathologique. — Les lésions

bien circonscrites sont tellement rares

V ^.^^^^^ ' \ —-
- qu'une délimitation rigoureuse des cen-

)'^t^l ^ T^^^I^^^^^K \ mémoire visuelle de l'écriture

' ^ est à peu près impossible (fig. 38). Les

régions intéressées dans les autopsies de

Broabent, de Dejerine, de d'Heilly et

Chantemesse, de Rosenthal, d'Amidon,

sont trop étendues pour que la localisa-

tion en ressorte avec la précision dési-

rable. Tout ce qu'on peut dire, c'est que
la région dont la destruction corticale produit la cécité verbale est la partie

postéro-inférieure de la deuxième circonvolution pariétale gauche, c'est-à-dire

le pli courbe. Celte région est parfois

difficile à interpréter anatomique-

ment. La figure r)9 indique, sur un
schéma aussi fidèle que possible, la

localisation du centre de la mémoire
graphique, au niveau du pli courbe

(PC), entre le lobule du pli courbe

(GP) et le deuxième pli de passage

externe (ttP).

APHÉMIE. —• L'aphémie (Broca)(*)

ou aphasie motrice (Charcot), est la

perte des images motrices d'articula-

tion. C'est, en d'autres termes, l'oubli

des mouvements volontaires qu'il faut

exécuter pour exprimer sa pensée par

la combinaison phonétique des con-

tractions des muscles du larynx, de

la langue, du palais, des lèvres. C'est,

selon la formule heureuse de Ber-

nard, Voubli du procédé qu'il faut

suivre pour articuler les mots.

L'aphémie est donc une variété bien

spéciale et bien définie de cet ensem-

ble de troubles du langage qu'on

désigne, dans son acception la plus

générale, sous le nom à'aphasie. Au
point de vue anatomo-pathologique, elle n'est pas moins bien définie qu'au point

de vue clinique. Son histoire presque tout en tière est l'œuvre et la gloire de Broca.

Bouillaud, dès 1825 (-), avait remarqué que certaines lésions cérébrales entrai-

-K

Fid. 59. — Localisnlion de la cécilé verbale , S' e.\-

Irémilé posiérieure de la scissure de Sylviiis: L,
encoche de la scissure limbique; Oe encoche de la

scissure occipitale e.xlerne; K, K', portion réfléchie
delà scissure calcarine de la face e.xterne de la

pointe occipitale; P' P-, première et deuxième
circonvolutions pariétales; O', ()-, G'", O*, G", les

cinq circonvolutions occipitales; T', T-, T"', les

trois premières circonvolutions temporales: PC, pli

courbe; GP, lobule du pli courbe; -G, 7:P,"-GT, pre-
mier, deuxième, troisième plis de passage externes.

(') a privatif, cfr|(j.i, je parle; Broca, 1805.

(-) Traité clinique et physiologique de l'encéphatite. p. 285.
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nent une incapacité de parler indépendante de toute perturbation essentielle

des organes périphériques du langage ; et, en outre, espérant localiser le centre

de la parole, il avait avancé que « la face inférieure et l'extrémité antérieure

des lobules antérieurs du cerveau paraùmient être spécialement le siège de

cette admirable faculté ('). » C'était émettre une opinion bien osée pour une
époque où la localisation des fonctions du cerveau, discréditée par les rêveries

de Gall, ne comptait plus que des adversaires. En 1861, Broca ramena la ques-

tion à son point de départ, mais avec une prudence, une perspicacité, une

méthode scientifique qui le rendaient inattaquable. Puis, les faits s'accumulant,

il concevait et exposait une doctrine de la fonction du langage, que ni le scepti-

cisme officiel ni la logique traditionnelle ne pouvaient ébranler.

Deux ans plus tard, les observations se chiffrent par vingt et plus. Elles sont

péremptoires, indiscutables, et la vérité éclate. Du même coup Broca démontre,

contrairement à la thèse véhémentement soutenue par Magendie, que les fonc-

tions cérébrales se répartissent dans des territoires prédestinés de la substance

grise corticale, et que la fonction du langage, entre autres, siège dans la partie

postérieure de la troisième circonvolution frontale ga,uche{-).

Depuis cette époque, aucune contestation sérieuse n'a pu rien modifier à

l'opinion que Broca présentait avec tant de réserves en 1801 et qu'il soutenait

victorieusement en 1865. Si un désaccord momentané a partagé sur ce point

des savants d'égale bonne foi, la faute en est à Trousseau, qui, dans son enthou-

siasme pour la découverte de son jeune collègue, et trop pressé de généraliser

la loi de localisation, attribuait tous les troubles du langage à la lésion de la

troisième circonvolution frontale. Bien moins prudent que Broca, dont les con-

clusions ne visaient que la localisation de l'aphémie ou aphasie motrice. Trous-

seau compromettait le succès de la bonne cause en faisant jouer un rôle à cette

circonvolution dans les phénomènes d'aphasie sensorielle où sa fonction n'inter-

vient pas. Broca cependant avait très explicitement si)écifié de quel langage il

voulait étudier les modifications morbides. La précision avec laquelle il les

désignait ne peut être égalée. Il faut citer textuellement ce passage:

« Il y a des cas où la faculté générale du langage persiste inaltérée, où l'appa-

reil auditif est intact, où tous les muscles, sans en excepter ceux de la voix et

de l'articulation, obéissent à la volonté, et où pourtant une lésion cérébrale

abolit le langage articulé. Celte abolition de la parole chez des individus qui ne

sont ni paralysés, ni idiots, constitue un symptôme assez singulier pour qu'il

me paraisse utile de la désigner sous un nom spécial. Je lui donnerai le nom
(Vaphémie; car ce qui manque à ces malades, c'est seulement la faculté (Tarli-

ruler les mots. Us entendent et coraprennent tout ce qu'on leur dit; ils ont leur

intelligence; ils émettent des sons vocaux avec facilité; ils exécutent avec leur

langue et leurs lèvres des mouvements bien plus énergiques que ne l'exigerait

l'articulation des sons, et pourtant la réponse parfaitement sensée qu'ils vou-

draient faire se réduit à un très petit nombre de sons articulés, toujours les

mêmes et toujours disposés de la même manière; leur vocabulaire, si l'on peut

dire ainsi, se compose d'une courte série de syllabes, quelquefois d'un monosyl-
labe qui exprime tous les vocabulaires. Certains malades n'ont même pas ce ves-

I') Bitll. Ar. ,1,- inrd., t. XIII. p. SI)?.

(-) Celte (li'coiiverte, d'une im[ioi-lniice inc.ilculable, devail nécessairement susciter des
revendications de priorité. La revendication de Dax, dont on a fait grand bruit, n'a rien tle

roml(!', (Bernard).

[BRISSAUD et SOUQUES.
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tige du langage articulé ; ils font de vains efforts sans prononcer une seule syllabe....

« Ceux qui, pour la première fois, ont étudié ces faits étranges ont pu croire,

faute d'une analyse suffisante, que la faculté du langage, en pareil cas, était

abolie; mais elle persiste évidemment tout entière, puisque les malades compren-

nent parfaitement le langage articulé et le langage écrit
;
puisque ceux qui ne

savent pas ou ne peuvent pas écrire ont assez d'intelligence (et il en faut beau-

coup en pareil cas) pour trouver le moyen de communiquer leur pensée, et

puisque enfin ceux qui sont lettrés et qui ont le libre usage de leurs mains met-

tent nettement leurs idées sur le papier. Ils connaissent donc le sens et la valeur

des mots sous la forme auditive comm,e sous la forme grapJdqtœ. Le langage

articulé qu'ils parlaient naguère leur est toujours familier, mais ils ne peuvent

exécuter la série des mouvements méthodiques et coordonnés qui correspond à

la syllabe cherchée. Ce qui a péri en eux, ce n'est donc pas la faculté du lan-

gage, ce n'est pas la mémoire des mots, ce n'est pas non plus l'action des nerfs

et des muscles de la phonation et de l'articulation, c'est autre chose, c'est une

faculté considérée par M. Bouillaud comme la faculté de coordonner les mouve-

ments propres au langage articvilé, puisque sans elle il n'y a pas d'articulation

possible. »

11 était bien évident que toutes les aphasies considérées en tant que perte de

la mémoire des mots n'étaient pas nécessairement produites par une lésion des

lobes antérieurs du cerveau. Une observation de Charcot, la troisième en date,

relative à une malade « aphémique » dont l'autopsie fut faite en présence de

Broca, par Cornil, interne de service, permettait bientôt d'établir que le nou-

veau symptôme n'appartenait pas à la lésion exclusive de la troisième circon-

volution frontale. La petite polémique qui s'engagea, à cette occasion, entre

Charcot et Auburtin ('), devait avoir pour résultat la détermination plus exacte

non seulement de la localisation anatomique, mais des phénomènes de perte de

mémoire constatés pendant la vie.

Symptômes. — Les variétés de l'aphémie seraient innombrables si l'on pré-

tendait les classer selon l'étendue de la perte du pouvoir d'articulation. Il faut

se borner à signaler les éventualités les plus fréquentes.

Les cas où l'incapacité non seulement d'articuler, mais encore d'émettre le

moindre son vocal, est absolue sont tout à fait rares. Par contre, on a souvent

observé l'impossibilité complète de l'articulation, avec conservation de l'émis-

sion des sons laryngés, des cris gutturaux, graves ou aigus, inarticulés.

Certains aphémiques ne sont capables de prononcer que des voyelles, A, O,

ou des consonnes isolées, R, S, etc. D'autres, et c'est le cas le plus ordinaire,

disent des syllabes de pure fantaisie, qu'ils répètent à satiété : af (^), far

ivat (*), ou articulent des mots invraisemblables : cousisi akoko ("), mono-

momentif C), iguifofoïqui (*), etc. D'autres encore n'ont gardé de leur langue

que des jurons ou les formules d'imprécation les plus malsonnantes. Quelques-

uns ont sauvé du naufrage quelques épaves, des fragments de mots, en général

(') Gaz. hebd., 1863.

(-) Trousseau. Gaz. des hôp., 1864.

('') M. IIoGDSON. The Lancet, 1866, I, 397.

(') MuNK. Deutsche Klinik, 1859, 47.

Trousseau. Clin. Hôtel-Dieu.

(") Westphal in Kussmaul. Loc. cit., p. 207.

(') Trousseau. Loc. cit.

Perroud. Journ. de mcd. de Lyon, 1864.
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le commencement des mots ; el quelquefois cette aphémie partielle se limite à

l'articulalion des substantifs. Tel était le cas du jurisconsulte dont parle Trous-

seau : « Donnez-moi mon pa, mon para, para, sacré mâtin ! — Votre parapluie?

— Eh ! oui, mon parapluie ! »

L'aphémie qui consiste dans Toubli d'une seule espèce de mots, substantifs,

verbes, etc., n'est pas très rare. Habituellement c'est le substantif, « la sub-

stance du discours », qui s'oublie le plus complètement. L'abbé Périer, deman-

dant son chapeau, disait : « Donnez-moi mon.... ce qui se met sur la.... » (').

L'abolition de l'visag-e des verbes est plus rare ; elle donne à la phrase les allures

du « parler nègre ». Un malade de A. Voisin avait perdu tous les pronoms per-

sonnels, et les remplaçait par on ; il disait, en parlant de lui-même : « On vou-

drait manger, on a mal au cœur ». L'aphémie obéit généralement à la loi de

dissolution de la mémoire qui va du particulier au général, c'est-à-dire qu'elle

atteint d'abord les noms propres, puis les noms de choses les plus concrets, les

substantifs, les adjectifs et les adverbes (-). Certaines observations (Bouillaud,

Winslow, A. Voisin) font cependant exception à cette loi.

La réduction du nombre de mots dont disposent les aphasiques est donc

infiniment variable : et, comme ce sont toujours les mêmes mots pour chacun

d'eux qui font défaut, il s'ensuit que les mots destinés à combler les vides sont

également presque toujours les mêmes. Tel aphasique, ayant perdu à peu près

la totalité des mots, leur substitue le mot bonjour, ou la formule « mais oui,

mais oui » ; et il ne peut leur en substituer d'autres. Il a, selon Gairdner, le

cerveau intoxiqué par un mot. En regard de ces cas où le vocabulaire est réduit

à un mot, il faut signaler ceux où le vocabulaire tout entier d'un idiome est

supprimé, tandis que persiste la totalité ou la presque totalité du vocabulaire

d'un autre idiome. Une malade de Charcot avait une aphémie complète pour

l'italien et l'espagnol, qu'elle parlait autrefois très couramment, tandis qu'elle

conservait l'usage du français, qui n'était pas sa langue maternelle. Mais c'est là

une exception. II est de règle que la langue maternelle, qui est la plus familière,

disparaisse la dernière chez les polyglottes. Des faits de même genre ont été

signalés en assez grand nombre. II est inutile cependant d'y insister, dès

l'instant que leur manifestation générale est la même.
On en peut dire autant de l'aphémie des chiffres et des nombres, de l'aphémie

des notes musicales, etc., toutes variétés qui coexistent parfois, mais qvii sont

encore assez souvent indépendantes les unes des autres. Ainsi l'aphasie motrice

présente une particularité bien intéressante, consistant dans ce fait que les

paroles associées aux sons vocalisés font, à un moment donné, tellement corps

avec les notes correspondantes, que l'ensemble de l'air, paroles et musique,

est à peu près irréprochable. Par exemple un aphasique, incapable de réciter:

« Allons, enfants delà patrie, le jour de gloire est arrivé », chantera impertur-

bablement :
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La musique entraîne les paroles; les mots sont agglutinés aux sons ; c'est le

(') PioRRY. Traité de diagnostir, l. III, p. '2!t,").

(-) KiBOT. Maladies de la mémoire.
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centre d'idéation commun aux mots et aux sons qui met en jeu l'appareil pho-

nateur : ce n'est pas le centre d'idéation du mot isolé ni le centre d'idéation

du son isolé qui combinent leur action. C'est le centre île ces deux centres qui

agit seul.

Évolution . — L'aphasie motrice est quelquefois absolument incurable ; elle

est identique à elle-même du premier au dernier jour. Mais le plus souvent elle

s'amende avec le temps, et c'est progressivement que les mots reviennent. Les

cas de guérison instantanée sont exceptionnels, et, chose curieuse, ils relèvent

presque tous de l'aphémie la plus complète. Ceci laisse à supposer que la

perte de la fonction du langage peut être quelquefois d'ordre dynamique,

subordonné à un état névropathique comme l'hystérie ou la stupeur des gens

terrorisés.

La guérison par la rééducation, c'est-à-dire par l'éducation de centres non
prédestinés à la fonction du langage, n'est jamais complète. On peut admettre

avec Kanders (') la possibilité de la suppléance de l'hémisphère droit. Féré

pense qu'il est au moins aussi naturel d'admettre la suppléance des régions voi-

sines du même hémisphère, fonctionnellement associées à la circonvolution de

Broca (^).

Les aphémiques, lorsqu'ils n'ont pas de surdité verbale, se rendent compte

de leur incapacité de parler ; ils s'impatientent, s'exaspèrent et, surtout au début,

entrent en rage lorsque, voulant exprimer une idée parfaitement et complète-

ment conçue, l'expression leur fait défaut. Pour ceux qui savent et peuvent

écrire, l'expression graphique de la pensée reste parfois suffisante. Bouillaud

raconte qu'un malade du D' Martinet répondait oralement à son médecin qui

lui demandait s'il avait mal à la tête : « Les douleurs ordonnent un avantage ».

Et s'apercevant que cette phrase n'avait pas de sens, il répondait, la plume à la

main : « .Je ne souffre pas de la tête ». Le même malade pouvait répondre par

le signe de dénégation. Le mécanisme de cette dissociation fonctionnelle est

facile à saisir. Le centre des images motrices relié au centre d'idéation est

détruit ; les ordres du centre d'idéation sont sans effet. Mais les mêmes ordres,

transmis aux centres intacts de l'écriture et des mouvements mimiques, sont

exécutés, puisque ces deux derniers centres sont intacts.

Non seulement les aphémiques se rendent compte de l'absurdité de leurs

réponses, mais ils peuvent parfois les corriger, et si on leur souffle la réponse

qu'ils auraient dû faire, ils la répètent convenablement. Par exemple, on

demande à un malade : « Comment vous portez-vous? » Il répond un mot inin-

telligible. On lui dit alors : « Pas mal? assez bien? » Et le malade répète avec

un signé de tête affirmatif : « Pas mal, assez bien ». Il parle comme un écho.

Cécité verbale et agraphie dans la lésion de Broca circonscrite. — On a sou-

vent signalé chez certains sujets atteints d'aphasie motrice une cécité verbale

que la constatation anatomique ne permettait pas de rapporter à une lésion"

intéressant à la fois le centre verbal moteur et le centre de la lecture. Dans ces

cas, le centre de la lecture était indemne; seul le centre verbal moteur était

détruit. Faut-il en induire que le centre de la lecture est variable? Nullement,

attendu que les sujets dont il s'agit sont de ceux qui, peu coutumiers de la

lecture, ne comprennent ce qu'ils lisent qu'à la condition de l'articuler à haute

voix ou de le marmotter entre les dents. Ce sont des sujets qui ne saisissent la

(') Kennln. d. slellvertretenden Thâligk. d. redit. Gehirn. Wiener mcd. Jahrb., 1885.

(-) Thèse de Beiinard, 2» édit., p. 185.
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siguificalion des symboles que grâce à l'image motrice que ces symboles éveil-

lent et actionnent. S'ils sont incapables d'articuler, si l'image motrice du mot

écrit est effacée, ce mot. écrit n'a plus aucun sens. Il ne s'agit pas ici d'une

pure hypothèse, mais d'une explication légitime, dont le mérite revient à Fer-

rier, et que les faits confirment d'une façon unanime. La meilleure preuve en

est que le retour progressif de la faculté d'articuler, si l'aphasie est transitoire,

ramène la faculté de comprendre le langage écrit.

Dans nombre de cas la cécité verbale est très peu accusée. Elle demande alors

à être dépistée, au moyen de procédés ingénieux sur lesquels ont insisté De-

jerine et ses élèves ('). H y aurait non seulement cécité verbale, d'après ces

auteurs, mais encore un certain degré de surdité verbale, dans tous les cas

d'aphémie. Les troubles de l'audition des mots seraient moins marqués que ceux

de la lecture. En réalité « toutes les modalités du langage » seraient atteintes

dans Taphémie, avec simple prédominance des troubles de la parole articulée. Les

troubles de l'écriture, de la vision et de l'audition verbale seraient d'autant plus

accusés qu'on serait plus près du début de l'aphémie. Lorsque celle-ci s'est amé-

liorée, les troubles de la lecture et de l'audition sont latents et veulent être

cherchés.

L'agrap/ne est de règle dans l'aphémie. Il est admis que les aphémiques

écrivent généralement aussi mal qu'ils parlent. Nous allons tout à l'heure

revenir sur ce point.

Diagnostic. — Il semble que le diagnostic de l'aphémie doive être la chose la

plus simple.

Assurément certains cas ne comportent aucune difticuU/' sérieuse, mais

beaucoup d'autres aussi peuvent laisser le médecin dans un embarras extrême.

D'abord et toujours, puisqu'il s'agit d'hémiplégiques, on a à déterminer quelle

part revient à la paralysie proprement dite des muscles de la phonation dans

le trouble du langage. Quoique le fonctionnement de ces muscles ne soit

jamais altéré au point de gêner considérablement l'élocution et de faire croire

à une aphémie qui n'existe pas, on fera sagement d'y regarder toujours de très

près. Il est des malades qui, ayant un vice de prononciation très marqué à la

suite d'un ictus, répugnent à parler, et chez qui la gêne matérielle du jeu des

muscles relevant de l'hémiplégie se complique de celle qui résulte de l'intimi-

dation. Cette dernière a parfois une très grande importance.

D'ailleurs, les troubles moteurs, dans l'aphasie motrice pure ou aphémie, ne

sont pas si négligeables qu'on l'a prétendu en premier lieu. Pour ce qui con-

cerne la force des muscles de la langue, mesurée au dynamomètre, Féré a

démontré qu'elle présentait une diminution notable et bilaléralr, chez les hémi-

plégiques sans exception. La différenciation de cette anarlhrie et de l'aphémie

n'est donc pas toujours simple. Elle serait encore plus malaisée chez les sujets

atteints de pseudo-paralysie labio-glosso-laryngée d'origine cérébrale, si ce syn-

drome était associé à une hémiplégie droite.

On ne commet plus guère l'erreur qui consiste à prendre l'aphémie pour du

mutisme mélancolique ; on n'a pas le droit non plus d'hésiter entre le mutisme
hystérique et l'aphémie. Dans les deux hypothèses où cette méprise serait pos-

(') DF..iEr!iNE et MiRALLii:. Son. de liiol.. IXitj. — Thomas et Roux. Eod. bir., \m\. —
niiJiiRiNii. Traite de patliolo!/ie générale, t. ^^ IdOI.

THAiïK Di; miîokcim;. '2 édiî. — Il
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sible, l'examen des causes, des ananinesliques et des symptômes concomitants

suffit en général pour lever immédiatement les doutes.

Les plus grandes difficultés du diagnostic résident en somme, contrairement

à ce qu'on pourrait croire, dans la localisation du foyer de ramollissement

duquel dépend l'aphasie motrice. Ainsi, un sujet atteint de surdité verbale et de

cécité verbale a parfois l'apparence d'un aphémique. On lui parle, et comme il

ne devine pas ce qu'on lui dit, il ne répond pas ; on lui pose des questions par

écrit, il ne sait plus lire et ne répond pas davantage. Mais il est rare, s'il a

gardé l'intégrité de la mémoire d'articulation, qu'il ne prononce pas spontané-

ment quelques mots ; et presque toujours lorsqu'on l'interroge par signes, il

arrive à comprendre ; et alors il parle.

Anatomie pathologique. — Les cas d'aphasie motrice pure, sans para-

lysie faciale, sans hémiplégie, sans surdité ni cécité verbales totales ou par-

tielles, sont très rares. Ils correspondent, sous le rapport de la localisation cor-

ticale, à la lésion du pied de la troisième frontale gauche., sans empiétement de

cette lésion sur les régions voisines. Pour produire une lésion semblable, il faut

que l'oblitération vasculaire soit exclusivement limitée au tei'ritoire d'irrigation

de la branche de l'artère sylvienne destinée au centre de Broca. Sur les vingt

observations recueillies par Broca, la deuxième seule remplit cette condition :

c'est l'observation princeps. On n'en peut guère compter, à notre connaissance,

plus de six ou huit, entre autres celles de Jaccoud et Dieulafoy, de Ferrier,

d'Ange Duval, de Charcot, de Ballet et Boix.

Pour préciser davantage, le siège anatomique de l'aphémie occupe les deux

cinquièmes postérieurs de la circonvolution de Broca, sur une hauteur de o à

4 centimètres. Donc les cas où la lésion est limitée au « champ de Broca » sont

très rares ; ils n'en sont que plus démonstratifs. Actuellement les preuves posi-

tives de cette localisation se chiffrent par centaines, si l'on fait rentrer en ligne

de compte les lésions étendues aux territoires limitrophes du champ de Broca.

« Comme Broadbent, dit Charcot, je n'ai jamais rencontré de véritable in-

fraction à la loi de Broca, et comme
lui, je crois qu'aucun des cas pré-

sentés comme infirmatifs ne soutient

un examen sérieux. »

Il peut se faire que si la lésion

n'occupe pas la totalité du champ de

Broca, l'aphasie ne soit que partielle.

On observe alors, comme dans le cas

de Ballet et Boix (fig. 41), une limi-

tation du déficit fonctionnel à une

certaine catégorie de mots, par exem-

ple aux substantifs en général, ou

à certains substantifs seulement.

Le fait de la localisation à l'hémi-

sphère gauche est une particularité tellement surprenante qu'on ne l'accepta

pas d'abord sans résistance. Pour triompher de l'opposition soulevée par la

première communication de Broca, il ne fallut rien moins que la démonstra-

tion non moins étonnante de l'inversion de cette localisation chez les gau-

chers. La presque universalité des sujets sont droitiers des membres et

FiG. il. — Cas de Ballet el Boix : un cas d'aphasie

motrice pure par lésion limitée du pied de la troi-

sième frontale gauche, pF''. — F, ironlale ascen-

dante; P, pariétale ascendante.
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gauchers du cerveau. Les gauchers des membres sont droitiers du cerveau
;

l'anatomie pathologique en a fourni déjà, à maintes reprises, la preuve

péremptoire. Chez les gauchers aphasiques, la lésion corticale occupe le pied

de la troisième circonvolution frontale droite. Cette preuve, c'est encore

Broca qui Fa faite, et toutes les observations qui ont été publiées depuis

l'ont absolument confirmée. Il faut donc bien se garder de proclamer qu'une

lésion de la troisième frontale droite est une infraction à la loi de Broca,

si l'on n'a pas la certitude que le sujet n'était pas gaucher, et cela même n'est

pas d'une appréciation si facile, attendu que les sujets gauchers de naissance

sont dressés à se servir de leur main droite, soit pour écrire, soit pour travailler,

soit pour jouer d'un instrument, etc. Les enquêtes rétrospectives, sur lesquelles

on établit qu'un aphasique était gaucher ou ne l'était pas, sont, pour la plu-

part, défectueuses ou insuffisantes.

Lorsque l'observation est consciencieusement recueillie, la loi triomphe : un
jeune homme de dix-huit ans, gaucher comme ses quatre frères, est obligé

d'apprendre à écrire de la main droite, comme tous ses camarades d'école.

Il est frappé d'hémiplégie gauche et d'aphasie. A l'autopsie, on trouve une

lésion de [la troisième frontale droite. Malgré les exercices de l'écriture, il

est resté gaucher du cerveau ; et malgré cette éducation secondaire de

l'hémisphère gauche, l'aphasie ne fut que très incomplètement améliorée avec

le temps (').

Inversement, l'anatomie pathologique démon! re cpie les lésions de la troi-

sième circonvolution frontale droite ne produisent pas l'aphémie si le malade

n'est pas certainement gaucher. Un seul cas contradictoire a été signalé par

Paget : il concerne vm gaucher qui eut une hémiplégie droite avec aphasie; il

est vrai que ce malade avait été « éduqué de la main droite » (-).

Un des arguments qu'on a opposés au prétendu absolutisme de la loi de

Broca est le suivant: quelques autopsies auraient démontré l'absence de lésions

de la troisième frontale gauche chez des sujets aphasiques. Bernard a fait

justice de ces objections. D'abord la détermination de la troisième frontale n'est

pas toujours à ce point facile que personne ne s'y trompe. Trousseau a commis
cette erreur. Il existe, en outre, telles dispositions compensatrices du manteau
cortical qui peuvent faire avancer ou reculer le siège du centre de l'aphémie. Si

l'on ne tient pas compte des compemationa anatomiqties dont il s'agit, on peut

encore placer la lésion en dehors des limites que les figures schématiques lui

assignent (•'). Celles-ci, lors(pron a voulu les suivre de trop près, ont rendu par-

fois de très mauvais services à l'anatomie pathologique et particulièrement à la

localisation de l'aphasie motrice.

Qu'on admette, par exemple, l'existence d'une lésion circonscrite (N) sur le

pied de la troisième frontale (pF'', fig. 42). Si la disposition de la troisième fron-

tale est conforme au type schématique (A), la lésion intéressera le centre indi-

qué par Broca comme étant celui du langage articulé (pF''). Mais si la circonvo-

lution s'écarte de ce type (B), la même lésion (N), tout en intéressant le même
centre, pouri'a siéger sur l'extrémité inférieure de la frontale ascendante (F).

Une autre anomalie (fig. C) entraînera encore une localisation diiférente ; le centre

du langage articulé ne sera plus ni sur le pied de la troisième frontale (pF"'),

(') WoDiiAM. Si-Gcorgrs lIoKpitdl P,rporl,f!, 1X7',), L IV, p. '2i5: in. Tlièse BriiiNAiîD, ]i. l!)5.

(2) FÉRÉ. /hid., p. !!).'..

("') Analomic du ccrociu de l'honune, IriLrod., p. lxix. Pai'is, IMnsson, 18!t.~).
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ni sur rextrémiLé inférieure de la frontale ascendante (F), mais au voisinage du

sommet du cap (CAP). La ligne verticale qui, sur le schéma, réunit les trois

foyers morbides (N, N, N), représente le lieu géométrique des connexions du

centre de l'aphasie avec les parties sous-jacentes. La situation de ce centre cor-

tical ne change pas relativement aux centres profonds : il ne chancje Cjue relati-

vement aux parties de Vécorce qui Venvironnent

.

La difficulté de localisation serait encore bien

plus grande si le pied de la troisième frontale

prenait naissance à l'extrémité de la frontale

ascendante, en avant du pli d'anastomose in-

constant qvii réunit la troisième frontale à la

deuxième.

Entîn, il ne suffit pas, pour se prononcer

contre la localisation de Broca, de déclarer que

le pied de la troisième frontale gauche ne pré-

sente pas de lésions visibles à l'œil nu. Pitres

a montré que des altérations exclusivement mi-

croscopiques sont capables de produire l'apha-

sie. Donc la recherche des corps granuleux

s'impose dans tous les cas, et leur présence

témoigne toujours d'une dégénération de la

substance corticale. Les faits contraires à la

localisation de Broca doivent être considérés

comme nuls et non avenus si l'examen micro-

scopique a été négligé. Nuls et non avenus les

cas dans lesquels, à l'autopsie, on a trouvé une

lésion de la première temporale, compliqués

par conséquent de surdité verbale. La para-

phasie et la jargonaphasie qu'on constate dans

ces conditions a pu en imposer pour de l'aphé-

mie.

Si cjuelques auteurs ont voulu établir que le

siège de la faculté du langage articulé n'a rien

d'absolument fixe, d'autres ont prétendu, avec

Meynert, que le lobule de l'insula pouvait être

aussi souvent en cause que la troisième frontale gauche. La plupart des obser-

vations sont relatives à des variétés aberrantes concernant des lésions corti-

cales de l'insula compliquées de lésions sous-corticales. Or les troubles du

langage par lésions sous-corticales sont d'une nature assez spéciale pour être

étudiées à part. Il en sera question plus loin. En revanche, les cas de lésions de

l'insula gauche sans aphasie motrice sont assez nombreux pour ôter toute

valeur positive aux précédents.

On a tenté également de localiser, avec plus de précision que n'avait pu le

faire Broca, le siège de la légion corticale qui produit l'aphémie aJjsoliie, c'est-

à-dire celle où le malade est incapable de proférer même un cri. En dehors des

cas où cette aphémie absolue ressortit au syndrome glosso-labio-laryngé d'ori-

gine cérébrale, la preuve de la localisation n'a pu encore être établie ; la locali-

sation dans la troisième circonvolution frontale droite est pour le moins

hypothétique.

FiG. 4-2. — Trois variétés (A, B, C) de la

circonvolution de Broca. S', scissure

de Sylvius
;
B, scissure de Rolande

;

pri, sillon prœrolandique intérieur;

/j, deuxième sillon frontal; F, circon-

volution frontale ascendante; pF'*,

pied de la troisième frontale
;
F^, corps

delà troisième frontale; CAP, cap de

la troisième frontale; TV, centre sup-

posé de la faculté du langage articulé.
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Agraphie. — C'est Mai'cé (') qui, le premier, sut discerner rindépendance de

la faculté de traduire sa pensée par l'écriture, de tous les troubles qui résultent

<le riiémiplég-ie brachiale droite. Ogle, qui créa le mot, Exner, Charcot, Pitres,

Wernicke, Dejerine et ses élèves, etc., ont complété l'histoire de Vagrapliie.

La traduction de la pensée par l'écriture est devenue totalement ou partiel-

lement impossible. Le malade a perdu la mémoire des mouvements coordonnés,

par lesquels sa pensée s'extériorise sous l'orme de signes écrits. C'est l'aphasie

de la main, comme disait Charcot. Disons immédiatement que, pour que l'agra-

phie puisse exister, il faut que l'acte d'écrire soit automatique ; en d'autres

termes, il faut que le sujet écrive en quelque sorte aussi spontanément qu'il

parle et que son langage écrit n^' soi7 phix la traduction de son langage parlé,

mais un langage de premier jet et véritablement spécial. On ne devra donc

s'attendre à rencontrer des cas d'agraphie vraie que chez les gens qui ont

acquis par une longue habitude le pouvoir d'exprimer leur pensée par l'écriture.

Ceux-là sont comparables aux sourds-muets qui traduisent leurs idées par des

gestes équivalents à des sons, mais à des sons qu'ils Ignorent. Pour être réelle-

ment agraphique, il faut donc avoir appris comme le sourd-muet à s'exprimer

par des gestes ou des mouvements graphiques correspondant à des sons dont

on ne tient plus compte au moment ou l'on écrit.

Les formes cliniques de l'agraphie sont variables autant que celles de

l'aphémie : l'agraphie est complète ou incomplète, littérale ou verbale, com-
pliquée parfois de paragrapitie on de jargonagraphie : tantôt le malade reste

inerte, la plume à la main, incapable de tracer le moindre mot, soit spontané-

ment, soit en réponse à une question orale ou écrite ; et il est de toute

évidence que la paralysie de la main n'est pour rien dans cette impuissance,

attendu qu'il peut se servir de ses doigts avec assez d'habileté et qu'il est même
capable de dessiner, de copier une image géométrique ; tantôt il reste en état

d'écrire quelques mots ou quelques lettres, toujours les mêmes (son nom, son

prénom, quelques noms familiers), quelle que soit la pensée qu'il veuille expri-

mer ou la réponse qu'il veuille l'aire. Les caractères sont parfois suflisamment

corrects ; le plus souvent, ils sont irréguliers, embrouillés. S'il s'agit d'un mot
complet ou d'un membre de phrase, ce mot et ce membre de phrase écrits ne

répondent pas à l'idée qu'il veut exprimer. C'est encore une variété d'intoxication

par le symbole graphique.

Tel agraphique qui ne peut plus écrire en cursive peut tracer des caractères

imprimés ; tel autre a perdu la mémoire des chiffres ; tel autre peut copier en

transposant l'imprimé en manuscrit ; tel autre copie le manuscrit comme une

figure géométrique. Il en est qui copient mal et servilement et peuvent écrire

normalement ou sous dictée. Tel malade peut écrire des chiffres, dessiner.

Sous tous ces rapports, on peut dire vraiment que les variétés cliniques sont

aussi nombreuses que les cas eux-mêmes.

L'agraphie pure, sans aphasie motrice, est véritablement exceptionnelle. Il en

existe quelques observations cliniques cependant. L'observation de Pitres est,

à cet égard, le modèle du genre : le malade jouit de toute son intelligence,

sans aucun trouble de la parole, sans aucune gène de l'articulation des mots
;

il peut lire à haute voix sans la moindre hésitation ; il lit avec la même facilité

l'écriture cursive ou l'écriture imprimée. Assis commodément devant une table,

(') Marcé. Soc. de. biol., '2" série, t. III, p. 115.
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il prend un crayon, le place très bien entre ses doigts et le tient en apparence

sans raideur et sans peine, mais il lui est impossible d'écrire une seule lettre.

Il se rend parfaitement compte mentalement des caractères qu'il faudrait tracer

pour écrire tel ou tel mot ; il épelle les lettres qui entrent dans sa composition,

il les montre sur un journal, mais il est incapable de les écrire : « Je sais très

bien, dit-il, comment s'écrit le mot Bordeaux, mais quand je veux écrire de la

main droite, je ne sais plus rien faire. » Si on lui montre sur une page impri-

mée le mot /lopital par exemple, il peut le recopier, mais en conservant aux

lettres leurs formes de caractère d'imprimerie. Il écrit donc, en copiant ses

lettres de la même façon qu'il copierait un dessin géométrique : et de fait, si au

lieu de prier le malade d'écrire un mot ou une lettre, on lui demande de tracer

une figure géométrique, une circonférence, un triangle, un octogone, il le

fait d'emblée de la main droite sans hésitation notable.

La plupart des agraphiques cherchent à se guérir par l'éducation de la main

gauche
;
quelques-uns parviennent ainsi à se créer pour le membre gauche dans

l'hémisphère droit un nouveau centre de mémoire des mouvements coordonnés

de l'écriture. Le malade de Pitres était parvenu à écrire couramment de la

main gauche. La seconde écriture ne ressemble pas à la première. Assez sou-

vent, les malades, au lieu d'écrire les lettres de gauche à droite, écrivent de

droite à gauche. Cette écriture, dite écriture en miroir, et sur laquelle Buch-

wald(') a appelé l attenlion, n'appartient pas seulement aux agraphiques. Ce
n'est pas un phénomène pathologique. L'expérience a démontré que, chez des

sujets jeunes et non prévenus à qui l'on demande d'écrire de la main gauche, le

mouvement graphique se fait spontanément de droite à gauche. « Dans la race

indo-germanique, la seule où l'écriture soit centrifuge, l'écriture spcculaire est

l'écriture normale delà main ganche. » (Bernard) (-).

Diagnostic. —- Il n'est pas difficile de distinguer l'agraphie de l'incapacité

simple d'écrire ; mais l'intensité de la contracture hémiplégique dans le mem-
bre supérieur est parfois telle qu'on ne saurait soupçonner comment se compor-

terait, la plume à la main, un sujet supposé agraphique.

En thèse générale, il est plus malaisé de déterminer, du moins avec certitude,

la localisation qui produit le trouble ou l'incapacité fonctionnelle de l'écriture.

On se rappelle que l'agraphie vraie ne peut guère survenir que chez les sujets

qui écrivent automatiquement, c'est-à-dire chez ceux qui se sont constitué par

l'habitude ou l'éducation un centre secondairement préposé à la coordination

des mouvements de l'écriture. Au contraire, chez ceux qui n'écrivent pas cou-

ramment, dont l'éducation du centre graphique est incomplète, l'incapacité

d'écrire a une autre signification. Ceux-là n'écrivent qu'en copiant, plus ou

moins péniblement, leurs images visuelles. Pour qu'ils ne puissent plus écrire,

il suffira donc d'une destruction du centre des images visuelles de l'écriture.

Ainsi s'expliquent les cas (d'Heilly et Chantemesse, Dejerine) où une lésion du

centre de la lecture a entraîné l'incapacité d'écrire. La lésion des fibres qui

unissent le centre de la mémoire visuelle des signes écrits au centre de la

mémoire des mouvements graphiques amènera la même conséquence. Ces

derniers sont plus difficiles à diagnostiquer.

(') Berlin, klin. Woch., 1878. p. 6.

(-) Loc. cit., p. 228. — Consulter LAPRADr;. Contribution à l'étude de récriture eu miroir,

Thèse de Paris, 1902.
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Il en est de même de l'agraphie dite « par surdité verbale » et qui tient à ce

l'ait que le malade se disait mentalement ce qu'il allait écrire. S'il a perdu les

images auditives, il ne peut plus écrire sous sa propre dictée mentale. Le lan-

gage intérieur est annihilé en lui pour ce qui a trait aux connexions des

images auditives et des images motrices graphiques. L'existence de la surdité

verbale et de la cécité verbale chez un agraphique doit donc toujours faire

soupçonner que l'incapacité d'écrire résulte de l'aphasie sensorielle (auditive

ou visuelle), surtout si cet agraphique

n'avait pas acquis la fonction de l'écri-

ture automatique.

L'agraphie qui accompagne l'aphémie

possède-t-elle des caractères particu-

liers qui la distinguent de l'agraphie des

sensoriels? Oui, d'après Dejerine. Dans

les deux cas, l'écriture spontanée est

plus ou moins impossible. Générale-

ment les malades écrivent leurs noms
d'un seul jet, sans hésiter. Dans les

cas moins accusés, ils écrivent quelques . ,
i n„ \ ^1 1 ^1G. lo. — Agi"ipliie (Cas (le Heiisflicii).

mots et s'arrêtent vite. On peut dire que

dans l'aphémie le sujet écrit aussi mal qu'il parle, et qu'il y a une sorte de parallé-

lisme entre les troubles de la parole parlée et ceux de l'écriture. Dans l'aphasie

sensorielle, l'agraphie est ordinairement plus marquée que dans l'aphémie.

Dans les deux cas, les troubles de l'écriture sous dictée sont à [peu près iden-

tiques à ceux de l'écriture spontanée. Ce qui distingue l'agraphie des aphémi-

ques de celle des sensoriels, c'est ce fait que, dans l'aphémie, la faculté de

copier étant conservée, le sujet copie l'imprimé en manuscrit, tandis que chez

l'agraphique sensoriel la copie est purement servile : le sujet copie les lettres

comme un dessin et, si on lui retire le modèle, il est tout à fait incapalile de

finir le mot commencé.
Y a-t-il des troubles de l'écriture dans l'aphasie motrice sous-corticale et

dans la cécité verbale pure, et quels sont ces troubles? Dans l'aphémie sous-

corticale il n'y a aucune espèce d'agraphie : l'écriture spontanée, l'écriture

sous dictée, la faculté de copier sont intactes. Dans la cécité verbale pure,

l'écriture spontanée et sous dictée sont normales, mais les caractères sont plus

gros et plus obliques, du fait de l'hémianopie. Par contre la copie est servile,

mécanique, mais moins servile et plus rapide que dans l'aphasie sensorielle.

L'agraphie des aphémiques s'améliore au fur et à mesure que les troubles de

la parole parlée disparaissent. Quand la parole est redevenue normale, il n'y a

plus trace d'agraphie. Au contraire, l'agraphie des aphasiques sensoriels paraît

ne guérir jamais entièrement, encore qu'elle soit très améliorable. Enfin, d'après

les rares faits connus jusqu'à ce jour, il semble que les troubles de la faculté

de copier restent permanents dans la cécité verbale pure.

Comment expliquer le mécanisme de l'agraphie chez les aphémiques et chez

les aphasiques sensoriels? Pour ce qui concerne l'agraphie des aphémiques, on

pourrait invoquer soit le voisinage des centres, soit la persistance chez l'adulte

du procédé d'épellation intérieure, procédé très fréquent chez l'enfant qui

apprend à écrire. Quant à l'agraphie de la cécité verbale, elle s'explique tout

naturellement par le fait «juc, pour écrire, la plupart des gens copiant les

IBRISSAUD et SOUQUES.^
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images des lettres, l'intégrité de ces images est indispensable à Técritnre.

Mais n'y a-t-il pas une agraphie pure, indépendante de tout trouble moteur

ou sensoriel du langage? La réponse est subordonnée à l'existence d'un centre

graphique.

Anatomie pathologique. — Y a-t-il un centre de l'écriture? La question a

été et est encore vivement discutée et on ne lui a pas fait de réponse défi-

nitive. L'existence du centre graphique compte des partisans (Charcot, Pitres,

Bastian, etc.) et des adversaires (Wernicke, Kussmaul, Lichtheim, Gowers.

Bianchi, von Monakow, Dejerine).

Les partisans du centre graphique le localisent avec Exner au niveau du pied

de la 2" circonvolution frontale gauche. Ils se basent sur une série d'arguments

psycho-physiologiques, cliniques et anatomo-pathologiques.

L'argument psychologique est le suivant: quand l'enfant apprend à écrire, il

copie d'abord le modèle placé devant lui, et pendant longtemps il est incapable

d'écrire sans le secours des images visuelles des lettres. Par l'exercice, un

centre graphique se forme peu à peu, devient indépendant du centre visuel

verbal. Il est des gens peu éduqués, tels la plupart des malades des hôpitaux,

qui restent à la période infantile de l'éducation, c'est-à-dire incapables d'écrire

sans le secours de l'image visuelle des lettres et des mots. Mais il peut exister

des adultes habitués à écrire, chez lesquels s'est constitué un centre gra-

phique automatique et autonome. Les adversaires du centre graphique décla-

rent, il est vrai, que l'écriture n'est jamais automatique et que nous copions

toujours les images visuelles des lettres.

Les preuves cliniques consistent en quelques observations sans autopsie

(Charcot, Pitres), observations qui, il faut le reconnaître, ne sont pas abso-

lument pures, outre qu'elles manquent du contrôle anatomo-pathologique.

Quant aux arguments anatomo-pathologiquës, ils sont tirés des cas de

Henschen, Nothnagel, Tamburini et Marchi, Dutil et J.-B. Charcot, Bar,

Kostenitch, Banti, Gordinier. Ces observations anatomo-cliniques ne sont pas

tout à fait démonstratives, soit que l'agraphie ne fût pas notée, soit que la

lésion ne fût pas étroitement localisée au pied de la deuxième frontale et inté-

ressât particulièrement le centre de Broca ou le pli courbe, soit qu'il s'agît de

lésion sous-corticale. Dejerine, qui critique et rejette le centre graphique, rap-

pelle que dans le cas de Mac Burney et d'Alten-Starr (189.") il n'y avait aucun

trouble de l'écriture malgré la destruction de la deuxième frontale, et que dans

un des deux cas de Byron-Bramwell (1899) la tumeur avait détruit le centre

de l'éci'iture sans amener aucun trouble du langage. Le fait n'aurait rien

d'étonnant si on admettait avec Bastian (1898) que le centre graphique est

superposé au centre de Broca.

Contre l'existence du centre graphique on a, en outre, fait valoir une série

de raisonnements. Selon M. P. Marie (') le langage parlé et le langage écrit sont

l'un et l'autre conventionnels, mais le langage parlé procède d'un centre corti-

cal préformé, tandis que le langage écrit n'en procède pas. Si le langage parlé

a un centre cortical, c'est parce que depuis des milliers d'années ce centre se

serait développé par formation progressive, au lieu que le langage écrit ne

remonte pas au delà de quatre ou cinq générations. Dans un si court espace,

(') P. Marie. L'évolution du langage considérée au point de vue de l'aphasie. Presse méd..

1.897.



APHASIE. IfiO

le langage écrit n'a pas pu se créer un centre à lui spécial, par adaptation

fonctionnelle; pour lui, il ne saurait y avoir que des centres adaptés.

Mais cette hypothèse, quelque ingénieuse qu'elle soit, est passible d'ob-

jections ('). L'enfant qui apprend à parler, en imitant la parole, se constitue à

lui-môme et par ses propres efforts ce centre du langage que M. P. Marie

considère comme procédant de centres préformés.

Tous les actes de la vie de relalion s'apprennent. « Un fait domine toute cette

question, dit M. P. Marie. Ce fait consiste dans le caractère essentiellement

phonétique de notre écriture actuelle, chaque signe alphabétique étant la repro-

duction d'un son ou d'un fragment de son. Pour qu'il y ait à proprement parler

écriture, il est nécessaire qu'intervienne une traduction graphique du langage

parlé. » Mais chaque signe alphabétique, envisagé en soi, n'est que le (jrap/nrjiw

'/'/m f/e-s/c. Il est une catégorie de sujets, les sourds-muets, qui ne parlent pas

mais qui écrivent dam l'espace la langue des signes. Leur écriture n'est pas

graphique, elle est cinématique. Si le langage parlé provenait d'un centre

préformé, \\n enfant qui devient sourd en bas âge ne devrait pas devenir muet.

Les adversaires du centre graphique ont fait encore valoir d'autres arguments.

On a dit que, puisqu'on pouvait écrire avec le coude, avec le pied, le centre

graphique devrait occuper toute la base rolandique. On peut objecter avec Pitres

que, dans l'acte d'écrire avec le pied ou le coude, il y a attention soutenue qui

fait défaut dans l'écriture courante. On a dit que, si le centre graphique

existait, un aphasique moteur cortical avec agraphie pour l'écriture spontanée

ne devrait pas pouvoir copier en transformant l'imprimé en manuscrit, les

images graphiques ayant disparu. Mais ne peut-on pas admettre, avec Ballet,

que le malade traduit au moyen de son centre visuel la lettre imprimée et

reproduit celle que ce centre lui montre?

Contre l'existence du centre graphique, Dejerine a invoqué ce fait que, chez

les gauchers, les images motrices d'articulation, visuelles, auditives, siègent

dans l'hémisphère droit. Or, ces sujets écrivent de la main droite, par consé-

quent avec levir hémisphère gauche. Si ces gauchers deviennent hémiplégiques

du côté gauche et aphasiques moteurs, ils deviennent en même temps agra-

phiques (Dejerine, Bernheim, Parrot, Magnan). Ce sont là des observations pure-

ment cliniques qui ont évidemment une grosse valeur, mais auxquelles il man-
que encore le contrôle de l'autopsie. Un autre argument invoqué, et qui est

également très important, consiste en ce fait que, dans l'aphasie motrice

corticale avec agraphie, le malade devrait pouvoir écrire avec des cubes alpha-

bétiques, si l'agraphie relevait d'une lésion du centre graphique. Or, il n'en est

rien. Mais ces observations, pour prendre une valeur décisive, devraient être

faites chez des aphasiques lettrés, ayant autonomisé leur écriture.

Bref, si l'existence d'un centre graphique autonome ne semble pas, à l'heure

actuelle, démontrée d'une façon irréfutable et demande de nouvelles preuves, on

peut cependant invoquer en sa faveur la série d'arguments que nous avons exposés.

Aphasie motrice sous-corticale. — Dès 1X77, Pitres établissait dans sa thèse

« que la lésion du faisceau pédiculo-frontal inférieur gauche détermine de

l'aphasie, tout aussi sûrement que la destruction de l'écorce de la 7)^ circonvo-

lution frontale gauche ».

Ce fait expliquait les cas contradictoires à la loi de Broca, faits dans lesquels

(') BnissACD. Les centres de l'agmpliie dans la surdi-iniililé. /'res.sv méd., 1898, p. '25.
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on avait trouvé le pied de la Ty- circonvolution frontale intact chez des malades

ayant présenté de l'aphémie pendant leur vie. Clozel de Boyer confirma les con-

clusions de Pitre??, et deux ans plus tard, l'un de nous établissait l'existence

des aphasies capsulaires (1879).

La question est de savoir si ces aphasies motrices sovs-corticales peuvent être

cliniquement distinguées de l'aphasie motrice corticale. Dans celle-ci, la

mémoire motrice d'articulation est perdue; cette mémoire est conservée dans

les autres formes.

Mais comment s'en assurer? Lichtheim et Dejerine ont proposé le caractère

distinctif suivant : dans l'aphasie motrice d'origine sous-corticale, le sujet peut

indiquer d'une façon quelconque, à l'aide d'un certain nombre de serrements

de main par exemple, combien de syllabes, c'est-à-dire combien de parties arti-

culées renferme un mot donné.

Malheureusement cela ne prouve pas que le malade ait conservé la mémoire
motrice d'articulation. Les images visuelles, auditives ou graphiques suffisent

pour permettre au malade de passer l'épreuve précédente avec succès. Ce qui

est certain, c'est que les aphasiques sous-corticaux sont parfaitement capables

de se représenter le mot tel qiiil doit être articulé; suivant la comparaison de

Charcot, ils jouent en quelque sorte sur un piano muet. L'image motrice d'arti-

culation est intacte, et l'ordre d'exécution part de son foyer cortical, mais,

chemin faisant, il est intercepté par une lésion destructive du faisceau de pro-

jection chargé de le conduire.

En réalité, il est très difficile, dans un cas donné, de dire si l'aphémie est due

à une lésion du centre lui-même (écorce) ou à une lésion des organes de trans-

mission (faisceaux du centre ovale). Il faut, à cet égard, nous en tenir encore

aux indications fournies par Charcot :

« L'aphasie motrice sous-corticale est moins grave que l'aphasie motrice corti-

cale : 1" parce que l'intelligence est moins atteinte, puisque le langage intérieur

est tout entier respecté ;
2" parce que la guérison est plus fréquente. »

Pour ce qui est du premier point, il est certain que l'aphasie motrice corti-

cale est très rarement pure ; elle entraîne habituellement l'agraphie et même la

surdité ou la cécité verbales. Ainsi une aphasie motrice pure sans agraphie

aura des chances d'être sous-corticale (Trousseau et Gardner). Mais, d'autre

part, il existe des cas de lésions sous-corticales ayant entraîné à la fois l'aphé-

mie, la surdité et la cécité verbales (Lacroix).

La guérison n'est pas non plus un caractère exclusif et nécessaire de l'aphasie

motrice sous-corticale. Lorsqu'elle a lieu, Broadbent pense qu'elle résulte

d'une sorte de dérivation des ordres musculaires émanés de la F"' gauche vers

la F"' droite par l'intermédiaire du corps calleux.

Le dernier mot, du reste, n'est pas dit sur l'aphasie motrice sous-corticale et

son existence a été récemment mise en doute. Pour Freund
(
1891), cette variété

d'aphasie n'existerait point parce que, pour cet auteur, tout dans le langage se

réduit à des phénomènes d'association. Pitres a repris la question au Congrès

de Lyon 1894. S'agit-il d'une lésion immédiatement sous-jacente au centre de

Broca, c'est-à-dire étroitement sous-corticale, il y a aphasie motrice banale.

S'agit-il, au contraire, d'une lésion de la capsule interne ou de la région cap-

sulaire, on peut se trouver en présence d'une sorte de dysarthrie pseudo-

bulbaire qui répond à ce qu'on désigne sous le nom d'aphasie motrice pure.

Il n'est pas prouvé qu'une lésion intermédiaire, située en plein centre ovale,
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soit capable (.rentraîner de l'aphasie sous-corticale. Pour élayer la première

partie de cette opinion, Pitres s'appuie sur les observations de Juhel Rénoy,

Revilliod, Garcia-Lavin, Edinger qui, d'après Dejerine, sont incomplètes; pour

étayer la seconde partie, à savoir la nature pseudo-bulbaire de l'aphasie motrice

pure, il invoque deux observations de Dejerine que ce dernier auteur interprète

d'ailleurs tout différemment et considère, au contraire, comme une preuve de

l'aphasie sous-corticale pure.

Cécité verbale pure. —• Esquissée au point de vue clinique par Westphal et

Charcot, l'étude de la cécité verbale pure a été reprise et complétée par Deje-

rine (1892) qui en a indiqué la localisation. Wyllie, Redlich, Brissaud (1900)

ont cité des observations semblables avec lésions occupant le lobe occipital,

respectant le pli courbe, mais interrompant les plis qui relient le centre de la

vision des mots (pli courbe) au centre de la vision générale (région calcarine).

Dans celte variété de cécité verbale la parole spontanée et répétée, l'écriture

spontanée et sous dictée sont normales; l'audition verbale est intacte, seule la

lecture est impossible. Le malade voit les mots et les lettres comme des silhou-

ettes ou des dessins, et il les copie servilement comme tels, incapable qu'il est

d'en comprendre la signification et de transcrire l'imprimé en manuscrit, par

exemple.

Un tel malade peut cependant parvenir à lire quelques mots en usant d'un

artifice classique qui consiste à tracer avec ses doigts, dans l'espace, la sil-

houette des lettres.

La cécité verbale pure est généralement très accentuée et permanente. Elle

s'accompagne souvent de cécité musicale et toujours d'hémianopsie.

Surdité verbale pure. — Elle a été décrite pour la première fois par Lich-

theim ; les observations publiées jusqu'ici sont rares (Pick, Sérieux et Deje-

rine, Ziehl, Liepmann). On l'aurait confondue plusieurs fois avec des troubles

similaires occasionnés, au dire de Freund, par des lésions labyrinthiques.

Ici les troubles du langage se bornent exclusivement à la perte de la compré-

hension des mots entendus. En efl'et, la parole spontanée ou répétée, la lecture

à haute voix, le chant, la lecture mentale, l'écriture sont conservés.

Dans les deux observations de Pick, comme dans celle de Sérieux, étudiée

analomiquement et hislologitpiement par Dejerine, il s'agissait d'une lésion

corticale, occupant les deux lobes temporaux. Par contre, dans le cas de

Liepmann, l'écorce était intacte et la lésion, une hémorragie très étendue,

siégeait dans la substance blanche et séparait l'écorce des ganglions cen-

traux.

Aphasie de conductibilité ou aphasie transcorticale. — Les formes d'aphasie

dont la description précède sont relativement simples, et le mécanisme n'en est

pas difficile à concevoir. Dans la pratique, les choses sont presque toujours

beaucoiq> plus complexes. Si les centres corticaux des images étaient seuls lésés,

à l'exclusion des fibres d'association qui les réunissent chacun à chacun, toute

l'histoire de l'aphasie se résumerait dans les quatre types cliniques que nous

avons passés en revue : 1" surdité verbale; 2" cécité verbale; T)" aphasie motrice

ou aphémie; 4" agraphie.

Mais si les centres de ces quatre variétés peuvent acquérir par l'éducation

une absolue indépendance, il est hors de doute que chez un grand nombre de

sujets, l'éducation des uns ou des autres reste indéfiniment incomplète; l'in-

terruption des faisceaux f[ui les associent réciproquement a donc pour etfet un
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trouble qui semble équivaloir à celui des centres complètement éduqués. Or,

l'équivalence n'est pas absolue. On va le voir.

C'est aux lésions de ces faisceaux d'association que répondent les formes
multiples de l'aphasie dite transcorticale (Wernicke, Lichtheim, Dejerine, etc.).

Pour bien comprendre la pathogénie des aphasies transcorticales, il faut de
toute nécessité revenir au schéma anatomique.

Les images auditive, visuelle, motrice, graphique — pour ne parler que des

plus importantes, au point de vue qui nous intéresse — se gravent sur des par-

ties de l'écorce assez distantes les unes

FiG. il. FiG. 45.

que le polygone formé par les faisceaux d'association de ces centres a lui-même

pour centre de gravité une région de l'écorce où s'effectue ïidéation. Il va sans

dire que le centre hypothétique d'idéation n'est pas unique : si c'est un centre

de gravité, son lieu géométrique varie suivant l'importance des images, leur

situation respective, leur nombre, etc. Chez l'homme, il semble que les centres

d'idéation soient entraînés vers le lobe frontal par le développement considé-

rable de cette portion de l'hémisphère. Une idée complète (encore l'idée de

FiG. ifi. FiG. 47.

cloche, par exemple, pour revenir à la plus classique) a son centre (I) au point

de convergence des fibres d'association (I) qui i^éunissent le centre auditif (0)

au centre visuel (V) ; des fibres d'association (3) qui réunissent les images

visuelles (V) aux images tactiles (T) (fig. 45).

La situation du centre d'idéation dans la région frontale n'altère en rien

d'essentiel le bien fondé de l'hypothèse (fig. 46).

Pour que Vidée de cloche soit complète, il faut encore que toutes les images

précédentes soient en connexion avec les centres des images symboliques qui

expriment cette idée. Ces images correspondent à des lieux anatomiques con-

nus. Elles sont reliées entre elles (fig. AT) (P, image motrice du mot cloclie.
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(j, image graphique du mot; A, image auditive du mot; L, image visuelle du

mol) par des fd^res d'association (AP, PG, LG, AL, LP, GA).

L'idée complète du symbole cloche se condense en une portion de l'écorce,

la région frontale, par exemple : là est le centre d'idéation du symbole.

Il est fort probable que le centre d'idéation du symbole s'identifie ou se

superpose au centre d'idéation de la chose elle-même (fig. 48).

La complexité de l'idée de cloche et des symboles convenus qui la caracté-

risent apparaît nettement si l'on réunit les uns aux autres, par des lignes

droites représentant des fibres d'association, tous les centres corticaux des

images du mot et de la chose (fig. 49).

Qu'on suppose une lésion de l'une quelconque de ces associations — lésion

sous-jacente à l'écorce, c'est-à-dire aux centres des images— et l'on se trouvera

en présence d'une aphasie de conductibilité.

La figure pourrait être beaucoup plus compliquée encore si, au lieu de

choisir la cloche pour exemple, on imaginait uli objet qui mît en éveil non

seulement les sensibilités auditive, visuelle et tactile, mais les sensibilités olfac-

tive, gustative, musculaire, etc. Un tel objet, à la vérité, ne se rencontre pas

dans la nature. La cloche elle-même ne se révèle guère à nous que par sa

sonorité et sa forme. L'idée qu'elle éveille dans la mémoire ne se compose pas

— si ce n'est pour les aveugles — de souvenirs tactiles.

Il faut donc se borner à étudier le cas simple : celui d'une aphasie de con-

ductibilité liée à une lésion de l'un quelconque des systèmes de fibres que le

schéma représente.

Ce schéma, en dépit des apparences, est d'une grande simplicité : la figure

géométrique est d'une construction toute simple et peut servir au diagnostic

des principales formes cliniques de l'aphasie de conductibilité.

A est le centre de la mémoire verbale auditive (l""'' temporale); L est le centre

de la lecture ou de la mémoire verbale graphique (pli covu'be); P est le centre

de la parole ou de la mémoire d'articulation des mots (pied de la troisième

frontale); G est le centre de la mémoire graphique motrice (pied delà deuxième
frontale).

Le centre auditif commun, ou centre de la percepUon auihlive. est repré-

senté par la lettre O. Il siège dans la région temporale.

Le centre visuel commun, ou centre de la perception visuelle, est représenté

par la lettre V. Il répond approximativement à la pointe occipitale.

Pour simplifier, on a supprimé le tracé des sillons de l'hémisphère représentés

sur la figure 49, et l'on a conservé seulement, sur le profil cérébral, la place des

FiG. 4S. Fro. i9.
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centres précédemment énumérés. Si nous réunissons tous ces centres par des

lignes droites, de telle sorte cpie chacun d'eux soit relié à tous les autres par
des fibres d'association imaginaires (fig. 50), nous aurons construit la figure

géométrique à l'aide de laquelle toutes les aphasies de conductibilité vont

devenir compréhensibles. Nous n'envisagerons, bien entendu, qu'un nombre
de cas très restreint, puisqu'il existe, au moins virtuellement, autant de formes

d'aphasie de conductibilité qu'il y a de trajets anaslomotiques entre tous les

centres d'images. Nous venons de dire que le nombre de ces trajets est encore

plus considérable que la figure n'en suppose, puisque nous en avons systé-

matiquement exclu les centres sensoriels des mémoires tactde, musculaire,

olfactive, gustative, etc.

Alexie sous-cortkale.— Admettonsqu'unelésion, n'intéressant pas Técorce pro-

prement dite, mais seulement les fibressous-jacentes, a interrompu les connexions

préétablies du visuel centre commun (V) et du centre de la mémoire graphique

visuelle (L) (fig. 51). Une lésion ainsi limitée aura pour effet de supprimer le

FiG. 50. Fig. bl. — Alexie sous-corticale.

réveil des images graphiques visuelles, par conséquent la possibilité de lire; le

malade voit des caractères d'imprimerie ou des lettres manuscrites, puisque le

centre commun de la vision (V) subsiste. Mais la vue de ces caractères en tant

que symboles significatifs, étant subordonnée à la transmission des vibrations

visuelles depuis le centre commun de la vision (V) jusqu'au centre de la mémoire
graphique visuelle (L), la lecture des caractères imprimés ou manuscrits

devient fonction morte. Si l'on dit au malade de copier la phrase ou le mot
écrits qu'on lui présente, il les copie : les connexions du centre commun de la

vision (V) et du centre graphique moteur (G) ne sont pas interrompues; la

ligne VG est intacte. La faculté de copier subsiste donc, mais elle devient

identique à tout acte purement mécanique de reproduction graphique, tel que

la reproduction d'une arabesque sans valeur symbolique connue. C'est à celte

variété rare d'aphasie de conductibilité que Wernicke a donné le nom cValexle

aom-corticcde. Il est vrai d'ajouter, que chez certains sujets éduqués, l'action

de copier, subsistant grâce à l'intégrité du centre graphique moteur et de ses

connexions avec le centre visuel commun, permet dans une certaine mesure la

compréhension de la phrase ou du mot proposés, par le réveil des images d'arti-

culation motrice (P) et du centre de l'audition verbale (A). Tant que subsistent

les anastomoses GP et GA du schéma, la mise en jeu du centre graphique (G)

peut raviver dans les centres de l'articulation verbale et de l'audition verbale

les images symboliques correspondant à celles du centre graphique visuel (L).

C'est sur ce fait qu'est basée la méthode de rééducation du centre graphique
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visuel par le centre graphique moteur, telle que Ta conçue el ingénieusement

réalisée Jean Charcot.

Imaginons à présent une lésion (toujours sous-corticale) (fig. 55) divisant les

fibres d'association du centre visuel graphique (L) du centre graphique moteur

(G). Le schéma permet immédiatement de concevoir que le malade peut lire

mentalement, puisque le centre de mémoire graphique visuel (L) est respecté

et qu'il reste en communication avec le centre visuel commun (V). Le malade

peut même lire à haute voix, puisque le même centre (L) a gardé les fibres

d'association (PL) qui le réunissent directement au centre de la mémoire d'ar-

ticulation (P). Mais il ne peut pas copier ce qu'il lit, puisque les fibres (GL) qui

vont du centre graphique visuel au centre graphique moteur sont sectionnées.

S'il peut copier ce qu'il lit, c'est seulement à la condition de le lire à haute

voix. Il s'entend parler par le centre auditif verbal (A), qui dicte les paroles

entendues au centre graphique moteur (G); mais, comme ce chemin est

détourné, comme ce n'est pas celui que suivent à l'état normal les ondes

Fig. 52. — Agraphie sous-corLicale. Fig. o3. — Surdité verliale de coiidnctiliililé.

nerveuses sous-corticales, il s'ensuit que la copie est hésitante, retardée, détec-

tueuse (agraphie sous-corticale).

Surdité verbale de conductibilité. — Plaçons sur le schéma (fig. 52) une lésion

hypothétique entre le centre auditif commun (0) et le centre auditif verbal

(A), et nous aurons affaire à une variété d'aphasie sensorielle caractérisée de

la façon suivante : les mots sont entendus, puisque le centre auditif commun
(0) reste intact; mais ils ne sont pas perçus en tant que symboles auditifs,

puisqu'ils ne parviennent pas au centre de la mémoire auditive verbale (A); et

cependant le malade, en les entendant, peut les répéter immédiatement, intel-

ligiblement, attendu que les communications du centre auditif commun (0) et

du centre de l'articulation verbale (P)sont restées indemnes. Au moment où il les

articule, le malade en comprend le sens, puisque le centre d'articulation

motrice (P) est resté uni au centre de l'audition verbale (A). Mais s'il les arti-

cule mentalement, il ne les comprend pas. Oui plus est, ces mots qu'on lui dit,

qu'il entend et qu'il ne comprend pas avant de les prononcer lui-même, il peut

les écrire, toujours en vertu de la persistance des connexions (OG) du centre

auditif commun (0) avec le centre graphique moteur (G).

On pourrait multiplier les exemples. Qu'il suffise d'ajouter que, si les figures

schématiques permettent d'expliquer les cas complexes, elles sont encore plus

propres à nous les faire supposer. En fait, dans la prati([ue, les hypothèses qui

précèdent ne réalisent que très rarement la pureté idéale que leur prête la

théorie. On a peine à admettre qu'une lésion sous-corticale, immédiatement
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adjacente au centre auditif commun (0), intercepte exclusivement les fibres OA
par exemple, sans toucher aux fibres OG et OP. Les variétés d'aphasie de con-

ductibilité, récemment étudiées par Lichlheim, ne sont pas d'une analyse aussi

limpide que notre schéma les annonce. La plupart d'entre elles sont artificielles;

les plus beaux cas publiés par Frsenkel, Ballet, Arnaud de la Jasse, Dejerine,

Sérieux, etc., restent discutables au point de vue de rinterprétalion
;
quelques-

unes même manquent du contrôle nécroscopique. Il en est de même des variétés

d'om^me de conductibilité décrites un peu hypothétiquement par Wismann.
D'ailleurs les aphasies transcorticales présentent des éventualités palhogé-

niques encore bien plus nombreuses que ne le prévoit la figure. Si Ton fait

intervenir dans la construction géométrique de celle-ci les connexions des

centres corticaux sensoriels et moteurs avec le centre d'idéation totale, on

conçoit, avec la même aisance, certaines particularités cliniques dont l'expli-

cation semble au premier abord chimérique. Un malade lit une phrase écrite

dans sa langue maternelle; il parle, il comprend ce qu'on lui dit, il écrit spon-

tanément, et cependant ce qu'il lit, il ne le comprend pas. Cela résulte tout

simplement de la présence d'une lésion sous-corticale divisant les fibres d'asso-

ciation qui réunissent le centre graphique visuel (L) au centre de l'idéation

(I) (fig. 54). Toutes les autres anasto-

moses subsistent. Toutes les opérations

du langage intérieur et du langage exté-

rieur sont possibles; une seule ne peut

s'effectuer. Nous avons déjà vu que ce

phénomène morbide relève souvent d'un

trouble passager de nos opérations in-

tellectuelles. A qui n'est-il pas arrivé de

lire une page entière, sans en passer un
mot, et de s'apercevoir au bas de la

page qu'il ne sait pas ce qu'il a lu? Une
distraction a inhibé le centre de l'idéa-

tion au point où il reçoit les libres sous-corticales venues du centre graphique

visuel.

Il en est absolument de même du centre de la mémoire auditive verbale : ses

anastomoses avec le centre de l'idéation peuvent être matériellement supprimées

sans apporter un grand trouble dans le mécanisme du langage proprement dit.

Ce sujet est trop d'actualité pour qu'il nous soit permis de le présenter sous

une forme définitive et impartiale. Les discussions qu'il a soulevées ne sont

peut-être pas près de finir : il faut attendre, avant de formuler des conclusions

précises, que de nouveaux faits anatomiques, rigoureusement observés,

apportent la sanction dernière devant laquelle chacun s'inclinera.

Enfin, à propos des aphasies de conductibilité comme à propos des aphasies

corticales, il est un point qu'il ne faut jamais perdre de vue quand il s'agit

d'interpréter un cas donné : nous voulons parler des difTérences individuelles

qui modifient si profondément la psychologie du langage intérieur. A chacun des

centres du langage correspond une catégorie d'individus chez lesquels le centre

domine le fonctionnement du langage. L'on conçoit qu'il soit illusoire de vou-

loir expliquer par un schéma unique les troubles de langage de ces diverses caté-

gories de sujets. L'important, en présence d'un aphasique quelconque, est de

déterminer les points suivants : I" compréhension des mots parlés; 2" compré-

FiG. 54. Cccilé verbale psychique.
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hension des mots lus; 5" parole articulée volontaire ; A" écriture volontaire;

5" parole répétée ;
6'^ parole d'après la lecture; 1° écriture sous la dictée; 8° écri-

ture d'après un texte lu. C'est, on le voit, une équation à huit inconnues qu'il

faut résoudre. Le problème n'est pas difficile; il n'exige que « patience et lon-

gueur de temps ».

Aphasies complexes et totales. — Nous venons d'étudier les formes isolées de

l'aphasie. A côté d'elles, (jui sont somme toute l'exception, il faut placer les

aphasies complexes qui sont la règle.

En effet, les centres du langage ne sont pas aussi indépendants les uns des

autres qu'on l'a supposé. Ils sont le plus souvent subordonnés l'un à l'autre.

Aussi est-il habituel de voir la suppression d'un centre entraîner des troubles

d'un ou plusieurs autres, la cécité verbale entraîner l'agraphie, et la surdité

verbale l'aphémie. Mais il est vraisemblable que ce retentissement n'est pas

absolument constant, et ([u un individu donné, ayant autonomisé ses centres

d'images verbales, peut échapper à cette subordination. Il faudrait pour

résoudre ce problème connaître la formule cérébrale de chaque malade el la

formation de son langage. Le retentissement d'un centre sur l'autre est parfois

si peu accusé qu'il faut recourir à des procédés subtils d'analyse pour dépister

les troubles latents de ce dernier.

Dans Vapliasie totale, toutes les formes isolées d'aphasiecoexistent : l'aphémie,

l'agraphie, la cécité verbale, la surdité verbale, qui sont généralement complètes

et en coexistence avec une hémiplégie droite. Dans ces cas la lésion a détruit

toute la zone du langage. L'irrigation des centres par une même artère permet

de saisir le mécanisme habituel de l'aphasie totale.

Aphasie d'intonation (Brissaud) ('). — Le langage ne consiste pas seulement

en sons articulés, mais encore en intonations rythmées. Il n'est pas seulement

parlé, il -est chanté. Une phrase articulée a toujours sa mélodie caractéristique,

suivant qu'elle exprime la colère, la joie, l'indignation, le doute, etc. Cette

musique spéciale exprime, tout comme l'putre, les mêmes sentiments dans

toutes les langues. Le langage est une chanson articulée, pourrait-on dire sans

exagération. L'articulation est, en effet, un complément de l'intonation. L'arti-

culation a commencé le jour où les onomatopées et les intonations franches du
langage primitif sont devenues insuffisantes pour l'expression des idées com-

plexes ou abstraites.

Il importe donc de disjoindre de l'articulation des mots les intonations et les

modulations de la voix. Cette dissociation s'impose en clini(pie. Il y a, en effet,

à côté des apliasies iVa i-ticulalion des aphasies tTintonation. L'exemple suivant

pourra servir de description : une femme, sans cécité ni surdité verbales, sans

agraphie, est totalement aphémique, incapable d'articuler un seul mot. Par

contre, quand on lui pose une question, elle y répond non seulement par un
jeu de physionomie et des gestes très expressifs, mais encore par une sorte de

gloussement avec des intonations qui varient suivant des nuances infiniment

délicates, modulées comme une sorte de chant où les accélérations et les ralen-

tissements du rythme s'appliquent, sans qu'il soit permis d'en douter, à l'idée

qui voudrait sortir. Cette malade n'avait pas ouldié la musique du langage
spontané; elle n'en avait oublié que les paroles.

Aphasie amnésique ou d'évocation. — L'étude de cette variété d'aphasie,

(') Brissaud. Lerons sur les rnuladies neruciixcs, 1. 1, 1895, p. 521 el Revue iicuroL, 1901, p. 000.

•riiAITli DE MÉDECINE, '2» cdil. — IX. \-2

[BBISSAUD et SO£/aU£S 1



178 MALADIES DE L'HÉMISPHÈRE CÉRÉBRAL.

qu'on retrouve esquissée dans les anciens auteurs, a été reprise par Pitres (').

« Les malades qui en sont atteints, dit-il, ne sont pas absolument privés de la

parole; souvent même ils parlent beaucoup. Il peuvent lire menlalemenl el à

haute voix. Il comprennent ce qu'on leur dit. Ils répondent justement aux ques-

tions qu'on leur pose. Mais, de temps en temps, les mots qu'ils voudraient

employer pour exprimer leurs pensées leur échappent et ils sont obligés de

s'arrêter ou d'avoir recours à des périphrases. »

Il s'agit là d'une forme d'aphasie sur l'interprétation de laquelle les avis

diffèrent. « Il est tout naturel, dit Pitres, que les lésions provocatrices de

l'aphasie amnésique siègent au voisinage immédiat des centres sensoriels ver-

baux, mais qu'elles n'y aient pas une topographie absolument fixe. Elles n'agis-

sent pas, en effet, en détruisant un centre spécialisé exclusivement affecté à

l'évocation, mais en rompant une partie des voies commissurales qui réunissent

les centres différenciés des images verbales aux parties de l'écorce dans les-

quelles s'opèrent les actes psychiques supérieurs. » Ballet (-) pense qu'on peul

rapporter l'aphasie d'évocation à l'insuffisance fonctionnelle des centres qui

sont prédisposés à la conservation et à la reproduction des images verbales.

Pour Dejerine ce n'est pas là une forme spéciale d'aphasie, ce n'est qu'une

variété atténuée d'aphasie motrice ou sensorielle avec lesquelles elle se

confond.

Traitement. — L'évolution des aphasies est essentiellement varia])le. Il

est des aphasies éphémères qui guérissent vite et complètement. Il en esl

d'autres qui sont permanentes et indélébiles. Mais dans la majorité des cas

l'aphasie se modifie : de complexe elle devient simple et tend spontanément

vers la guérison.

Pour faciliter et accentuer cette tendance on a, dans ces dernières années,

tenté non sans succès la rééducation des aphasiques. Féré (^), Danjou(^),

Thomas et Roux (^), Gutzmann (") ont apporté une série de procédés et de

résultats encourageants. Chez les aphasiques moteurs, le procédé de Gutzmann

consiste à faire fixer (par l'élève) le maître qui parle, et à lui faire reproduire les

mouvements d'articulation en regardant dans un miroir si ses propres mouve-

ments d'articulation sont identiques à ceux du maître. Féré et Danjou recom-

mandent que l'élève palpe avec sa main la face et le cou de l'éducateur pour

sentir les changements et les vibrations des muscles dans l'articulation des

mots.

Ce sont là des méthodes en quelqûe sorte pédagogiques qui ont pour but de

créer de nouvelles images verbales et de renforcer les images conservées.

Elles exigent, encore plus que l'examen d'un aphasique, « patience et longueur

de temps ».

(') PiTKES. L'aphasie amnésique et ses variétés cliniques. Progrès mcd., 1898.

(-) Ballet. Traité de méd. et de thcrap. Article Apii.\sie, t. VIII.

['>) FÉRÉ. Soc. de liiul., 189,5. Reuue internat, de renseignement des soitrds-mucts, 1890. Remis

génér. de clin, et de thcrap., 1896.

('*) Danjou. Revue internat, de l'enseigneme ni des sourds-muels, 1896.

{^) Thomas et Roux. Soc. de biol., 1895.

C*) GuTziiANN. Arcii. fiir Psychialrie^ 1896.
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CHAPITRE YIII

ANÉMIE CÉRÉBRALE

Les centres nerveux et plus particulièrement le cerveau sont, plus que les

autres organes, sensibles aux troubles circulatoires ou aux modifications du

sang- qui constituent l'anémie.

L'anémie cérébrale, bien que n'étant pas une maladie à proprement parler,

se manifeste par une série de phénomènes qui méritent une description spé-

ciale. Celle-ci facilitera le diagnostic et le pronostic des atîections multiples

dont l'anémie dépend presque toujours.

Dans certains cas, elle domine à tel point le tableau morbide que c'est elle

qu'il faut traiter d'abord.

Nous n'avons à envisager ici que l'anémie cérébrale généralisée. Laissant de

côté les ischémies partielles, fonctionnelles ou organiques, nous ne parlerons

donc pas des troubles circulatoires auxquels on a attribué l'épilepsie, la mi-

graine, etc. ; enfin nous n'aurons à nous occuper de l'endartérite et du ramol-

lissement consécutif qu'au point de vue du diagnostic.

Étiologie et physiologie pathologique. — L'anémie cérébrale est fré-

quente, dit-on, dans la première enfance et la vieillesse, c'est-à-dire aux âges

où l'activité cérébrale est le moins grande. Chez les enfants, on peut admettre

que le cerveau est plus sujet aux influences réflexes capables de modifier sa

circulation ; la tendance au spasme vasculaire, dit Potain ('), est beaucoup plus

grande alors. Il faut tenir compte aussi, suivant le même auteur, de l'inocclu-

sion des fontanelles, qui laisse la pression atmosphérique agir sans obstacle à

la surface des hémisphères. En outre, les troubles des organes digestifs, dont le

rôle est prédominant chez tous les jeunes enfants, la diarrhée aiguë ou chro-

nique et l'athrepsie qui en découlent, sont autant d'états favorables à la produc-

tion de l'anémie cérébrale. Ainsi s'expliquent peut-être un bon nombre de convul-

sions infantiles. L'hydrocéphalie s'accompagne aussi d'anémie cérébrale.

Chez le vieillard, le mécanisme de l'anémie est tout différent : les vaisseaux

et le cerveau lui-même subissent à cet âge une involution parallèle. L'altéra-

tion souvent plus précoce des premiers réalise les conditions de l'anémie.

L'ossification des artères de la base du cerveau peut amener une anémie céré-

brale généralisée sans autre altération, comme dans le cas de Rochoux et

Abercrombie (cité par Potain).

Chez l'adulte, les causes de l'anémie cérébrale sont bien plus nombreuses.

Elles peuvent porter directement sur les vaisseaux de l'encéphale : ce sera, par

exemple, une tumeur ou un traumatisme de la région temporale (section caroti-

dienne par coup de feu dans l'oreille) ou vertébrale, ou une plaque annulaire

d'athérome sur ces artères ou l'une de leurs branches (fig. 55). L'œdème

(') Dlr.liorinaire cncyrl. des se. méd., arl. Anèjhe cérébrale.
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cérébral produira encore plus directement l'anémie locale en comprimant les

petits vaisseaux.

L'anémie cérébrale à la suite d'une émotion intense (joie ou douleur), ou

d'une excitation périphérique très vive, s'explique par un réflexe vaso-moteur;

la même explication s'applique à la commotion cérébrale et au shock (Fischer).

L'influence des médicaments, du tabac (nicotine) ou d'autres poisons, de médi-

caments tels que l'ergotine, la belladone, les bromures, le tartre stibié, le chlo-

roforme, est due aussi, pour une part, à une action vaso-motrice réflexe ou

non. L'intoxication saturnine pourrait amener des accidents cérébraux par

anémie cérébrale (encéphalopathie saturnine). Hirt insiste sur le spasme vascu-

laire qui peut anémier le cerveau comme il i^étracte le foie, et qui s'ajoute à

FiG. 5b. — Arlérite oblitérante du tronc basilaire ayant produit une anémie cérélirale chronique. 1, adven-
tice; 2, tunique musculaire; 5, membrane élastique interne; i, adhérence de la paroi artérielle avec la

production scléreuse de l'endartérite spécifique; 5, production scléreuse (endartérilo végétante) ; G, végé-
tation flottant dans la lumière du vaisseau ; 7, lumière l'étrécie de l'artère.

l'anémie saturnine proprement dite. On pourrait joindre à cette liste l'intoxi-

cation par l'oxyde de carbone (empoisonnement chronique des cuisiniers).

Les maladies du cœur s'accompagnent quelquefois d'anémie cérébrale. Parmi

elles, la stéatose cardiaque (Stokes) et surtout l'insuffisance aortique donnent

lieu à des accidents souvent si typiques qu'ils permettent de les reconnaître

avant tout examen physique.

La maladie de Stokes-Adams, caractérisée par le pouls lent permanent,

s'accompagne d'accidents épileptiformes ou apoplecti formes dont la cause est

attribuée à une anémie bulbaire.

Il suffira de signaler, sans y insister, les hémorragies abondantes, à la suite

d'un trauiBatisme chirurgical ou non, ou spontanées (nasales, pulmonaires, gas-

triques, intestinales, génitales). Les flux hémorroïdaires sont capables d'en-
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gencirer un état de cachexie anémique bien connu. Les hémorragies internes,

elles aussi, sont une cause fréquente d'anémie cérébrale : l'accouchement même
normal suffît à la provoquer si la déplétion de l'utérus a été rapide.

L'évacuation trop rapide d'un épanchement péritonéal ou pleural agit de la

même façon.

Dans une catégorie de causes tout à fait distinctes, il faut ranger enfin les

anémies dyscrasiques et l'anémie pernicieuse. Il s'agit ici de modifications du

sang.

La chlorose, certaines neurasthénies qui méritent d'être rapprochées de la

chlorose, les cancers (même sans hémorragies) de l'œsophage, de l'estomac, de

l'utérus, sont autant de maladies qui donnent couramment lieu aux phéno-

mènes de l'anémie cérébrale (').

A ce groupe appartient l'anémie cérébrale des convalescents (fièvre typhoïde).

« Lorsque le sang rouge, disait Boerhaave au siècle dernier, vient à faire

défaut dans les artères de la base du crâne, il peut en résulter toute une série

d'accidents cérébraux, depuis le vertige jusqu'à l'apoplexie » (1761). Plus tard,

Piorry insistait sur les troubles de la circulation cérébrale dans un mémoire
sur « l'influence de la pesanteur sur le cours du sang » (1826). Vinrent ensuite

les travaux de Marshall-Hall, qui décrivit la maladie hydrencéphaloïde des

enfants (1852). Nous n'avons qu'à noter en passant les recherches sur le

ramollissement cérébral qui éclairèrent l'histoire de l'anémie dès 1825 (Rostan)

et dont nous reparlerons ultérieurement. Bachelet, en 1868, donne à l'anémie

cérébrale toute l'importance qu'il refuse d'accorder à la congestion. De nos

jours, on s'est appliqué surtout à la physiologie expérimentale.

On a aujourd'hui des données importantes sur les conditions de la circulation

encéphalique. On sait depuis longtemps que l'attitude verticale favorise dans

une certaine mesure l'anémie du oerveau. Plus récemment, on a étudié

l'influence des nerfs, du cœur et des mouvements respiratoires sur la circula-

tion cérébrale. On connaît maintenant l'influence vaso-constrictive due à la

faradisation du sympathique cervical (Kussmaul, Donders et Callenfels,

Nothnagel, "Vulpian); les nerfs crâniens participent aussi à l'innervation du

plexus carotidien. Le plexus vertébral reçoit d'autre part des filets des premiers

nerfs cervicaux. C'est donc dans le bulbe et la moelle cervico-dorsale que se

trouvent les centres vaso-moteurs encéphaliques. La circulation cérébrale est

soumise en outre à l'influence des mouvements respiratoires et des battements

du cœur. M. François Franck a montré comment à l'état normal la pression

s'élève dans la carotide pendant l'inspiration ordinaire et comment, au con-

traire, pendant l'inspiration forcée, il se produit un certain degré d'anémie

cérébrale (-). Dans ces conditions, en effet, le cœur se ralentit et le ralentisse-

ment du cœur constitue une « condition défavorable à l'irrigation artérielle

encéphalique ». Enfin, après une hémorragie, il y a abaissement de la pression

carotidienne pendant l'inspiration. Ces résultats différents s'expliquent par ce

fait que la respiration agit sur la circulation veineuse. Mais ce n'est pas ici le

lieu d'insister.

On avait attribué le sommeil à une anémie cérébrale physiologique. Aujour-

(') Nous devons dire un mot de quelques cas rares d'anémie cérébrale réflexe, attribués
soit à l'irritation de la plèvre (Leudet), soit à la dilatation et à l'ulcère d'estomac (Rosen-
thal), etc. Le vertige stomacal de Trousseau a été rapporté à cette cause (G. Sée).... Faut-il
signaler aussi l'anémie cérébrale des aéronautes?

(*J François Franck. Diclionnaire enrycl. des se. méd., art. Encéphale (circulation de 1').
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d'hui, celte interprétation n'est pas admise. S'il s'en produit à une certaine

période du sommeil, elle n'est que secondaire.

Après la ligature complète des quatre artères principales de l'encéphale, dit

Vulpian, il se produit successivement abolition de la motilité et de la sensibilité,

puis arrêt de la respiration, puis perte de connaissance. L'expérience avait été

déjà faite par Astley Cooper. Elle a été répétée par Kussmaul et Tenner. Elle a

même été réalisée chez l'homme. La perte de connaissance n'est jamais subite.

La mort a lieu par arrêt de la respiration qui devient d'abord pénible. Quelque-
fois l'animal se plaint et souffre. La pupille qui s'était d'abord resserrée se

dilate; il peut y avoir des convulsions.

La ligature ou l'oblitération de l'une des carotides amène habituellement une
hémiplégie passagère du côté opposé avec troubles subjectifs et objectifs de la

sensibilité. Il n'y a presque rien à dire de l'anatomie pathologique, sinon que la

substance blanche est alors d'un blanc tirant sur le bleu et que la substance

grise est si pâle qu'il est difficile de préciser la limite qui la sépare de la pre-

mière.

Symptômes. — Forme aiguë. — En clinique, l'anémie cérébrale généralisée

peut s'observer, soit à l'état aigu, soit à l'état chronique. Au cours d'une perte

de sang considérable, le malade présente la série des accidents suivants : obnu-

bilation de la vue, vertiges, bruits d'oreille, faiblesse générale, tremblement des

membres, nausées, vomissements, parfois délire léger, puis suspension com-

plète des sens, mouvements convulsifs partiels ou généralisés, quelquefois

épileptiformes, enfin syncope ou état comateux qui peut se terminer par la

mort.

Ces phénomènes prennent une grande importance séméiologique quand il

s'agit d'une hémorragie interne, intestinale ou autre; ce sont eux qui, avec la

petitesse et l'accélération du pouls, avec les frissons, permettront de recon-

naître cet accident.

L'anémie cérébrale consécutive à la délivrance s'accompagne aussi de fris-

sons, mais avec ralentissement du pouls.

Forme chronique. — L'anémie cérébrale généralisée chronique donne lieu à

une série de phénomènes morbides que Ton rencontre fréquemment chez les

chlorotiques ; nous les passerons rapidement en revue. Ces malades se plai-

gnent de lourdeur de tète et même de céphalée, soit limitée en un point

circonscrit de la tête, soit accompagnée d'une sensation générale de constric-

tion, d'insomnie, de défaut de mémoire et d'inaptitude au travail. Leur entou-

rage se plaint de leur irritabilité et de leur impressionnabilité. Ou bien c'est la

dépression qui domine; ils ont de la tendance à la somnolence. Les pupilles

sont dilatées. Le vertige est habituel ainsi que les troubles sensoriels tels que

bourdonnements d'oreilles, étoiles ou mouches devant les yeux, avec ou sans

hallucinations. Hammond cite le cas d'une femme qui croyait voir un homme
noir presque toujours devant elle. Il peut se produire un atfaiblissement de

l'acuité auditive ou visuelle : « on a signalé en particulier des amauroses inter-

mittentes, survenant chez des hystériques ou des chlorotiques, pendant le travail

digestif », par olighémie de la rétine. On a signalé des accès épileptiformes ou

du délire maniaque. Enfin il existe une sensation de fatigue générale comme
chez les neurasthéniques.

Autres formes. — Quelques formes méritent d'être mises à part, par exemple
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celle des convalescents de fièvre typhoïde particulièrement ; on la voit sur-

venir après des fièvres typhoïdes graves et prolongées avec du délire et même
de la fièvre et, dans ce cas, il faut avoir la hardiesse d'alimenter le malade.

C'est le délire et la fièvre d'inanition. On la voit aussi à un degré moins marqué

après la grippe. Dans la confusion mentale qui succède à l'état puerpéral, aux

pyrexies, aux intoxications, l'anémie cérébrale intervient certainement dans la

genèse des troubles cérébraux.

La maladie hydrencéphaloïde des enfants (de Marshall-Hall) s'accompagne

aussi de fièvre. Il y a d'abord un stade d'excitation avec irritabilité et grince-

ment de dents, puis survient la torpeur : « les paupières sont demi-closes, le

regard est vague, les pupilles sont peu sensibles à la lumière, la respiration

devient suspirieuse et irrégulière » ; l'enfant peut succomber dans le coma ou

les convulsions, quoique cet état soit en général moins grave qu'il ne le paraît.

Le fait sur lequel on s'appuiera pour distinguer cette anémie cérébrale des

enfants de la méningite tuberculeuse est surtout la diarrhée du début et le

tympanisme à opposer à la constipation et « au ventre en bateau » de la

méningite.

Enfin il nous reste à signaler l'anémie cérébrale des vieillards, qui est sou-

vent l'effet de l'alhérome ou le prélude de la thrombose. Ici on retrouve la

céphalalgie, les troubles sensoriels avec confusion dans les idées, difficulté des

mouvements, etc. Il faut savoir qu'il s'agit alors d'anémie partielle dissé-

minée, comme le dit Potain. La difficulté du diagnostic résidera dans la ques-

tion de savoir s'il existe déjà des petits foyers de ramollissement multiples.

Nous n'avons pas à parler de l'anémie partielle consécutive à l'embolie. Mais

nous devons signaler les elfets de l'oblitération incomplète des artères céré-

brales. Dans ces cas la section du vaisseau ressemble à la section d'un ver de

terre. Les symptômes varieront suivant le côté et l'étendue du territoire

anémié; d'une façon générale, on se trouve alors en présence d'une hémiparésie

avec hémianesthésie pouvant faire croire à une lésion capsulaire. Cette anémie

cérébrale par artérite peut avoir une évolution intermittente tout à fait compa-

rable à la claudication intermittente de Charcot.

Les coups de feu dans l'oreille qui sectionnent la carolide réalisent les condi-

tions de la ligature unilatérale de cette artère. Dans le cas de Dutil et

J.-B. Charcot ('), il y eut paralysie immédiate des membres du côté gauche

(côté opposé à la lésion) avec hémianesthésie. Quinze jours plus tai'd, ce malade

pouvait se tenir debout. Il s'agissait d'un sujet ti'ès névropathe mais non hysté-

rique (le diagnostic comporte toujours l'élimination de l'hémiplégie hystérique).

Mais ce qui rend la discussion du cas susdit difficile, c'est la production de

phénomènes spasmodiques un mois et demi après l'accident et la trouvaille

à l'autopsie de dégénération pyramidale. On ne peut guère mettre sur le

compte de la simple anémie cérébrale ces derniers phénomènes, qui éveillent

l'idée d'une lésion plus grave, de thrombose peut-èti-e. Malheureusement une
trépanation ayant été pratiquée, l'examen minutieux du cerveau n'a pu ètn^

pratiqué.

Diagnostic. — Nous n'insisterons pas sur le diagnostic puisqu'il en a été

question à propos de chaque forme. Pourtant il est indispensable de faire remar-

(') Soc. anii.L, I81M. ?vIéniore ;i puljlié un nouvciii cas de ce genre dans la Gaz. des luip., 189i.
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qucr que Tanémie cérébrale peut être très difficile à distinguer de la congestion

cérébrale. En effet, le faciès pléthorique ou congestif ne doit point faire éliminer

l'anémie.

Chez les malades atteints d'hyperémie cérébrale, dit Potain, c'est au

moment même où ils penchent la téte, que les vertiges, les étourdissements se

produisent ; chez les anémiques, c'est dans l'instant où ils se redressent après

s'être inclinés. Il est un autre moyen de s'assurer du diagnostic, c'est d'étudier

« l'influence exercée sur les symptômes par la position élevée ou déclive de la

tète» . L'ophtalmoscope enfin dans les cas d'oblitération de la carotide devra être

utilisé.

Le pronosiic ne dépend guère que de la cause.

Traitement. — Le traitement aussi varie avec la cause ; c'est à elle qu'il

doit s adresser d'abord. Contre l'anémie cérébrale aiguë, rapide, passagère, la

première chose à faire est de mettre la tête du sujet dans une position déclive

ou au moins horizontale. Le médicament le mieux indiqué est l'alcool. La
transfusion devient parfois une nécessité. A défaut de la transfusion de sang,

il faut faire la transfusion de sérum artificiel selon la méthode du professeur

Hayem.
Contre l'anémie cérébrale chronique on agira de deux façons différentes, sui-

vant qu'on aura affaire à un simple trouble vasculaire ou bien à une anémie à

proprement parler.

Chez les chlorotiques, chez les neurasthéniques, ce seront les sels de fer,

les toniques, les stimulants et l'hydrothérapie qui constitueront la base du trai-

tement. Hayem insiste beaucoup sur le repos au lit. Lœvenfeld et Erb conseil-

lent la galvanisation appliquée au front (Ka), à la nuque (An) (Grasset), en somme
la galvanisation du cerveau ou du sympathique cervical.

Dans l'artério-sclérose, dans l'insuffisance aortique, par exemple, on emploiera

le nitrite d'amyle, ou la trinitrine (quelques gouttes d'une solution alcoolique à

1 0/0) dont Grasset a retiré d'excellents effets ou plus souvent l'opium à petites

doses (une ou deux pilules de 2 centigrammes d'extrait thébaïque), ou à

hautes doses (Huchard) sous forme d'une injection de 1 à 2 centigrammes de

chlorhydrate de morphine. Lancereaux préconisait récemment encore la mor-

phine dans la syncope respiratoire.

Chaque forme a ses indications spéciales. Hammond recommande de ne pas

donner les bromures contre l'insomnie ou l'excitation due à l'anémie cérébrale
;

nous savons en effet que ces sels figurent parmi les médicaments capables de

produire l'anémie du cerveau.

CONGESTION CÉRÉBRALE

La congestion du cerveau survient d'une façon générale dans des conditions

précisément contraires à celles qui amènent l'anémie du même organe.

Chose curieuse au point de vue symptomatique, elle offre de nombreux points

de ressemblance avec l'anémie. Langlois, cité par Nothnagel, a fait des expé-

riences sur le lapin et montré que les signes de la congestion de l'encéphale

sont identiques à ceux de l'anémie.
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Toujours secondaire comme l'anémie, elle occupe peut-être dans la patho-

logie une place plus grande : loi générale à laquelle sont soumis tous les

viscères.

Les médecins du siècle dernier, imbus d'idées spéciales sur les fluxions et

les inflammations, avaient érigé la congestion cérébrale à l'état de maladie auto-

nome. Trousseau, en 1X61, dansvnie discussion retentissante vint avancer devant

l'Académie de médecine que certains faits attribués à la congestion cérébrale

relevaient, en réalité, soit de l'épilepsie, soit du vertige auriculaire. Il rencontra

des adversaires ardents tels que Bouillaud, Tardieu, Durand Fardel, etc. et

battit en retraite.

L'opinion de Trousseau vient d'être repriseet généralisée par P. Marie(') qui

affirme que « dans la pratique neurologique il n'a jamais fait ni vu faire, de

source autorisée, le diagnostic de congestion cérébrale ». Non pas qu'il nie

l'afflux sanguin excessif vers le cerveau sous des causes diverses, mais cet

afflux sanguin, dit-il, « ne détermine pas, tant s'en faut, le cortège de symptômes
si complaisamment décrit par les auteurs, et, d'autre part, la constatation objec-

tive de la congestion du cerveau, soit pendant la vie, soit après la mort, nous

échappe entièrement. Il semble donc que la tendance actuelle doive être de

n'accepter qu'avec une extrême circonspection tout ce qui a trait à la con-

gestion cérébrale. Il y a lieu d'établir une distinction formelle entre l'état de

congestion du cerveau, considéré au point de vue de la physiologie, et la con-

gestion cérébrale, affection morbide qui semble relever davantage de l'imagina-

tion des médecins que de l'observation impartiale des faits ».

Assurément on a abusé, au siècle dernier, de la congestion cérébrale et on en

a multiplié démesurément les formes cliniques ; assurément il est des cas, éti-

quetés congestion cérébrale, où l'autopsie ne révèle aucune hyperémie du cer-

veau, et des cas d'hyperémie nécropsique sans tableau clinique du vivant du
malade. Cela prouve qu'il y a des erreurs de diagnostic, des observations mal
prises, et des formes latentes. Mais cela nous paraît insuffisant pour rayer la

congestion cérébrale du cadre nosographique. Et, tout en admettant le bien

fondé de certaines réserves faites par M. P. Marie, nous ne saurions les accep-

ter toutes sans restriction et nous croyons que la congestion cérébrale mérite

encore une description spéciale.

Étiologie et physiologie pathologique. — La section du grand sympa-
thique cervical ou l'arrachement du ganglion cervical supérieur déterminent

sur la pie-mère une « congestion sanguine plus ou moins marquée du côté cor-

respondant à la section » (Vulpian). Claude Bernard avait déjà constaté l'éléva-

tion de température qui se produit dans cette expérience. Nothnagel (1807) con-

firma les recherches de Claude Bernard. Telle est la base en quelque sorte

physiologique de la congestion cérébrale.

Le passage du sommeil à l'état de veille s'accompagne d'une congestion

relative du cerveau, congestion qui s'accentue encore pendant le travail céré-

bral, et cela sous l'influence de deux facteurs distincts dont les effets se sura-

joutent : la contraction des vaisseaux de toute la périphérie du corps (Mosso)

et, d'autre part, le relâchement des vaisseaux cérébraux, prouvé par l'ampli-

tude des pulsations, en rapport avec la suractivité fonctionnelle de l'organe

(') P. Marie. Prenfie mcd., 1000 el Traité de incd. Brouardel-Gilherl, 1901.
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(François Franck). Le cerveau augmente alors de volume. Ces données sont

nécessaires pour comprendre le mécanisme de la congestion cérébrale, dans les

émotions par exemple.

L'etîort est encore une cause de congestion cérébrale physiologique, avec une

détente brusque au moment oîi il cesse (François Franck).

Dans l'attitude renversée, enfin, il y a augmentation de la pression intra-crâ-

nienne, moindre cependant qu'on ne pourrait le croire; elle est due à la fois à

la turgescence vasculaire et à l'augmentation de pression du liquide sous-arach-

noïdien. Borrowmann(') a cité récemment le cas d'un enfant de neuf ans qui

resta une demi-heure les pieds en l'air et la tète en bas. Il fut pris de maux de

tète qui l'obligèrent à se mettre au lit, et d'un vomissement bilieux le lende-

main. Les maux de tète cessèrent les jours suivants et firent place à une som-

nolence presque continuelle qui persista pendant deux mois.

Ces préliminaires posés, quelles sont les causes de la congestion cérébrale?

Elle est surtout fréquente à l'âge adulte, c'est-à-dire à l'époque où le travail céré-

bral atteint sa plus grande intensité. Pourtant elle existe chez les enfants comme
chez les vieillards (^). Elle est, dans une certaine mesure, héréditaire dans les

familles où le cerveau est comme le locus minoris resistentiee, et atteint particu-

lièrement les sujets dits pléthoriques.

Une congestion peut être active ou passive; mais la distinction absolue est

difficile à établir et nous la laisserons de côté dans l'étude de l'étiologie.

Dans certains cas la congestion cérébrale légère est presque physiologique.

Les poussées hyperémiques vers l'encéphale sont de règle à la ménopause

(Barié, Thèse de Paris, 1877). Elles ne se bornent pas toujours à des bouffées de

chaleur avec céphalalgie. Vers l'âge critique la congestion cérébrale peut avoir

« une influence sur le développement de certains délires passagers, peut-être

même de l'aliénation mentale ». M. Barié pense que les attaques apoplecti-

formes que l'on voit aussi pendant cette période ressortissent à l'épilepsie comme
l'enseignait Trousseau.

Les simples perturbations morales ou l'excès de travail intellectuel peuvent

causer une congestion cérébrale qui s'explique par un réflexe vaso-moteur. En
pareil cas l'excitation cardiaque joue aussi son rôle. C'est à la même influence

qu'il faut attribuer cet accident chez les goutteux; on sait combien sont marqués

chez ces malades les phénomènes tluxionnaires dont les déplacements brusques

sont désignés sous le nom de métastases.

Le nitrite d'amyle et l'opium à hautes doses sont employés en thérapeutique

pour provoquer la congestion cérébrale. Des recherches entreprises par Lewt-

chenko('), dans le laboratoire de Bechterew, ont montré que la morphine et le

chloral, employés à doses hypnotiques, amènent pendant le sommeil une aug-

mentation de la pression intra-cranienne (grâce à la dilatation des vaisseaux) et

de la pression artérielle.

L'injection intra-veineuse du liquide surrénal a montré à Spina(''), par l'ouver-

ture d'une trépanation, que le cerveau devient rouge consécutivement à l'injec-

tion et que cette hyperémie concorde avec une augmentation de la pression

artérielle. Cette hyperémie est déterminée par l'action directe du liquide surré-

(') BonROWMAN. The Scottish med. and sury. journal, lOOL

(-) Jules Simon. Progrès méd., 1884.

. (^) Lewtchenko. Analyse in Revue neuroL. 1900, p. 905.

(^) Spina. Analyse in Revue neurnt., 1899. p. 832.
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nal sur les vaso-constricleurs périphériques. L'alcool agit sans doute de même
et l'alcoolisme sous toutes ses formes (aiguë, subaiguë ou chronique), amène
fatale)nent la congestion cérébrale. La congestion est évidente sur les cerveaux

des individus morts dans le delirium tremens. A côté des intoxications se

placent les infections telles que : fièvre typhoïde, pneumonie, tétanos, rage,

fièvre pernicieuse, etc. On attribue à une congestion cérébrale les convulsions

qui surviennent au cours des fièvres éruptives chez les enfants. C'est aussi la

simple congestion cérébrale que l'on trouve à l'autopsie des sujets morts de

rhumatisme cérébral. A côté de l'élément toxique indéniable il faut donc faire

une place à l'élément congestif.

Potain explique l'action de l'insolation par l'élévation de la température du

crâne et la paralysie vaso-motrice consécutive. Le froid agit par contraction

des vaisseaux périphériques, et le frisson de début des fièvres s'accompagne

parfois d'une véritable fluxion encéphalique. C'est peut-être la raison des con-

vulsions par lesquelles les enfants marquent le début de leurs fièvres. Souvent

les causes s'accumulent....

La congestion cérébrale chez un homme qui se jelle h l'eau après un repas

s'explique par l'action combinée du froid et de l'excès de tension vasculaire, liée

aux phénomènes chimiques et mécaniques de la digestion. Tel encore le cas de

l'ivrogne qui s'endort sur un banc par une nuit d'hiver. Un enfant de l'i ans

observé par Katz(') tombe à l'eau après le repas. Il y séjourne une minute à peine.

L'enquête judiciaire montra qu'il n'y avait pas eu submersion. Ramené chez lui

et de là à l'hôpital, il succombait 50 heures après au milieu d'alternatives d'exci-

tation et de coma. Il n'existait aucun traumatisme du cuir chevelu. A l'autopsie

on constata une congestion cérébrale intense sans aucune lésion méningée.

L'excès de tension vasculaire joint à l'hypertrophie du cœur intervient de la

même façon dans la maladie de Basedow comme dans le mal de Bright.

« Lorsque le cœur fonctionne avec une énergie anormale, la congestion céré-

brale est inévitable; cela arrive dans l'exercice musculaire immodéré, dans les

courses prolongées, les ascensions de montagnes, les efforts pour soulever des

charges, etc. ». Chez le soldat, ce qu'on appelle le « coup de chaleur » est bien

plutôt le fait du cœur forcé que de l'insolation.

La suppression des flux menstruel ou hémorroïdaire, la compression de l'aorte

abdominale par une tumeur, agissent encore par l'élévation de la tension vascu-

laire : de même l'accumulation des matières fécales dans les intestins.

L'excès de tension peut avoir son point de départ dans le système veineux.

Les maladies du cœur, les alfections mitrales et tricuspides et, en général,

toutes celles qui causent l'asystolie, donnent lieu par ce fait à une hypéremie

veineuse cérébrale bien connue ; le subdélire n'est alors que la manifestation

d'une asystolie locale au même titre que l'asystolie hépatique.

Les affections pulmonaires, telles que l'emphysème, la bronchite chronique,

la pneumonie interstitielle el 7Tiême la tuberculose n'ont d'action sur la circula-

tion encéphalique que par l'intermédiaire du cœur droit. Il faut considérer ici

l'obstacle apporté à la circulation pulmonaire par la lésion, abstraction faite de
la toux qui détermine, en tant qu'eifort, une congestion céphalique. A ces

causes respiratoires on peut joindre l'asphyxie par submersion, par exemple, et

l'asphyxie du nouveau-né, presque de tous points analogue.

(') Katz. Un cas de congestion cérrliralc active. Arrli.. de iteurol., 1901, p. ."02.
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Enfin dans cet ordre d'idées signalons les compressions veineuses (jugulaire

interne, tronc brachio-céphalique, veine cave supérieure) causées par des gan-

glions cervicaux volumineux, une tumeur médiastine, un anévrisme de

l'aorte, etc.

Hermann et Escher ont empêché, chez le chat, le retour du sang encépha-

lique et provoqué par ce fait des phénomènes dyspnéiques et convulsifs.

Dans la strangulation la compression est extérieure.

Avant d'en arriver aux causes locales, nous avons à signaler les fluxions colla-

térales dues aux affections de la tête, érysipèle, parotidite, périostite, etc.

(Eichhorst), otite, angine.

Les causes purement locales sont les affections cérébrales : la paralysie géné-

rale, l'épilepsie, les tumeurs. Oji sait que chez les anciens épileptiques on trouve

toujours des lésions vasculaires très marquées (Blocq et Marinesco). Nothnagel

admet que si l'accès commence par une phase d'anémie cérébrale, il se

termine par une phase de congestion.

Il résulte de recherches expérimentales entreprises dans le laboratoire de

Beclîterew par Borischpolski(') que, chez le chien, pendant l'accès épileptique,

le cerveau est le siège d'une hyperémie active très marquée, accompagnée
d'une dilatation des vaisseaux intracrâniens. Cette hyperémie régit Taugmen-

tation de la température cérébrale et de la pression intracrânienne. 11 s'agit

d'une soi'te d'iiyperémie collatérale qui amène la dilatation passive de vaisseaux

intracrâniens.

Les tumeurs donnent souvent lieu à une congestion partielle du cerveau
;

c'est ce qui se passe aussi dans les abcès, la méningite, les hémorragies ménin-

gées. On peut attribuer aussi à la congestion cérébrale les ictus de la sclérose

en plaques, du tabès, de la maladie de Parkinson.

Enfin il est probable que chez les aliénés les troubles circulatoires jouent

quelquefois un rôle. Mais on n'est pas toujours fondé de dire que les états

d'excitation s'accompagnent de congestion et les états de dépression d'anémie.

Il est vraisemblable que les scléroses cérébrales prédisposent à la congestion en

raison de la richesse vasculaire des foyers scléreux.

Anatomie pathologique. — A l'autopsie on ne retrouve pas toujours les

traces d'une congestion qui a existé pendant la vie (Ackermann et Jolly). D'au-

tres fois au contraire elle est évidente. Ainsi, après avoir enlevé la calotte

crânienne, on voit les sinus de la dure-mère gorgés de sang, surtout s'il s'agit

d'hyperémie veineuse. Les vaisseaux pie-mériens sont gonflés et sinueux.

Enfin, à la coupe, le cerveau présente les modifications suivantes : la substance

grise est rouge sombre ; la substance blanche est rose hortensia, parsemée d'un

piqueté hémorragique correspondant à ce que l'on a appelé l'état sablé. Les

plexus choroïdiens sont gros ; les parois des ventricules sont plus vascularisées

qu'elles ne le paraissent ordinairement.

Au microscope, on trouve par place des hématies dans les gaines Ij'mpha-

tiques qui, d'autre part, sont plus étroites que normalement (Golgi), en raison

de la distension vasculaire.

Par contre, l'état criblé serait dû à l'ectasie des mêmes gaines lymphatiques

sous l'influence des congestions répétées.

(') BoRiscHPOLSKi. Sur l'état de la circulation cérébrale pendant les accès d'épilepsie. Revue

russe de Psychialrie, 1897.
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Daddi (') a étudié les altérations des cellules nerveuses de l'encéphale dans la

congestion passive, consécutivement aux stases prolongées de TinsulTisance

mitrale, et a constaté une raréfaction du protoplasma cellulaire allant jusqu'à la

formation de véritables vacuoles périphériques. Cet état, assez net dans les

cellules cérébrales, est surtout marqué dans les cellules de Purkinje. Le noyau

et le nucléole sont intacts et prennent les colorants d'une façon normale.

Symptômes. Diagnostic. — La congestion cérébrale se présente en clinique

sous les formes aiguë, subaigué et chronique. La forme aiguë elle-même est

légère, moyenne ou grave. Suivant que les phénomènes de dépression ou d'exci-

tation dominent, on décrit des formes apoplectique et convulsive, délirante ou

maniaque. Pour en trouver un tableau bien net, il faut les chercher chez des

malades où elle est dégagée de toute autre complication cérébrale, par exemple

chez des goutteux. Que la fluxion articulaire cesse tout à coup sous l'influence

d'une médication intempestive (par exemple si un malade, au cours d'un accès

de goutte, a plongé ses pieds dans l'eau froide), il est pris soit instantanément,

soit quelques heures après, d'un violent mal de tète avec troubles de la vue

(éblouissement, photophobie), obnubilation cérébrale, tendance au verlige et à

la somnolence, bourdonnements d'oreilles, rêvasseries pendant le sommeil, inca-

pacité de penser ou de réfléchir, tristesse. « A ces signes, dit Rendu, dans un
remarquable article (^), il est facile de reconnaître la congestion céréi)rale. Le

faciès congestif avec injection des yeux et rétrécissement de pupilles aide quel-

quefois au diagnostic. Cette forme léi/ère est comme le prodrome éloigné de la

forme grave. »

La forme grave à début brusque, dite apoplectique ou « coup de sang », peut

survenir dans les mêmes conditions chez les goutteux ; le malade tombe comme
une masse, avec « perte de connaissance, respiration stertoreuse, coma, résolu-

tion des membres, urines involontaires ». Les artères et le cœur battent violem-

ment. Dans certains cas, l'ictus est annoncé par quelques signes précurseurs

immédiats : les bouffées de chaleur, la rougeur de la face, la céphalée avec

pesanteur de tête, les étourdissements, l'impressionnabilité exagérée des sens,

les engourdissements ou picotements dans les membres.

Les vomissements ne sont pas ordinaires. En général, selon Eichhorst, la tem-

pérature subit une légère élévation. Puis, le coma ayant duré quelques minutes

ou quelques heures, la connaissance revient graduellement. Mais il reste une
hémiplégie passagère ou seulement une parésie des doigts avec ou sans aphasie.

Au bout de quelques jours il n'y a plus trace de paralysie. La mort subite est

rare.

Entre ces deux termes extrêmes il existe des formes moyennes dont nous

trouvons encore un exemple chez les goutteux (Brongniart cité par Rendu).

Dans ces cas il se produit « sans perte de connaissance ni affaiblissement de

l'intelligence », mais toujours brusquement, une hémiplégie avec embari'as de

la parole si cette hémiplégie occupe le côté droit. Au bout de quinze jours tout

a disparu. Le diagnostic ne peut guère se faire que par l'évolution.

La forme s^</ja^^/ué (Gairdner), on xub-apoplecllqua (Durand-Fardel), se carac-

térise par son début graduel, contrairement aux exemples précédents. Les fonc-

tions intellectuelles s'obscurcissent progressivement ; le malade se plaint de

(') Daddf. S'or. méd. chir. de Pavie, J896.

(-) Dict. cnci/cl. des sc^méd., art. Goutte.
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céphalalgie, de <urdilt''. de soiiinoliMioo. Les idées deviennenl conl'uses ou même
incohérentes, de façon à simuler le ramollissement cérébral; puis les phéno-

mènes diminuenl peu à peu ou augmenlenl progressivement, en se compliquant

de paralysie, pour aboutir à la mort.

Cette forme est particulièrement fréquente chez les vieillards. Le patient

n'arrive que par degrés à la résolution générale. Les membres n'ont plus de

mouvements spontanés, mais ils ne retombent pas lourdement ; la sensibilité

est obtuse ; les malades se plaignent de paresthésies aux extrémités, mais ils

ont conscience de leur affaiblissement général, et quelquefois ils accusent des

douleurs dans les membres. Si la vie se prolonge, des escarres peuvent se

former. Le pronostic est plus grave que pour le « coup de sang ».

Les cas précédent,s se manifestaient par des phénomènes de dépression
;

toutes les formes suivantes s'accompagnent de signes d'excitation.

Du côté de la motilité on peu! voir se produire des secousses partielles (face,

membres) ou des actes épileptiformes, avec ou sans perte de connaissance

(Nothnagel). C'est la forme épileptique (Hammond) ou convulsive : elle peut se

rencontrer chez les goutteux (Van Swieten, Garrod, Todd. Charcot ).

Dans la forme délirante le début est rapide, précédé d agilation. de céphal-

algie, de cauchemars, d'hallucinations de la vue (flammèches, raies de feu), de

l'ouïe. Le malade, sans perdre connaissance, perd conscience du milieu : il ne

reconnaît plus ceux qui l'entourent, chante, bavarde, rit aux éclats, pousse des

cris « inhumains ». Au milieu de ses divagations on distingue de Icnqis en

temps une lueur de raison. Parfois se manifestent des idées' de persécution

ou d'ambition (Laborde). Le delirium tremens n"est que le degré extrême

de cet état. Et, de fait, il ne s'agit guère ici que d'alcooliques ou de vieil-

lards.

A côté du délire de paroles, Prus a décrit un délire d'action : les malades

se trompent délit et veulent aller coucher dans celui de leur voisin : ils sont

continuellement occupés à dénouer un cordon, à défaire leur matelas (Potain).

Ce délire d'action conduit insensiblement à la forme maniaque dont l'expres-

sion la plus haute est encore et toujours le delirium tremens. Quoique les

formes ne soient pas aussi nettement tranchées que dans les descriptions

classiques, elles répondent cependant à des types de malades.

Il est une autre forme encore décrite par Potain et répondant aux cas

d'hyperémie veineuse de l'asystolie. « Les malades s'alVaissent progressive-

ment. Leur intelligence devient paresseuse, leur pensée moins nette et moins

précise, leur mémoire incertaine. Ils tombent par degrés dans un état d'engour-

dissement, de somnolence et de stupeur, de temps en temps interrompu

seulement par un peu de sub-délire ou de rêvasseries, sans qu'ils aient de

véritable sommeil; ensuite survient le' coma qui les .conduit jusqu'à la mort. »

A côté de cet état de dépression il faut signaler la folie cardiaque (Lasègue,

Limbo, Huchard) ; ici le délire aigu n'est pas sous l'unique dépendance de

la congestion, attendu (ju'il persiste quelquefois dans l'intervalle des crises

d'asystolie.

Nous n'aurons pas à parler de la congestion cérébrale chroni(iue: son his-

toire se confond avec celle des maladies de l'encéphale qui l'entretiennent.

Mention spéciale doit être faite de la congestion cérébrale à répétition dans cer-

taines paralysies générales; Marcé la décrit sous le nom de forme congestive;

elle se traduit par des attaques apoplectiformes ou épileptiformes, ou encore
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par des accès de manie, par une liémiplégie. Le même auteur dislingue six

variélés de congestion cérébrale chez les paralytiques généraux. Tant de caté-

gories ne peuvent être qu'artiticielles.

Jusqu'à présent nous n'avons eu en vue que les adultes et les vieillardi;. Chez

les enfants la congestion cérébrale peut se rencontrer à l'état aigu ou chro-

nique (.1. Sintion), mais moins bien caractérisée qu'aux âges ultérieurs. L'inté-

térèt de la congestion aiguë, dans l'enfance, porte principalement sur le dia-

gnostic par exclusion de la méningite tuberculeuse, comme pour la maladie de

Marshall-Hall. Presque tous les cas de méningites guéries ne sont peut-être

que des congestions.

La congestion, qui peut aussi chez les enfants se terminer par la mort, se

juge en huit jours. On n'y observe pas la raie méningitique, ni la dépression du

ventre ; mais la constipation, les vomissements et les cris aigus déchirants

simulent la tuberculose méningitique aiguë. Et l'on conçoit que, dans ces cas

s'il survient des convulsions, l'alarme est justifiée.

Quant à la congestion cérébrale chronique de l'enfance, on en trouve le type

chez les enfants atteints « d'hypercoqueluche ».

Nous n'insisterons ni sur la marche ni sur la durée de la congestion céré-

brale, puisqu'elles dépendent de la cause. Faisons remarquer seulement que,

dans un grand nombre de cas, elle est sujette à des récidives et que la conges-

tion cérébrale de l'adulte annonce souvent un ramollissement et surtout une hé-

morragie pour la vieillesse, La mort est fréquente dans les formes délirantes

et sub-apoplectiques.

Nous n'insisterons pas non plus sur le diagnoslic de l'anémie et de la conges-

tion cérébrale. Sans tenir un compte absolu de Vhabiti/s extérieur, il est cer-

tain que le faciès peut aider au diagnostic chez les individus « au cou court »

« apoplectique », gros mangeurs ne prenant pas d'exercice. En général, ren-

seigné sur la cause, on interprétera plus facilement les accidents de la conges-

tion cérébrale. A-t-on affaire à un alcoolique, ou à un goutteux? En présence

d'une attaque d'apoplexie suivie d'hémiplégie, on se gardera de porter trop

liàtivement le diagnostic d'hémorragie cérébrale, de faire entrevoir un pronostic

trop sombre. A vrai dire, le point difficile de la diagnose sera de distinguer,

particulièrement chez le vieillard, la congestion cérébrale des lésions en foyer

(ramollissement ou surtout hémorragie). La forme apoplectique simule

l'hémorragie, la forme sub-apoplectique le ramollissement. En présence d'un

délire rapporté à la congestion céréb-rale, il faut examiner le« urines : on pour-

rail y trouver la preuve que le délire est d'origine rénale ou urémique.

Enfin les convulsions de la congestion cérébrale peuvent simuler l'épilepsie.

On sait que Trousseau rapportait à celle-ci les attaques apoplectiformes.

Le diagnostic de congestion cérébrale une fois posé, la tâche du clinicien

n'est pas achevée. Il faut savoir à quelle cause la rapporter.

Souvent un symptôme de peu d'importance apparente peut mettre sur la

voie dans le sens d'une paralysie générale, d'une sclérose en plaques, d'une

tumeur cérébrale, etc. Dans bien des cas, le diagnostic de la cause est fait le pre-

mier, la congestion cérébrale n'étant qu'une manifestation secondaire de la

maladie en question.

Mais alors elle pourra servir à établir un pronostic. C'est ainsi que dans la

paralysie générale, la répétition fréquente des attaques apoplectiformes aggra-

vera singulièrement ce pronostic.
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Traitement. — Le trailement de la cause vient en première ligne; c'est

une loi générale en médecine. S'agit-il de la suppression d'un flux sanguin

physiologique, ou quasi physiologique, il faut le rappeler par des sinapismes

sur les cuisses, des bains de pieds sinapisés (flux menstruel) ou des .sangsues

à l'anus (hémorroïdes). Il en est de même de la fluxion goutteuse que l'on

« faiC descendre aux jointures » par des révulsifs, des fomentations, des vési-

catoires.

Chez un paludéen, la quinine à hautes doses est de rigueur.

Il faudrait entreprendre en même temps le traitement de la congestion elle-

même. Les émissions sanguines ont été pratiquées de toute antiquité ; elles

semblent encore s'imposer. Les dérivatifs intestinaux (drastiques et autres)

sont aussi naturellement indiqués.

Chez les enfants on emploie couramment comme révulsif léger, mais suffi-

sant sur les membres inférieurs, la botte d'ouate et de taffetas gommé.
Enfin, il est un médicament qui agit directement sur la circulation encé-

phalique : c'est le bromure de potassium seul ou associé aux bromures de

sodium ou d'ammonium (Yvon). Hammond recommande le bromure de lithium.

L'opium est proscrit.

On peut faire usage aussi de l'application de glace sur la tête ; on aura soin

en tout cas C{ue celle-ci soit suffisamment élevée sur les oreillers.

Certains auteurs (Hammond) ont préconisé la galvanisation du sympathique

cervical. Nous ne mentionnons ce procédé que pour mémoire.

Chez les sujets prédisposés il faut instituer le traitement préventif : léger

exercice, nourriture légère, eaux de Carlsbad, Châtelguyon, pilules d'aloès, etc.

Chez les femmes arrivées à l'âge de la ménopause, la teinture de digitale à la

dose de XX gouttes au moment des périodes critiques, rend, dit-on, moins fré-

quentes les poussées congestives.

CHAPITRE

RAMOLLISSEMENT CÉRÉBRAL -

On désigne communément sous le nom de ramollissement cérébral et quel-

quefois sous celui (ïenrépltalomalacie une lésion très fréquente de l'encéphale

consistant essentiellement en un infarctus par oblitération artérielle. La lésion

dont il s'agit est identique par son origine et son évolution anatomo-patholo-

gique aux infarctus qu'on trouve si souvent à la surface ou dans la profondeur

des viscères, spécialement de la rate et du rein. En général le tissu des infarctus,

affaissé, l'étracté et jaunâtre, réalise pour tous les organes l'état de dégéné-

rescence granulo-graisseuse. Mais comme le tissu cérébral a une consistance

très inférieure à celle des autres parenchymes viscéraux, comme il est formé

d'une pulpe à base myélinique et d'un stroma névroghque particulièrement

fragile et délicat, ce qui caractérise par-dessus tout l'infarctus encéphalique

c'est sa mollesse. De là le terme générique de ramollissement attribué aux

infarctus cérébraux.

IX
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Un autre grand fait distingue, au point de vue clinique, les infarctus céré-

braux de tous les autres infarctus ; tandis que ces derniers n'entraînent qu'une

diminution dé fonction, proportionnelle à l'étendue du tissu nécrosé, les

infarctus du cerveau ont pour conséquence la suppression de telle ou telle

fonction selon le siège de la nécrose. Le rein, la rate sont des organes homo-

gènes, dont toutes les parties remplissent le même rôle. Le cerveau au contraire

est un organe complexe dont chaque partie a sa fonction distincte. C'est préci-

sément parce que chaque partie du cerveau, envisagée isolément, possède cette

faculté distincte, que le ramollissement cérébral circonscrit a été le point de

départ de toutes les études physiologiques et psychologiques positives qui depuis

trente ans ont transformé la science.

Donc une oblitération artérielle — qu'il s'agisse d'une thrombose ou d'une

embolie — produit toujours le même résultat : un infarctus; et dans l'immense

majorité des cas la caractéristique de l infarctus est la mortification avec

ramollissemenl du tissu cérébral, dans le département d'irrigation, cortical ou

profond, de l'artère oblitérée. Il s'en faut toutefois que cet infarctus soit néces-

sairement un ramollissement au sens propre du terme. Immédiatement après la

fermeture du vaisseau nourricier, on peut constater une induration passagère

par fluxion veineuse et œdème secondaire; plus tard, lorsque l'infarctus devient

tissu fibreux cicatriciel, l'induration est encore plus prononcée. Ces faits seront

signalés dans la description anatomo-pathologique. Mais, dès à présent, il faut

reconnaître qu'ils n'ont qu'une importance fort restreinte et que rien, somme
toute, n'empêche de prévaloir les locutions traditionnelles de ramollissement

cérébral ou cVencéphalomalacie.

La nature du ramollissement cérébral a été longtemps ignorée. Son auto-

nomie anatomo-clinique est même restée absolument méconnue jusqu'à l'époque

où Abercrombie, Lallemand et Rostan lui consacrèrent une description spé-

ciale. Mais pour ces auteurs, ainsi que pour la plupart de leurs contemporains,

la lésion, si remarquablement différenciée qu'elle nous paraisse aujourd'hui,

passait pour un produit de phlegmasie simple. L'histoire du ramollissement

s'est confondue avec celle del'encéphalite jusqu'au jour fameux de la découverte

de l'embolie. Sans doute, Andral, Bouillaud, Abercrombie, Bright, Carswell

surtout avaient bien remarqué l'analogie des foyers de ramollissement avec ceux

de tant d'autres mortifications viscérales. Carswell écrivait, en effet, en 1855 :

« Pour distinguer le ramollissement par oblitération du ramollissement par in-

llammation, il est seulement nécessaire de constater l'état morbide des artères ».

Néanmoins la cause de la suppression des phénomènes de nutrition

dans ces foyers restait pour ces éminents observateurs profondément obscure.

En 1847, Hasse (de Zurich) signalait, après Rokitansky, une étroite relation de

cause à effet entre les lésions artérielles de l'hexagone et le ramollissement

sénile. Il admettait l'influence directe de la stagnation du sang dans les artères

malades.... Le temps est déjà loin où ce problème suscitait tant de recherches,

tant de travaux, tant de controverses, qu'un petit mémoire de Virchow devait

faire rentrer dans l'oubli pour toujours.

Après que Virchow eut fourni la preuve péremptoire des lésions organiques

produites par l'embolie, Charcot fut en France le premier auteur qui se rat-

tacha à la doctrine du ramollissement cérébral par lésion de nutrition
; celle-ci

devenait dès lors le fait d'un trouble de la circulation dans tel ou tel terri-

toire de l'encéphale. Qu'il s'agisse d'une plaque d'athérome, d'une embolie.

TRATIÉ DE MÉDECINE, 2'' édiL — IX. . 1 Ti
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• l'une I !iix»inl)OS('. (il)lil('r.'iiil en (oui ou en piiiiio In liiniiiTC (111110 ;irli're, il

(^'ensuit un relard dans les actes nul l il il-- du lerriloire irrigué, et ce retard,

(jui n'a rien à voir avec un processus inllamniatoire, se résume finaienient en

une transformation régressive de la substance nerveuse. Le travail de régression

dont il s'agit et (|ui jjroduil l'infarctus est ce qu'cui a appelé la nérrohii}^('.

La démonstration expérimentale vint ensuile: elle fut pleinement démoii-

slrative. Prévost et Cotard. en faisant pénétrer des poudres inertes dans les

artères cérébrales, conformément à la méllicide inaugui'ée par Panum. produi-

sii-ent des infarctus céi'éljraux idenli([ues à ceux doni la pathologie humaine
fournil, de si nombreux exemples.

Aujourd'iiui la question est jugée .sans ressort : et si |)arfois les ramollisse-

ments cérébraux présentent quelque ressemblance avec des foyers d'encé-

phalite, c'est, ainsi qu'on le verra plus loin, en raison de certaines réactions

secondaires de la pulpe nerveuse, surtout chez des sujets atteints d'une maladie

infectieuse. Mais l'oblitération artérielle préalable, par thrombose ou par em-

bolie, est le phénomène fondamental d'où procède tout le reste.

Anatomie pathologique. — A la suite de l oblitératiou d'une arlére ou d'une

artériole cérébrales, difl'érents phénomènes peuvent se produire. 1" Ou bien

la circulation en retourne s'effectue pas ; et c'est là le cas le plus habituel,

puisque les artères cérébrales sont pour la plupart assimilables à îles artère.^

/erminale^ ; alors le tissu n'étant plus irrigué prend une teinte paie: tout le

département privé de son liquide nourricier devient exsangue, et il dégénère,

se nécrose en quelque sorte : c'est le ramoUksemeiit hlanr. Ou bien la circvn

lalionen retour s'effectue, et dans ce cas la pression en aval de l'obstacle l'em-

porte de beaucoup sur la pression normale; ce fait est commun à toutes les

oblitérations artérielles. Il en résulte que le tissu momentanénu^nl mal irrigué

n'est plus en état de résister: il devient le siège de suffusions sanguines ou

d'hémorragies punctiformes: c'est là ce qu'on appelle le ramoUisxcment roiKji'.

T)" Ou bien enfin, lorsque les parties ischémiées ont conservé une vitalité

relative grâce à leur imbibition par le sérum transsudé, elles dégénèrent lente-

ment ; la myéline qui constitue la plus grande partie de leur masse se

transforme insensiblement en granulations et en cristaux gras : c'est le rainol-

lis>iemciU jaune.

Cette division, établie peut-être un peu arbitrairement, ne s'ap|)li(pie pas en

réalité à des variétés anatomo-pathologiques difïérentes, mais simplement à des

aspects extérieurs correspondant à autant de phases. Il est certain que le

premier effet d'une oblitération artérielle est d'anémier le territoire situé en aval

de l'obstacle. De là le rainoUu^emcnt hitinr. Puis, lorsque la circulation en

retour s'établit et que le sang pénètre par effraction et sous forte pression ilans

le tissu, la lésion revêt l'apparence du rarnollis^cmmi rnut/e. Enfin, lorsque le

département nécrosé est réduit à un séquestre nerveux de constitution grais-

seuse, -l'aspect est celui du rauuilli.-<sci)ient jaune. Le ramollissement rouge

succède donc au ramollissement blanc, le ramollissement jaune succède au

ramollissement rouge. Les deux premiers caractérisenl deux états presque

contemporains, le second suivant le premier à court intervalle. Le troisième est

une conséquence beaucoup plus tardive du processus de dégénérescence. On
ne le constate guère que vers la troisième ou la ([uali'ième semaine après l'oblité-

ration du vaisseau nourricier.
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Avant d'enlrer dans le détail de la descripUon macroscopique, il la ni dire

quelques mots de l'obstacle lui-même.

Thrombose et embolie. ^ L'obstaCle consiste en un caillot rd:)rineux cutoc/itone

ou migrateur. Autochtone, le caillot adhère le plus souvent à une plaque d'ar-

térite noueuse ou d'endartérite syphilitique. Migrateur, il peut n'être pas adhé-

rent à la paroi vasculaire. Il est constitué tantôt par un bloc de fdjrine pure

venu du cœur, tantôt par un fragment de plaque athéromateuse détaché des

sigmoïdes aortiques, des vertébrales, du tronc basilaire et même de l'hexagone

de Willis, tantôt par un kyste hydatique, tantôt par une tilaire, etc. Il est pos-

sible, dans des cas heureusement très démonstratifs, de reconnaitre la prove-

nance du corps embolisé, à sa forme et à la perte de substance de la surface

éloignée où il était implanté et d'où il est parti.

Lorsqu'il s'agit d'une oblitération embolique, le lieu de la coagulation fibri-

neuse secondaire est généralement un cap de bifurcation artérielle, sur lequel

l'embole reste souvent à cheval. Si celui-ci est constitué par une végétation

calcifiée à arêtes vives venue de l'endocarde, il entame quelquefois la paroi vas-

culaire et s'y loge en formant une sorte de petit anévrysme disséquant que

Ponfick a appelé anévrysme ei)iholiqice ('). L'anévrysme embolique devient ainsi

à son tour le point de départ d'une coagulation qui donne lieu à un ramollisse-

ment. Il peut être également l'origine d'une hémorragie méningée.

Suivant l'importance du vaisseau oblitéré, le ramollissement a des dimensions

très variables. Lorsque par exemple vin caillot (thrombosique ou embolique)

ferme la lumière de la sylvienne à son origine, la surface de nécrose corticale

s'étend à presque tout le territoire de la convexité. Lorsqu'il bouche simplement

une branche de la sylvienne ou de la cérébrale postérieure, le ramollissement

est beaucoup plus circonscrit, et ses limites s'arrêtent à la frontière du

territoire irrigué par ces deux vaisseaux. Ici il convient de rappeler que

les territoires en question afiectenl, dans leurs dimensions et dans leurs rapports

généraux, une singulière constance. Nous savons que la sylvienne, par exemple,

irrigue la majeure portion de la région motrice
;
que parmi ses branches il en

est une qui est destinée spécialement au centre cortical de la mémoire ver-

bale motrice, une autre au centre cortical de la mémoire des mouvements du

membre supérieur, etc. L'ischémie absolue de tout le domaine de la sylvienne

entraînera donc le ramollissement de la presque totalité de la région motrice.

L'ischémie des deux branches que nous venons de signaler aura pour consé-

quence le ramollissement du centre de la mémoire verbale motrice et le ramol-

lissement du centre de la mémoire des mouvements du membre supérieur. On
peut dire qu'à chaque centre fonctionnel correspond un régime circulatoire

spécial, commandé par une artère fonctionnelle, par conséquent une sphère

préétablie de ramollissement. yVinsi encore le centre de la mémoire visuelle a

son artère spéciale et son ramollissement spécial.

Il s'en faut certainement de beaucoup que la limitation des territoires anato-

mo-fonctionnels soit aussi tranchée qu'on le supposait il y a trente ans à peine.

Les recherches de Heubner, de Cadiat, de Charpy, de Tedeschi, de Biscons,

surtout, ont démontré, contrairement aux conclusions de Duret, que la limita-

tion des bassins artériels pour chacun de ces territoires n'est pas absolument

stricte. Sur les intervalles qui forment en quelque sorte la ligne de partage des

(') l'irch. Airl,.. r)8 Bd.

[BRISSAUD et SOUQUES.}.
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cavix, la direction du courant sanguin est relalixcmcnl iiHlilléiciiU' ; grâce

à quelques anastomoses reliant entre elles les vallées contiguës, la circu-

lation peut se rétablir après l'obstruction du vaisseau nourricier principal, niais

dans une mesure, il est vrai, si faible, que le ramollissement est encore presque

FiG. oO. — Ramollissemenl jaune exacleinent limilé ou lobule du pli courbe
(territoire irrigué par une branche spéciale et constante de la sylvienne).

i'atal. C'est cependant ce vaisseau anastomotique qui porniel au tissu ischémie

de ne pas tomber immédiatement en nécrose. Ouelquel'ois le vaisseau anasto-

motique pourrait être une veine, communiquant directement par inosculation

avec l'artère, ainsi qu'il ressort de certains faits constatés par Tedeschi (').

{') Acad. mécl. chir. de Pérouse, 1890,11, '209.
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L'anatomie pathologique nous permet en outre de distinguer trois sortes de

ramollissement, suivant que la mortification du tissu cérébral intéresse à la fois

l'écorce et la substance blanche sous-jacente, ou bienl'écorce grise toute seule,

ou bien enfin exclusivement la substance blanche sous-corticale.

Les faits sont à cet égard très significatifs. Par exemple, l oblitération du
tronc de la sylvienne à son origine entraîne la nécrobiose de toute la substance

grise et de toute la substance blanche du centre ovale irriguées par ce vaisseau.

La mortification ne s'arrête,

dans la profondeur, qu'aux

noyaux gris centraux. Dans

le second cas, c'est exclusi-

vement l'écorce qui est privée

de sang et qui succombe.

Elle se décolle aisément du

centre ovale. Il faut admettre

que les capillaires propres à

la substance grise ont été,

en pareil cas, le siège unique

de la coagulation. C'est évi-

demment le fait d'une throm-

bose systématique de l'appa-

reil cortical.

Enfin, lorsque l'écorce est

respectée, le tissu blanc

sous-jacent étant sfeul lésé,

on doit supposer que ce sont

les artères longues de la pie-

mère, les perforantes de la

substance grise qui sont obli-

térées. On constate alors un

affaissement en masse de tout

un département de l'écorce,

sans altération notable de

cette écorce elle-même. L'in-

terprétation de ces cas est ma-

laisée: mais le fait subsiste.

1" Ramollissement blanc.

— Lorsqu'une oblitération

vasculaire totale, dans le

tronc de la carotide par exemple, supprime instantanément le fonctionnement

d'un hémisphère presque entier, l'apoplexie peut être foudroyante et la mort

survient quelquefois en moins de quelques heures. Dans un délai si court le

tissu cérébral n'a pas le temps de subir une dégénérescence qui puisse se tra-

duire à l'autopsie par une modification notable de couleur et de consistance

Aussi les cas de ce genre sont-ils très embarrassants. En y regardant de près,

on remarque toutefois que la pulpe nerveuse est plus molle, comme œdéma-
teuse, et qu'elle donne, dans une portion limitée de son étendue, la sensation de

la fausse fluctuation.

ContrairemenI à ce qu'on pourrait supposer, les circonvolutions sont serrées

FiG. 57. — Deux ramollissements sous-eorlicaux. L;i sub-

stance grise corticale est presque totalement respectée.

(Coll. Brissaiid).

[BRISSAUD et sorai/ES.]
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les unes contre les autres, distendues, et les sillons sont aplatis. La constata-

tion de l'emijole dans le tronc vasculaire explique seule l'ictus apoplectique ;

mais l'aspect du cerveau ne révèle pas d'une manière évidente la cause de la

mort.

Très peu de jours après l'obstruction, le tissu cérébral présente déjà les carac-

tères d'une dégénération très évidente. Il s'infiltre d'un liquide séreux au

milieu duquel tous les éléments cellulaires ou névrogliques semblent se disso-

cier ; la substance myélinique se désagrège ; les leucocytes, sortis en grand

nombre des capillaires où le sang s'est arrêté, s'insinuent entre les cylindres

nerveux et s'emparent de la myéline. Chargés de granulations graisseuses au

point d'atteindre des proportions énormes ÇA) p.), ces éléments devienneni

méconnaissables : on les appelle communément corps granuleux. Longtemps
on a hésité sur leur nature ; il est aujourd'hui de toute évidence qu'ils repré-

sentent les organismes chargés de la résorplion des parties nécrosées. Ils jouent

le rôle de phagocytes à l'égard de la matière grasse des gaines nerveuses. La

dissociation et l'éparpillement de la myéline qui en résultent donnent à l'en-

semble de la lésion un aspect très spécial.

Plus tard le tissu cortical est pâle, affaissé, mollasse, parcouru à sa surface

par de gros troncs veineux qui sous-tendent une méninge arachnoïdienne abon-

damment infiltrée de liquide. Ce liquide d'apparence laiteuse n'empêche pas

la pie-mère d'adhérer à l'écorce : aussi la décorticotion est-elle impossible ; du

moins elle rend inévitables des arrachements de la substance grise déjà dégé-

nérée.

Sur les coupes faites à l'état frais on peut déjà constater que l'écorce est beau-

coup plus pâle et friable qu'au niveau des parties saines. Il en est de même de

la substance blanche. Enfin au milieu de l'une ou de l'autre on distingue çà el

là de petites taches ecchymotiques.

Quelquefois — surtout lorsqu'il s'agit de foyers anciens — le pourtour du

ramollissement est d'autant plus nettement arrêté que le tissu cérébral limi-

trophe est légèrement induré. Au microscope cette induration semble le fait

d'un épaississement de la névroglie.

2" Ramollissement rouge. — Cette variété, avons-nous dit, correspond le

plus souvent à une phase plus avancée delà dégénération. Ce qui la distingue,

c'est presque exclusivement la suffusion hémorragique du tissu ramolli. Les

parties privées de sang n'opposent plus aucune résistance à la pression san-

guine qui s'exerce encore par les anastomoses ; les parois vasculaires, d'ailleurs,

dans le système capillaire, ont déjà subi elles-mêmes la dégénérescence ischémi-

que ; delà les multiples, les innombrables hémorragies punctiformes qui donnent

à la lésion sa coloration rouge. Le ramollissement devient donc réellement AcHio/ -

ragipare, comme disait Rocheux : mais il ne l'est pas toujours et nous ignorons,

ou peu s'en faut, les conditions particulières qui déterminent le ramollissement

rouge. Il s'agit ici de ce que les anciens auteurs appelaient Vétaù ponctué.

L'état ponctué du ramollissement rouge présente presque toujours son maxi-

mum d'intensité au centre du foyer. On a beaucoup hésité sur les causes pos-

sibles de la congestion vasculaire, qui, selon toute vraisemblance, précède les

suffusions hémorragiques. Sans entrer dans le détail des interprétations de ce

fait, proposées et rejetées tour à tour, qu'il suffise de signaler l'identité de l'état

ponctué avec toutes les hémorragies punctiformes dont un infarctus quelconque

peut devenir le siège. A la suite de l'oblitération artérielle, les parois des branches
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vasculaires lorminales situées en aval de lobslacle perdent instantanément

leur contractilité. C'est, en ell'et, la tension sanguine qui entretient pour

une part cette contraetililé ; c'est aussi, jiour une autre part, et principa-

lement en ce qui concerne les artérioles, l'action vivifiante du sang rouge.

Soustraites à ces deux influences, les tuniques musculaires des vaisseaux de

l'infarctus deviennent pour ainsi dire inertes. Elles se laissent distendre par

la pression veineuse d'aval, largement suffisante poui' dilater les ramificalions

Via. oS. — l'elil foyer clr l'.iiiiiillissi.'ineiiL corLicil avec sulTiisioii liéiinirrapiciiie de l'écorc

(i-:iinollissemeiit ronge).

artérielles ; et comme les Iroubles de nidrilion, dans les capillaires ou stagne

un sang exclusivement veineux, ne sauraient non plus se faire attendre, on con-

çoit sans peine que les hémorragies mulliples résnllenl, à l)ref délai, de cette

r011(1 Ci} L ion para hjt iq uc.

« La gaine lymphatique, dit Bouchard, est injectée à une dislance plus ou

moins considérable par le sang ('panché. On voit que l'apoplexie capillaire n'a

pas une existence indépendante, qu'elle accompagne aussi bien les foyers de

ramollissement rouge que les foyers d'apoplexie sanguine el que, d'autre pari,

elle peut, dans quelques cas, être le premier degré d'une hémorragie cérébrale

véritable. »

IBRISSAVD el SOUQUES ]
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11 n'est pas inutile de signaler que les hémisphères cérébraux qui renferment

un ou plusieurs foyers de ramollissement rouge se durcissent très mal, très

lentement et très inégalement dans le liquide de Millier.

o " Ramollissement jaune. — La coloration jaune tient d'une part à l'état sclé-

reux des tissus, d'autre part aux modifications subies par la matière colorante

du sang, enfin à la transformation du foyer en matière grasse. C'est au niveau

de l'écorce que cette coloration est le plus accentuée : on la désigne sous le

nom de plaqîie-jcmne. Les plaques, d'étendue en surface très différentes,

atteignent généralement un diamètre de un à trois centimètres. A côté de cet

Fin. 5',). — Aiilro cas semblable ou analogue au précédeiit. Foyer de ramollissement avec hémoiragic

corticale puncliforme. — Le foyer occupe exclusivement la substance grise des circonvolutions. Il

est constitué par une sorte de purpura confluent et réparti sur un territoire déterminé d'une branche

corticale de la sylvienne.

aspect en plaques, qui est le plus commun, le ramollissement de l'écorce peut

présenter soit la forme d'ulcération, soit la forme cVatrop/tie considérable de

la substance grise et blanche des circonvolutions.

Le ramollissement jaune appartient aux cas anciens.

Dans leur mémoire justement célèbre, Prévost et Cotard déclarent que le

ramollissement jaune est constitué dèsle trente-cinquième jour qui suitl'obstruc-

tion artérielle. Le tissu nécrosé, réduit de volume, rétracté, déprimé, creusé en

excavation plus ou moins profonde à la surface de l'hémisphère, consiste en

une pulpe filamenteuse, d'un jaune franc, ou d'un jmine cJimnois, qui adhère

fortement à la méninge. Désormais la décortication est absolument impossible.

La pie-mère est en quelque sorte ankylosée avec le foyer de ramollissement ;

quelques vaisseaux la parcourent encore, mais ils sont en petit nombre ;
cette

membrane, du reste, n'en a nul besoin pour se nourrir, attendu qu'elle est

devenue fibreuse, épaisse, demi-opaque ; elle renferme même quelquefois des
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concrétions calcaires. La dépression du foyer au-dessous du niveau moyen de

l'écorce a fait appel à une quantité plus abondante de lymphe sous-pie-mérienne

el de liquide céphalo-rachidien. Au fur et à mesure que le ramoilissemenl

devient plus ancien, le liquide devient plus clair ; il était louche et analogue à

du colostrum, au début, lorsqu'il tenait en suspension un grand nombre de

Fi j. ()0. — y\iicieri lover do i-;iiiiollissctneiil limité exncteiiieni, au pli courbe.
Alrophie cotisidei'.-ihle du |di coiirlte (Coll. Brissaud).

corps granuleux. Mninlenant ces corpuscules sont résorbés, et la transparence

est à peu près parfaite. Lorsque ce liquide est à peu près totalement repris par

les voies veineuses restées bbres, la cavité du ramollissement devient presque

virtuelle ; elle ressemble à toute poche kystique d'infarctus, aplatie, déprimée,

parcourue par de minces travées formant un réseau.

Dans la substanc-e blanche, le ramollissement, prend un aspect spécial, qui a

('•lé bien étudié par Durand Fai'del sous le nom (V:nfdt ration celluleus:' : « La

[BRISSAUD et SOUQUES ]
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pulpe médullaire, dil-il, a disparu dans uue plus ou moins «grande étendue, el.

FiG. lU. — Ancien loyer de ramollisseraenl occupant loul le territoire d'irri?i:ilion de la s\lvicnne. An
vean de ce loyer les méninges sont intimement adhérentes à la substance c éirbralc el la dccorli-

lion est mpossible. Partout ailleurs les circonvolutions ont été dccorlic|urcs tColl. Brissaudj.



RAMOLLISSEMENT CÉRÉBRAL. — ENCÉPHALOMALACIE.

se trouve remplacée par un tissu cellulaire lâche laissant entre les mailles

des vides irréguliers, que remplit un liquide trouble et blanchâtre mêlé ou

non de llocons qui ne semblent autre chose que des débris de substance céré-

brale. »

Cette infdtration celluleuse peut se i-encontrer dans les ganglions centraux,

particulièrement dans le corps strié.

i" Cicatrisation. — Enfin, dans un petit nombre de cas, rinfiltration cellu-

leuse, qui répond en général au stade ultime du processus de nécrobiose, se

transforme en une infiltration cicatricielle : c'est-à-dire que le tissu gi'anulo-

graisseux de l'infarctus primitif devient un véritable tissu inodulaire. Les vais-

seaux de la périphérie poussent dans le foyer des prolongements capillaires

suffisants pour favoriser le développement des éléments de toute sclérose. Au

l"iG. 1)2. — RamollissemenI, jiimie. Ancien foyer liniilé nu Cuneus : dispai ilion de la pulpe niédullairf

inlillralion celluleuse (Coll. Brissaud).

pourtour de la lésion, ils sont parfois très abondants et le tissu de cicatrice est

assez épais pour revêtir l'apparence d une capsule fibreuse. Dans cette masse

informe, le tissu nerveux est devenu méconnaissaljle. On ne peut s'orienter que

d'une façon approximative, d'après la disposition plus ou moins normale des

parties adjacentes.

5" Encéphalite secondaire. — ('liez les sujets qui [n-ésentent après l'ictus,

dans un délai variable, les symptômes graves d'une com])lication infectieuse

(pneumonie, décubitus aigu, etc.), le foyer subit une transformation spéciale.

Une encéphalite vraie se déclare, non seulement à la périphérie de l'infarctus,

mais dans sa masse elle-même. La pulpe ramollie devient alors rapidement dif-

lluente, rouge, mollasse et exhale une odeur putride (ramollissement inflamma-

ioire et gangréneux).

Histologie. — Le microscope confirme les données de la pathogénie. C'est-à-

dire que les foyers de ramollissement, à part le cas exceptionnel qui vient d'être

IBRISSAUD et SOUQUES ]
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signalé, ne relèvent pas d'une encéphalite, mais d une mortification pure cl

simple. Uencéphalomalacie est le faitd"une infiltration du tissu cérébral par des

corps granuleux. Les corps granuleux, d'autre part, ne sont autre chose que
des globules blancs du sang, éléments migrateurs chargés de l'absorption des
parties mortes. Ils s'insinuent partout, dans les mailles de la névroglie,

dans les parois vasculai-

res, dissocient le cylindre-

axe, aljsorbant tout, résor-

bant tout, avec une telle

voracité, que de certains

infarctus, on peut dire

(ju il ne reste littéralement

rien. C'est d'abord la myé-

line réduite en blocs, puis

en granidations graisseu-

ses qu'ils incorporent;

ensuite, c'est le cylindre-

axe fragmenté ; enfin, c'est

la trame névroglique, dont

les segments brisés sont

encore reconnaissables au

milieu des granulations

graisseuses déjà absor-

bées.

La présence des corps

granuleux dans les foyers

de ramollissement est le

fait capital. Leur grand

nombre indique un travail

de résorption active. Ils

sont tellement caractéris-

tiques du processus de

nécrobiose qu'il suffit d'en

constater l'existence dans

un foyer même très récent,

par exemple, quarante-

huit heures après l'ictus,

pour affirmer la dégéné-

ralion des tubes nerveux.

Les substances telles que

l'acide osmique ou l'orca-

nette, qui sont les réactifs

spécifiques des matières grasses, rendent très évidente la constitution du corps

granuleux. Mais sans le secours de ces réactifs, ils sont encore suffisamment

caractérisés pour qu'on ne risque jamais de les confondre avec aucun autre

élément anatomique.

Les altérations du tissu encéphalique (écorce grise ou fibres du centre

ovale) sont en quelque sorte la conséquence directe de l'invasion et de la pul-

lulation des corps granuleux. Bientôt, en effet, disparaissent à leur tour la

KiG. 05. — Felil loyer d'isi héinii'

Encéphnlile secondaire. Lu pulpe iiervt

l'ouge et exhale une odeur putride.

sé au iiuy.iu leuliculaire.

use Cfl de\eiiiu.' ililllueule
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névroglie, les^capillaires, les artérioles; et ainsi s'explique la diminulion de vo-

lume en masse du foyer. Des loges se creusent où les corps granuleux s'accu-

mulent. Lavées au pinceau-, les

préparations ont l'apparence

d'un stroraa indifférent, dont

le réseau est représenté par les

travées vasculo-celluleuses les

plus résistantes. La résorption

de la substance grise est tou-

jours plus rapide que celle do

la substance blanche. Corol-

lairement les corps granuleux

sont bien plus abondants dans

l'écorce que dans le centre

ovale.

Mêlées au corps granuleux,

apparaissent des gouttes de

graisse ou des granulations

protéiques ou des tablettes de

cholestérine. Les lésions des

parois vasculaires sont simple-

ment dégénéra tives; elles se

résument dans l'atrophie sim-

ple, la disparition des noyaux,

la régression granuleuse.

Foyers lacunaires. — Les

ramollissements de l'écorce

empruntent leurs caractères

extérieurs si spéciaux à la pré-

sence des méninges. Du pre-

mier coup ils sont reconnais-

sablés. On ne se trompera
jamais sur la nature d'un ramol-

lissement superficiel et ancien

de la substance grise se pré-

sentant à l'état Û.Q plaque jaune.

Il n'en est pas ainsi des ramol-

lissements des parties pro-

fondes.

Qu'il s'agisse des noyaux;

gris ou de la substanceSblan-

che du centre ovale, l'absence

de la méninge modifie absolu-

ment l'aspect de la lésion. Gela

tient à ce que la méninge est

parcourue par des vaisseaux anastomotiques, tandis que les artères profondes

sont véritablement terminales. Les foyers de ramollissement profonds sont,

par ce fait, des foyers de nécrose proprement dite et non plus des foyers de

nécrohiose. Le foyer de nécrose, constitué par un tissu mort, en d'autres

FiG. tu. — Vaste foyer île ramollissement central. Tout le

noyau lenticulaire est remplacé par une cavité. Le noyau
lenticulaire nécrosé s'est totalement résorbé. (Coll.

Brissauil.)
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lermes par un résidu de matière animale susceptible d'être digérée, est absorbé

peu à peu, mais totalement après un certain laps de temps, par les leucocytes.

11 ne reste plus à sa place qu'une cavité, un vide, rempli par du liquide séreux,

(rest aux fo3'ers de ce genre qu'on donne le nom de foyers laciaiain^, sortes de

kystes sans membrane, traversés quelquefois par des travées vasculaires ou

simplement celluleuses. On les rencontre surtout dans le centre ovale, dans la

capsule interne, dans la couche optique, le corps .strié, le noyau lenticulaire.

Les foyers lacunaires résultent de ro])litération des artères perl'oranles et de

leurs branches principales, les lenticulo-optiqitcs et les lenticiilo-cawlée». Ces

formations lacunaires sont presque toujours très nettement circonsci'iles. Par

exemple, l'oblitération d'un rameau aniérieur de l'artère striée externe pro-

duira un ramollissement limité à la moitié antérieure du pulamen; l'obliléra-

lion d'un rameau postérieur de la même branche produira un ramollis.semenl

limité à la moitié postérieure du même noyau. Une thrombose dans l'artère

striée antérieure produit le ramollissement si commun de la tète du corps

strié, etc., etc.

Souvent aussi l'on rencontre des foyers lacunaires à la limite supérieure des

corps opto-striés, c'est-à-dire à l'émergence de la couronne rayonnante. C'est la

région la plus mal nourrie; les artères des noyaux gris centraux n'y pénètrent

pas; celles de l'écorce s'y terminent. Là en effet s'épuisent les artères longues

ou médullah'es venues de la pie-mère; aucune anastomose ne les réunit aux

branches nourricières des noyaux. Dans toute cette région le sang stagne.

Lacunes de désintégration cérébrale. — Sous ce nom, Pierre Marie désigne

une altération destructive de la substance grise des noyaux — parfois même de

la capsule interne — qui résulterait d'un processus absolument spécial; d'autani

que les lacunes en question, capables de se produire dans la protubérance,

n'existeraient jamais ni dans le bulbe ni dans la moelle. J. Ferrand a présenté

dans un excellent travail des conclusions précises sur les lacunes de désinté-

gration cérébrale. Les voici, encore abrégées :

Les lacunes de désintégration cérébrale sont caractérisées, à leur premier

degré, par une simple raréfaction du tissu nerveux autour d'une arlériole dé'\i\

malade.

Au deuxième degré, ce sont des cavités petites, irrégulières, ne dépassant

pas la dimension d'un pois et contenant un vaisseau central souvent visible à

l'œil nu. Les parois de ce vaisseau présentent les lésions banales de l'artério-

sclérose; sa gaine lymphatique est décollée et remplie de leucocytes. Les parois

de la lacune formées par le tissu cérébral en voie de désintégration combinent

les lésions classiques de la nécrose et de l'encéphalite chronique; les corps gra-

nuleux y sont très abondants. La cavité est remplie par tous les débris du tissu

nerveux désintégré, par des leucocytes, des hématies, des granulations pigmen-

taires. A son troisième degré la lacune est comblée ou cloisonnée par un tissu

de sclérose cicatricielle.

Cette lésion qui ne se produit guère avant soixante ans, serait sous la dépen-

dance des lésions artérielles du cerveau. La sclérose des petites artères entraîne

secondairement une encéphalite chronique qui guérit elle-même par sclérose.

Ramollissement par compression. — Il ne faut pas considérer comme exclu-

sive la pathogénie embolique ou thrombosique du ramollissement. L'oblitéra-

lion vasculaire peut être le fait non pas d'un obstacle siégeant dans l'intérieui'

des artères, mais à l'extérieur de celles-ci. De cette façon l'on conçoit que



RAMOLLISSEMENT CÉRÉBRAL. — ENCÉPHALOMALACIE. 207

loules les lésions (tumeurs, hémorragies, processus inflammaloire) qui rélrécis-

ViG. Go. — Coupe ti-finsvei-sale de la région inférieure du cerveau passant par la substance grise des
noyaux. — En* avant et à gauche de la bandelelte optique, dans la substance grise et dans la capsule
on voit des lacunes de i:irxiiilr(irii/inn cérébrale. Plus en avant et plus à gauche, sous l'écorce de
l'insula, les petites lacunes, plus régulières, plus nombreuses, plus petites, plus égales entre elles
représentent une altérai ion |)uremcnt cadavérique (porose cérébrale de 1". Mai'iej. Coll. Bi'issaud.

sent ou ferment totalement la lumière des vaisseaux, sont capables de donner

[BRISSAUD et SOUQUES ]
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lieu à révolution nécrobiotiquedu tissu cérébral. Bouveret (Lyon médical, 1896),

a étudié récemment ce ramollissement par compression. Chose très remar-

quable, les compressions lentes, alors môme qu'elles sont assez actives pour

déformer notablement la convexité de l'hémisphère, n'ont pas pour conséquence

fatale un ramollissement cortical. Dans beaucoup d'observations on trouve

mention faite de tumeurs considérables de la cavité crânienne n'ayant exercé

aucune influence sur la nutrition du cerveau. Les hémorragies méningées au

contraire, dont l'action compressive est soudaine, se compliquent fréquemment
,

d'ischémie locale et de nécrose.

Ramollissement cérébral du nouveau-né. — Parrot a décrit parmi les com-

plications multiples de l'athrepsie deux variétés de ramollissement qui ne relè-

vent pas directement du processus ordinaire : une variété blanche et une

variété rouge. Le ramollissement blanc consiste en foyers, généralement mul-

tiples, situés non pas à la surface, mais dans la profondeur des deux hémi-

sphères, ne dépassant pas la grosseur d'un noyau de cerise et apparaissant sur

les coupes comme ombiliqués à leur centre. La coloration varie du blanc lai-

teux au blanc grisâtre (teinte café au lait). Leur constitution est des plus sim-

ples. C'est une infdtration du tissu cérébral encore rudimentaire par des leu-

cocytes et des granulations graisseuses. — La variété rouge est caractérisée

par un aspect vineux qui dénote immédiatement l'existence de suffusions san-

guines dans les gaines lymphatiques des artérioles et des capillaires. Comme
le ramollissement blanc, le ramollissement rouge est ordinairement bilatéral et

occupe différents foyers dans la profondeur, principalement au voisinage des

corps opto-slriés. Quelquefois les deux variétés coexistent chez le même sujet;

mais la variété rouge est plus commune chez les enfants qui succombent à une

diarrhée profuse.

La pathogénie de ces cas, relativement rares, est assez obscure. Parrot attri-

bue le ramollissement blanc à la migration des leucocytes, à leur agglomération

en foyers et à la dégénérescence graisseuse secondaire de la pulpe encépha-

lique ; le ramollissement rouge résulterait d'hémorragies capillaires, consécu-

tives à la déshydratation du sang. La cachexie athrepsique comporte tant de

conditions pathogéniques, suivant les organes et suivant ses modalités cliniques

propres, qu'il est assez difficile de préciser le mécanisme de ces deux sortes de

lésions. Il est certain, en tout cas, que le ramollissement rouge est fréquem-

ment associé à la thrombose des sinus. Il faut faire une place, en etîet, au ramol-

lissement d'origine veineuse à côté de l'encéphalomalacie d'origine artérielle.

A. Delille (') a publié l'observation d'un vaste ramollissement cérébral, survenu

chez un enfant à la suite d'une thrombose des sinus et de tous les affluents des

veines de Galien.

La conséquence du ramollissement des nouveau-nés est la disparition ou le

défaut de développement des régions qui sont occupées par les foyers. La poren-

céphalie, l'hydrocéphalie externe ou interne lui succèdent souvent. jNIais l'his-

toire clinique de ce ramollissement est encore bien confuse; et, lorsque la mort

n'en est pas le résultat à bref délai, les présomptions sur la nature de la lésion

restent forcément incertaines.

Siège. — Le ramollissement cérébral serait plus fréquent à gauche qu'à

(') A. Delu^le. Bull, de la Soc. anal, de Paris, 1900, p. 982.
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droite. Il est vrai de dire que cette affirmation classique est démentie par les

statistiques récentes de Thévenet('), qui montrent que sur 155 cas d'embolie

l'hémisphère droit a été intéressé 76 fois, c'est-à-dire dans la moitié des cas

environ. Son siège de prédilection est le territoire de l'hémisphère irrigué par

la sylvienne ou par les branches de la sylvienne. Les branches profondes sont

plus souvent oblitérées que les branches corticales. Cela tient peut-être à leur

moindre calibre, plus favorable à la thrombose, peut-être aussi à leur direction

verticale qui fait suite à celle de la carotide et qui permet plus aisément la

migration de l'embolie. Pour ces raisons, le lieu d'élection du ramollissement

est la région capsulo-nucléaire antérieure. Puis, viennent par ordre de

fréquence décroissante : la région capsulo-nucléaire postérieure, le dépar-

tement cortical irrigué par la cérébrale moyenne, l'écorce irriguée par la

cérébrale postérieure, enfin les dilïérents territoires de la cérébrale antérieure.

P. Marie et Ferrand (^) ont signalé la coexistence du ramollissement des

centres corticaux de la vision avec l'atrophie des tubercules maraillaires.

L'atrophie mamillaire siège du même côté que le ramollissement. C'est là un

fait qu'ils ont observé ou retrouvé dans cinq observations et qu'il faut enre-

gistrer avec soin, en attendant que l'explication puisse en être donnée.

Le ramollissement est rare dans le cervelet, plus rare encore dans la protu-

bérance (sauf chez les sujets syphilitiques). Certaines parties semblent toujours

y échapper, par exemple le scptum luchlum : toutefois, Rostan en a observé un

cas.

Les dimensions varient selon le calibre ou plutôt l'étendue des ramifications

du vaisseau. Sous ce rapport tout est possible, et nous n'y reviendrons plus.

Le nombre des ramollissements varie également; mais il y a ici une remarque

importante à faire. Si, le plus ordinairement, le ramollissement est unilatéral et

unique, il est, dans quelques cas, bilatéral et parfois symétrique. Assez fré-

quemment on trouve une oblitération thrombosique dans chacune des deux

cérébrales antérieures ou dans chacune des deux cérébrales postérieures. Les

ramollissements symétriques de la cérébrale moyenne sont moins communs.
Quelquefois il existe un ramollissement frontal gauche et un ramollissement

occipital droit. Quelquefois même on constate jusqu'à trois et quatre foyers

corticaux. Ce chiffre est rarement dépassé pour la substance grise des cir-

convolutions. Il n'en est pas de môme des parties profondes. Surtout chez les

vieillards, on voit des ramollissements lacunaires multiples, éparpillés dans la

substance grise des corps opto-striés ou dans les capsules blanches et dans le

centre ovale. La multiplicité de ces foyers s'explique par la multiplicité des

artérioles perforantes et par leur origine sur l'hexagone de Willis où l'artérite

nodulaire sénile est si commune. C'est à ces cas de ramollissements nucléaires,

journellement observés dans les asiles de la vieillesse, qu'on a plus spécialement

réservé le nom de ramollissement c/troni(jue.

Nous venons de signaler la fréquence relative des ramollissements symétri-

ques; ce fait mérite qu'on s'y arrête. Au premier abord on se demande quelles

conditions anatomiques ou physiologiques président à une telle répartition des

(') TiiÉVENET. (jOnlrih. à Vcl.ude du diagnostic différentiel cuire Vliâmni-raijie cl rcmbolic rcré-

bralcH. Thèse de, Lyon, 1894.

(*) Pierre MariecI.I. Ferrand. Deux nouveaux cas d'atrophie des luljercules maxillaiies
en relation avec un ramollissement des centres corticaux de la vision. .Soc de ncurol.,

10 janvier 1901.

TliAlTÉ DE MÉDECINE, 2' édit. — IX. 14
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foyers. Ces condilions ne sont pas invariables. D'abord il n'csl pas rare de con-

stater une certaine symétrie dans la dislribuiicjn des nodules d'arlérile. -^oit sur

l'hexagone lui-mf>me, soit sur ses branches. Nous savons, en tout cas. que

Tartérite noueuse basilaire se développe de prélerence au niveau des bifui'cations

ou des anastomoses. Cela seul suffit à expliquer un certain nombre de cas de

thromboses symétriques. Pour ce qui est des embolies syméliiques, il est fort

probable que leur mécanisme est le suivant : le corps migrateur ne vient pas du

cœur, mais de l'hexagone lui-même. Par exemple, un caillot parti de la basilaire

va fermer la lumière de la lenticulo-optique gauche. A la suite de cette oblité-

ration, un second caillot, parti du même point et ne trouvant pas le chemin

libre dans la direction suivie par le premier, s'engage dans l'artère symétrique

du côté opposé où la circulation n'est pas interrompue; et il donne lieu à un

infarctus symétrique du côté droit. Ce qui plaide surtout en faveur de cette

hypothèse, c'est que les ramollissements symétriques s'observent, la plupart

du temps, dans les territoires irrigués par les petits vaisseaux perforants issus

de la basilaire et des deux carotides, là où le sens du courant sanguin est rela-

tivement indifférent. Ainsi s'expliquent les ramollissements symétriques,

vraiment assez communs, de la tète du noyau caudé (artère lenticulo-striée) et

de la partie postérieure du putamen (artère lenticulo-optique). Quant au

ramollissement des deux pointes occipitales, il esta supposer qu'il résulte dune
embolie double, dont le point de départ est la bifurcation de l'artère basilaire.

tronc commun des deux cérébrales postérieures. On comprend de la même
façon la symétrie de certains ramollissements du cervelet.

C'est aux ramollissements lacunaires symétriques des ganglions de la base

que paraissent liés la majorité des cas de double hémiplégie faciale, simulant

la paralysie glosso-labiée bulbaire.

Avec les ramollisements multiples du cerveau co'incident assez souvent les

infarctus viscéraux de l'artérite athéromateuse généralisée.

Bamollissement idiopathique inflammatoire. — Exceptionnellement on trouve

à l'autopsie de certains sujets un ramollissement de la substance cérébrale qui,

à tous égards, présente les apparences d'un foyer ischémique: et presque tou-

jours il s'agit alors d'un ramollissement très étendu. Un lobe, deux lobes, un

hémisphère tout entier ont subi la dégénérescence aiguë qu'on voit se produire

a la suite de l'oblitération de la sylvienne ou d'une des carotides. Seulement,

l'oblitération manque et l'on ne sait à quelle cause analomique rapporter la

lésion. Les parties blanches profondes sont aussi gravement atteintes que les

parties grises corticales.

L'évolution clinique correspondant à ce ramollissement dit idiopathique est

conforme à celle de la thrombose; jusqu'à plus ample informé la diagnostica-

tion est impossible. Et comme il ne s'agit, au demeurant, que d'une rarelé, il

est inutile de s'y arrêter plus longuement.

Striimpell a décrit sous le titre de forme curable de Vencéjihcdite une afTec-

tion dont les symptômes sont identiques à ceux des tumeurs circonscrites ou

des foyers très limités de ramollissement cérébral, et qui guérit spontanément

au bout de quelques mois. Spontanément n'est peut-être pas le mot juste,

attendu que la guérison semble toujours hâtée par l'emploi de l'iodure de

potassium à belle dose. On peut admettre, par conséquent, sans trop se hasar-

der, que la prétendue forme curable de Icncéplialite relève d'un processus spé-

cifique.
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Étiologie. — Les causes du ramollissement cérébral sont, d'une manière

générale, toutes celles qui créent des occasions de thrombose ou d'embolie arté-

rielle. La question se trouve ainsi ramenée à l'étude des causes de la thrombose

artérielle cérébrale et de l'embolie cérébrale. On peut encore dire que la throm-

bose — dont l'origine la plus banale est l'athérome — appartient surtout aux

vieillards, aux alcooliques et aux syphilitiques; et que l'embolie — qui résulte

neuf fois sur dix, sinon davantage, d'une lésion cardiaque inflammatoire —

,

est un accident précoce ou tardif des endocardites du cœur gauche et spéciale-

ment du rétrécissement mitral. Celles-ci se produisent au cours du rhumatisme

articulaire aigu, de l'infection puerpérale, de la pneumonie, de la diphtérie

(Seifert), etc.

L'anatomic pathologique permet d'envisager l'étiologie à un autre point de

vue : en général les ramollissements corllcaux résvdtent de l'embolie; les

ramollissements centraux sont le fait de la thrombose. Encore une fois, il ne

s'agit ici que d'une formule générale et nullement exclusive. Donc le ramol-

lissement cortical est une lésion d'origine cardiaque, fréquente, surtout dans la

jeunesse ou dans l'âge mur; et le ramollissement central est une lésion d'ori-

gine artérielle, fréquente sm-tout chez les vieillards.

Cela dit, l'étude des causes est dominée par deux ordres de conditions étio-

logiques fondamentales : 1° les conditions étiologiques de la thrombose: 2" les

conditions étiologiques de l'embolie.

1" Conditions étiologiques de la t/irainbose. — La faiblesse du myocarde, l'as-

thénie vasculaire qui l'accompagne, le ralentissement circulatoire qui en résulte,

voilà les causes occasionnelles de la thrombose. L'inopexie des anciens auteurs,

qui a pu être invoquée comme cause adjuvante, n'explique pas la fréquence

du ramollis.sement cérébral dans les maladies marasliques telles que la leuco-

cythémie, la chlorose aiguë, la pneumonie secondaire, la fièvre typhoïde

(Vulpian, Sorel, etc.). C'est toujours la lésion artérielle primitive, l'artérite

infectievise, qui joue le rôle le plus important dans les phénomènes locaux de

la coagulation : par là se justifient les ramollissements vulgaires et non spéci-

fiques qui font suite à l'artérite syphilitique de la base (Fournier). La syphilis

est la cause la plus fréquente de la thrombose artérielle, comme les affections

cardiaques sont la cause la plus commune des embolies cérébrales.

Il existe, il est vrai, une variété de ramollissement assez commune au cours

de la cachexie cancéreuse et provenant d'une oblitération artérielle sur la

pathogénie de laquelle Charcot a appelé l'altention. Est-ce le fait d'une

embolie cancéreuse? N'est-ce pas plutôt toujours le fait d'une infection

secondaire? La question n'est presque plus litigieuse. Toujours est-il que la

thrombose artérielle chez: les grands cachectiques non athéroniateiix est un
phénomène vraiment spécial et qui, vu son importance clinique, mérite une

place à part dans l'étude étiologique du ramollissement.

2" Conditions ctiologiques de Ccmbidie. — Chez un sujet, vieux ou jeune, dont

l'endocarde ou l'endartère présente des productions végétantes friables ou
mobiles — et cela est ordinairement la conséquence d'un processus aigu, actuel

ou ancien — tout mouvement brusque, toute secousse, le simple passage de la

position couchée à la position verticale, sont les occasions les plus ordinaires

de la migration de l'embole. On en peut dire autant de la toux, de l'éternue-

ment, des palpitations émotives elles-mêmes, comme de toute autre cause ayant

pour effet immédiat une contraction plus énergique du myocarde.

[BRISSAUD et SOUQUES ]
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Après cela il esl inutile d'insister sur les causes spéciales du ramollissement.

La prédisposition cérébrale héréditaire peut sans doute avoir une certaine

influence. Elle est, en tout cas, pour la thrombose ou l'embolie, bien moins

solidement établie que pour l'apoplexie hémorragique. La fréquence suivant

le sexe est également discutable. Toutefois, Rostan, dont Tautorité demeure,

admet que le ramollissement est plus commun chez les femmes de la SalpO-

trière que chez les hommes de Bicêtre. Les saisons, la température, la pression

barométrique paraissent indifîérentes.

Symptômes. — Quelques auteurs ont cru devoir consacrer au ramollis-

sement cérébral deux chapitres distincts : l'un pour la thrombose, l'autre pour

l'embolie. Cette division repose sur une nuance symptomatique qui est loin

d'être constante, et qui, même si elle existait, serait dépourvue d'importance à

tous égards : la thrombose serait un processus d'oblitération lente, incapable

de produire les accidents soudains de l'apoplexie : l'embolie, au contraire, serait

un accident brusque, absolument imprévu, donnant lieu— lui seul — à l'ictus

avec perte de connaissance. Cette distinction est spécieuse, plus logique que

réelle: les faits lui donnent de trop nombreux démentis. Tel ramollissement

thrombosique débute parfois par un ictus apoplectique, et alors l'oblitération

par coagulation in siii( est pour ainsi dire instantanée. Par contre, tel autre

ramollissement résulte d'une obstruction embolique, insuffisante d'abord pour

supprimer totalement l'irrigation sanguine du territoire artériel et ne devenant

complète que par l'appel progressif de la tibrine à la périphérie du caillot

migrateur.

Comme il y aurait inconvénient à schématiser à l'excès les données cliniques

habituelles, il est préférable d'étudier dans un même chapitre les ramollis-

sements par thrombose et les ramollissements par embolie. La vérité, malgré

les difficultés qu'elle comporte, n'aura qu'à y gagner.

Début. Deux modes de début sont possibles : le début bnt^ue et le début

progressif.

a) Début brusque. — L'affection peut avoir pour premier symptôme un ictus,

une attaque, c'est-à-dire une perte de connaissance subite avec coma consécutif,

hémiplégie et retour progressif à l'état de conscience, la paralysie persistant.

Ou bien, tout d'un coup, sans perte de connaissance, le sujet tombe en para-

lysie : il est hémiplégique. Tout au plus a-t-il éprouvé un vertige de quelques

secondes. Ces deux éventualités sont également fréquentes. La deuxième n'est

pas toujours facile à déterminer, vu le nombre de faits relativement élevé où

l'hémiplégie se déclare pendant le sommeil. Mais tout permet de supposer que.

même dans ces cas, il n'y a pas de véritable ictus, puisque le sommeil reste

calme et que le malade peut se réveiller à son heure habituelle sans hébétude

et sans malaise.

L'intensité des phénomènes initiaux dépend d'ailleurs, ainsi que la localisa-

tion secondaire des troubles paralytiques, de l'importance de l'artère obstruée.

L'apoplexie n'est généralement ni si violente, ni si durable que dans les

hémorragies cérébrales. Ce qui la distingue parfois de l'hémorragie inter-

stitielle —• l'hémorragie méningée mise à part — c'est qu'elle est accompagnée

souvent, comme la plupart des ictus corticaux, d'attaques d'épilepsie jackson-

nienne. Celles-ci sont limitées ou généralisées, et, sauf les cas tout à fait

exceptionnels, où elles constituent un état de mal permanent, on observe un

i
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retour relatif de la conscience dans leurs intervalles. L'ictus, somme toute, ne

diffère guère de celui de l'hémorragie cérébrale que par ces deux caractères :

intensité moindre et tendance aux spasmes convulsifs. En ce qui concerne

l'intensité moindre, il faut signaler en première ligne l'absence du ralentis-

sement du pouls, sa faiblesse relative, la pâleur du visage, l'élévation immé-

diate et transitoire de la température centrale (Bourneville), tous symptômes

ou signes inverses de ce qu'on constate dans l'apoplexie hémorragique.

Enfin il n'est pas rare qu'à la suite d'un ictus ayant produit une hémiplégie

limitée ou une monoplégie, les manifestations paralytiques s'exagèrent et

s'étendent. Cela est presque exclusivement le fait des ramollissements corti-

caux, et s'explique par l'envahissement des branches artérielles par le caillot

primitif.

b) Début progressif. — Lorsqiie l'oblitération se fait peu à peu, il est assez

fréquent qu'elle s'annonce par des prodromes. Ceux-ci consistent en fourmil-

lements avec engourdissement pénible et quelquefois douloureux dans les

membres qui sont le siège de l'hémiplégie, et le pkis souvent dans le membre
supérieur. Ces sensations n'ont pas de signification précise et on ne les attribue

à leur véritable cause que lorsque le mal est déjà fait. Elles précèdent l'appari-

tion de la paralysie d'environ vingt-quatre à quarante-huit heures, exception-

nellement davantage. Elles sont suivies d'un alourdissement du bras et de la

jambe avec difficulté de plus en plus prononcée d'exécuter des mouvements
môme simples, comme les mouvements de flexion et d'extension des doigts.

L'élévation du moignon de l'épaule devient presque impossible. La marche est

hésitante; le pied traîne sur le sol. Déjà l'hémiplégie s'annonce. En moins de

deux jours elle est confirmée. Si elle occupe le côté droit, elle se complique en

général d'aphasie motrice.

Ces symptômes ne sont pas définitifs. On peut les voir s'amender dans un
délai de deux ou trois jours, au point de disparaître complètement. Passé ce

temps, s'ils subsistent, c'est un fait acquis; ils durent, et la paralysie, quoique

susceptible encore d'amélioration, reste à l'étal d'infirmité en partie incurable.

11 est donc important de réserver le pronostic, en toute circonstance, jusqu'au

deuxième ou au troisième jour, c'est-à-dire jusqu'au moment où l'on peut en-

core compter sur un retour de la fonction grâce à la circulation collatérale. Si

cette éventualité ne se réalise pas, le teri'itoire nerveux perd irrémédiablement

sa neurilité; il dégénère. Or, l'expérience et l'observation démontrent que la

dégénération est déjà commencée après un délai qui n'est jamais supérieur à

48 heures, 72 au maximum.
C'est surtout dans le ramollissement sénile qu'on voit se pi'oduire les hémi-

plégies à début progressif. L'artérite noueuse de l'hexagone et de ses branches

en est la cause : le caillot se forme peu à peu et la coagulation a d'autant plus

de chances de s'étendre que le cœur des vieillards est plus flasque et plus

paresseux. L'oblitération n'intéresse pas forcément les gros troncs; au con-

traire, elle siège le plus souvent sur les plus petites artères, soit de l'écorce,

soit de la profondeur; aussi le ramollissement sénile consiste-t-il ordinaire-

ment en hémiplégies partielles et successives, sans grands ictus; les locali-

sations paralytiques sont passagères, lorsque les circonvolutions sont en cause,

durables lorsqu'il s'agit des noyaux et de la capsule interne. Les foyers se

multipliant, il en résulte un état spécial de l'hémisphère qui appartient à la

vieillesse avancée, qui donne lieu à ce qu'on appelle la démence sénile et dont

IBRISSAUD et SOUQUES.
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la caractérisliquo, à l'aulopsie, est la mulliplicilr dc^ foijers laciinnirr:^.

Période paralytique. — C'est l'hémiplégie commune (jui constitue toute la

symptomatologic du ramollissement cérébral : hémiplégie droite, le plus sou-

vent, lorsc|u'il s'agit d'un sujet jeune atteint d'embolie. La paralysie qui suc-

cède à un ictus et celle qui s'installe progressivement peuvent être, à un

moment donné, complètement identiques. Toutefois les hémiplégies, à début

progressif, n'atteignent pas en général l'intensité de celles qui ont un début

brusque. Les ramollissements qui commencent par un ictus avec perte de con-

naissance donnent lieu habituellement à des hémiplégies totales, du moins

pendant les premières heures. Les ramollissements circonscrits, avec mono-

plégies consécutives, ne pi'ovoquent pas d'ictus; ou bien, s'il y a ictus, la para-

lysie qui succède à celui-ci est d'abord une hémiplégie totale: puis les phéno-

mènes paralytiques s'atténuent rapidement sauf dans le membre dont la

localisation corticale est intéressée. C'est pour cette raison qu'on observe si com-

munément l'aphasie à la suite des attaques de ramollissement embolique, alors

même Cfue la lésion corticale occupe par exemple le lobule paracentral. En
pareil cas l'aphasie est tout à fait passagère; elle ne dure pas plus longtemps

que la paralysie du membre supérieur; elle est le fait d'un troulile circulaloire

qui disparaît dès le rétablissement du courant collatéral.

1" L'hémiplégie, dans les cas-types, est totale et complète : totale en ce sens

Cjue les membres et la face sont paralysés du côté opposé à la lésion; complète,

en tant qu'elle entraîne une perte absolue de la fonction motrice ; et il s'agit

d'abord d'une paralysie flaccide. Pour qu'une pareille hémiplégie se réalise, il

faut admettre l'oblitération du tronc principal de la cérébrale moyenne, l'abo-

lition de la tonicité elle-même appartenant plutôt aux ramollissements de la

capsule interne. Par conséquent, la paralysie flaccide avec conservation de la

tonicité indique en général l'ischémie du territoire cortical moteur. Au bout

de quinze à vingt jours généralement, les réflexes tendineux, qui jusqu'alors

n'avaient présenté qu'une diminution variable et inconstante, commencent à

s'exagérer d'une façon manifeste. Ce signe, qu'il faut rechercher de jour en

jour, est l'avant-coureur de la contracture permanente. A partir du jour où on

l'a constaté, l'état spasmodique est irrémédiablement acquis. Il se traduit par

les attitudes vicieuses, le clonus du pied, le signe de Babinski, etc.

La contracture précoce, dans le ramollissement cérébral, est relativement

rare et n'appartient vraiment pas à la période paralytique. Néanmoins elle peut

se déclarer dès le premier ictus et se transformer insensiblement en contrac-

ture permanente. Cela s'observe dans les cas où le foyer arrive jusqu'à la mem-
brane épendymaire (Durand-Fardel), ou bien lorsque la nécrobiose corticale est

l'occasion immédiate d'une réaction inflammatoire ou simplement irritative de

la méninge. Dans les mêmes cas, les crises jacksonniennes du début peuvent

persister, revenant à intervalles peu éloignés ; elles semblent plus communes
lorsque le ramollissement n'atteint que la couche la plus superficielle del'écorce

grise, ainsi que cela existe pour les f)laqup^ jaunes dont il a été déjà question:

2" L'hémiplégie totale peut être passagère. Ainsi, à la suite d'un ictus, avec

ou sans perte de connaissance, ayant produit la paralysie de toute la moitié

droite du corps, il n'est pas rare que l'impotence fonctionnelle du membre infé-

rieur et de la face disparaissent pour ne laisser qu'une monoplégie du membre
supérieur. Celle-ci évolue comme une hémiplégie totale : à la période de flacci-

dité succède la période de contracture.
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5" La paralysie peut être d'emblée partielle : inonoplégie du membre supé-

rieur avant tout, monoplégie du membre inférieur, voire même monoplégie

faciale. Avec cette dernière, lorsqu'elle est droite, on constate presque toujours

une aphasie motrice ou une paraphasie; les centres moteurs de la face et le

centre de la mémoire du langage parlé sont trop intimement confondus pour

qu'il en soit autrement. L'aphasie cependant existe parfois toute seule et sans

se combiner avec aucun trouble de la motilité. Nous savons même que les cas

d'aphasie pure appartiennent, en règle générale, au ramoUissement du pied de

la troisième frontale.

4" La paralysie peut fan-e défaut. Si l'aphasie et l'agraphie, associées à l'hé-

miplégie à la suite d'un ictus, sont fréquemment des phénomènes passagers,

elles peuvent, d'autre part, constituer à elles seules toute l'attaque ou tout le

reliquat de l'attaque. L'agraphie, par exemple, a été observée après un ictus

qui avait donné lieu à une monoplégie brachiale temporaire ('). D'autre part,

on a relaté des cas d'aphasie motrice pure, sans hémiplégie, voire même sans

paralysie faciale inférieure; ici l'ictus se réduit à un vei'lige, à un simple élour-

dissement.

Ce que nous savons des localisations sensitivo-sensorielles de la mémoire des

images visuelles, de la mémoire des images auditives, etc,, nous permet de

comprendre la multiplicité des combinaisons symptomatiques qui résultent des

ramollissements corticaux. A l'hémiopie, h la cécité verbale, à la surdité verbale

sont associés généralement, au moins pendant un certain temps, les troubles

paralytiques de tout ictus embolique. Il est bien rare, en effet, que ces grands

syndromes restent dissociés de tout autre phénomène aphasique ou s'établissent

de prime abord sans les troubles hémiplégiques fugaces qu'une oblitération

vasculaire entraîne après elle. On doit cependant faire exception pour l'hémiopie

qui parfois se manifeste à l'état isolé, soit brusquement, soit progressivement,

et en dehors de toute participation de la zone motrice. Cela lient à ce que la

localisation de l'hémiopie est subordonnée à la circulation de l'artère cérébrale

postérieure et non pas à celle de la cérébrale moyenne. Une embolie ou une

thrombose dans la cérébrale postérieure peuvent se faire sans que rien ou

presque rien soit changé au régime circulatoire de la zone motrice. Cela encore

n'implique pas qu'il ne se soit produit au début aucun phénomène apoplectique.

Tous les foyers à formation rapide, c{uelle que soit leur situation à la surface

de l'hémisphère, sont capables de déterminer un vertige, une perte partielle de

la conscience, une attaque comateuse.

Bref il n'y a ici rien à ajouter à ce qui a été déjà dit de ces phénomènes ; ils

relèvent de l'histoire générale des localisations et c'est précisément l'étude du

ramollissement cérébral, qui a permis de les dégager dans toute leur netteté, de

les envisager dans toute leur évidence.

Troubles de la sensibilité. — On a décrit, pendant de longues années,

l'hémiplégie du ramollissement cérébral comme un syndrome exclusivement

moteur. Il est cependant bien certain que la sensibilité n'est pas toujours res-

])ectée. Le fait a une importance considéraljle si l'on tient compte de ce qu'il

est possible de lui attribuer en vue de préciser le diagnostic topographique de

la lésion. D'vme manière générale, on peut dire que des troubles de la sensibi-

lité existent lorsque le foyer est cortical, et que ces troubles font défaut lorsque

(') riEr-'SCHEN. Beilrdrje ziir Piilliologie des Geltirn», p. 157, Ui>:^aln, 1X90.
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le foyer est central ou profond. Une seule exception doit être faite pour les cas

vraiment rares où un ramollissement de la couche optique ou du noyau lenti-

culaire englobe les fibres sensitives. Ces cas relèvent souvent d"une thrombose

syphilitique; les troubles de la sensibilité sont alors identiques à ceux de loule

lésion destructive du faisceau sensitif, c'est-à-dire que le syndrome observé

est rhémianesthésie.

Les lésions circonscrites de Fécorce produisent des effets tout diflerents.

Jusqu'à ce jour on n"a pas déterminé exactement les localisations corticales des

sensibilités gustative et olfactive. Mais ce que nous savons des localisations do

la sensibilité généi'ale, de la sensibilité tactile, de la sensibilité musculaire,

enfin des sensibilités auditive et visuelle, permet d'étendre au delà de la zone

dite psychomotrice le territoire où des lésions destructives peuvent être diagnos-

tiquées. Il existe vraisemblablement pour chaque mode de la sensibilité une

localisation assez précise; la sensibilité générale et la sensibilité tactile ont leurs

centres dans les zones « psycho-motrices » où elles se superposent aux centres

moteurs eux-mêmes, pour chacun de ceux-ci isolément. De ce fait, le ramollis-

sement cortical qui produit une monoplégie brachiale, produit aussi une anes-

thésie tactile du membre supérieur. Le ramollissement cortical de toute la

sphère motrice de l'hémisphère gauche produit une hémianesthésie tactile

totale. C'est plutôt une hémiparesthésie qu'une hémianesthésie proprement

dite.

L'hémianesthésie pour la douleur et les impressions thermiques est peut-

être plus franche ; mais aucun de ces troubles de la sensibilité ne montre en

général la ténacité des troubles moteurs. Il vient toujours un moment où ils

disparaissent ou s'effacent en grande partie. Les hémianesthésies durables sont

très rares. Dejerine en a observé un cas, dont la persistance pendant cinq mois

et demi, jusqu'à la mort, est tout à fait exceptionnelle.

En ce qui concerne le sens musculaire, il est permis d'être plus affirmatif.

Dans les ramollissements corticaux, la perte de ce sens est la règle : la notion

de position des membres ne disparaît toutefois qu'autant que ces membres
sont paralysés. Ainsi les faits cliniques confirment l'opinion de Munk : la sensi-

bilité générale et la sensibilité musculaire ont les mêmes localisations corti-

cales que la motilité. Nous avons, du reste, longuement insisté ailleurs (Article

hémiplégie) sur ces troubles de la sensibilité objective et subjective.

Évolution clinique. — Le ramollissement embolique ou thrombosique est

un accident qui entraîne après lui des troubles fonctionnels durables, mais ce

n'est pas à proprement parler une maladie; il est donc impossible de présenter

de son évolution clinique une étude succincte et applicable à tous les cas. La

marche dos phénomènes morbides après l'oblitération vasculaire dépend de la

localisation du foyer, de son étendue, de sa profondeur. Mais à partir du

moment même où la circulation s'arrête dans un territoire cérébral, des éven-

tualités diverses peuvent se réaliser :

1" La mort. Elle est infiniment plus rare qu'à la suite de l'hémorragie.

Presque jamais elle n'est foudroyante. Presque toujours elle survient dans le

coma de l'ictus initial, par exemple, à la suite de l'oblitération du tronc basi-

laire avec coagulation secondaire dans une carotide. Le patient survit en géné-

ral vingt-quatre ou quarante-huit heures. La mort est encore plus exception-

nelle à la suite d'une attaque d'hémiplégie sans perte de connaissance. Elle est
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alors le fait de Fcnvahissenient progressif du coagulum dans les segments de

l'hexagone.

Un hémiplégique qui a survécu à un ictus embolique ou thrombosique

n'est pas, quel que soit son âge, à l'abri du danger. Dans les douze premiers

jours, la fragilité du tissu ramolli, l'infiltration sanguine des hémorragies

punctiformes, semblent l'exposer à une infection locale qui se manifeste clini-

quement par les symptômes de l'encéphalite. Parfois, l'hémiplégie semblait

déjà en voie d'amélioration lorsque tout à coup la température s'élève; les

membres paralysés et encore flasques tendent à se contracturer ; des crises épi-

leptiformes se produisent et la conscience s'obnubile. Cette encéphalite est

généralement de courte durée; elle ne dépasse pas un septénaire. Elle s'an-

nonce qvielquefois par des douleurs, des crampes dans le côté paralysé, et

coïncide surtout avec l'apparition des signes physiques d'une pneumonie hypos-

tatique. Elle est plus fréquente chez les sujets qui déjà présentent l'érythème

initial du décubitus aigu.

Enfin la mort est causée quelquefois par un affaiblissement progressif dont

la raison anatomo-pathologique nous échappe (Vulpian).

2° U/iéi)iiplé(/ie, les monoplégies, les aphasies motrice ou sensorielle (une fois

passée la période dangereuse post-apoplectique) tendent toujours à se modifier.

En général, elles s'atténuent lorsqu'il n'y a eu qu'un ictus;' mais cette amélio-

ration est assez différente de celle qu'on voit se produire après l'hémorragie.

Nous avons dit qu'à une hémiplégie totale pouvait succéder une simple mono-
plégie; alors celle-ci est définitive. Presque toujours il s'agit d'une monoplégie

brachiale. Si le membre inférieur récupère assez vite ses fondions, ce n'est

pas seulement, ainsi qu'on l'a supposé, parce que les fibi^es du faisceau pyra-

midal subissent une décussation incomplète ou parce que les centres spinaux

de ce membre sont reliés, à tous leurs étages, par des fibres commissurales; c'est

surtout parce que le ramollissement le plus commun, celui de la sylvienne,

laisse relativement intacts les centres corticaux de la jambe et de la cuisse,

situés à l'extrémité supérieure de la région rolandique. On sait, en effet, que le

lobule paracentral est irrigué par la cérébrale antérieure et non parla sylvienne-

L'amélioration de la paralysie du membre inférieur semble donc résulter en

grande partie du rétablissement progressif de la circulation normale dans cette

région de l'écorce. Dans le cas d'hémorragie, au contraire, l'hémiplégie

s'amende uniformément et simultanément aux membres et à la face.

5° Attaque'^ aucce^sives. Une attaque de ramollissement chez le vieillard n'est

guère isolée. Chez les sujets jeunes, où l'embolie est la règle, les attaques suc-

cessives sont relativement rares. La conséquence des attaques successives est,

en dehors de l'aggravation des phénomènes paralytiques, cette déchéance intel-

lectuelle qui de degré en degré aboutit à la démence. Les premiers signes

de l'affaiblissement psychique sont : une inactivité plus apparente que réelle,

se traduisant par un air d'hébétude ou une physionomie pleurarde, des rires

sans motif et un singulier enfantillage se manifestant en toutes choses. Certains

malades n'agissent plus en quelque sorte que par obéissance. Ils exécutent

passivement tout ce qu'on leur commande. Encore faut-il que les ordres soient

donnés dans les termes les plus familiers, et avec l'intonation qu'on prend en

parlant à de tout jeunes enfants. La marche est hésitante, craintive, « à petits

pas ». La mémoire s'émousse, surtout pour les faits récents; le mutisme, le

refus des aliments, le gâtisme complètent ce triste tableau. Il est des cas où
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le gâtisme el, raffaiblissemenL inlellectuel sont les deux seuls symptômes qui

traduisent un ramollissement cérébral. D'autres malades, moins apathiques,

moins dociles, mais également « tombés en enfance », sont acariâtres, sournois,

vindicatifs; d'autres enfin se butent, se révoltent, grands enfants insoumis,

dont on n'obtient rien que par des privations ou des menaces. Le ramollis-

sement à foyers multiples peut aboutir à de pareils résultats sans que l'hémi-

plégie s'aggrave. Les régions frontales et occipitales — dites silencieuses

jusqu'à plus ample informé — sont assez indépendantes des sphères motrices

pour qu'il en soit ainsi. L'extension des phénomènes paralytiques est plus

sérieuse au point de vue de la nutrition en général, probablement parce que les

centres moteurs des membres sont aussi des centres d'innervation vaso-motrice.

Tantôt l'hémiplégie envahit de jour en jour, presque d'heure en heure (Vulpian):

tantôt ce sont des ictus qui se suivent, à intervalles variables et toujours de

plus en plus graves, attendu que l'arrêt circulatoire préexistant rend chaque fois

plus difficiles les conditions de la circulation en retour.

Parmi les formes cliniques du ramollissement chronique, il en est une ([u

présente un tableau tout à fait original de phénomènes paralytiques avec les-

quels l'hémiplégie vulgaire n'a rien à voir. Il s'agit d'un ensemble de troubles

fonctionnels de la mastication, de la déglutition et parfois même de la phona-

tion qui simulent à s'y méprendre le syndrome décrit depuis Duchenne sous le

nom de paralysie labio-glosso-laryngée. L'hémiplégie lui est souvent associée.

Non moins souvent elle fait défaut. Il a été déjà question de cette pseudo-

paralysie bulbaire à l'occasion de l'hémiplégie double. Mais c'est à l'histoire

clinique du ramollissement chronique que le plus grand nombre des faits

connus doivent être rapportés. L'existence de l'hémiplégie est indifïérente, en

tant qu'hémiplégie des membres. Il ne s'agit, en effet, que d'une double hémi-

plégie faciale, ou pour mieux dire encore d'une double hémiplégie faciale

inférieure. Ce qui la caractérise et la différencie, c'est que l'impuissance fonc-

tionnelle des muscles des lèvres, de la langue, des joues, de la mâchoire infé-

rieure, du voile du palais, est parfois absolue et irrémédiable. De là résulte

l'ensemble de symptômes qui traduit en général la destruction des noyaux

moteurs du bulbe proprement dit : la bouche entrouverte laisse écouler la

salive, la mâchoire tombe et ne peut plus mastiquer, la langue est inerte el

n'articule plus, le voile du palais flotte dans le pharynx et ne ferme plus les

fosses nasales, la voix est nasillarde, la déglutition se fait mal, les aliments

pénètrent dans les voies aériennes ; et cependant les muscles n'ont pas perdu

leur contractilité électrique, ils ne sont pas atrophiés; leurs nerfs ne sont pas

dégénérés, leurs centres bulbaires sont intacts. Si la fonction est abolie, c'est

parce que les centres supérieurs, ceux qui commandent aux centres bulbaires,

sont détruits. Or, on sait que chaque hémisphère renferme un centre de com-

mandement pour les muscles dont il s'agit, comme pour les muscles des mem-
bres; on sait, en outre, que ce centre exerce son action presque aussi bien sur

les muscles du même côté que sur ceux du côté opposé. La lésion du centre

glosso-labié d'un seul hémisphère n'entraîne donc jamais qu'une paralysie

faciale inférieure incomplète, puisque l'hémisphère opposé suffit à la double

tâche. Mais si le centre glosso-labié de chaque hémisphère est détruit par un

ramollissement- et tel est le cas des ramollissements symétriques— la fonction

ou les fonctions glosso-labiées sont annihilées en totalité. Le ramollissement

chronique, avec ses foyers lacunaires multiples, avec ses lésions symétriques,
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produit encore assez fréquemment le syndrome glosso-lahié, ou paralysie

'pseudobulbaire. Tantôt la double paralysie résulte d'un double ramollissement

de l'opercule rolandique (Lépine, Magnus, Barlow, Rosenlhal) et l'on conçoit

combien peut être fréquente en pareil cas la véritable aphasie motrice; tantôt

Fécorce est intacte et les deux infarctus occupent chacun la région ganglion-

naire correspondante, principalement le noyau lenticulaire ou la partie la plus

inférieure et la plus antérieure de la capsule interne (Ross, Féré, Raymond et

Artaud, Berger, Dejerine) (*). C'est à ce niveau, en elTet, que passent les fibres

motrices venues des centres corticaux du facial inférieur, de l'hypoglosse et

du tronc masticateur de la .V paire. L'apparition du syndrome est souvent

instantanée; elle correspond au moment précis où le second ramollissement

supprime la fonction tout entière. Le premier ramollissement n'avait donné

lieu qu'à un trouble assez léger pour passer quelquefois inaperçu. Ce mode de

début suffirait presque à distinguer les paralysies pseudo-bulbaires cérébrales

des paralysies bulbaires vraies. Mais le principal élément du diagnostic est

l'absence d'atrophie musculaire dans les formes pseudo-bulbaires.

En ce qui touche aux troubles Irophiques et aux phénomènes thermiques

périphériques, l'hémiplégie du ramollissement ne présente rien de spécial.

L'évolution anatomo-pathologique de la sclérose descendante étant identique

à celle de toute autre lésion destructive des centres encéphaliques, révolution

clinique s'y conforme.

Diagnostic. — A l'inverse de la méthode clinique ordinaire qui consiste

à déterminer d'abord la nature d'une lésion et en second lieu sa localisation,

les moyens de diagnostic, en ce qui concerne le ramollissement cérébral,

tendent à établir en premier lieu le siège du foyer et ensuite sa nature. C'est,

en effet, d'après la localisation qu'on arrive le plus sûrement et le plus souvent

à distinguer le ramollissement de tous les autres processus destructifs.

Pour ce qui est de la localisalion, l'analyse des symptômes moteurs, sensi-

lifs, sensoriels ou psychiques est la base du diagnostic topographique. Ne
sait-on pas, par exemple, que la monoplégie brachiale gauche motrice pure est

la conséquence d'une lésion de la région rolandique moyenne droite? que

l'aphasie motrice est produite par une lésion de la troisième frontale gauche?

que l'hémiopie gauche fait suite à une lésion de la pointe occipitale droite? que

la cécité verbale est la conséquence d'une lésion du pli courbe gauche? Dans

lous ces cas, comme il s'agit de lésions corticales, toutes les probal)ilités sont

en faveur d'un ramollissement; et lorsqu'il s'y joint quelque phénomène para-

lytique à détermination périphérique limitée, la probabilité se change en certi-

tude. Il existe, à la vérité, d'autres altérations de l'écorce qui sont susceptibles

de réaliser les mêmes syndromes. Mais presque toujours on A^oit s'y ajouter des

troubles étrangers à l'histoire clinique du ramollissement : un tubercule, par

exemple, dans la région rolandique moyenne droite, peut produire une mono-
plégie brachiale gauche ; toutefois ce tubercule a une évolution lente : la para-

lysie se développe progressivement, elle est précédée de céphalée, elle est

accompagnée de spasmes cloniques, elle se complique d'épilepsie jacksonnienne,

tantôt limitée, tantôt généralisée. On en peut dire autant de toutes les tumeurs,

(') Consultez sui' ce sujel : Leresciie. Etude aur la p trnhjsic glosso-lnbiée rcrébriile. Thèse
de Paris, 1X00. — ILvlipré. Thèse de Paris, 180i. — Comte. Thèse de Paris, 1900.
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comme aussi des foyers d'hémorragie méningée corticale, lesquels sont, en

général, la conséquence d'un processus local sur lequel Tatlention était déjà

éveillée.

Parfois les tumeurs, restées quelque temps silencieuses, donnent lieu à des

accidents soudains, à un ictus apoplectique, suivi d'une monoplégie, ou d'une

aphasie motrice, ou de tout autre phénomène cortical. Ces cas-là, il faut le

reconnaître, sont de ceux qui ne permettent guère d'établir un diagnostic

formel. Du moins est-on logiquement enclin à se prononcer pour un ramollis-

sement; et c'est seulement à l'autopsie qu'on s'aperçoit de l'erreur commise.

La même remarque s'applique aux abcès céréhraiu: qui se développent sour-

noisement sans accidents prémonitoires, sans otite, sans traumatisme, et dont

les récentes épidémies d'influenza ont fourni quelques exemples. Mais ce sont

là encore des éventualités tellement exceptionnelles, qu'on peut théoriquement

ne pas compter avec elles.

Ainsi, d'une manière générale, ce n'est pas dans les cas de lésions corticales

limitées, que le diagnostic du ramollissement présente les difficultés les plus

grandes. Au contraire, dans les faits infiniment plus communs de lésions éten-

dues et se traduisant par un ictus hémiplégique vulgaire, il est souvent

presque impossible de se prononcer; et la question reste en suspens jusqu'au

jour où la rétrocession des phénomènes morbides ou leur aggravation permet

de conclure dans un sens ou dans l'autre.

Dans un certain nombre de cas l'examen cytologique du liquide céphalo-

rachidien donnera des indications intéressantes et permettra de lever les diffi-

cultés. La lymphocytose fait défaut, en effet, dans le ramollissement cérébral

et peut exister dans une série d'affections méningo-corticales.

h'hémorragie cérébrale est, cela va sans dire, la lésion que l'on confond le

plus aisément avec le ramollissement.

L'apoplexie, dans les deux cas, est identiquement la même; et, à part l'hypo-

thermie qui semble appartenir exclusivement à l'hémorragie pendant les pre-

mières heures, rien ne différencie les deux ictus. Il faut donc rechercher les

éléments du diagnostic en dehors du syndrome lui-même.

Le ramollissement est plus fréquent dans la période moyenne dç la vie et

dans l'extrême vieillesse. Le ramollissement embolique, surtout lorsqu'il sur-

vient chez un sujet jeune, récemment atteint d'endocardite, peut être diagnos-

tiqué à coup sûr. Il en est de même pour tout ictus survenant au cours ou au

déclin d'une maladie infectieuse, susceptible de créer des foyers d'endartérite

disséminée. Cela implique que la recherche des causes de l'embolie et de la

thrombose domine toute la question. La constatation de troubles viscéraux

imputables à des migrations emboliques multiples dans la rate, dans le foie,

dans les reins, dans les membres, résout immédiatement le problème. Il semble

établi que l'embolie cérébrale se complique assez communément d'embolie de

la papille. Si ce dernier fait pouvait être définitivement confirmé, l'hésitation

ne serait plus permise.

En dehors des états morbides qui prédisposent à l'embolie, on doit s'appliquer

en même temps à rechercher tous ceux qui prédisposent à la thrombose.

Parmi ceux-là, le saturnisme, Yalcoolisme et surtout la syphilis occupent le pre-

mier rang. Sans doute, ces prédispositions ont aussi leur valeur dans la patho-

génie de l'hémorragie, mais à un degré infiniment moindre. D'ailleurs, l'hémor-

ragie ne va guère, même dans ces cas, sans une impétuosité cardiaque qui
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manque le plus ordinairement chez les sujets atteints de thrombose. Malgré les

soins qu'on apporte à cette enquête, il peut arriver que le diagnostic reste

encore en suspens. Le plus sage est alors d'attendre que l'évolution de la

maladie laisse entrevoir son origine; le fait est que l'hémorragie et le ramollis-

sement n'ont par toujours les mêmes conséquences. Cette partie du diagnostic

étant plus spécialement étudiée dans le chapitre consacré à l'hémorragie céré-

brale, il esi inutile d'y insister ici davantage.

Les ramollissements qui siègent en dehors de la zone motrice sont difficiles

à diagnostiquer: et cela, d'autant plus que les ictus s'accompagnent de phéno-

mènes immédiats plus légers et plus fugaces. Par exemple, un ramollissement

circonscrit du lobule du pli courbe gauche peut passer totalement inaperçu s'il

survient chez un illettré qu'on ne peut interroger au point de vue de la cécité

verbale. L'hémiopie elle-même, confondue avec l'amblyopie, toujours par le

malade, quelquefois par le médecin, se produit souvent à la suite d'un ramol-

lissement occipital (jui ne donne lieu qu'à un vertige, à un malaise transi-

toire.... En pareille circonstance, la lésion n'est seulement pas soupçonnée.

D'autre part, il est bien certain que chaque jour nous voyons diminuer l'étendue

de la zone corticale dite silencieuse. A cet égard, la détermination des centres

visuel, auditif, est des plus encourageantes pour les acquisitions de l'avenir.

Comme on prévoit le moment où il n'existera plus de régions silencieuses, il

est à supposer que tout ramollissement cortical sera diagnostiquable et locali-

sable. Aujourd'hui, la région frontale antéro-supérieure est celle qui nous cache

le mieux ses secrets. On a tout juste le droit de suspecter un ramollissement

de la région frontale, lorsque, à la suite d'un ictus apoplectique, on voit se

manifester des troubles psychiques non systématisés, avec obnubilation subite

et définitive de la mémoire. On se rappellera donc que, chez les vieillards, la

répétition des ictus accompagnés chaque fois d'une aggravation de la faiblesse

générale est toute en faveur du ramollissement. Chez ceux qui ne sont que

faiblement frappés et qui, cependant, présentent des signes de déchéance intel-

lectuelle progressive, il y a tout lieu d'admettre la formation de foyers lacu-

naires. Encore faudra-t-il interroger soigneusement l'entourage de ces malades

tombés dans la démence, avant de se prononcer sur l'existence de lésions encé-

phaliques qu'aucun trouble somatique ne révèle.

Pronostic. — Le ramollissement cérébral se produit dans des conditions

tellement variables, et il modifie le fonctionnement de l'hémisphère dans des

limites si étendues, que le pronostic ne peut en être formulé que d'une façon

absolument générale. Tout d'abord, on peut dire que les grands ramollissements

sont les plus graves; que les ramollissements doubles, surtout s'ils occupent la

région opto-striée, sont, malgré leurs faibles proportions, particulièrement dan-

gereux lorsqu'ils donnent lieu au syndrome glosso-labié
;
que les troubles para-

lytiques ont plus de chances de s'atténuer chez les sujets jeunes que chez les

sujets vieux; que les lésions de la zone motrice entraînent des troubles dystro-

phiques plus sérieux que les lésions des régions silencieuses, etc., etc., toutes

données dont on ne peut tirer, dans la pratique, qu'un parti relativement

restreint.

C'est dans la première période, à la suite des accidents apoplectiques initiaux,

que le pronostic présente les difficultés les plus grandes. Il faut toujovu-s, avant

de compter sur une amélioration même vraisemblable, attendre un délai de

IBRISSAVD et SOUQUES,}



MALADIES DE L'HÉMISPHÈRE CÉRÉBRAL.

quelques jours, pour la simple raison que des ramollissements eonséculifs à un

ictus léger sont cependant capables de se compliquer d'encéphalite. La tempé-

rature fournit à cet égard des renseignements assez précis: mais le temps que

dure l'élévation thermique est quelquefois de plusieurs jours, quelquefois de

plusieurs semaines. Si la température n'est pas très élevée, le pronostic n'est pas

nécessairement fatal, car elle n'accuse qu'une réaction locale de moyenne
intensité. Au contraire, l'hyperthermie est toujours un très fâcheux symptôme :

alors on doit observer attentivement les voies respiratoires et ne pas atti-ibuer

d'emblée à une encéphalite la fièvre qui n'est que trop souvent l'indice d'une

pneumonie secondaire et ultime.

De tous les phénomènes qui appartiennent à la période apoplectique, le plus

grave est l'apparition de l'escarre fessière. L'érythème qui précède l'escarre

n'entraîne pas nécessairement la formation de celle-ci, mais l'escarre elle-

même est un présage de mort qui ne trompe guère.

Le pronostic est toujours assombri par les manifestations spasmodiques pré-

coces, telles que la contracture ou les convulsions jacksonniennes. La contrac-

ture, durant les premiers jours, voire même dès le début apoplectique, est

symptomatique d'une lésion qui touche l'épendyme ou qui s'est fait jour dans

la cavité ventriculaire : ce cas est plus que sévère. Les convulsions jackson-

niennes se produisant surtout lorsque la méninge est irritée, leur apparition

doit toujours faire craindre une complication méningitique. Il est vrai que la

méningite des ramollissements corticaux n'a pas de tendance spontanée à la

généralisation.

Une fois passée la période apoplectique, la périoi_le paralytique évolue sans

manifestations spéciales capables de modifier le pronostic. Tout dépend de la

cause du premier ictus. S'il s'agit d'une embolie d'origine cardiaque, les apo-

plexies consécutives sont beaucoup moins à craindre que s'il s'agit d'une

thrombose par artérite de l'hexagone. Si l'embolie est infectieuse, la sup-

puration du foyer est toujours possible; le pronostic, en pareille éventualité,

emprunte à la maladie générale bien plus qu'à l'accident local son caractère de

gravité.

On sait enfin que le ramollissement cérébral, pour rare qu'il soit chez

l'enfant, peut être observé quelquefois à la suite de l'endocardite rhumatismale,

de la diphtérie, etc. Les paralysies qui s'ensuivent sont d'autant plus suscep-

tibles de s'amender que l'enfant est plus jeune.

Traitement. — Il ne peut être ici question que du traitement des accidents

initiaux, c'est-à-dire de la conduite à tenir au moment où vient de se produire

l'oblitération d'un tronc artériel.

Or, après ce que nous avons dit des difficultés du diagnostic différentiel, il

faut se résoudre à n'agir que si l'on a une conviction formellement motivée sur

la nature de la lésion. Il est de toute évidence qu'un traitement actif employé

contre une ischémie cérébrale peut être dangereux s'il est employé contre une

hémorragie. En présence d'un fait aussi redoutable que l'apoplexie, on a une

tendance toute naturelle à user des grands moyens : la saignée, les révulsifs

violents, les dérivatifs énergiques, etc. Souvent on a la main forcée par les

parents ou l'entourage du malade, qui n'admettent pas que l'expectative soit le

parti le plus sage. De là résulte que, dans l'immense majorité des cas, tous les

apoplectiques sont traités de la même façon : la sa-ignée, les sangsues aux
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apophyses mastoïdes, la glace sur la tète, le vésicatoire à la nuque, les sina-

pismes sur les membres, le purgatif drastique, sont les procédés ou agents

uniformément mis en œuvre. On ne saurait trop insister sur les dangers d'vine

intervention si aveugle. Dans le doute, l'abstention s'impose. C'est presque

affaire de simple honnêteté.

Si toutes les probabilités sont en faveur du ramollissement, il faut encore

s'efforcer d'établir la cause immédiate de l'oblitération artérielle : thrombose ou

embolie? S'il s'agit d'une thrombose, on doit, autant que faille se peut, raviver

la circulation artérielle, de façon à prévenir la stagnation dans les voies colla-

térales et l'extension du caillot. On prescrira les stimulants cardiaques, en tête

desquels figure la caféine, et l'on évitera surtout l'emploi des dérivatifs. Le

malade sera maintenu horizontalement la tête basse, de façon à n'entraver en

rien le cours de la circulation encéphalique.

Lorsqu'on suppose une embolie, surtout chez un sujet jeune, au cours de la

maladie infectieuse qui a provoqué la formation des végétations ou des coagu-

lations cmbolisées, il faut, au contraire, tempérer et régulariser les contractions

du myocarde, de manière à empêcher, s'il est possible, toute migration nou-

velle. Dans ces cas, la digitale est souvent indiquée; mais on ne doit pas consi-

dérer cette indication comme invariable, la digitale étant un médicament dont

l'emploi exige une grande circonspection. Si l'on redoute les effets d'une acti-

vité cardiaque excessive, la position assise, ou du moins demi-couchée, est pré-

férable.

Lorsque la cause du ramollissement est douteuse, l'immobilité et les révulsifs

cutanés constituent tout le traitement permis.

Pour ce qui est du traitement électrique, tel qu'il est préconisé par de Renzi,

ses indications et son application sont identiques à celles de l'apoplexie hémor-

ragique.

PARALYSIES PSE U DO B U L B A I R E S

La paralysie pseudo-bulbaire, qu'il serait plus logique de dénommer pseudo-

paralysie bulbaire^ est essentiellement caractérisée par un ensemble de troubles

de l'articulation, de la déglutition et de la phonation qui simulent la paralysie

bulbaire labio-glosso laryngée de Duchenne, dont il est du reste facile de la

distinguer, comme nous le verrons plus loin.

Historique. — En 1857, Magnus(') en publia la première observation. La
partie clinique de cette observation est tout à fait remarquable, et on peut

s'étonner qu'elle soit restée longtemps inaperçue; sa partie nécroscopique,

relatée par Froriep, n'est pas, par contre, à l'abri de toute critique. En 1872,

Joffroy (^) en communique un nouvel exemple. Mais il faut arriver au mémoire
de Lépine ("'), qui donna à la paralysie pseudo-bulbaire le nom qu'elle porte,

pour la voir s'imposer aux préoccupations des neurologistes. A la suitede ce

mémoire les faits se multiplient. On trouve à l'autopsie tantôt des lésions cor-

(') ÎNIagnus. Muller'n Archiv., 1837.

C') JoFi-ROY. Gaz. méd. de Paria, 1872.

LÉPIME. Reuue incnsueUe de méd. el de rldr., 1877.
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ticales (Barlow, Rosenthal), tantôt et plus souvent des lésions centrales

(Nothnagel, Ross, Eisenlohr. etc.). Un moment, Oppenheimet Siemerling('). dans

deux travaux rapprochés, semblèrent devoir la rayer du cadre nosologique, en

insistant sur la coexistence des foyers cérébraux et des foyers bulbo-protubé-

rantiels et sur l'impossibilité d'établir une démarcation entre la paralysie

pseudo-bulbaire et la paralysie apoplectiforme. Il est juste d'ajouter qu'Oppen-

heim (^) est revenu récemment sur ce sujet et a reconnu l'indépendance de la

paralysie pseudo-bulbaire.

Cette indépendance ressort très nettement, d'ailleurs, des importants travaux

publiés en France depuis quelques années sur cette matière, parmi lesquels il

suffira de citer ceux de Leresche ("'), Galavielle (*), Brissaud("), HalipréC),

Comte C). Aussi, à l'heure actuelle, l'étude clinique et anatomo-pathologique

de la paralysie pseudo-bulbaire semble-t-elle parachevée. La physiologie

pathologique, ainsi qu'on le verra plus loin, est seule soumise à discussion.

Symptômes. — On entre généralement dans la paralysie pseudo-bul-

baire de la manière suivante : un sujet, ayant atteint ou dépassé la cinquan-

taine, est un jour frappé d'une attaque d'apoplexie, suivie d"hémiplégie et de

légers troubles de l'articulation et de la phonation. Ces derniers s'amendent et

disparaissent rapidement, tandis que l'hémiplégie s'atténue progressivement.

Après un laps de temps très variable, un nouvel ictus se produit accompagné
de paralysie du côté du corps opposé à la première hémiplégie; à la suite de ce

second ictus se montrent pour ne plus disparaître les phénomènes pseudo-

bulbaires.

Dans des cas plus rares ceux-ci s'installent à la suite d'une seule attaque

apoplectique. Enfin il n'est pas exceptionnel de voir la paralysie labio-glosso-

laryngée se montrer sans être accompagnée de paralysie des membres : ici.

tout se borne à une paresse progressive des muscles des lèvres, de la langue,

du voile, du larynx, susceptible d'amélioration temporaire et d'exagération

paroxystique. Dans ces faits, qui se rencontrent surtout chez les adultes, les

chagrins et les émotions dépressives semblent influencer l'apparition de la

paralysie pseudo-bulbaire.

Une fois constituée et arrivée à la période d'état, la maladie se révèle par

un ensemble de signes caractéristiques.

La paralysie des membres, quand elle existe, est très variable d'intensité et

d'étendue. Tantôt il s'agit d'une hémiplégie unilatérale, tantôt d'une hémi-

plégie double prenant les quatre membres. Parfois l'hémiplégie est légère, à

peine acciisée; parfois elle est intense, compliquée de contracture et de

clonus du pied. Lorsque la paralysie uni ou bilatérale des membres fait

défaut, il est habituel de trouver une certaine faiblesse des membres, une

sorte de maladresse, d'insécurité de l'attitude qui fait que le malade, redoutant

de se lever et de se promener, reste immobile.

Du reste, dans la marche, l'allure du malade qui progresse « à petits pas »

(') Oi'PENHEiM et SiEiMERLiNG. Bcrl. klin. Woch., 1886 et Charité Annalen, 1887.

(-) Oppenhei.m. Neurolog. CenlralbL, 1895.

(3) Leresciie. Thèse de Paris, 1890.

('*) Galavielle. Thèse de Montpellier, 1893.

(^) Brissaud. Leçons sur les maladies nerveuses. Paris, 1895 et 1897.

Halipré. Thèse de Paris, 1894.

(') Comte. Des paralysies pseudo-hulbaires. Thèse de Paris, 1900.
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est très frappaiile. Cette démarche à petits pas, sur laquelle Dejcrine a rappelé

l'attention, n'est pas sans analogie avec celle des sujets atteints de maladie de

Parkinson. (-omme les « parkinsonniens, » les « pseudo-bulbaires ^ vont lente-

ment, la tète et le tronc inclinés en avanL La paralysie agitante et la paralysie

pseudo-bulbaire pourraientd'ailleurs être rapprochées à d'autres égards, mais ce

n'est pas ici le lieu d'insister sur ces ressem-

blances. A côté de cette démarche à petits pas,

qui est la règle. Comte cite des cas avec trou- -

bles de l'équilibre dans la station debout et dans

la marche, qui devient incertaine et chancelante.

La face, dans laquelle se mélangent la contrac-

ture et la paralysie, est alors inexpressive ; la

bouche entr'ouverte laisse s'écouler la salive le

long des commissures : aussi pour parer à cet

inconvénient le sujet tient-il souvent son mou-
choir à la main; la mâchoire inférieure pend par-

fois inerte. Il s ensuit un air d étonnement,

d'hébétude ou de tristesse (faciès pleurard), ré-

pandu sur le visage. Il est à noter que ces trou-

bles de la face se passent presque exclusivement

dans le domaine du facial inférieur, le facial supé-

rieur étant relativement respecté, les yeux con-
servant leur aspect normal et leur mobilité. Nous venons do voir que la

iixilé des traits donne parfois au visage une appai-ence d'hébétude, due à l'im-

possibilité d'exprimer les sentiments intérieurs. Ceci ne préjuge pas l'état

intellectuel qui est rarement intact. Il y a souvent, en effet, des troubles psy-

l''i<'- *>1- l'io. O.S. Fie;. (î!).

chiques plus ou moins accusés chez les « pseudo-bulbaires » : troubles de
l'intelligence proprement dite, de la mémoire, de Fatlention, de la volonté,

sans parler du rire et du pleurer spasinodiques, signalés par Bechterew et

Brissaud et qui se montrent sous forme de crises inextinguibles. Ou'une cause
futile de rire ou de pleurer survienne, les traits si' contractent aussitôt avec
violence, et la physionomie, transformée subitement, garde, pendant le temps
(fue dure le spasme, une expression outrée, exagén-e (Fig. (iCi, ()8 et 60).

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2" Ô(lit. — IX. l.j
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Parmi les troubles primordiaux de la paralysie pseudo-bulbaire, il importe de

mettre en première place les troubles de l'articulation des mots. Il s agit excep-

tionnellement d'anarthrie complète. Le plus souvent il s'agit de dysarthrie

.

tantôt tellement marquée que lesujetn'émet que quelques mots sourds et inintel-

ligibles, tantôt à peine accusée. La dysarthrie consiste surtout en une lenteur

pénible, une sorte d'épellation ou de scansion des syllabes; certains mots sont

prononcés aisément, d'autres ont peine à sortir et « font explosion, » selon la

comparaison classique. Les voyelles sont assez bien prononcées, et les con-

sonnes labiales, dentales et gutturales, plus ou moins difficilement, suivant que

les lèvres, la langue, le voile du palais sont touchés d'une manière prédominante.

On a signalé l'existence de l'aphasie corticale et de l'aphasie sous-corticale.

Pour interpréter la première tout le monde est d'accord et invoque la coexis-

tence d'une lésion des centres du langage; pour interpréter la seconde le

désaccord éclate. C'est là un point que nous avons déjà discuté au chapitre

Aphasie.

La voix est sourde, entrecoupée, saccadée, souvent nasonnée: elle est par-

dessus tout monotone, c'est-à-dire que l'intonation est toujours identique

d'un bout à l'autre du discours, quelle que soit la pensée exprimée.

l^Si mastication et la déglutition sont fortement troublées : les aliments restent

volontiers dans les sillons gingivaux, les malades sont obligés de les ramener

avec leurs doigts sous les arcades dentaires et même de les pousser jusqu'à

l'isthme du gosier. Comme le premier temps de la déglutition, le deuxième est

également gêné et difficile, surtout si le voile est profondément intéressé : on

peut voir survenir de l'engouement, des secousses de toux ou le rejet des

liquides par le nez. Il est vrai de dire que ces troubles du deuxième temps de

la déglutition sont inconstants et qu'ils sont peu accentués, quand ils existent.

Ces divers troubles fonctionnels traduisent une paralysie plus ou moins

marquée des muscles tant de l'expression que de l'articulation, de la masti-

cation, de la déglutition et de la phonation.

En etïet, il y a habituellement double hémiplégie faciale. Peu accentuée

dans le domaine du facial supérieur, cette hémiplégie prédomine dans celui

du facial inférieur, et particulièrement au niveau de Torbiculaire des lèvres

(impossibilité ou difficulté de souffler, siffler, etc.). Nous avons déjà dit que

les muscles du globe oculaire étaient respectés. Oppenheim a pourtant signalé

des troubles des muscles des yeux, spécialement l'impossibilité de porter volon-

tairement le regard de côté, cet acte demeurant possible dans les mouvements

i^éflexes.

La langue est exceptionnellement immobile, comme collée au plancher de la

bouche. Dans la règle, elle n'est que parésiée. Quelquefois elle semble de force

normale, mais on peut s'assurer dans ces cas qu'elle est débile et vite fatiguée.

Les muscles masticateurs, ceux des joues, du pharynx sont plusou moins para-

lysés. Le voile du palais est ordinairement atone et flottant, souvent asymé-

trique et presque toujours insensible suivant Halipré. Pour Comte la sensibilité

de la muqueuse du voile est fréquemment conservée. Dans tous les cas le

réflexe pharyngien est aboli ou affaibli.

Nous signalerons la paralysie du larynx dans quelques rares cas : la paralysie

porte sur les adducteurs des cordes vocales.

Du côté des muscles des membres, la paralysie est habituellement modérée,

et quelquefois nulle, en apparence du moins. Ici, comme dans les muscles du
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visage, de rarticulation et de la déglulilion, on ne peut pas dire que le trouble

loncUonnel est adéquat au degré de la paralysie : il le dépasse de très haut.

Oppenlieim et Siemerling ont constaté, dans quelques faits, l'existence de

troubles respiratoires : accès de dyspnée et rythme de Cheyne-Stoke. Halipré

a vu, à titre exceptionnel, l'atrophie légère du nerf optique et du myosis.

Il nous reste à signaler l'absence de troubles sphinctériens, sensitifs, tro-

phiques et électriques. L'absence d'amyotrophie dans les muscles paralysés

est d'une importance capitale, sur laquelle nous ne saurions trop insister; elle

suffit à distinguer la « pseudo-bulbaire » de la paralysie labio-glosso-laryngée

de Duchenne.

Vévoluiion de la paralysie pseudo-bulbaire est loin d'être univoque. Le syn-

drome se trouve ordinairement constitué après deux ictus, plus ou moins

distants l'un de l'autre. A la suite du second ictus la paralysie des membres
s'efface et parfois disparaît presque totalement, tandis que les phénomènes

bulbaires restent plus ou moins stationnaires. Rarement, en elfet, ils rétro-

cèdent; il est fréquent, au contraire, de les voir s'aggraver à la suite de nou-

velles attaques.

Après une durée très variable qui peut dépasser dix, quinze et vingt ans, la

mort s'ensuit, du fait du marasme et du gâtisme, ou d'une maladie intercur-

rente ou d'une pneumonie par déglutition, d'une infection urinaire, etc. Les

seuls cas qui ont guéri ressortissaient à la syphilis.

Diagnostic. — Nous avons suffisamment insisté sur les traits de la paralysie

pseudo-bulbaire pour qu'il soit aisé de la reconnaître et de porter même un
diagnostic à distance. Il n'est guère que deux affections qui méritent d'en être

différenciées : la paralysie bulbaire aiguë ou apoplectiforme et la paralysie

labio-glosso-laryngée de Duchenne.

La paralysie bulbaire aiguë ou apoplectiforme peut présenter de sérieuses

difficultés. On sait qu'elle est déterminée par la production d'un foyer nécro-

biotique (rarement hémorragique) dans la région bulbo-protubérantielle, et

qu'elle s'installe brusquement à la suite d un seul et unique ictus. Mais ici

l'ictus n'est généralement pas suivi de perte de connaissance. De plus, en

même temps que les troubles labio-glosso-laryngés peuvent apparaître des

phénomènes concomitants : hémiplégie alterne, hémianesthésie, glycosurie,

albuminurie, polyurie. Les troubles intellectuels font défaut. Enfin l'apparition

d'une amyolropiiie dégénérative, si elle se montre, jugera la question. Mal-

heureusement, s'il faut en croire les recherches anciennes d'Oppenheim
et de Siemerling et celles plus récentes d'Oppenheim ('), l'amyotrophie ferait

souvent défaut, les foyers bulbo-protubérantiels intéressant non les novaux
bulbaires mais bien les filets cortico-bulbaires. Dans ces conditions, il n'y a

aucune distinction possible entre la paralysie bulbaire apoplectiforme et la

pseudo-paralysie bulbaire. Ces cas sont tout à fait comparables à celui

d'Halipré : le diagnostic de pseudo-paralysie bulbaire avait été porté, et, à l'au-

topsie, il n'y avait des lésions que dans la région bulbo-protubérantielle.

Par contre, il est aisé de distinguer la paralyf^ie labio-glosso-laryngée de

Duchenne. Ici tout est différent : le mode de début qui est insidieux, l'évolution

(jui est lente et progressive, l'apparition de troubles cardiaques et respiratoires

(') Oppemieim. Lehrlitirli rlcr Neri'cnkrank., 1898.
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extrêmement graves, l'intégrité de rintelligence, la présence de raniyotrupliii.-

avec troubles électriques qui domine la scène : atrophie de la lang ue, des lèvres,

des masticateurs, des muscles innervés par le facial.

Étiologie. — Il est indispensabh^ de déclarer que la paralysie pseud(j-l)ul-

baire est avant tout une forme anatomo-clinique du i-amollissement cérébral
chronique. C'est dire par cela même que l artério-sclérose et la thrombose
vulgaire des artères cérébrales en sont la cause la plus commune, encore que
l'hémorragie cérébrale puisse être en jeu dans quelques cas. On a cité des faits

consécutifs à des embolies cardiaques (Barlow, KirchholT), à des artériles

syphilitiques (Munzer, Schlesinger, Ballet, Fournier, Comte).
Il est enfin une forme congénitale signalée par Oppenheim ('), due à l'alro-

phiedes circonvolutions rolandiques, dont Bouchaud(-), Dreschfeld, Comte(') ont

retrouvé des observations.

Kœnig(*), qui rapporte

les deux cas de Dresch-

feld, admet à côté de la

forme signalée par Op-
penheim une forme fruste

dans laquelle les troubles

de la déglutition seraient

peu marqués.

Anatomie et physio-
logie pathologiques. —
La paralysie pseudo-bul-

baire est habituellement
FiG. 70. — Face e.xlerne de I hëmisphère gauclie. La partie ombrée déterminée par la Droduc-
correspond aux centres IaI)io-glosso-larvnsés de l'écorce. (Cette . n-
figure, ainsi que les deux suivantes sont tirées de la thèse d Ha- tion de ramollissements
'P''^* multiples du cerveau. La

nature des lésions n'im-

porte pas, du reste; ce qui importe, c'est leur siège. Or, à cet égard, on peut

admettre les cinq éventualités suivantes :

I" Double lésion symétrique des centres corti('aux de la langue, des lèvres

et du larynx (région de l'opercule d'Arnold)
;

2" Double lésion de la masse opto-striée
;

3" Coexistence d'une lésion corticale de l'hémisphère droit, par exemple, avec

une lésion opto-striée de l'hémisphère gauche, ou inversement;

4" Foyer unilatéral de la masse opto-striée. Le foyer doit occuper le noyau

caudé et le putamen, ou bien intéresser la substance blanche qui avoisinc

immédiatement ces ganglions;

5" Foyer unilatéral, siégeant dans le centre ovale. Le foyer est volumineux

et doit occuper le point de jonction du corps calleux et de la capsule interne.

Dans le premier cas, ou type cortical, si l'on tait abstraction de la forme

congénitale par sclérose cérébrale et microgyrie, il s'agit d'une lésion symé-

(') Oppenheim. Ncur^olog. Centralbl., 1805.

(^) BoucHAUD. Revue de inéd., 1805.

('') Comte. I.oc. cil.

KoENiG. Zcil^rh. fii)' kliit. .Ved., 1896.
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trique de Técorce, localisée à la région de l opercule d'Arnold. L'opercule

d'Arnold n'est autre chose que la lèvre supérieure de la scissure de Sylvius,

depuis le cap de la troisième frontale jusqu'au lobule pariétal inférievu-. On
peut le subdiviser en opercules frontal, rolandiquc, pariétal, du fond de Syl-

vius. C'est dans cet opercule que siègent les centres des mouvements volontaires

de la langue, de la mâchoire, de la face, du larynx, etc. (l'ig. 70). Ce sont des

rentre.^ relatifs, comme l'on disait autrefois. Ils représentent certains groupe-

ments de muscles destinés à agir synergiquement en vue d'un acte précis. Les

mêmes muscles sont destinés quelquefois à agir en vue d'un autre résultat; ils

ont dans ce cas des combinaisons synergiques différentes et ils sont gouvernés

par d'autres centres d'association fonctionnelle. Cela explique pourquoi les

muscles du cou ont une localisation dans l'opercule pariétal, alors qu'ils en

ont une autre située bien plus haut; leur localisation dans l'opercule pariétal,

près des centres du larynx et des masticateurs, se rapporte à la fonction du

langage et à celle de la mastication.

Les nuiscles du larynx semblent avoir, eux aussi, une représentation corticale,

mais l'émission des sons dépend directement d'une localisation voisine de celle

de la langue. « Selon toute apparence, dit Monakow('), la musculature du larynx

peut être innervée par dilTérenles parties de l'écorcc, quoique son innervation

principale réside dans la région operculaire de la troisième frontale. La

représentation corticale est en grande partie bilatérale. Toutefois des observa-

teurs signalent des lésions très étendues des deux hémisphères chez des sujets

qui avaient été capables d'émettre des sons et des cris. Le chien de Goltz,

quoique privé d'hémisphères, pouvait gémir et aboyer quand on le maltraitait

fortement, preuve qu'il doit exister pour l'innervation du larynx d'autres centres

d'excitation, même sous-corticaux. Cela ne change rien aux conclusions de

Masini, Krause, Semon et Horsley, relativement à la représentation princi-

pale du larynx dans la région faciale inférieure. Car, là encore, il esta supposer

que tout à côté, dans le voisinage du foyer de l'hypoglosse, il existe un champ
cortical spécial destiné à la parole, auquel le larynx est subordonné, et que
d'autres petits foyers épars et bilatéraux existent encore dans tout l'hémi-

sphère, foyers également destinés au larynx. »

Il est facile de conc(>voir les conditions d'une paralysie labio-glosso-laryngée

d'origine corticale. Qu'une thrombose survienne dans Vartère frontale externe

et inférieure de Duret (du côté gauche par exemple), qui irrigue les opercules

frontal et rolandique, on aura une hémiplégie faciale droite avec troubles de la

phonation, de l'articulation et de la déglutition. Ces troubles seront peu

accentués ou nuls, transitoires, car chaque hémisphère actionne les deux
moitiés de la langue, des lèvres et du larynx, et l'opercule droit suffit à assurer

le fonctionnement des noyaux bulbaires droit et gauche. Mais si, à un moment
donné, une nouvelle thrombose survient et supprime l'opercule droit, alors le

syndrome iabio-glosso-laryngé se trouvera réalisé, car les noyaux bulbaires ne

recevront plus l'influx cérébral volontaire ni de l'un ni de l'autre hémisphère.

Tous les auteurs s'accordent pour interpréter le mécanisme des paralysies

pseudo-bulbaires dues à une lésion corticale symétrique de l'opercule d'Arnold;

le mécanisme de ces paralysies est analogue de tous points à celui des para-

lysies corticales des membres.

(') Von Monakovv. OehirDpiilholw/ie, 1897. |). 410-417.
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FiG. 71. — Ilémigphi IV (lauclie. coupe de Flecksif/ . Lusion délruisant
le putamen et empiélanl sur le segment antérieur de la capsule
interne et la tète du noj'au caudé. Il y eut dans ce cas rire et

pleurer spasmodiques.

Dans le type suivant ou li/pe central, délerniiné par des lésions .«ymélriques

des masses opto-striées (Fig. 71), il s'agit de la destruction d'un centre moteur

spécial, automatique, situé dans le corps strié et principalement dans le pula

men. En faveur de l'existence de ce centre moteur secondaire on peut invoquer

plusieurs arguments : le putamen dérive de Técorce, d'une part; d'aulre parL

Nolhnagel et Laborde. en

détruisant les noyaux len-

ticulaires, ont obtenu l im-

moliilité et la torpeur chez

l'animal ; enfin de nombreu-

ses autopsies ont montré

que, quand la lésion occupe

celte région, le trouble

l'onctionnel (dysaiiliriquc

ou dysphagique) est beau-

coup plus accentué que la

parésie des organes de la

déglutition, ce qui tend à

faire supposer que ce trouble fonctionnel lient plus à un défaut de coordina-

tion des mouvements qu'à une véritable paralysie.

Il est nécessaire de rappeler que les masses opto-striées communiquent avec

l'écorce et avec les noyaux bulbo-

protubérantiels à la fois. Il existe

des fibres issues de l'écorce qui ; 't^^-^

font escale dans les noyaux opto- ' ^ '^^^ ,
.

striés, et ceux-ci fournissent pour

leur compte aux noyaux bulbaires

des fibres qui conduisent les exci-

tations coordonnées en vue d'actes

complexes tels que la mastication

et la déglutition. Ces fibres ve-

nues des corps opto-striés forment

des neurones indépendants des

neurones corticaux. Leur lésion

bilatérale doit entraîner une va-

riété de paralysie pseudo-bulbaire

(Fig. 72).

Parmi les fibres venues de

l'écorce et allant directement

aux noyaux bulbo-protubéran-

lipU il faut rnmnrpnd.-p cpIIp^
'- " ^""P'" verlico-lransversale passani par la com-

lielS, 11 laUl COmpienaie Ceues
migs^ire antérieure. Deu.v foyers de ramollissoment, occu-

qui Vontauxnoyauxbulbairesdela pant symélriquement dans chaque hémisphère lause du

, , ,1 T i- 1 i- noyau lenticulaire.
phonation et de 1 articulation.

Les connexions spéciales de

l'écorce avec le corps strié et les rapports de l'anse lenticulaire avec les

noyaux bulbo-protubérantiels sont contestés par Dejerine et son élève Comte,

qui ne les acceptent point. Pour ces auteurs, les lésions centrales (pii entraî-

nent la paralysie pseudo-bulbaire empiètent sur la capsule interne cl dcHruisent

les fibres cortico-bulbaires en ce point de leur trajet.
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Quoi qu'il en soil, les lésions symétriques de la région oplo-slriée sont une

cause fréquente de paralysie pseudo-bulbaire. La fréquence du ramollissement

dans cette région tient à ce fait que les artères qui Firriguent sont dVmblée

capillaires, qu'elles émergent sans transition de l'hexagone de Willis sur

lequel elles sont branchées perpendiculairement, et qu'enfin elles sont ter-

minales.

Bref, les lésions symétriques des noyaux centraux, et particulièrement du

noyau lenticulaire du corps strié, produisent le même syndrome clinique que les

lésions symétriques des centres corticaux, ou du moins un syndrome très ana-

logue où prédominent les troubles de la mimique expressive, associés à des

troubles de la mastication, de l'insalivation, de la déglutition. Au contraire,

dans le syndrome provoqué par les lésions coi'ticales, les troubles de la phona-

tion, de l'articulation et de l'intelligence sont prédominants. Il est vrai d'a jouter

que cette distinction des types cortical et central est plus théorique que cli-

nique et que les choses sont beaucoup plus complexes dans la pratique, étani

donnée la combinaison commune des foyers corticaux et des foyers

centraux.

11 est enfin un type de paralysie pseudo-bulbaire par lésion unilatérale^ c'est-

à-dire déterminée par la production d'un foyer dans un seul hémisphère.

Pour l'expliquer Broadbent admettait que les deux hémisphères n'ont pas

chez tous les sujets la même activité fonctionnelle et que, suivant le siège de

la lésion, tantôt à droite, tantôt à gauche, les symptômes paralytiques étaient

plus accusés chez ceux dont l'hémisphère le plus actif était lésé. C'est là une

hypothèse toute gratuite, qui ne prouverait pas, du reste, qu'une paralysie

labio-glosso-laryngée pût s'ensuivre.

L'hypothèse d'Halipré est beaucoup plus séduisante : « Supposons, dit-il,

qu'il existe un groupe de fibres qui, analogues aux fibres sensitives réfléchies,

partent des noyaux d'un hémisphère, suivent le corps calleux, et, au lieu de

pénétrer dans les noyaux de l'hémisphère opposé, gagnent la capsule interne

et se rendent au bulbe en s'entre-croisant une deuxième fois dans la région

bulbo-protubéranlielle ; cette double décussation sera comparable à celle qu'on

trouve dans le schéma de la sensibilité. » Oue, dans ces conditions, on invoque

une lésion unilatérale détruisant en même temps qu'une partie de la masse
opto-striée les fibres réfléchies venues de l'autre hémisphère, cette lésion uni-

latérale produira un syndrome bulbaire, car l'une des moitiés du bulbe ne reçoit

plus aucune excitation de la masse opto-striée (centre automatique) et l'autre

moitié ne reçoit que les fibres de l'un de ces centres au lieu d'en recevoii'

des deux centres.

Il est possible de simplifier le schéma un peu complexe d'Halipré. Il faut

«l'abord poser en principe que toute paralysie pseudo-bulbaire par lésion unila-

térale est déterminée par l'interruption des fibres de la région capsulaire qui

vont aux noyaux opto-striés ou qui en viennent. Supposons une fibre nerveuse

issue de l'opercule gauche, par exemple. Cette fibre porte au bulbe les excita-

tions volontaires des mouvements de la langue, des lèvres et du larynx. Chemin
faisant, elle s'arrête dans le noyau lenticulaire gauche et se met en contact là

avec un second neurone (jui actionne directement les deux noyaux bulbaires

des deux côtés. D'autre part, ce noyau lenticulaire gauche reçoit également de

l'opercule droit des fibres qui suivent la voie du corps calleux. Que l'on suppose

maintenant une lésion unique, située à l'extrémité supérieure de la capsule

[BRISSAUD et SOUQUES }
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interne, dans la substance blanche du centre ovale : une lésion ainsi placée

pourra inlercepler presque toutes les voies qui transmettent au bulbe lo

injonctions de Técorce. Il s'ensuivra une paralysie pseudo-bulbaire presque

complète.

CHAPITRE X

HÉMORRAGIE CÉRÉBRALE

(jette désignation ne s'applique à peu près exclusivement qu à l épancheinenl

de sang de provenance artérielle qui se fait dans l'hémisphère proprement dil.

Les anciens mots d'ft^yojo/e.We, coup de sang, cnréphalorrcuiii'. etc. désignaient

toutes les hémorragies intracràniennes, suivies inslanlanémeid de i)erte de

connaissance et de paralysie.

L'hémorragie cérébrale est la conséquence d une rupture» vasculaire spon-

tanée sur le trajet d'une branche profonde des artères per/bran<es, issue de

l'hexagone de Willis. On réserve le nom d'Iiémorragics méningées aux épanclie-

ments qui se forment dans le territoire des artères superficielles ou corticales.

Il ne sera pas ici question de ces dernières; leur hisloire appartient tout cnlièi'c

à la pathologie des méninges.

En général, l'irruption du sang dans le parenchyme cérébral se traduit immé-
diatement par une perte de connaissance, avec ou sans convulsions. Les mem-
bres sont inertes, insensibles; la respiration est profonde et bruyante: le cœur
bat avec précipitation. C'est à cet état qu'on attribue plus spécialement, en cli-

nique, le nom d'apoplexie . Il a été décrit déjà antérieurement. Nous redirons

encore qu'il peut résulter aussi bien des hémorragies protubérant ielles, céré-

belleuses ou méningées, que de l'hémorragie inlra-hémisphérique. Sa durée

varie de quelques instants à plusieurs heures et même à plusieurs jours. Mais

lorsque l'apoplexie est le fait d'une hémorragie hémisphéri(|ue, on voit le plus

souvent s'amender les phénomènes graves qui la caractérisent; et alors apparaît

nettement une paralysie occupant toute la moitié du corps, du côté opposé à

l'hémisphère lésé. Cette paralysie résulte de l'interruption des faisceaux ner-

veux qui vont des centres corticaux aux centres spino-bulbaires. Lorsque ces

faisceaux sont déchirés, V hémiplégie est définitive. Lorsqu'ils sont simplement

dissociés ou comprimés, la guérison est possible.

L'hémiplégie est donc le grand symptôme dui-able de l'hémorragie céré-

brale ; à l'impuissance motrice s'allie souvent une hémianesthésie. La perte des

fonctions sensitives n'est pas, elle non plus, irrémédiable : elle est subordon-

née aux chances de résorption du sang épanché.

Lorsque le raptus hémorragique entraîne l'inondation des cavités ventricu-

laires, et en particulier du ventricule moyen, les symptômes apoplectiques ne

s'atténuent pas
;
presque toujours la mort survient dans le coma, avec ou sans

convulsions, au bout de quelques heures.

Anatomie pathologique. — Comme la plupart des hémorragies sponla-
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nées, riiémorragie cérébrale est la conséquence d'une lésion primitive des

parois artérielles. La rupture du vaisseau peut être favorisée par un surcroît de

la pression sanguine, la plupart du temps d'origine cardiaque. Mais cette

inlluence est contingente ou éventuelle; J.Worms-Muller, en doublant la masse

du sang dans l'encéphale, n'en a vu résulter aucune déchirure. C'est donc en

somme l'altération des tuniques vasculaires qu'il faut toujours incriminer : nous

y reviendrons dans un instant.

Quantité de répanchement . — Les artères qui parcourent la substance céré-

i)rale dans toute sa profondeur sont toutes de petit calibre. Il n'y a de grosses ar-

FiG. 7Ô, — liiinulaliuM lies deux \ eiiliifiiles p;ir une hémorragie l'ouiiroyutite (Coll. BrissaucI).

lères qu'à la surface. Cependant, si petites que soient ces artères, elles peuvent être

le point de départ de vastes collections sanguines. Il est superflu d'insister sur

les différences de quantité que présentent les foyers d'hémorragie ; les uns sont

presque microscopiques, les autres peuvent dépasser, en poids, 1250 et même
."00 grammes.

Dans ce dernier cas, presque fatalement les ventricules sont inondés ; le

sang se fait jour dans 1' « espace disponible ». Cet espace disponible n'es!

autre cho.se que la cavité des ventricules en dedans et la surface des circonvo-

lidions en dehors.

L'inondation ventriculaire est un peu plus fréquente que l'irruption méningée
( Durand-Fardel).

Siègp lie lp})fn}cliciiH'iii. — L hémorragie cérébrale est peut-être un peu plus

[BRISSAVD et SOUaUES.^
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fréquente dans l'hémisphère droit que dans l luMnisphèro gaucho (Rocheux.
Fleury), quoi qu'en aient dit Berlin et Meissner (').

Dans l'un ou l'autre hémisphère le siège de prédilection de l'hémorragie esl

la région de la capsule externe, mais non la capsule externe elle-même : c'est-à-

dire que le foyer peut occuper, soit la capsule externe, soit la portion externe

du pulamen, soit l'avant-mur.

soit la moelle de l'insula.

Puis, viennent, par ui (h e de

fréijuence, la capsule inlernc.

la couche optique, le centre

ovale, etc. On peut donc, sans

préciser davantage, étaljlii-

en principe que Thémorragic

cérébrale a pour siège de

prédilection la masse opto-

striée, ainsi que l'avaient re-

connu Valsalva et Morgagni.

et, plus exactement, la partie

antérieure des noyaux gris

l'hémisphère. C'est au niveau

du noyau lenticulaire ([u'elle

présente son maximum de

fréquence (Rosenlhal). On
doit à Charcot d'avoir démon-
tré que l'artère aux dépens de

laquelle l'hémorragie a lieu

est le plus souvent la branche

antérieure de l'artère externe

du corps strié ou artère lenti-

culo-sti'iéc : pour cette raison

on peut l'appeler artère île

r//émorragte cérébrale. Kali.s-

ko pen.se, de son côté, ipie

les artères lenticulo-optiques

sont souvent le siège de l'hé-

morragie et que l'hémiplé-

gie définitive classique lieni

à la rupture de l'artère cho-

roïdienne antérieure, qui irri-

gue la zone pyramidale de la

capsule interne.

La forme du foyer est, on

le conçoit, variable à l'infini
;
mais, lorsque la collection occupe la région de

la capsule externe, elle repousse, en général, le noyau lenticulaire en dedans,

la moelle de l'insula en dehors, et s'insinue ypi'licalement jusqu'à la couronne

Fig. 7-i. — Foyer hémorragique clans la région de la capsule
externe. La collection sanguine a détruit la capsule externe
et une partie de l'avant-mur (grossissement de 2 diam.) (Coll.

Brissaud).

(') GiNTRAC, sur un chifïre de 260 cas, trouve une majorité en laveur de riiémisphère droit.

Drozda {Wiener méd. Presse, 1880, 10 et 11) donne le jjourcentage suivant : iiémisphère
droit 50,6; hémisphère gauche, 45,4. La question est jugée par ces chiffres. Elle est, somme
toute, indifférente.
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rayonnante. Selon qu'elle empiète plus ou moins haut sur celle-ci, elle entraîne

l'interruption plus ou moins complète du faisceau pyramidal inlra-hémisphérique.

Le foyer est le plus souvent arrondi, quand il occupe les noyaux centraux, et

Kifi. 75. — Gros foyer hémorragique du lohi- l'ioiilnl gaucho (apoplexie loudroyanlo). !,< snng a l'ail

irruplion dans la suhstance blanche du lobe fronlal, mais la source de l'hémorragie élail dans la cap-
sule e.\lerne. Le foyer csl limilé par la substance corlicale.

irrégulier quand il siège dans la substance blanche. On se rend bien compte de

la forme du foyer lorsqu'on fait une coupe verticale, puis une coupe horizontale

de l'hémisphère préalablement durci : la loge cpie se creuse le sang dans la

substance nerveuse occupe la partie externe du putamen dans toute son étendue

antéro-postérieure.

Il est rare que le foyer dépasse la substancecorticale et même qu'il y pénètre.

BBISSAUD et SOUQUES \
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Le plus souveni il s'arrête à la couche des fibres limitantes de la substance

grise. Lorsque le sang fait irruption dans l'espace sous-arachnoïdien, c'est

presque toujours à la suite de l'inondation ventriculaire : celle-ci entraîne en

effet assez fréquemment la rupture de la lame terminale, au-dessus du chiasma

optique. L'aplatissement et le tassement des circonvolutions dans les cas d'he''-

morragie abondante permet de reconnaître l'hémisphère dans lequel s'esl fail

l'épanchement, tout aussi bien que l'irruption du sang à la surface des circonvo-

lutions. P. Marie (') a montré que dans les faits d'hémorragie un peu abon-

dante, au sein d'un hémisphère et dans les noyaux gris, il se produit un

aplatissement de la face supérieure de l'hémisphère cérébelleux correspondant

et un déplacement du cervelet vers le bas, de telle sorte que les amygdales s'en-

gagent en coin dans le trou occipital et peuvent comprimer le bulbe et Fané-

mier. Cette constatation concorde avec les recherches de Hill (-) sur la trans-

mission des pressions exercées sur un point du cerveau.

Nombre de foyers. — 11 n'existe généralement qu'un foyer. Mais les foyers

doubles ne sont pas exceptionnels. Il est à noter, ainsi que l'a fait observer

Durand-Fardel, que les foyers doubles sont symétriques. P. Mariea fait plusieurs

fois la même observation et Cestan (^) a récemment cité vm exemple très remar-

quable de cette symétrie. C'est là, du reste, une sorte de règle, qu'il s'agisse de

foyers doubles de ramollissement ou d'hémorragie.

Contenu du foyer. — Dans les hémorragies récentes le sang se présente

sous la forme d'un gros caillot pris en gelée, n'adhérant pas à toute la surface

de la poche hémorragique. Si la lésion date de quelques jours, le coaguluni

s'esl déjà rétracté ; la paroi est reliée à la masse cruorique par des ponts fibri-

neux. La coagulation semble se faire d'une manière spéciale : Durand-Fardel n"a

jamais observé la séparation du caillot et de la sérosité. Et il semble bien que

cette remarque soit l'expression de la vérité.

Plus tard, le sang se résorbe, et, finalement, il ne reste dans la cavité revenue

sur elle-même qu'un détritus ocreux, constitué par des cristaux, de la graisse el

du pigment hématique, détritus que Cruveilhier considérait comme indélébile.

La résorption du caillot ne peut d'ailleurs s'effectuer qu'avec la participation de

la paroi du foyer. La lacune qui en résulte a été appelée improprement ki/sle

apoplectique
;

et, lorsque cette poche s'oblitère par cicatrisation, la lésion se

trouve réduite à ce qu'on nomme encore une cicatrice apoplectique.

Parois du foyer. — Il est des cas où le sang trouve une place sufOsanle entre

le putamen et la capsule externe : une cavité toute prête, et en quelque sorte

réservée à l'hémorragie cérébrale, s'ouvre devant lui. Il s'y loge et ne fail

presque aucun dégât. Mais le plus ordinairement cet espace ne lui suffit pas

et la pression artérielle force la résistance des parois naturelles. Les parois de

la cavité artificielle sont alors déchiquetées, infiltrées, parsemées de taches

ecchymotiques. La zone du tissu nerveux ramolli a une épaisseur de 5 ou

A millimètres et tranche par sa coulevu' « jaune serin » sur les parties avoisi-

nantes. Le sang se coagule dans les anfractuosités, et ainsi s'établissent des

adhérences fibrineuses entre le caillot et la substance cérébrale. Grâce à ces

adhérences, une enveloppe se forme et s'étend tout autour du coaguluni. Elle

(') P. Mahie. Soc. de biol.. 1899.

(^) L. Hill. Pliy-tiologie et pat/iologie de In circidat. cérébrale. Londres. 1H9(>.

('') Cestan, Double liémorrasïie cérébrale chez une jeune femme. BuU. de In Soc. anal..

1898, p. 759.
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a une (•ouleur d'un jaune Iransparenl ; d'abord molle el oélalineuse, elle dinii-

uue peu à peu d'épaisseur el se réduit à une lame de fibrilles conjonclives,

si<>nalée par tous les auteurs et désignée par Vircliow sous le nom de kiisle

apoplectique. En dehors de eette membrane, le tissu nerveux subit la régression

graisseuse et se résorbe. Le dernier terme de ce processus de guérison est donc

Tenkystement des résidus du Ihrombus. L'organisation du thrombus n'est même
pas un obstacle à sa l'ésorption. D'après Diu'and-Fardel, les vieux loyers hémorra-

FiG. 70. — Foyer linéaire. Ancienne iiémorrngie capsuluire guérie. Le fn.ver esl, i-éiluit ù une l'eiile linéiiii-e

jidjacenle au pulamen. L avàiil-mur lloUe au milieu de la cavilé. (Coll. Brissaml.)

gi(iues cicatrisés se présentent soit sous la forme de larges cavités béantes, rem-
plies de sérosités, soit sous la forme de petites cavités dont les parois rapprochées
adhèrent souvent l'une à l'autre (foyer linéaire), soit enfin sous l'aspect de véri-

tables cicatrices indurées.

Lors([ue le choc a été d'une telle intensité que le tissu nerveux en a subi un
violent ébranlement à distance, les parois du foyer subissent une dégénéra-
lion plus étendue, qui équivaut à un ramollissement surajouté à l'Iiémorragie.

])ans ce cas, on voit souvent la matière cérébrale infiltrée d(» taches [lurpu-

ri([ues, ramollie, tomber en deUquhim. C'est l'encéphalite proprement dite.

Ce mode de terminaison n'est pas le seul qui entraîne la mort à bref délai.

IBP.ISSAUD et SOUQUES.}
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Chez les vieillards débiles, cachectiques — par conséquent ninlproprcs et infec-

tés — le caillot, au lieu de se résorber ou de s'enkysler. suppure.

Hémorragies piincliformes. — Rindfleisch a insisté sur une variété de I hé-

nioi-raf>ie cérébrale, caracté-

risée par des foyers multiples,

agglomérés en grandes masses

et donnant l'illusion d'une

sorte de ramoUhxcrnunt rouge.

En fait, il s'agit très probable-

ment de ramollissement rouge.

Quelquefois ce sont des grou-

pements de faibh' importance,

épars dans la sul^slance grise

de l écorce ou des noyaux : on

en voit de semblables à la

suite des ictus apoplectiques

de la paralysie générale {apo-

plexie capillaire des anciens

auteurs).

Ces dernières hémorragies

ont donc une tout autre signi-

fication que les hémorragies

en grand foyer. On ne sait

trop jusqu'à présent à quel

mécanisme les rajiporter. Wa-
gner et ensuite Lowenfeld les

ont décrites comme apparte-

nant plus spécialement au mal

de Bright. Strûmpell les rat-

tache aux ramollissements in-

flammatoires aigus des mala-

dies infectieuses, en parlii ulier

de rinllnenza.

On n'est pas dans la même
incertitude pour les grandes

hémorragies, dont l'origine est

souvent liée à une altération

primitive et circonscrite des

artérioles. Celte altération con-

siste dans l'anévrisme miliaire.

Anévi'iume miliaire. — Sous

ce nom, Charcol et Bouchard

ont décrit, dans un travail mé-

morable ('), de petites poches

vasculaires. visibles à l'œil nu.

appendues aux artérioles comme des grains globuleux dont le diamètre varie de

2 dixièmes de millimètre à 1 millimètre et quelquefois plus. Lors(jue leur paroi

FiG 77. — Foyer d'hémorragies mulliples de l'écorce,

du piilanion, du Uialanuis.

(') Œwres complètes de J.-M. Chnrcot, I. L\, p. 5.
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est mince, etsi le sang qu'ils renferment est liquide, les anévrismes miliairesont

une couleur rouge violacé; si le sang est ancien et déjà transformé en hématoï-

dine, ils sont noirâtres. Quand leurs parois sont épaisses, leur teinte est d'unbleu

foncé. Leur consistance varie selon la nature du contenu ; tantôt mous, tantôt

fermes, élastiques et éclatant sous le doigt, ils peuvent acquérir, avec le temps,

la dureté d'un grain de sable. Leurs .sté(/e>; de prédilection, comme ceux des foyers

eux-mêmes, sont par ordre de fréquence décroissante : les corps opto-striés,

Fécorce des circonvolutions, la protubérance, le cervelet, le centre ovale et le

manteau cortical, les pédon-

cules cérébraux, enfin le

l)ulbe. Quelquefois même
on les rencontre dans le fin

réseau de la pie-mère adhé-

rant à la substance grise,

soit à la surface des circon-

volutions, soit au fond des

sillons ou scissures. On peut

les isoler assez facilement

des parties ambiantes (tissu

cérébral ou tissu vasculaire),

avec une aiguille à disso-

cier. Ils marquent, en géné-

ral, une empreinte en cap-

sule dans le parenchyme
nerveux. Souvent une coupe

au hasard sur un hémisphère

frais permet de les aperce-

voir par transparence ; alors

un grattage léger suffit

pour les faire saillir, et l'on

constate qu'ils se continuent

par un de leurs pôles avec

un vaisseau artériel de petit

calibre.

Lorsqu'on fait l'autopsie

d'un sujet qui a succombé

à une hémorragie cérébrale,

il n'est pas toujours aisé de

mettre en évidence l'ané-

vrisme responsable. Cette recherche exige des précautions minutieuses que

Charcot et Bouchard ont indiquées en détail et que nous résumerons. On admet-

tra d'abord que, s'il s'agit d'un épanchement profond, la coupe de l'hémisphère,

pratiquée en général au milieu de la région opto-striée et dans le sens verlico-

tratisversal, a traversé le foyer principal. La première chose à faire, en pareil cas,

est de délerger la cavité hémorragique, de laisser tomber du caillot ce qui s'en

('chappe naturellemeni
,
et, immédiatement, déplacer les deux fragments de l'hé-

misphère, dans de l'eau qu'on renouvellera fréquemment sans secousse. Au bout

• l'un temps variable, on arrive ainsi à isolerde petites masses cruoriques qui sur-

nagent, encore rattachées au caillot sous-jacent par des filaments très déliés. Ces

IBBISSAUD et SOUQUES.
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liUimciils sont des arlérioles, ol c'est sur ces ;n t('i i()los, uiiiiul icusciucnl <l(''l);ir-

rnssées du magma fibrineux qui les enveloppe, qu'on Irouveia les anévrismes

iniliaircs. Ceux-ci se présentenl comme des ampoules spliéri(pies, dont le con-

tenu est du sang, et dont la paroi cxlrèmement mince est quelquefois fendue

comme par éclalement. Les ampoules en question sonl le plus souvent dis-

posées sur le filament vasculaire comme des grains de chapelet: dautres

fois, fusiformes, elles constituent des ectasies simples, effilées à leurs deux

extrémités; enfin, on en voit qui sont latérales cl n'inlcn-ompent pas le calilirr

de l'artère.

Sous le microscope, l'ampoule vasculaire apparaît avec les caractères bien

Iranchés d'une poche anévrismale. Le sang qu'elle contient, tantôt absolunieni

intact, tantôt déjà chargé de cristaux d'hématoïdine ou de graisse, renq)lit tota-

lement la cavité. Mais c'est la structure de la paroi qui seule peut donner une

idée exacte de la lésion primitive et fondamentale d'où résulte le grand ra])tus

hémorragique. Un grossissement moyen suffit pour reconnaître (pie la mem-
brane enveloppante est constituée par une lame conjonctive, mitoyenne aux

tuniques propres du vaisseau et à la gaine lymphatique. Ces tuniques, d'ailleurs,

ne sont plus distinctes les unes des autres : la musculeuse, raréfiée en amont cl

en aval de la poche, fait complètement défaut au niveau de celle-ci, de telle

façon que la couche sous-endothéliale est en quelque sorte Fadvenlice elle-

même. Et comme l'adventice est, d'autre part, confondue avec la gaine lympha-

tique, c'est la mince séreuse périvasculaire qui seule fait obstacle à la tension

intra-artérielle. Il peut se faire que l'irritation chronique entretenue au niveau

de cette gaine par la circulation même détermine une réaction hislogénique

favorable ; la paroi s'épaissit, la voie lymphatique s'obstrue, une sorte de cica-

trice enkyste l'anévrisme, et l'on voit courir à sa surface de petits vasa-vasorum

sous forme de varicosités capillaires.

Quel processus spécial préside à la formation des anévrismes miliaires"? Tout

d'abord nous rappellerons que les anévrismes miliaires avaient été aperçus par

Cruveilhier, puis par Calmeil, qui n'avaient pas reconnu leur nature. Vircliow.

Meynert, Heschl, les avaient incomplètement décrits à Foccasion des dégéné-

rescences vasculaires du cerveau. Gull semble être le premier auteur qui ail

attaché une certaine importance, dans un cas unique il est vrai, à cette lé.^ioii

d'aspect insignifiant, et qui l'ait considérée comme la cause immédiate d'une

hémorragie cérébrale. Mais c'est à Charcot et Bouchard ([ue revient le grand

mérite d'avoir signalé l'étroite connexion pathogénique de l'hémorragie avec

les anévrismes miliaires, et surtout d'avoir délerminé le mode de formation de

ces anévrismes (1866-1868).

Les anévrismes miliaires n'ont rien de commun avec les dilatations monili-

l'ormes ou les anévrismes disséquants étudiés par Kôlliker, Pestalozzi, Virchow.

Toujours, en effet, ils siègent sur desartères visibles àl'œilnu. On les trouve non

seulement dans les parois des foyers hémorragiques, mais dans toutes les parlies

saines de l'encéphale que nous avons énumérées. L'étude qu'en onl faite Char-

cot et Bouchard prouve, en outre, qu'ils sont le résultai d'un travail mor])ide

préparé de longue date, intéressant la totalité du système artériel du cerveau,

et caractérisé par une prolifération nucléaire considérable de la tunii|ue adven-

tice et de la gaine lymphati(iue. Cette altération, qui aboutit à la suppression

progressive de la tunique moyenne, parait indépendante de l'athérome propre-

ment dit ; elle n'exclut pas l'athérome, mais elle ne résulte pas de celui-ci. Cela
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même explique que Thémorragie et le ramollissemeut coïncident rarement sur

le même sujet. D'ailleurs, puisqu'il s agil d\mc péria rte rite et non d'une arté-

rite interstitielle scléreuse, les relations de l'anévrisme miliaire avec la dégéné-

rescence sénile des artères ne sont que tout à fait indirectes et fortuites. Les

anévrismes miliaires n'existent pas seulement chez les vieillards, on les trouve chez

l'adulte, moins souvent il est vrai, etmème chez lesjeunes gens. Quelques observa-

tions d'hémorragie cérébrale infantile (Dejerine) semblent démontrer, vu leur

localisation dans le foyer d'élection, la possibilité de leur existence chez les en-

fants, mais on peut admettre que l'encéphalite chronique en a favorisé l'éclosion.

La spécialité de l'anévrisme miliaire, ou plutôt de la périartérite qui le pré-

pare, a provoqué des recherches ayant pour but de déterminer si la consistance

du tissu encéphalique ou telle autre condition anatomique n'étaient [)as la cause

de leur présence exclusive dans le cerveau. Ces recherches n'ont pas donné de

résultat définitif, mais on a pu se rendre compte que la même lésion existe par-

fois dans la paroi de l'œsophage et sur le cœur (Liou ville).

La démonstration de Charcot et Bouchard paraissait trop concluante pour n(i

pas être admise presque universellement. Elle est devenue classique en France

dès le premier jour. Pourtant, s^ le plus grand nombre des observateurs en

reconnaissent l'exactitude, quelques-uns, entre autres Ziegler et Lowcnfeld,

formulent certaines réserves ; le seul argument qu'ils invoquent est qu'on ne

trouve pas toujours des anévrismes miliaires chez les sujets qui succombent

à l'iiémorragie cérébrale. Cela n'implique pas qu'un anévrisme n'ait pas existé

et ne se soit pas rompu ; nous avons dit quelles difficultés on rencontre souvent

pour découvrir l'anévrisme coupable. D'ailleurs Charcot et Bouchard, dès les

premières pages de leur travail, se défendent d'attribuer toutes les hémor-

ragies cérébrales sans exception à la rupture d'un anévrisme. « Pareille exagé-

ration, disent-ils, n'est jamais entrée dans notre pensée. »

Si le rôle de l'anévrisme miliaire dans l'hémorragie est aujourd'hui hors

de cause, la pathogénie de cet anévrisme lui-même est encore discutée. Zenc-

ker, Eichler et Grasset l'attribuent, non pas à une périartérite primitive, mais à

une endartérite. Il est assez difficile de se prononcer du moment que la lésion

définitive est toujours une ectasie vasculaire favorisée |)ar la présence d'une

gaine lymphatique où la poche trouve sa place
;
cependant, la spécialité même

de cette gaine lymphatique, dans les centres nerveux, semble donner une cer-

taine valeur à la première hypothèse.

Des lésions vasculaires primitives, autres que la périartérite avec anévrisme

miliaire, peuvent donc être le point de départ de l'hémorragie cérébrale. Nous
les énumérerons rapidement :

La dêgénération amijloïde est primitive dans l'endartère des gros vaisseaux

et dans la tunique moyenne des artères de petit calibre (Rolhj. Elle ne semble

pas cependant jouer un rôle important dans la pathogénie de l'hémorragie.

Il en est de même de la dégénérescence colloïde de l'adventice (Kromayer).

La dégénération hyaline est à la fois plus commune et plus dangereuse. Elle

consiste dans une transformation des éléments des trois tuniques, plus spécia-

lement de la tunique interne et de la tunique moyenne, caractérisée par une
sorte de solidification des cellules après disparition de leurs noyaux. Cellules

endothéliales et cellules musculaires semblent ainsi se condenser. La disparition

dvi noyau est le fait essentiel ; elle succéderait parfois à un gonfiement tempo-
raire (OElIer, Langhans). Les interstices des éléments deviennent invisibles;

TliAITlL DE MÉDECINE, 2= édit. — IX. 10
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tout se confond en une masse homogène, uniformément colorée par les réactifs

et où l'on distingue à grand'peine la primitive organisation cellulaire.

La dégénération hyaline envahit parfois de longues étendues de ramifications

vasculaires ; mais, le plus souvent, elle se limite à des territoires circonscrits,

n'intéressant qu'une arborisation artérielle ou capillaire. Comme elle frappe

indifféremment tous les éléments de la paroi, il y a lieu d'admettre que sonappa-

rition résulte d'une imprégnation de ceux-ci par une substance coagulante,

charriée par le sérum sanguin ou par la lymphe interstitielle. Naturellemenl

l'endothélium, en contact immédiat avec le sang, est plus sujet à celte dégéné-

ration (').

Uartériosclérose est un processus tout différent. Il consiste dans une hyper-

plasie primitive de l'endartère, ayant pour conséquence le rétrécissement de la

lumière du vaisseau sans diminution de son calibre total. L'épaississement de

la tunique moyenne suit, à échéance variable, l'endartérite. L'irritation se pro-

page même à l'adventice. Dans ces cas, le vaisseau présente des nodosités

comparables à des fragments de tuyau de pipe. On trouve ces nodosités sur les

branches de l'hexagone de Willis, sur l'artère basilaire, sur la sylvienne, sur la

cérébrale antérieure, surtout au niveau de leurs bifurcations, rarement sur les

petites ramifications corticales de ces vaisseaux, plus rarement encore sur leurs

branches profondes. L'augmentation de volume de la tunique interne aboutit

à une oblitération partielle, d'où résulte fréquemment une thrombose. .Mais

quelquefois aussi la sclérose, étendue à la totalité de l'épaisseur vasculaire, ne

présente plus les conditions voulues de résistance à la paroi sanguine. Alors se

produit une hémorragie, et celle-ci est en général intra-ventriculaire. On peut

écarter de prime abord toute relation pathogénique entre l'artério-sclérose pro-

prement dite et les anévrismes miliaires. L'artério-sclérose sur les vaisseaux de

l'hexagone répond au type de Vartérite déformante ou noueuse; elle survient

dans les mêmes conditions que Varthrite déformante ou noueuse. C'est \e ntorbus

senilis arteriarum, qu'on a assimilé au morbus coxœ senilis de Virchow.

Enfin on a signalé une friabilité plus grande des v aisseaux, sans lésions visi-

bles, sous la dépendance d'une moindre solidité de la charpente névroglique.

C'est cette friabilité problématique que Rochoux considérait comme la cause

du « ramollissement hémorragique ».

Il se pourrait bien que cette théorie, contre laquelle on avait trop réagi pen-

dant longtemps, renfermât une part de vérité. P. Marie (-) est revenu sur ce

sujet, l'envisageant à un autre point de vue, et a exposé le rôle des foyers lacu-

naires de désintégration sur la production des hémorragies : « Les foyers lacu-

naires de désintégration, dit-il, se rencontrent le plus souvent dans le noyau

lenticulaire, moins fréquemment dans le noyau caudé et dans la couche opti-

que; quelquefois ils siègent en pleine substance blanche, mais c'est toujours

dans le voisinage des noyaux gris centraux, dans le territoire de distribution de

l'artère choroïdienne antérieure, du groupe des lenticulo-striées et des lenti-

culo-optiques. La présence des lacunes est souvent bilatérale. Elles peuvent

exister, mais bien rarement, dans les pédoncules; souvent on en trouve dans la

protubérance.

(*) Les capillaires subissent aussi la dégénérescence calcaire: celle-ci pourrait être

confondue à première vue avec la dégénération hyaline, si la grande alTuiiléde la substance

hyaline pour les réactifs colorants n'élail; vraiment caractéristique.

(^) Pierre Marie. Congrès de 1000. Rcv. de mcd., 1901. Article Hémiplégie du Traité

brouardel-GUbert, 1901. Voir aussi Ferrand. Thèse de Paris, 1902.
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Ces lacunes consistent, comme leur nom l'indique, en une perle de sub-

stance du volume d'un grain de millet, ou d'une petite fève, à bords le plus

souvent irréguliers, parfois arrondis et comme découpés dans la substance

cérébrale, sans aucun épaississement, sans aucune modification de coloration

ou de consistance ; dans leur intérieur se trouve parfois un peu de sérosité,

mais il s'en faut qu'on puisse toujours constater la présence de celle-ci; le mot

de sérosité n'est vraisemblablement pas juste, car s'il s'agissait d'un liquide

contenant de la fibrine, celle-ci serait coagulée par le formol et cela n'a pas tou-

jours lieu.

Dans le plus grand nombre des cas on retrouve au centre, ou dans un point

de ces lacunes, un vaisseau sanguin, ordinairement perméable ; il est probable

que l'atrophie avec rétraction du cerveau, qui coïncide presque toujours avec

la présence de l'état lacunaire, joue dans la production de celui-ci un rôle assez

important, en tout cas, dans tous les cerveaux où cet état lacunaire existe; la

dilatation ventriculaire s'observe ; elle est môme souvent très prononcée.

Il est vraisemblable, bien qu'en réalité la constatation directe du fait soit à

peu près impossible, que ces lacunes exercent une influence de premier ordre

sur la genèse des hémorragies cérébrales, puisque c'est à leur niveau, dans cet

espace où ils sont dépourvus de soutien, que les vaisseaux éprouveraient la

rupture qui donne lieu à l'apoplexie. En dehors de cet état lacunaire de désin-

tégration, il existe d'autres variétés de lacunes qui paraissent être de nature

toute différente, et n'ont pas avec l'hémorragie cérébrale les relations que

nous venons de signaler.

P. Marie émet l'hypothèse que « la production de ces lacunes est attribuable

à une sorte de vaginalite destructive, déterminant l'altération du tissu nerveux

contigu par une corrosion progressive », autrement dit les lacunes résulteraient

de la désintégration du tissu cérébral autour d'artères atteintes d'artérite.

Pathogénie. — Les causes de l'hémorragie sont communément ramenées

à trois chefs : l" la surtension vasculaire, dont le facteur direct est le plus sou-

vent l'hypertrophie cardiaque ;
2" le défaut de consistance du parenchyme

cérébral ;
7)° le défaut de résistance des artères. Le premier chef est négli-

geable : la surtension vasculaire, d'origine cardiaque ou rénale, considérée

comme des plus efficaces par Legallois, Corvisart, Bricheteau, Bouillaud,

Rokitansky, Leubuscher, etc., ne s'observe dans les autopsies que 40 fois

sur 100
;
l'atrophie rénale n'existe pas seulement dans le tiers des cas. Quant à

la friabilité de la substance cérébrale, nous venons d'en exposer le mécanisme.

Le ramollissement préalable (Rochoux) n'est hémorragipare que si le foyer de

nécrobiose renferme, du moins chez l'adulte, des anévrismes miliaii'es. C'est

donc encore la pathogénie de l'anévrisme miliaire et les conditions de sa rup-

ture qu'il faut envisager.

Assurément la dyscrasie goutteuse est la cause la plus évidente de l'altération

artérielle. Mais quelle substance exerce cette irritation en quelque sorte spéci-

fique qui aboutit à la formation de l'anévrisme? On l'ignore encore et il est

vraisemblable que l'anévrisme est la conséquence de toute irritation de l'arté-

riole, non pas tant du fait de tel ou tel, agent que du fait de la structure même
de la paroi vasculaire. yV tel mode de répartition des éléments constitutifs d'une
paroi artérielle correspond telle ou telle lésion. Pour les branches des artères

lenticulo-opliques et lenticulo-striées, la terminaison naturelle de l'artérite est

l'anévrisme miliaire. Le saturnisme qui crée la dyscrasie goutteuse, l'alcoo-
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lisfne qui fail rendarlérite, les pyrexies ou maladies générales infoclieuses, k-

mal de Bright, etc., revendiquent la même influence. Quant aux circonstances

qui favorisent la rupture, elles se résument dans la brusque augmentation de

la tension artérielle intra-anévrismale. Ici, sans aucun doute, la contraction du

myocarde intervient d'autant plus efficacement que le cœur est plus énergique :

tel est le cas de l'hypertrophie goutteuse ou brightique : et elle intervient sur-

tout d'autant plus directement que les parois de l'aorte ou des carotides, enva-

hies par l'athérome et privées d'une partie de leur élasticité, transmettent plus

immédiatement au cerveau le choc systolique.

L'hypertension artérielle est, dans le mal de Bright, la cause déterminante de

l'hémorragie cérébrale (Potain) (').

Ceci étant, deux questions se posent : 1° pourquoi les anévrismes miliaires

n'existent-ils presque exclusivement que dans les centres nerveux? 2" pourquoi

l'anévrisme de l'artère lenticulo-striée est-il le plus sujet à se rompre ? Une
môme réponse suffit aux deux questions. Les artères lenticulo-optiques et lenti-

culo striées sont des artérioles fragiles, issues directement et sans transition

insensible d'un vaisseau de puissant calibre. Ce sont, en outre, des artérioles

terminales, c'est-à-dire qu'elles ne s'anastomosent pas entre elles, comme s'ana-

stomosent les artères corticales (Mendel). La pression dans ces vaisseaux de

faible résistance est donc à peu près égale à la pression carotidienne, tandis que

la pression dans les artères corticales est notablement inféi-ieure (Mendel). Or
il résulte des expériences de H. Weber que toute augmentation de pression

dans un tube extensible produit non seulement une dilatation, mais encore un

allongement de ce tube. La répétition de cet allongement à chaque systole en-

traîne progressivement avec l'âge une atrophie des cellules musculaires et en

général de tous les éléments de la paroi. Dans aucun autre organe ce mécanisme

pathogénique des dilatations de petits vaisseaux ne se trouve réalisé ; d'autant

que les vaisseaux du névraxe sont, par surcroît, engainés dans une tunique

lymphatique, à laquelle aucune autre n'est comparable, et qui permet l'augmen-

tation de calibre en tous sens d'où résultent les formations ampullaires.

Étiologie. — Causes prédisposantes. — Ce qui vient d'être exposé touchant le

rôle de la diathèse goutteuse, de l'alcoolisme, du saturnisme, voire même de la

syphilis, permettrait de confondre dans un même chapitre la pathogénie et

l'étiologie de l'hémorragie cérébrale s'il ne fallait réserver à la goutte cérébrale

proprement dite une mention toute particulière. L'hérédité, selon Charcot,

Cuéneau de Mussy, Dieulafoy, serait incontestable ; et elle se manifesterait en

dehors de toute autre détermination goutteuse familiale.

Il y a longtemps d'ailleurs qu'on a décrit l'habitus apoplectique : tête volumi-

neuse, cou gros et court, visage « congestionné », regard brillant, physionomie

animée, reflétant un caractère mobile et aux emportements faciles. S'il y a du

vrai dans cette esquisse tracée depuis des siècles, surtout depuis Moi-gagni, on

aurait tort de la considérer comme rigoureusement conforme à la réalité. En
prenant l'inverse de ce portrait d'apoplectique, on imaginerait, sans risquer de

se tromper, un personnage parfaitement capable de faire des anévrismes mi-

liaires.

Gowers affirme catégoriquement que la plupart des hémorragies cérébrales

(') Potain. Hémorragie céréljrale dans la maladie de Bright. Journal de méd. cl chir.

^pratiques. 1894.
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se produisent chez des individus ayant un habitus diamétralement opposé à

celui qu'avaient décrit les anciens.

Les hommes sont plus exposés que les femmes à l'hémorragie cérébrale : la

plus grande fréquence des cas oscille entre la cinquantième et la soixante-

dixième année, d'après une statistique de Gintrac, basée sur 600 cas, décomposés

ainsi :

De 1 à 50 ans 66 cas.

De 31 à iO ans 67 —
De 41 à 50 ans 90 —
De 51 à 60 ans 12.3 —
De 61 à 70 ans 145 —
De 71 à 80 ans 101 —

Les enfants ne sont guère atteints d'hémorragie cérébrale par le seul fait

d'une diathèse, en dehors de la syphilis ou de la tuberculose; encore ces deux

maladies constitutionnelles n'ont-elles qu'une influence de prédisposition très

restreinte. Le syphilome et îe tubercule du cerveau peuvent être le point de dé-

part du raptus hémorragique, mais c'est dans les atTections locales de la mé-

ninge molle que ceux-ci ont le plus de chances de se produire. Il faut aussi

mentionner les hémorragies qui surviennent éventuellement au cours des

maladies infectieuses de l'enfance (coqueluche, diphtérie, rougeole, scarlatine),

quelle que soit la pathogénie de ces hémorragies. Ce sont des accidents sura-

joutés à la maladie fondamentale ; ils n'ont aucune autonomie clinique ou ana-

tomo-pathologique.

Causes occasionneUes. — Toute cause, physique ou morale, dont l'effet immé-
diat est d'accélérer la circulation en augmentant l'intensité de la systole car-

diaque, est de nature à provoquer l'apoplexie sanguine chez les sujets porteurs

d'anévrismes miliaires. C'est-à-dire que toutes les émotions, joie ou colère,

lous les efforts, quintes de toux, vomissements, etc., sont signalés parmi les

causes occasionnelles de l'ictus.

A propos de l'influence de l'effort il est nécessaire de faire quelques réserves.

Hallion et Comte (') ont démontré que la pression artérielle s'abaisse pendant

l'effort, contrairement à la croyance adoptée jusqu'ici. Ce n'est qu'après l'effort

que la pression augmenterait en réalité. Du reste il est avéré que l'hémor-

l'agie survient souvent pendant le sommeil, ce qui exclut l'influence de

l'effort.

Si la surtension cardiaque fait défaut, du moins la smiension artérielle peut

être le plus souvent invoquée : le bain à la suite d'un repas copieux, le bain

froid surtout, le froid atmosphérique même, ont été de tout temps incriminés.

Il est, du reste, un fait notoire, c'est que dans les asiles de vieillards, l'hiver est

la saison des apoplexies sanguines. L'influence des dépressions barométriques

n'est guère, elle non plus, récusable ; mais on ne saurait s'attarder à ces coïnci-

dences, où l'on a cru voir des relations de cause à effet : les quartiers de la

lune, le coucher du soleil, etc.

Enfin, parmi les causes réellement efficaces, il en est vme qu'on ne peut mé-

connaître : l'ivresse. Il est vrai que l'hémorragie cérébrale n'en résulte pas

plus fréquemment que l'hémorragie méningée. L'ivresse est donc d'une ma-
nière générale une occasion d'hémorragies intra-encéphaliques.

(') Hallion et Comte. La pression artérielle s'abaisse pendani l'efforL (Soc. de bioL, 1800).
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Symptomatologie. — Prodromes: — Il s'en Tant que I hémorra^io céré-

brale s'annonce toujours par des prodromes. Le plus souvent elle frappe à

rimprovisle; et, seulement dans un nombre de cas assez restreint, elle est

précédée par des phénomènes dits « congestifs », tels que : bourdonnements
d'oreilles, éblouissements, vertige, engourdissement persistant dans un
membre, etc.

La durée de ces signes précurseurs est elle-même indéterminée : pas plus que
leur intensité elle ne peut servir à prévoir l'accident. La constatation d'une

hypertrophie cardiaque chez un sujet goutteux et déjà âgé a, sous ce rapporl.

bien plus de valeur que les prodromes proprement dits.

Apoplexie avec hémiplégie. — Les symptômes de l'hémorragie cérébrale ne

sont pas très variables.

Dans l'immense majorité des cas, cette affection se traduit par une npoplexic

suivie cVhémiplégie motrice. Tel est le type clinique qui sert de base à toutes les

descriptions classiques.

Ictus apoplectique.— L'apoplexie, presque toujours, est soudaine : le sujet est

comme foudroyé. Tantôt on le voit s'arrêter brusquement pendant la marche,

passer les mains sur soij visage, osciller un instant et s'abattre comme une

masse, en poussant un sourd gémissement ; le visage est pâle, les traits sont

parfois animés de secousses fibrillaires, les pupilles sont en général contractées.

Tantôt l'ictus débute par une crise convulsive identique à l'épilepsie (Morga-

gni), et aboutissant à un sommeil comateux sans réveil. Tantôt enfin l'attaque

survient pendant la nuit, sans bruit ; et c'est le matin seulement qu'on constate

le mal ; ce cas est parmi les plus frécjuents.

L'état apoplectique est caractérisé par un anéantissement absolu de toutes

les fonctions de la vie de relation et l'abolition partielle des actes réflexes. La

respiration est rare, profonde, bruyante, ronflante même, affectant souvent le

rythme connu de Cheyne-Stokes. Le pouls est fort et peu fréquent mais régu-

lier. Le visage est d'une pâleur blafarde, imprégné de sueur, inerte ; les pau-

pières entrouvertes laissent voir des pupilles parfois inégales, larges, d'abord,

resserrées ensuite et insensibles à la lumière; le contact de la cornée non

seulement n'est pas perçu mais ne provoque pas le réflexe palpébral. Tous les

modes de la sensibilité sont abolis. La température rectale est au-dessous du

chiffre normal (Bourneville, Charcot). Les sphincters sont relâchés, les mem-
bres sont absolument flasques. Les urines rares, obtenues par le cathétérisme.

renferment pai'fois de l'albumine ou du sucre. Cette glycosurie et cette albumi-

nurie seraient sous la dépendance du retentissement traumatique de l'hémor-

ragie sur le bulbe ('). 11 en est de même des troubles circulatoires et respira-

toires. Peut-être l'ensemble de ces phénomènes tient-il à l'engagement des

amygdales cérébelleuses dans le trou occipital, signalé par P. Marie, et à la

compression du bulbe qui peut s'ensuivre.

Ainsi, C{uel que soit le côté de la lésion, le premier résultat de l'iclus hémor-

ragicfue est d'annihiler en totalité les fonctions motrices et sensitivo-senso-

rielles.

Déviation conjuguée de la tète et des yeux. — Et cependant un fail d'une im-

portance capitale permet déjà non seulement d'affirmer l'existence d'une lésion

cérébrale, mais de déterminer l'hémisphère qui en est le siège. Le patient en

(') A. RoDiN et Kuss. Apoplexie cérébrale et glycosurie, i/erfec/ne moderne, 1887.
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effet, couché dans le décubitus dorsal ou replacé dans cette posilion, tend à in-

cliner la tète du côté de sa lésion ; cette inclinaison est accompagnée d'un léger

mouvement de torsion du cou avec déviation conjuguée des globes oculaires du

même côté (voy. plus haut, Apoplexie).

Pour cette raison, on dit communément que le malade regarde sa lésion.

Réflexes. — Au moment même de Tictus les réflexes tendineux sont quelque-

fois exagérés. Ils le sont toujours, autant qu'on en peut juger d'après les

cas assez rares où le médecin arrive à temps, lorsque la lésion est une hémor-

ragie inlra-ventriculaire ou immédiatement sous-corticale. Peu d'instants après

l'attaque ils sont abolis, et il en est de même, en tout cas, des réflexes cutanés

(exception laite pour le signe de Babinski). Les pupilles momentanément

contractées se redilatent peu à peu.

Les réflexes du visage et les actes automatiques de la physionomie provo-

ques par les stimulations énergiques, spécialement par les appels à haute voix,

sont totalement supprimés. La perte de connaissance est complète.

C'est cependant par le réveil de la sensibilité générale et de la conscience

que l'état d'ictus apoplectique se transforme insensiblement en état de coma

vigil.

Période de réparation progressive. — Peu à peu le malade sort de sa torpeur.

Il sent vaguement les piqûres, les pincements, toujours plus nettement du côté

sain; la douleur inconsciente se manifeste d'abord par des mouvements de

retraite; la douleur perçue se reconnaît à des mouvements combinés de

défense, exécutés par le bras ou la jambe non paralysés. L'expression verbale

consiste d'abord en grognements caractéi'isfiques, où l'on devine Y intonal ion de

phrases encore inarticulées. Le jeu de la physionomie devient de plus en plus

apparent, et déjà l'on constate la déviation des traits du visage du côté sain

L'hémiplégie faciale se révèle par le fait du retour des mouvements. La respi-

ration encore profonde et bruyante enfle la cavité buccale du côté de la

paralysie ; l'air s'échappe par la commissure de ce côté, où le buccinateur flotte

sans tonicité : on dit que le malade fume la pipe.

La face est le plus souvent rouge, vultueuse, avec une élévation progressive-

ment notable de la température du côté paralysé. La même rougeur avec liémi-

tUerrnie (Vanlair) existe sur les deux membres.

Les battements cardiaques perdent momentanément de leur intensité. La
température rectale ne dépasse guère 58 degrés.

A mesure que les heures ou les jours s'écoulent, la localisation de l'hémi-

plégie apparaît avec plus de netteté, et en même temps réapparaissent les

réflexes cutanés et tendineux. Les réflexes crémastérien, abdominal, fessier se-

raient encore quelque temps abolis.

Troubles de motilité. — En règle générale, la paralysie est toujours plus pro-

noncée au membre supérieur qu'au membre inférieur. La paralysie faciale est

tantôt très marquée, tantôt si peu évidente qu'elle passe parfois inaperçue.

Au membre supérieur, la paralysie est totale et complète : totale en ce sens

qu'elle affecte tous les muscles de ce membre
;
complète en ce sens que l'impo-

tence est absolue. Soulevé au-dessus du lit, le bras retombe inerte, de tout son

poids.

Au membre inférieur il en est de même
; cependant il n'est pas rare que,

peu de temps après l'attaque, le malade soit en état, non de le maintenir au-

dessus du plan du lit, mais de l'empêcher de retomber lourdement. Ici d'ail-
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leurs, comme en toute autre circonstance, la localisation de la lésion cen^

traie commande les symptômes, et il n'est possible d'établir aucune règlw

fixe. Ce qu'on peut dire c'est, nous le répétons à dessein, que la jambe est

ordinairement moins impuissante que le bras, et qu'elle récupère ses fonctions

la première.

Les muscles du tronc participent à l'hémiplégie (Nothnagel, Vulpian). Leur

incapacité fonctionnelle est assez difficile à déterminer, en ce sens que le patient

ne peut s'asseoir que malaisément, et que, même dans la position assise, l'impo-

tence du bras et de la jambe modifient profondément les conditions de stabilité

et de mouvement du tronc.

A la face, l'asymétrie mérite d'être examinée dans l'état de repos et dans l'état

d'activité. Au repos elle est parfois très apparente. Elle consiste dans ce fait

que la moitié inférieure du visage du côté paralysé a perdu ses rides ou ses plis

normaux et est entraînée en masse du côté sain. La moitié supérieure du visage

est relativement respectée : c'est-à-dire que les muscles frontal, sourciller, orbi-

culaire des paupières sont peu touchés. Comparativement à ce qu on observe

dans les paralysies faciales périphériques, le clignement s'effectue presque nor-

malement ou seulement avec un très léger retard du côté paralysé: il n'existe

ni renversement palpébral, ni à plus forte raison épiphora. Les plis du front

subsistent ou ne sont que très superficiellement effacés.

L'hémiplégie faciale est donc avant tout une paralysie de la partie inférieure

de la face, ou, comme on dit couramment, une paralysie du facial inférieur,

sans qu'il existe une distribution périphérique ou un trajet central spéciaux

pour ce qu'on appelle arbitrairement le nerf facial inférieur. Si cette dénomi-

nation est justifiée dans une certaine mesure, c'est parce que les lésions du

noyau du facial au niveau de l'origine réelle de la sixième paire produisent,

dans certains cas, une paralysie d'une moitié supérieure de la face et une

paralysie de l'abducteur correspondant (Mendel). Or, dans l'hémiplégie faciale

d'origine hémisphérique on ne voit jamais s'associer ces deux troubles. Excep-

tionnellement on constate une paresse de l'abducteur, mais sans paralysie véri-

table.

A l'état d'activité, le visage de l'hémiplégique est tout à fait caractéristique.

Les mouvements volontaires, les grimaces surtout exagèrent l'asymétrie. On
voit alors que le sillon naso-labial est effacé, que la narine est abaissée et plus

étroite
;
lorsqu'on fait siffler le malade, la commissure labiale tombe en s'amin-

cissant, tandis que l'autre commissure, celle du côté sain, s'entr'ouvre et se

relève. De là, cette forme de l'orifice buccal en point d'exclamation (Charcot)

qui permet souvent de localiser à première vue une lésion d'hémisphère.

Dans les mouvements purement automatiques, comme le rire ou les pleurs,

bien plus spontanés que les mouvements qui accompagnent la parole, l'asymé-

trie disparaît quelquefois totalement. Il n'est donc pas toujours vrai de dire que

le malade ne rit ou ne pleure que d'un côté. Lorsque Vasymétrie disparaît ou

diminue dans les mouvements automatiques, il est à peu près certain que les

noyaux opto-striés sont respectés. Lorsque dans les mêmes mouvements elle s'exa-

gère, il est fort pirobable que la lésion a détruit en partie ces centres.

La langue est déviée en masse vers le côté paralysé, mais la pointe s'incurve

du côté opposé, comme dans l'hémiplégie par thrombose.

Le voile du palais tombe et se dévie légèrement du côté sain. Rarement la

voie est nasillarde.
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Le» troubles de la parole d'ailleurs se réduisent à l'embarras de rarliculation

des mots, qui résulte de l'asymétrie relative du tonus musculaire dans les

organes phonateurs. Presque jamais en effet l'hémorragie cérébrale ne donne

lieu à l'aphasie; à peu près seule, l'aphasie motrice sous-corticale existe, du fait

de la destruction des fibres de projection. C'est à cette forme spéciale, sous-

corticale, qu'on a donné improprement le nom d'aphasie ataxique ; le quali-

ficatif ataxifjue ne s'applique qu'au défaut de coordination des commandements

moteurs partis de l'écorce, mais non à une incorrection des soiivenirx moteurs

dans l'écorce elle-même.

Les aphasies sensorielles sont peut-être encore plus rares.

L'anesthésie absolue, constatée au moment de l'ictus, est presque toujours

transitoire. Dans la période de réparation progressive elle s'atténue prompte-

ment.

Quelque temps encore après que le malade a repris conscience de lui-même,

la paralysie des muscles viscéraux peut persister : tantôt c'est une rétention

d'urine, tantôt et plus souvent c'est une incontinence. Peu à peu ces fonctions

se régularisent, mais la constipation est la règle.

Les modifications de la température centrale dont il a été question à propos

de l'apoplexie ne sont pas constantes. D'abord abaissée (Charcot), elle oscille

entre 56" et 37", et n'atteint ou ne dépasse la normale que plusieurs heures après

l'ictus.

La température locale est toujours plus élevée du côté paralysé. La différence

en faveur des membres inertes est en moyenne d'un demi-degré ou de deux tiers

de degré. Elle coïncide avec une vascularisation cutanée plus apparente, une
rougeur cyanique, un œdème quelquefois très marqué.

Le plus ordinairement l'œdème est associé à une hyperesthésie profonde et

diffuse; mais il n'existe pas de corrélation constante entre les deux phéno-

mènes ; il y en a une beaucoup plus évidente entre la température et Vappari-

tion de l'œdème. Lorsque l'œdème a déjà plusieurs jours de date, on peut noter, au

contraire, un léger refroidissement du côté paralysé. Lorsque à un moment
donné les membres paralysés ont commencé à se refroidir, il est rare que leur

température remonte au degré normal. La plupart des vieux hémiplégiques

sont très sensibles au froid extérieur.

Les troubles de la nutrition locale, précoces ou tardifs, sont ceux qui ont été

étudiés à propos de l'apoplexie et de l'hémiplégie en général. Ils semblent plus

prononcés à la suite de l'hémorragie qu'à la suite du ramollissement céré-

bral, en particulier les érythèmes, les éruptions huileuses et le décubitus aigu.

Les troubles de la nutrition générale sont moins constants c[ue les troubles de

la nutrition locale. Ils présentent aussi plus de difficultés d'interprétation.

\Jamaigrissement pur et simple, par exemple, ne peut pas être attribué à une
insuffisance de l'alimentation, car il se produit quelquefois chez des apoplec-

tiques qui mangent abondamment et même avec gloutonnerie. "L'obésité et la

pohjsarcie ne sont pas rares. Ici l'immobilité paraît exercer une influence.

L'apparition de la glycosurie ou de l'albuminurie est chose assez commune .

Ces deux symptômes peuvent même coexister. Leur rôle comme agents de

dénutrition n'est pas établi. Ils relèvent sans doute, l'un et Faulre, d'un défaut

de nutrition plus général, et qui trouve sa raison d'être dans la perturbation

des centres gris du plancher du quatrième ventricule. C'est à la même pertur-

bation, dont l'origine réflexe est au moins vraisemblable, qu'on doit rapporter
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une certaine tendance à Thémophilie, se traduisant par des hémorragies

gastriques (Lépine, Cliarcot) ou intestinales (Andral), comme on en voit se

produire à la suite des lésions expérimentales du pont de Varole (Brown-

Séquard).

Enfin lorsque, sans cause apparente, on assiste à une élévation brusque de

la température, il est très probable que le parenchyme cérébral subit un pro-

cessus inflammatoire. Dans ce cas l'issue esta peu près invariablement fatale.

Période dhémiplégie. — Quand la mort n'a pas lieu dans les vingt premiers

jours, on voit succéder à la période de réparation progressive la période dite

d'hémiplégie confirmée. L'infirmité est définitive, mais elle a, d'une façon irrécu-

sable, dans tous les cas d'hémorragie, une tendance marquée et constante à

l'amélioration. Cette hémiplégie est toujours spasmodique et s'annonce par

l'exagération des réflexes tendineux, très souvent aussi parla trépidation spinale

provoquée. A la même période, dont le début coïncide nettement vers le ving-

tième jour avec ces phénomènes, on constate parfois l'apparition de mouvements
choréiformes ou athétosiques : nous y reviendrons un peu plus loin. Mais dès

lors l'aspect et l'évolution de l'hémiplégie sont identiques à ceux de toute hémi-

plégie cérébrale ; c'est-à-dire que l'hémorragie ne leur imprime pas un carac-

tère qui permette de les différencier de l'hémiph^gie par thrombose. On peut

cependant affirmer que les fonctions psychiques, la mémoire en particulier, et

la disposition générale du caractère subissent une altération moins durable que

chez les sujets frappés de ramollissement cortical.

Marche, durée, terminaison de l'hémorragie cérébrale de forme commune.
— Beaucoup d'éventualités sont à envisager :

1" La mort peut être subite, absolument foudroyante; mais c'est un fait

exceptionnel. La mort foudroyante relève bien plus souvent de l'hémorragie

méningée avec inondation ventriculaire, que de l'hémorragie intra-hémisphé-

rique.

2° La mort survient fréquemment dans le coma. Tel est le cas des grandes

hémorragies sans inondation ventriculaire; le moment de la mort varie selon

la résistance du sujet, chose impossible à préciser.

5° La mort a lieu après la période de coma, avant la période de contracture

secondaire. Elle est la conséquence d'une encéphalite diffuse aiguë qui se révèle

cliniquement par l'élévation durable de la température, l'agitation, l'état spas-

modique ; la pneumonie lobulaire hypostatique est une complication très com-
mune et particulièrement favorable au développement de l'encéphalite. .

A" La pneumonie, sans encéphalite, est une cause de mort rapide, dans les

huit ou dix premiers jours qui suivent l'attaque.

5" La mort est la règle presque absolument générale à la suite du décubitus

aigu.

6" Les hémorragies viscérales sont rarement l'occasion d'accidents graves :

on a cependant signalé des cas où elles ont entraîné l'issue fatale.

1" Des apoplexies successives et en quelque sorte subintrantes, surtout lors-

qu'elles ont lieu à court intervalle, sont presque toujours mortelles.

8" Les guérisons partielles ne sont pas rares. Il faut entendre par là les amé-
liorations de l'état paralytique qui laissent au malade la possibilité de récupérer

certains mouvements d'ensemble des membres paralysés. Les mouvements des

petites extrémités sont toujours les premiers à revenir.

9° Les guérisons presque totales, déjà exceptionnelles, sont celles qui con-
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sistent dans la disparition à peu près complète de l'hémiplégie. Il s'agit, en

pareil cas, d'hémorragies delà capsule externe n'ayant exercé d'autre influence

fâcheuse qu'une compression des fibres pyramidales, et ne laissant après elles

qu'un caillot résiduel insignifiant.

10° Les guérisons totales, vraiment très rares mais réelles, font suite à la

résorption intégrale du caillot. Le diagnostic rétrospectif pourrait rester hési-

tant si l'anatomie pathologique ne venait pas, de temps à autre, démontrer la

présence d'une infiltration ocreuse lamellaire dans la l'égion de la capsule

externe, au lieu d'élection de l'hémorragie cérébrale.

Formes cliniques. — Le cas le plus ordinaire est celui que nous avons envi-

sagé. Mais dans la pratique, il ne se réalise pas toujours ; des variétés de loca-

lisation et d'étendue de l'hémorragie dépendent les formes cliniques les plus

disparates.

1" Apoplexie avec hémiplégie partielle. — Cette forme est lout à fait rare. A
l'inverse du ramollissement cortical, qui donne lieu si souvent à des monoplé-

gies, l'hémorragie cérébrale produit des hémiplégies légères, mais totales.

Cela se conçoit aisément, puisqu'une lésion en foyer, même très petite, occu-

pant la région de la capsule interne, intéresse presque toujours la totalité du

faisceau pyramidal. Si le foyer siège dans les noyaux opto-striés, il peut ^e

faire que tel ou tel groupe de fibres capsulaires soit interrompu à l'exclusion

des autres. De là une hémiplégie partielle, dont le diagnostic est forcément très

difficile.

2° Apoplexie avec hémichorée ou hémiathétose . — A la suite d'un icUis dont

l'effet immédiat est la suppression de toutes les fonctions motrices et de la con-

cience, on voit se produire, en même temps que le retour de la conscience, un

retour progressif, rapide et régulier des fonctions motrices. Il n'y a donc pas

d'hémiplégie à proprement parler ; au lieu de cela, les membres du côté opposé

à l'hémisphère lésé présentent une série de troubles spasmodiques, consistant

en des contractions incoordonnées, d'inlensité variable, s'exagérant à l'occasion

des mouvements volontaires, mais persistant même en dehors de ceux-ci. Cette

forme clinique de l'hémorragie est exceptionnelle, en ce sens qu'elle n'est jamais

pure, c'est-à-dire qu'il est presque toujours possible de constater une certaine

incapacité motrice. Lorsque l'incoordination hémichoréique ou hémiathétosique

est indépendante de tout phénomène paralytique, on peut admettre que le

faisceau pyramidal dans la capsule est irrité, comprimé ou dissocié par la

collection sanguine, mais non interrompu dans la continuité de ses fibres(').

L'apoplexie avec hémichorée ou hémiathétose est donc le fait des hémorra-

gies interstitielles de la couche optique ou de la partie postérieure du putamen.

Il est encore assez fréquent d'assister au développement de ces troubles, six

semaines environ après l'attaque, par conséquent vers l'époque où la paralysie

devrait devenir évidente, s'il s'agissait d'une hémorragie intra-capmtlaire.

L'hémorragie extra-capsulaire de l'hémichorée et de I hémiathétose évolue

d'ailleurs, au point de vue clinique, comme l'hémorragie classique. Avec la

régression du caillot, l'hémichorée on l'hémiathétose s'amendent. Lorsque le

foyer est tellement voisin du faisceau capsulaire cjue l'irritation de celui-ci

devient permanente, l'hémichorée ou l'hémiathétose persiste; l'hémichorée sur-

(') Chakcot. Lerona du mardi, L. I, p. 070, cL Stepiian di-; Z.vandan. Revue de méd., 18S7,

n» 3, p. 205.
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tout. Ces troubles moteurs, du reste, ne diffèrent en rien, dans I héniorragie

cérébrale, de ce qu'ils sont dans le ramollissement; et l étude en a déjà été faite

d'une façon suffisante pour qu'il soit inutile d'y insister à nouveau.
5° Apoplexie avec hémiplégie et hémianestliésie. — Cette variété clinique n'est

pas très commune; elle est cependant d'un haut intérêt pratique, attendu que

la question du diagnostic topographique est ici particulièrement difficile à

résoudre. Complète ou incomplète, totale ou partielle, l'hémiplégie motrice

peut se compliquer d'hémianeslhésie. L'insensibilité est répartie très exacte-

ment sur la moitié du corps paralysée; elle est un phénomène de même date et

de même provenance que la paralysie elle-même: elle est quelquefois si pro-

noncée qu'on peut enfoncer des épingles dans la profondeur de la peau sans

provoquer la moindre souifrance.

¥ Apoplexie avec hémianestliésie et Itémichorée.

5° Apoplexie avec hémianesthésie et paralysie faciale. — Cette variété ainsi

que la précédente ont déjà été étudiées au chapitre hémiplégie.

6" Apoplexie avec hémianesthésie et apJiasie. — L'aphasie figure encore plus

rarement que la paralysie faciale dans l'histoire de l'hémorragie cérébrale,

surtout à l'état de symptôme isolé. Le caillot situé, par exemple, dans le noyau
lenticulaire gauche se fraie un passage à travers les fibres du segment antérieur

de la capsule, juste au-devant du genou. Les fibres qui vont de l'écorce aux

appareils moteurs de la phonation et de l'articulation sont interrompues. 11

s'ensuit non pas une aphasie vraie, mais ce qu'on pourrait mieux appeler une

logoplégie. L'absence possible de la paralysie faciale (malgré le voisinage du
faisceau du facial) justifie l'hypothèse qu'une catégorie de fibres capsulaires est

affectée à la fonction du langage articulé (faisceau de l'aphasie).

A ces variétés cliniques de l'hémorragie cérébrale on en pourrait ajouter

plusieurs autres encore, si l'on voulait passer en revue toutes les combinaisons

de symptômes auxquelles peut donner lieu la situation du foyer. Il suffit d'avoir

signalé celles qui précèdent; elles sont de beaucoup les plus importantes,

puisqu'elles sont toutes sous la dépendance de Vartère de riiémorragie cérébrale

ou de ses branches.

Diagnostic. — Très souvent le diagnostic de l'hémorragie cérébrale se pré-

sente comme un des problèmes de clinique les plus difficiles à résoudre. Il est

même, dans certains cas, insoluble. Tout récemment ce problème vient d'être

facilité, dans certains cas, par l'examen du liquide céphalo-rachidien qui peut

prendre un aspect rouge ou ambré {chromodiagnostic). Bard, Talamon, Achard

et Lœper, Sicard, Widal et Lesourd ont rapporté des faits de ce genre. Mais

cette coloration peut se rencontrer dans toute hémorragie encéphalique, quelle

que soit sa cause. On s'est demandé, lorsque le liquide est franchement rouge,

s'il ne vient pas d'une blessure faite par l'aiguille. Tuffier et Milian déclarent

que si le liquide vient d'une hémorragie spontanée du névraxe il a une teinte

uniforme, recueilli dans trois tubes successifs au cours de la même ponction ;

de plus, ajoutent-ils, le sang ne se coagule pas. Le premier de ces caractères ne

serait pas constant (Widal) (').

L'aspect rouge ou ambré du liquide céphalo-rachidien peut se rencontrer dans

toute hémorragie cérébrale ou méningée (sous-dure-mérienne). II signifie sim-

(') Widal. Le diagnostic de l'iiémorragie méningée. Presse méd., 1903.
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plemont hémorragie du névraxe. Il permet peut-èlre, semble-t-il, de rejeter

l'hémorragie siis-dure-mérienne. Tout au moins, dans les cas publiés jusqu'ici

d'hématome sus-dure-mérieii (Sicard et Monod), de pachymëningite hémor-

ragique (Chauffard et Froin), le liquide céphalo-rachidien examiné ne conte-

nait pas d'éléments figurés du sang.

Bref, l'existence d'un chromodiagnostic positif signifie hémorragie sous-dure-

méricnne (cérébrale ovi méningée). Son absence ne veut pas dire qu'il n'existe

pas d'hémorragie, car le chromodiagnostic n'a de valeur que s'il est positif.

1* Au moment de Vattaque, ou peu d'instants après l'ictus, alors que le sujet

est encore en état d'apoplexie, la première question qui se pose est de savoir

s'il s'agit d'une lésion cérébrale ou d'un trouble fonctionnel simple. La syncope

a des symptômes trop précis pour être confondue avec l'apoplexie hémorra-

gique. Eh revanche, les modifications produites dans les fonctions hémisphé-

riques par des poison-s tels que Vopium, la belladone, le chloral, Valcool, peuvent

donner le change. Le diabète, Vurémie mnl capables d'effets identiques. L'erreur

est d'autant plus difficile à éviter que l'évolution de l'urémie réalise quelquefois

au grand complet le tableau de l'apoplexie organique, jusques et y compris la

déviation conjuguée de la tête et des yeux (Nothnagel). On se souviendra cepen-

dant que dans l'apoplexie organique, la déviation faciale unilatérale, la perte

absolue de la tonicité musculaire d'une moitié du corps ou l'exagération de

cette tonicité, l'inversion du phénomène des orteils, sont presque toujours

appréciables. Les poisons ne localisent pas leur action, en général, sur un seul

hémisphère et ne produisent pas le signe de Babinski : dans les trauniatisme^

erâniem la question suivante peut se poser : Y a-t-il eu un traumatisme, cause

de commotion cérébrale et d'apoplexie, ou bien y a-t-il eu ictus apoplectique et

chute consécutive sur la région crânienne? Il est souvent difficile de répondre

de façon satisfaisante à cette question.

Lliémon-agie méningée, pendant le temps que le sujet reste en état d'apo-

plexie, ne peut être différenciée de l'hémorragie intra-cérébrale qu'à la côndi-

tion que certains phénomènes spéciaux témoignent de l'irritation ou de la para-

lysie des nerfs crâniens (strabisme, asymétrie faciale, etc.). Mais tant que dure

le coma profond avec résolution des quatre membres, le diagnostic est impos-

sible. Les convulsions précoces et bilatérales ne peuvent être que des signes de

présomption en faveur de l'hémorragie méningée.

Les congestions simples, sans foyer circonscrit, mais limitées à l'un des deux

hémisphères, ne sont pas rares. Elles sont, dans une certaine mesure, assimi-

lables aux perturbations fonctionnelles d'origine toxique. On les observe dans

des maladies déjà reconnues et qu'on sait de nature à reproduire ces troubles :

l'artériosclérose, l'hypertrophie cardiaque, la paralysie générale sont de celles

au cours desquelles la congestion cérébrale est à redouter. II est vrai qu'elles

sont, elles aussi, susceptibles de favoriser les ruptures vasculaires. Tout ce

qu'on peut dire, c'est que dans la congestion simple, la perte de connaissance

est moins complète, le stertor moins profond, le coma moins durable. La notion

d'attaques antérieures identiques à l'attaque actuelle, et n'ayant laissé après

elles aucune trace, ne suffit pas pour éliminer l'hypothèse de l'hémorragie.

Dans Vhystérie, on voit exceptionnellement se produire des ictus qui simulent

l'apoplexie organique ('). Ici, l'âge, les anamnestiques, les conditions spéciales,

(') CiiARCOT. Lerons du mardi, l. I, p. .jOi, et Roucy. De rapoplexie hyslrrique. Thèse de
Paris.
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physiques ou psychiques, dans lesquelles se Irouve le sujet au moment de

l'attaque, l'absence du phénomène des orteils permettent de trancher la diffi-

culté. Plus lard, pendant la période paralytique, cette dirHculté peut être beau-

coup plus grande. L'analyse des symptômes en pareil cas ne saurait être trop

délicate.

Dans Yépilejjsie, si on n'a pas de renseiLçnements sur les antécédents, l'erreur

est possible, car les convulsions et le coma font parfois partie du lableau de

l'hémorragie cérébrale.

2» Apfès rattaque, c'est-à-dire quelques heures et, à plus forte raison, quel-

ques jours après l'apoplexie, si les phénomènes initiaux persistent, il est bien

rare qu'on ne soit pas édifié sur l'existence d'une lésion organique. Alors il

s'agit de décider si la lésion supposée est une hémorragie ou un romoUisse-

ment.

Chez un sujet âgé de plus de 40 ans et n'ayant eu ni la syphilis ni un riiu-

matisme cardiaque, il y a beaucoup plus de probabilités en faveur de l'hé-

morragie qu'en faveur du ramollissement. D une façon générale, el toutes

choses égales d'ailleurs, les probabilités - en faveur du ramollissement sont

d'autant plus grandes que le sujet est plus jeune ; cela n'implique pas qu'elles

soient d'autant plus grandes, en faveur de l'hémorragie, que le sujet est plus

âgé, attendu que l'artérite oblitérante est, chez les vieillards, à peu près aussi

fréquente que l'anévrisme miliaire. Pour ces raisons, lorsqu'elle survient chez

un homme entre deux âges ou chez le vieillard, jusqu'à 80 ans, l'apoplexie ne

peut être rapportée sûrement à l'hémorragie que dans un tiers des cas envi-

ron (Gowers). Par contre, à partir de 80 ans, l'hémorragie devient beaucoup

plus rare que la thrombose.

Ces données n'aboutissent, somme toute, c^u'à des vraisemblances. Il faut

serrer la question de plus près. Un élément de diagnostic fondamental est

fourni par Vétat de rappareil circulatoire. Les contractions cardiaques fortes,

plutôt rapides, surtout lorsqu'on entend un bruit de galop, l'ampleur et la force

du pouls plaident en faveur de l'hémorragie. LeSi contractions faibles, sourdes,

en l'absence des bruits morbides orificiels, la mollesse du pouls, la dureté athé-

romateuse de l'artère font plutôt supposer la thrombose. Il ne faut pas oublier

toutefois que l'apoplexie peut par elle-même expliquer un certain ralentissement

cardiaque, qu'on observe aussi fréquemment dans l'hémorragie que dans la

thrombose.

La température, nous l'avons déjà dit, s'abaisse dans le cas d'hémorragie,

et s'élève dans le cas de ramollissement, au moment même de l'attaque et dans

les premières heures; les renseignements qu'on en voudrait tirer ultérieurement

sont non avenus.

En ce qui concerne les phénomènes moteurs, on se souviendra que les convul-

sions unilatérales généralisées d'emblée appartiennent le plus souvent à l'hémor-

ragie, et les convulsions unilatérales partielles au ramollissement.

Dans certaines conditions relativement fréquentes, le diagnostic est facilité

parla distribution des phénomènes paralytiques. On conçoit qu'une hémorra-

gie capsulaire peu étendue produise une hémiplégie totale: la convergence des

fibres du faisceau pyramidal dans le segment postérieur de la capsule interne

explique par elle-même ce résultat. Or s'il s'agit d'une collection sanguine de

faible importance, la résorption est prompte, et, quelle que soit l'hémiplégie en

soi, la règle générale veut qu'elle s'amende assez promptement. D'ailleurs, en
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pareil cas, l'hémiplégie est tolale, mais non complète : c'est-à-dire que si

les deux membres et la moitié de la face sont paralysés, ils ne le sont pas d'une

façon absolue ; il reste encore une certaine faculté de mouvements volontaires

dans le côté du corps privé de l'innervation corticale. On peut admettre que le

faisceau capsulaire est comprimé plutôt que dilacéré. Dans le ramollissement

au contraire, dès que les phénomènes post-apoplectiques ont disparu, si I hémi-

plégie est totale, il faut bien se résoudre à supposer une lésion de la totalité

de la sphère motrice. Or, quand la sphère motrice est annihilée en masse, il

est fort rare que les phénomènes post-apoplectiques se dissipent promplement.

Presque toujours ils persistent pendant plusieurs jours et même pendant plu-

sieurs semaines. Et lorsque la période de contracture secondaire est commencée,

on constate non seulement la parfaite incapacité motrice du côté paralysé, mais

encore une forme assez bien caractérisée de débilité intellectuelle qui ne peut

pas ne pas se manifester à la suite d'un large délabrement cortical.

En revanche, quand, à la suite d'un ictus d'hémiplégie, on voit la paralysie

disparaître dans le membre supérieur, par exemple, et persister dans le membre
• inférieur, il est infiniment probable qu'on a affaire à une lésion de l'écorce

limitée au centre moteur du membre inférieur, et n'ayant produit momentané-

ment une paralysie du membre supérieur et de la face qu'en vertu des phéno-

mènes de compensation circulatoire survenus brusquement au moment même
de l'attaque.

Les indications diagnostiques qu'on peut tirer de l'état de la sensibilité sont

tantôt nettement tranchées, tantôt absolument indécises. 11 n'est pas possible

de passer ici en revue toutes les éventualilés que la clinique nous présente.

Quelques exemples suffiront à mettre en évidence les faits essentiels.

En thèse générale, nous savons que les lésions corticales destructives de la

zone motrice entraînent une diminution appréciable de la sensibilité dans les

régions paralysées. Les lésions destructives des faisceaux blanos ne produisent

généralement pas cette diminution de sensibilité. Comme les lésions corti-

cales sont le plus souvent des ramollissements, et les lésions du centre ovale

des hémorragies, on peut donc énoncer cette proposition : dans le plus grand

nombre des cas, mais non dans tous, les hémiplégies motrices accompagnées

d'une diminution unilatérale de la sensibilité générale sont le fait d'un ramol-

lissement, et les hémiplégies non accompagnées de ce trouble sont le fait d'une

hémorragie. Comme corollaire à cette règle, nous pourrions ajouter : les

hémiplégies accompagnées d'une hyperesthésie douloureuse du côté paralysé

appartiennent au ramollissement; mais l'absence de l'hyperesthésie doulou-

reuse n'implique pas qu'il s'agisse d'une hémorragie.

Enfin si l'hémiplégie motrice rétrocède peu après l'attaque, ne laissant sub-

sister qu'une hémiopie homologue, c'est au ramollissement qu'il faut songer

de préférence, quoique l'hémorragie, dans certains cas, soit capable de diviser

isolément les fibres visuelles des radiations optiques.

Nous avons dit que l'épilepsie symptomatique appartenait aux hémiplégies

dont les lésions — hémorragie ou ramollissement — intéressaient la couche

corticale superficielle ou la paroi ventriculaire. C'est Morgagni qui a le premier

signalé les convulsions dans les cas où le sang envahit la cavité arachnoï-

dienne. Si les convulsions affectent le type jacksonnien, toutes les probabilités

sont pour le ramollissement avec inflammation périphérique; si elles sont

générales d'emblée, éclamptiques, et si les troubles moteurs ne sont pas exacte-
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ment dimidiés, tout plaide en faveur de l'inondation hémorragique des ven-

tricules.

Ce qui a été dit antérieurement du diagnostic différentiel de l'hémichorée

et de riiémiathétose trouverait encore ici son application. Nous y renvoyons

le lecteur (voy. plus haut).

Les tumeurs cérébrales (latentes parfois jusqu'au jour où leur première

manifestation est une attaque apoplectique) peuvent être confondues avec l'hé-

morragie; mais, outre que ce mode de début est exceptionnel, on saura presque

toujours trouver dans les antécédents du sujet les symptômes atténués des

tumeurs en général : céphalée circonscrite, troubles de la vision, atrophie

papillaire, etc. Les ictus des tumeurs cérébrales enfin ont une durée assez

courte, et les paralysies qui leur font suite sont souvent accompagnées de

contracture précoce.

Les lésions de la protubérance (hémorragies ou tumeurs) ont parfois une

évolution très analogue à celle de l'hémorragie cérébrale : ictus initial, hémi-

plégie consécutive. Mais, dans ces cas encore, la participation des nerfs bulbo-

protubérantiels à la constitution du syndrome permet de localiser le foyer.

Pronostic. — L'hémorragie cérébrale même légère est toujours grave.

Dans les cas où la résorption du caillot permet la restitution ad integrum des

fonctions motrices ou sensitives, une nouvelle attaque esl toujours imminente,

puisque les lésions artérielles, toujours généralisées, subsistent. D'après les

statistiques de Durand-Fardel, la seconde hémorragie cérébrale se produit

entre 2 et 5 ans après la première, et entraîne souvent la mort.

Le pronostic est d'autant plus grave que l'ictus initial est plus violent et la

période comateuse plus longue. Les convulsions de cette période sont toujours

du plus fâcheux augure puisqu'elles marquent presque nécessairement l'enva-

hissement des ventricules ou de la cavité arachnoïdienne. L'absence de toute

modification des phénomènes paralytiques à la fin du premier septénaire doit

faire craindre leur persistance. L'apparition de la contracture du 20"^ au

55" jour confirme leur incurabilité. Il y a toutefois sous ce rapport des diffé-

rences notables : l'incurabilité n'exclut pas la récupération d'un grand nombre

de mouvements utiles.

Traitement. — A l'époque où l'on croyait que toute apoplexie, toute « po-

plésie » dépendait d'une congestion sanguine, on saignait pendant la phase

apoplectique, de préférence au pied, pour dériver le sang le plus loin possible

du cerveau. Il n'est guère de médecin, même aujourd'hui, qui ne cède à cette

pratique traditionnelle en appliquant des sangsues « en fontaine » aux apo-

physes mastoïdes. Potain (') recommande la saignée qui diminue, dit-il, la

tension veineuse et par là la pression sanguine intra-cérébrale.

Pour dire vrai, nous ignorons absolument quelle méthode thérapeutique gé-

nérale il convient d'appliquer. Les théoriciens qui, à l'exemple de Niemeyer,

admettent que l'hémorragie cérébrale, préparée par la fragilité et la surten-

sion des parois vasculaires, résulte immédiatement d'une anémie cérébrale pas-

sagère, protestent contre l'émission sanguine. Beaucoup de travaux, animés

(') Potain. Les émissions sanguines dans l'apoplexie cérébrale d'origine cardiaque.
Bull, mcd., 1892.
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des meilleures intentions, ont été consacrés à ce grave sujet depuis quelques

années. Aucun ne repose sur une base pathogénique suffisamment solide pour

que les conclusions en. soient considérées comme légitimement applicables.

La sagesse est de s'abstenir dans tous les cas où une intervention énergique

pourrait produire des effets inverses de ceux que la théorie prophétise.

Les exemples ne manquent pas où la saignée, loin de décongestionner l'en-

céphale, a été suivie d'une aggravation des symptômes.

Coïncidence ou conséquence, on ne saurait dire. Donc, si l'émission san-

guine semble indiquée chez les apoplectiques pléthoriques, à la face vultueuse,

au cœur vibrant et impulsif, on ne doit jamais y recourir systématiquement

sous prétexte qu'on croit avoir affaire à une hémorragie cérébrale.

« L'expectation armée » est la seule attitude qui convienne. « La principale

chose, dit Huglings Jackson, est de laisser le malade tranquille. » Favoriser

les fonctions viscérales, éviter la constipation et la rétention d'urine, activer

même le jeu du myocarde si l'on constate sa défaillance, entretenir la nutrition,

éviter les accidents locaux du décubitus, voilà le programme déjà bien chargé

qu'il faut se résigner à remplir. La lésion est un fait acquis contre lequel toute

action médicale est impuissante. L'application permanente de la vessie de

glace sur la tête, du côté où l'on suppose que l'hémorragie a eu lieu, paraît

agir utilement dans les cas où les gémissements du patient expriment une dou-

leur qu'il ne sait pas dire. C'est en tout cas un moyen inoffensif et qui, peut-

être, prévient dans une certaine mesure la congestion inflammatoire au poui'-

tour du foyer.

Une seule ressource, et celle-là bien discutable jusqu'à plus ample informé,

consisterait à évacuer la collection hémorragique par la trépanation et la

ponction. « Le succès fut toujours un enfant de l'audace »
; telle est la devise

que semble vouloir s'approprier la chirurgie contemporaine. Mais ce chapitre

de thérapeutique est à peine ouvert. Il serait prématuré de lui donner plus de

place que n'en comportent quelques observations par trop insuffisantes.

Si le traitement électrothérapique, appliqué avec les plus grands ménage-
ments, immédiatement après l'attaque, produit parfois des résultats assez

heureux (de Renzi), il faut se garder d'en généraliser l'emploi : lorsqu'on

soupçonne la moindre tendance à l'état spasmodique, il peut avoir des effets

désastreux, en provoquant des contractures toniques généralisées.

Dans la période de l'hémiplégie acquise, l'intervention médicale n'a pas d'au-

Ires indications que celles de l'hémiplégie cérébrale en général. Mais c'est à

la prédisposition diathésique d'où dépend l'hémorragie qu'on doit surtout

s'attaquer : la goutte, l'artério-sclérose, le saturnisme, sans oublier l'hypertro-

phie et,la suractivité du cœur, qui sont de moitié dans la pathogénie immédiate

du raptus sanguin.

TRAITÉ DE MÉDECINE, '2' éclil. — IX. 17
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CHAPITRE XI

ENCÉPHALITE AIGUË ET ABCÈS DU CERVEAU

Uencéphalite aiguë primitive n est presque jamais qu'une affeclion circonscrite,

subordonnée à des phénomènes inflammatoires accidentels et locaux, avec une

tendance marquée à la suppuration. Il n'existe pas, en d'autres termes, une

encéphalite aiguë totale d'emblée; et, comme la terminaison par abcès des encé-

phalites circonscrites est la règle générale, l'histoire de l'encéphalite aiguë se

confond avec celle des abcès du cerveau (').

L'encéphalite primitive aiguë, décrite par Strtïmpell en tant que phlegmasie

capable d'entraîner la mort sans abcédation, est une rareté pathologique: les

deux cas rapportés par ce distingué observateur sont exceptionnels (-), et, comme
la maladie qu'il a étudiée aboutit en général à la sclérose cérébrale, nous la

distrairons provisoirement du chapitre de l'encéphalite aiguë.

Étiologie. — L'encéphalite aiguë spontanée, pvotopathique, n'existe pas. Et

si quelques faits ont permis de supposer qu'elle existait, tout démontre que,

même dans ces cas, une inflamniation préalable des méninges doit être con-

sidérée, comme en étant, la plupart du temps, le point de départ. Les méningites

aiguës spontanées sont elles-mêmes fort douteuses : les deux causes princi-

pales auxquelles on les attribue sont l'insolation et l'alcoolisme. Ce sont aussi les

causes banales qui passent pour capables de produire les encéphalites aiguës

spontanées.

Les encéphalites trauma tiques ou chirurgicales sont les plus communes et

les mieux étudiées. Elles ne rentrent pas dans notre programme. Mais c'est

grâce à elles que nous connaissons la pathologie des formes médicales.

Celles-ci, d'ailleurs, sont toujours secondaires, soit à un état infectieux aigu,

soit à une affection chronique ignorée, méconnue ou négligée du crâne et des

méninges.

Les états infectieux ne méritent qu'une énumération : la septicémie, la pyo-

hémie, l'ostéomyélite, le phlegmon diffus, la tuberculose aiguë, les pneumonies

suppuratives, les endocardites végétantes, la bronchectasie fétide (Biermer,

Hanot et Boix), telles sont les maladies chirurgicales ou médicales au cours

ou au déclin desquelles les symptômes d'encéphalite se déclarent le plus sou-

vent. Il ne manque pas d'observations où un abcès du cerveau s'est développé

avec une rapidité telle que les symptômes de l'infection initiale avaient pu

être méconnus. Lorsqu'on se trouve en présence de cas semblables, il n'est pas

d'organe dont on ne doive faire minutieusement l'inventaire. Les autopsies

complètes démontrent alors que le point de départ de la suppuration cérébrale

est tantôt une adénite chronique, un abcès vertébral, une métrite, une appen-

dicite, toutes causes plus ou moins capables d'engendrer la pyohémie.

(') Hayem. Thèse de Paris, 1868.

(^) Strumpell. Deutsch. Arch. f. klin. MecL, Bd. XLVII.
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Et tout d'abord, il faut faire remarquer que si l'abcès du cerveau est parfois

une complication isolée et imprévue de ces atï'ections, il est beaucoup plus fré-

quent de le voir se manifester à la suite d'une maladie aiguë. Mais de tous les

états morbides qui peuvent être l'occasion de l'encéphalite suppui'ative, les

plus constants sont ceux qui consistent en une lésion aiguë, subaiguë ou chro-

nique de la boîte crânienne. La carie du rocher et des sinus frontaux, les

lésions de la voûte ou du plancher de l'orbite occupent le premier rang.

Avec ou sans méningite, l'abcès cérébral est donc presque toujours un épi-

phénomène et son développement est lié à une infection préalable. Celle-ci peut

être circonscrite et suffire cependant pour provoquer l'abcédation. En d'autres

termes, la pyohémie n'est pas nécessaire. Tel est le cas de l'encéphalite aiguë

suppurative ou septique qui survient à la suite des bronchectasies fétides.

Cette question présente un intérêt clinique de premier ordre et qui justifie les

études qu'on lui a consacrées depuis quelques années.

La coïncidence des abcès du cerveau avec la bronchite chronique est loin

d'être rare. Signalée par Abercrombie, elle n'a été mise en lumière que par

Virchow (J85r>), qui vit en elle une démonstration nouvelle de la migration

embolique. L'hypothèse était prématurée, puisqu'il n'était pas encore question

d'embolies microbiennes.

C'est au professeur Biermer et à son élève Meyer (1807) qu'appartient le

mérite d'avoir reconnu le rôle important que jouent les affections chroniques

du poumon dans l'étiologie des abcès cérébraux. Après la thèse de Meyer, les

cas se multiplièrent : ceux de Gull et Sutton, de Huguenin, de Reimer, de

Senator, de Nœther forment la base de ce chapitre inattendu de la pathologie

cérébrale. Ensuite parurent, en France, les thèses de Guillevic, de Stahl, de

Conchon, et un travail de Broca et Sébileau où la question est traitée avec

toutes les déductions pratiques qu'elle mérite. Toutes les suppurations et les

gangrènes pulmonaires exposent à l'abcès cérébral, surtout lorsque l'expec-

toration est fétide. La pneumonie, la pleurésie, la phtisie n'exercent la même
influence qu'à la condition que la putridité s'y ajoute. Il est bien permis aujour-

d'hui de considérer comme certain que la collection céi'ébrale se forme à la

sviite de la pénétration des micro-organismes dans les voies sanguines au niveau

des foyers pulmonaires. Mais on n'est guère autorisé à donner la plus timide

explication de la formation de ces abcès dans l'hémisphère, en dehors des cas

où la pyohémie est certaine. Pourquoi la susceptibilité spéciale du cerveau?

On l'ignore.

Entre toutes les causes de l'encéphalite suppurée, pour en venir au cas le

plus ordinaire, on peut dire que la plus importante,— et de beaucoup, — c'est

la s^ippuration otique. Celle-ci, quelle que soit sa cause, tiendrait sous sa dé-

pendance le quart des cas des abcès cérébraux selon Lebert, le tiers selon

Reynold, Bail et Krishaber, la moitié selon Thomas Barr (^). Il est, en outre

bien certain que l'origine otique des abcès cérébraux existe fort souvent sans

qu'on s'en doute; on ne la constate qu'à l'autopsie. Lucien Picqué et Ch. Fé-

vrier vont même jusqu'à admettre que />/us de la, moitié des abcès intra-

crâniens relèvent de cette origine.

Les affections chroniques de l'oreille sont le point de départ de l'abcès céré-

bral, bien plus souvent "que les affections aiguës (dans la proportion de 6 à J

,

f) Thomas Bahr. Dritisli med. Journal, 1887, p. 72.j.
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Janseiî) ('). Dans la majorité des cas, la lésion auriculaire remonte à plusieurs

années, 5 ans, 8 ans, 12 ans, 17 ans et même 2o ans; les adultes fournissent

une proportion supérieure à celle des enfants, et l'affection paraît plus fré-

quente chez l'homme que chez la femme.

Picqué et Février, dans leur excellent travail (-), divisent les abcès cérébraux

consécutifs aux otites suppurées en deux catégories : les extra -dure-méricm,

et les cérébraux proprement dits. Pour les uns comme pour les autres, il peut

exister une fistule osseuse mettant en communication l'oreille interne et la

cavité crânienne. La formation de ce pertuis résulte d'un processus d'ostéite,

la plupart du temps chronique, insensible, sans réaction locale ou générale :

de là, l'insidiosité des accidents cérébraux. Mais parfois la collection encépha-

lique est indépendante de toute anastomose tîstuleuse directe entre l'appareil

auditif et la cavité du crâne. Des faits bien observés de Toynbee, Kipp, Zaufal

le démontrent. On a même vu l'abcès cérébral se développer dans l'hémisphère

du côté opposé à la lésion de l'oreille. Il faut alors admettre, avec Picqué et Fé-

vrier, que l'encéphalite suppurative, circonscrite ou disséminée, résulte d'une

phlegmasie de voisinage, dont le foyer initial occupe les loges pétreuses décrites

par Ricard et qui sont si souvent le point de départ d'une mastoïdite infectieuse.

La production du pus, en toute circonstance, est presque simultanée dans la

caisse et dans l'encéphale. L'écoulement par l'oreille coïncide si fréquemment

avec les accidents nerveux, que les anciens auteurs l'appelaient olorrhée céré-

brale. Cette désignation est mauvaise, puisqu'elle consacre une inexactitude;

d'autant plus que, chez certains sujets, il paraît suffisamment prouvé que la

distension de la muqueuse auditive s'oppose à toute élimination de liquide

vers l'extérieur et force le pus à se frayer un passage dans une autre direction.

L'abcès cérébral, en pareil cas, est manifestement la conséquence du catarrhe

suppuratif de la caisse.

Il resterait à mentionner une circonstance étiologique sur laquelle Ballet a

appelé l'attention, mais dont le rôle est singulièrement obscur. Les abcès du

cerveau dits « spontanés » présenteraient une fréquence relative chez les sujets

porteurs d'une malformation cardiaque congénitale, avec ou sans cyanose....

Encore faut-il que cette malformation entraîne une grave perturbation dans la

circulation inter-auriculo-ventriculaire. Parmi les lésions observées figurent le

plus souvent les communications du cœur gauche avec le cœur droit. Ballet a

signalé le fait et s'est prudemment abstenu de toute théorie pathogénique.

Nous serions tenté de l'imiter et de nous en tenir là, si quelques faits ne nous

semblaient de nature à risquer unQ§hypothèse. On verra dans un instant que la

tuberculose aiguë, granulique, présente exceptionnellement comme complica-

tion ultime l'encéphalite suppurée. Or, la granulie est un mode de terminaison

assez commun de la cyanose par malformation cardiaque. De nouvelles obser-

vations soigneusement recueillies permettront seules de conclure .si l'abcès

cérébral coïncide, chez les malades atteints de cyanose chronique, avec une

tuberculose miliaii^e aiguë, maladie infectieuse, qui bien souvent, même à

l'autopsie, peut passer inaperçue si l'on se contente d'un examen superficiel.

Les suppurations cérébrales sont dues au streptocoque, au staphylocoque,

au pneumocoque, au bacille de Friedlander, au bacille pyocyanique (Martha) (^);

(') Jansen. Derliner klin. Woclienficlirift, 189L n° 49.

(^) Picqué et Février. Ann. des maladies de l'oreille, 1892. n" 12.

(') M.XRTiiA. Des microbes de l'oreille. Steinheil, Paris, 1893.
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Kanthack cite également l'influence de bacilles saprogènes ('). Mais c'esl le

streptocoque qui joue le principal rôle; il exercerait vme action destructive sur

le système osseux (Moos) et, charrié par les leucocytes, seraitl'agent direct de la

thrombo-phlébite. On a dans quelques cas noté l'absence de germes pathogènes,

non que la suppuration ne fût d'origine microbienne, mais parce que les

microbes avaient disparu au moment de l'examen.

Une variété rare mais bien intéressante de l'abcès cérébral est celle où la

suppuration semble avoir pour unique agent ^provocateur le bacille de Koch.

La première observation est de Frœnkel (-), la seconde de Rendu et Boul-

loche p). Dans ces cas, le pus franchement phlegmoneux se collecte au centre

de l'hémisphère, soit en pleine substance blanche, soit en pleine substance

grise, mais sans qu'il existe nécessairement une méningite suppurée préalable

ou concomitante. Ces faits qui appartiennent à l'histoire de la granulie, dont ils

ne sont que le dernier épisode, ont d'abord paru si extraordinaires, qu'on s'est

demandé si le liquide épais, crémeux, verdâtre de l'abcès était bien réellement

du pus; en d'autres termes, s'il ne s'agissait pas d'une forme de dégénéres-

cence aiguë de la pulpe cérébrale. Le doute n'est pas possible. C'est une suppu-

ration franche que le bacille tuberculeux détermine, et, chose remarquable, on

ne trouve à l'examen microscopique que le seul bacille tuberculeux; aucun

autre n'intervient pour la mise en train du processus suppuratif. Les observa-

tions de Frœnkel, de Rendu et Boulloche ont été des premières à établir : « que,

sans intervention d'aucun autre microbe, le bacille de Koch est susceptible de

déterminer une suppuration franchement phlegmoneuse, au lieu des exsudais

caséeux qui se rencontrent dans la plupart des cas de tuberculose cérébrale ('^) ».

Toute suppuration cérébrale nécessite donc, en résumé, l'intervention

d'agents microbiens. La porte d'entrée de ces microbes est variable. Tantôt le

foyer initial siège au niveau des os du crâne : fractures de la base ou de la

voûte, traumatismes, plaies par armes à feu, etc., otites chroniques, mastoï-

dites, affections naso-ethmoïdales, suppuration des sinus, fui'oncles, anthrax,

érysipèle de la face. Le plus commun de ces foyers initiaux est sans contredit

l'otite, complication fréquente de la tuberculose et des maladies infectieuses

(grippe, pneumonie). Tantôt le foyer initial est situé loin du cerveau et n'est

autre chose qu'une bronchite purulente, une caverne tuberculeuse, une dila-

tation bronchique, une pleurésie purulente, une endocardite infectieuse, une

cystite, une ostéomyélite, une phlébite des membres, etc. Tandis que dans le

premier cas il s'agissait le plus souvent de propagation par phlébite des sinus,

il s'agit ici exclusivement de migration microbienne par la Aoie artérielle.

Il convient enfin de faire une place à part aux abcès cérébraux, qui suivent

une infection générale comme la fièvre typhoïde, la variole, la scarlatine, la

tuberculose aiguë, l'actinomycose, etc., sans parler de la pyohémie à suppura-

tions midtiples.

Anatomie pathologique. — Siège et nombre. — Dans les deux tiers des cas

l'abcès occupe l'hémisphère cérébral, et dans l'autre tiers le cervelet ou le

mésocéphale. Lorsque l'inflamniation de l'oreille moyenne et de l'oreille interne

(') Kanthack. Arch. f. OtoL, IS90, p. 'Jj, cilé pnr Picoui': et FÉvniEi!. Loc. cit.

(2) DpxUsrh med., Wocli., \m. p. :>1X.

(') Soc. inéd. dex liôp., TA juillel 1891.

('*) Ihid.
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est la cause de l'abcès cérébral, celui-ci occupe le plus souvent le lobe lemporo-

sphénoïdal. Puis, viennent par ordre de fréquence décroissante les régions sui-

vantes : le centre ovale, le pont de Varole, les lobes occipitaux, les lobes parié-

taux, les lobes frontaux. Quelquefois il n'existe qu'un gros abcès. Mais il peut

y en avoir plusieurs, et cela explique, comme nous le répéterons encore, le

grand nombre des insuccès opératoires, à la suite d'une trépanation unique où

l'on croyait avoir supprimé d'un seul coup la cause de tous les accidents. Lors-

qu'il est le fait d'une suppuration pétreuse, l'abcès cérébral est très souvent

associé à un abcès pacby-méningitique (Wernicke) avec ou sans communica-

tion fistuleuse.

Dès l'ouverture de la cavité crânienne, on peut prévoir l'existence d'une

collection : la substance cérébrale est condensée à la surface, « effacée selon

l'expression consacrée ; c'est-à-dire que les scissures et les sillons sont devenus

moins visibles. La pie-mère est généralement adhérente et le liquide céphalo-

rachidien peu abondant. Souvent les ventricules sont inondés (l'inondation

ventriculaire est une cause de mort presque foudroyante).

Volume. — Le volume est très variable : la collection, parfois miliaire, est

réduite à quelques gouttes de pus; souvent elle dépasse les dimensions d'un

œuf de poule; parfois, mais beaucoup plus rarement, elle remplit la presque

totalité d'un lobe, particulièrement du lobe frontal, comme à la suite des caries

de l'ethmoïde. Les grands abcès du lobe temporal et du lobe occipital

s'observent surtout chez les sujets atteints de carie du rocher.

Pus. — La nature du pus est différente suivant les cas. On distingue en effet

trois formes principales de suppuration : Vencéphalite aiguë, indiquée par la

rougeur avec diffluence du tissu nerveux, Vinfiltralion purulente marquée par

le ramollissement de la substance cérébrale avec coloration blanc jaunâtre (les

leucocytes infiltrent le foyer) et la formation de l'abcès, cai'actérisée par la col-

lection avec enkystement du pus. Ofi ne juge guère de la quantité du pus que

dans l'abcès enkysté; tantôt jaunâtre et crémeux, tantôt vert et sanieux, il

exhale souvent une odeur fétide, repoussante, fécalo'tde (Vircliow, Watson
Cheyne), qui tient sans doute à la décomposition de la myéline. Quelquefois le

liquide est filant, muqueux, contenant des granulations de mucine inatta-

quables par l'acide acétique et semblable à des crachats muqueux (Cornil).

Il n'est pas rare de trouver à l'autopsie une participation des méninges, des

ecchymoses ou des hémorragies spécialement dans les abcès d'origine trau-

matique.

Parois. — La plupart des abcès profonds sont limités par une sorte de

membrane qui les enkyste et retarde peut-être le moment de leur rupture

(Gérard Marchant). L'enkystement commencerait du treizième au vingt-

troisième jour (Stahl) ('). Cette membrane formée du tissu névroglique sclérosé

enveloppe généralement un pus bien lié. Lorsqu'elle n'existe pas, on trouve

des prolongements en fusées, de telle sorte que la pulpe environnant le foyer

principal est disséquée ou déchiquetée. Le pus, en pareil cas, est mal lié, pu-

tride et renferme en abondance des cristaux de cholestérine. Au delà des

limites de l'abcès proprement dit et de sa membrane, — si elle existe, — on

voit une zone de ramollissement jaune plus ou moms épaisse, où le microscope

décèle une profusion de corps granuleux.

(') Thèse de Nancy, 1882.
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La structure Jiistologiqicedela paroi a été étudiée par Klippel ('), qui distingue

plusieurs couches successives : « Au niveau de la membrane en contact avec le

pus, on trouve une couche irrégulière, granuleuse, formée de cellules rondes en

dégénérescence. Plus en dedans les lésions sont caractérisées par une inflam-

mation avec diapédèse, mais surtout par d'énormes lacs sanguins qui, à Fœil nu,

semblaient être des foyers d'hémorragies, mais qui sont en réalité des veinules

enflammées et considérablement dilatées. Dans une troisième zone, l'inflamma-

tion se poursuit, caractérisée surtout par la diapédèse autour des arlérioles

gorgées de sang. Dans quelques vaisseaux dont les parois sont remplies de

globules blancs, on trouve des thromboses, contenant à leur centre des amas de

leucocytes. Enfin une dernière zone nous montre des éléments nerveux plus ou

moins altérés, au milieu desquels on trouve des cellules fusiformes en voie de

formation. Celles-ci, disséminées entre les tubes nerveux, sont assez régulière-

ment disposées et parallèles les unes aux autres, suivant leurs axes longitudi-

naux. »

Symptômes. — La localisation ici ne domine pas la scène, et il est facile de

comprendre que les phénomènes d'irritation de la substance cérébrale, qui jettent

la perturbation dans des régions même éloignées du foyer principal, empêchent

aussi de reconnaître les symptômes caractéristiques de toute lésion limitée.

Outre les variations cliniques qui résultent de l'irritation plus ou moins diffuse

des centres, il faut signaler encore celles qui dépendent du volume de l abcès,

de sa tension, de sa forme, de l'action qu'il exerce sur le liquide céphalo-

rachidien, sans compter les caprices de l'évolution sur lesquels on a tenté

d'établir une distinction inacceptable entre les abcès chauds et les abcès froids.

Tout cela fait qu'il est impossible d'attribuer aux abcès cérébraux vme sympto-

matologie définie.

Si l'on tient surtout compte de ce qui s'observe dans un certain nombre de

cas, où la maladie semble obéir à une règle d'évolution, il est vrai peu com-

mune, on peut diviser en trois périodes l'histoire symptomatique des abcès

cérébraux. Ici, comme dans la méningite tuberculeuse infantile qui sera étudiée

ultérieurement, on voit se succéder une phase d'excitation, une phase de rémis-

sion, une phase paralytique qui correspondent aux trois stades anatomiques

d'encéphalite aiguë, de ramollissement purulent et d'abcès proprement dit.

{" Phase (Vexcitalion. — Le début est marqué par une fièvre de moyenne in-

tensité, insidieuse, affectant parfois le rythme de l'intermittence vraie (^) sans

fréquence très exagérée du pouls (le pouls pouvant même être ralenti et en

désaccord avec la température) ; et avec cette fièvre coïncide une céphalée

cArconscrite mais inconstante, du délire et des convulsions. Ces premiers acci-

dents chez les sujets atteints d'otorrhée surviennent souvent avec la disparition

du catarrhe ("'). On sait que les céphalées en général ne sont pas accompagnées
de fièvre; la céphalée intense (;t durable chez un fébricitant, non atteint de

dothiénentérie, doit toujours faire songer à une phlegmasie encéphalique, soit

méningitique, soit cérébrale; et la localisation précise de la douleur devient

ainsi un symptôme important et vui élément de diagnostic très utile dans

(') Klippel. Article Al)cès céréljral du Truite de méd. el de tliérap. de Brouaisdel-Gilbeiît.
(2) Th. IIeyman. ZeiUrli. f. Ohrenlieilk., XXIII, Bd., 2, 3, 4 Hft.
(''j CuEYNE. Bril. med. Journ., 1'' février 1899. T. I, n" 5; et Ibid., W. Milligan et A. W.

Hare.
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l'histoire de Tencéphalite. Cette douleur dure plusieurs jours, et manifeste des

recrudescences en relation avec les poussées fébriles. Les mouvements et peut-

être plus encore le bruit l'exaspèrent; nombre de malades accusent du vertige

et la sensation d'un corps étranger dans la tête avec une singulière hyperes-

thésie faciale, de la photophobie, du myosis, des paralysies oculaires, du stra-

bisme intermittent, du trismus, de la rigidité de la nuque et du tronc. Le signe

de Kernig peut exister (Klippel) ainsi que la raie méningitique. Le délire et les

cris dits hydrencéphaliques ne sont pas rares ; en tout cas, l'insomnie avec

agitation ou anxiété est la règle. Les vomissements et la constipation ne sont

pas aussi constants que dans la méningite aiguë franche.

La durée de cette première période varie de trois ou quatre jours à huit ou

dix.

2°' Phase de rémission. — Brusquement quelquefois, peu à peu le plus sou-

vent, la période d'excitation, qu'on pourrait appeler période de céphalée cir-

conscrite avec fièvre, fait place à une phase de calme relatif. La fièvre s'apaise,

la céphalée s'atténue ou disparaît totalement. Il peut ne subsister qu'une sorte

de torpeur, de fatigue générale, d'indifférence. Il semble que tout danger soit

écarté. Cette amélioration n'est que passagère. C'est une fausse convalescence,

d'autant plus trompeuse qu'elle persiste, souvent pendant plusieurs semaines,

voire même pendant plusieurs mois, auquel cas l'amaigrissement et un véri-

table état cachectique doivent toujours laisser soupçonner que le danger reste

imminent. Subitement les accidents de la troisième phase éclatent et se dérou-

lent avec une extrême rapidité.

3" Phase paralytique. — La troisième phase débute presque toujours par un
ictus apoplectique, avec ou sans convulsions, avec ou sans contracture. A la

suite de cet ictus, deux éventualités se présentent. Ou bien le coma prolonge

l'état apoplectique, entrecoupé de crises jacksoniennes, et accompagné de

déviation conjuguée de la face et des yeux; alors le malade succombe, sans

presque avoir repris connaissance, dans un délai qui ne dépasse guère soixante

heures; ou bien, à l'ictus succède une paralysie en général spasmodique,

limitée le plus ordinairement à un côté du corps; cette hémiplégie s'installe

d'une façon qui est souvent bien caractéristique, pièce à pièce (Hirt). En même
temps réapparaît la céphalée initiale. La fièvre, qui dans ce cas s'allume promp-

tement et dès le début des phénomènes paralytiques, est beaucoup plus intense

que celle du ramollissement embolique, bien moins intense que cellp de la

méningite. Il est rare que l'hémiplégie ainsi survenue se limite à un membre
ou à la face. Si elle est incomplète, elle se traduit en tout cas par un état spas-

modique toujours très prononcé et beaucoup plus général, auquel participent

non seulement les muscles innervés par le facial inférieur, mais aussi les

muscles extrinsèques du globe oculaire. Le nystagmus, le myosis, l'inégalité

pupillaire, les anesthésies disséminées et circonscrites sont des phénomèes à peu

près constants. L'hémiopie appartient exclusivement aux abcès de la pointe

occipitale. La mort a lieu dans le délire ou dans le coma.

Il est vraiment exceptionnel que cette troisième phase ait un début lent et

progressif, et l'on s'est beaucoup demandé, sans arriver à résoudre le problème,

comment il se fait que les accidents ultimes, auxquels la mort succède à si bref

délai, éclatent avec une telle soudaineté. Il n'est pas admissible que l'abcès ne

soit pas déjà complètement formé au commencement de la phase paralytique.

S'il reste momentanément silencieux, pendant la durée de la phase de rémission.
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cela peut à la rigueur s'expliquer par raccoutumance des conducteurs nei'veux.

Mais pour concevoir Texplosion subite des spasmes et des paralysies de la fin,

il faut ou bien admettre. l'influence d'un de ces phénomènes d'inhibition qui

semblent vouloir jouer un certain rôle dans la physiologie pathologique de

l'avenir, ou bien se résigner à confesser notre ignorance, ce qui actuellement

revient à peu près au môme.
Dans quelques cas, du reste, on est en mesure de spécifier, sans erreur

possible, la condition anatomique accidentelle qui a entraîné les symptômes con-

vulsifs ou paralytiques de la dernière phase : par exemple, on peut voir l'infiltra-

tion, dans la capsule interne, d'un abcès jusqu'alors circonscrit, ou son envahis-

sement dans le ventricule latéral. Pour des faits de ce genre l'interprétation est

relativement simple; mais il s'en faut de beaucoup qu'ils représentent la majorité.

Forme latente. — Ce que nous venons de dire permet d'ouvrir un paragraphe

spécial à une forme clinique où les deux premières phases font complètement

défaut. La maladie commence par la paralysie terminale, ou, à quelques heures

près, par le coma mortel.

Si l'on ignore les circonstances écologiques, telles qu'une ancienne otite

moyenne ou une carie spécifique des sinus frontavix qui ont pu donner lieu,

chez un sujet jeune, à un ensemble symptomatique si imprévu et presque tou-

jours fatal, on ne sait à quelle lésion le faire remonter et l'autopsie seule pro-

cure la satisfaction tardive du « diagnostic ferme ».

Enfin il est même des cas où la mort survient sans symptômes. On constate

alors que l'abcès occupait soit le centre du lobe frontal, soit la partie postéro-

externe du lobe occipital. A ces localisations profondes ne correspondent pas

de symptômes appréciables lorsque les conducteurs du centre ovale ne sont

pas absolument interceptés : c'est là précisément ce qui a lieu dans l'encépha-

lite suppurée. Pour cette raison, l'abcès cérébral occupe une place importante

dans l'étiologie de la mort subite.

Forme rémittente. — Il s'agit ici d'abcès qui évoluent en deux actes, séparés

par un entr'acte plus ou moins long. Le premier acte est marqué parfois par de

la céphalée et de la fièvre, parfois par un accès de manie, d'autres fois par vm
délire aigu. Puis tout se calme et le malade semble guéri. Mais au bout de

quelques semaines, de quelques mois, d'un an môme, survient le second acte,

suivi habituellement de mort rapide.

Forme de tumeur cérébrale. — Il est des abcès cérébraux qui se comportent

comme de véritables tumeurs cérébrales dont ils présentent la symptomatologie

classique, sur laquelle il est inutile d'insister ici.

Forme d'infection générale aiguë. — Les signes cérébraux de l'abcès sont

absents pour ainsi dire; ils sont remplacés ou dominés par des symptômes
d'infection généi'ale aiguë. On conçoit que l'erreur de diagnostic soit difficile

à éviter, d'autant que l'évolution est dans ces cas exti"êmement rapide.

Diagnostic.— En dehors du traumatisme ou de toute autre influence notoi-

rement connue, le début de l'encéphalite est toujours difficile à apprécier. Les

anamnestiques ont par conséquent une valeur de premier ordre dans le

diagnostic des abcès cérébraux. Il est bien certain que l'apparition de l'aphasie

ou d'une monoplégie chez un sujet atteint d'une otite moyenne (') entraîne

(') Saenger et SiCLA, Cc-iUnilbl. f. Cltir., 1898, n° 10.
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presque nécessairement le diagnostic d'abcès cérébral. Lorsque les données

de cet ordre nous manquent, nous devons forcément nous rabattre sur les ren-

seignements plus généraux qui permettent le diagnostic par élimination.

Donc, si l'on s'est assuré qu'il n'existe aucune trace de traumatisme crânien,

aucun signe de catarrhe chronique de l'oreille, aucune lésion spécifique de

l'orbite ou des cavités profondes des fosses nasales, etc., la question se posera

de la façon suivante : Étant donné un ensemble symptomatique caractérisé par

des phénomènes douloureux, convulsifs, ou paralytiques, avec fièvre, ictus

jacksoniens, coma apoplectique, etc., quelles sont les affections cérébrales qui

peuvent lui donner naissance?

La méningite tuberculeuse infantile, dans les conditions assez spéciales d'âge

et d'hérédité morbide où elle se présente, est presque toujours facile à recon-

naître. Au contraire, la forme larvée des adultes, si bien étudiée par Chante-

messe, peut aisément donner le change. « La localisation régionale des acci-

dents, la succession des phases dynamogéniques et paralysantes des réactions

cérébrales peuvent être identiques; quand le processus atteint plus tard la mé-
ninge, la céphalée circonscrite, l'apparition de la raie méningée, du ventre en

bateau, des vomissements, des irrégularités même du pouls, complètent une

similitude trompeuse ('). » Il en est de même de ces méningites « par insolation »

auxquelles il vient d'être fait allusion et dont les exemples sont par trop excep-

tionnels pour entrer en ligne de compte. Dans ces affections, d'ailleurs, la

céphalée n'est jamais limitée avec précision.

Uhémorragie cérébrale et le ramollissement par thrombose ou embolie se

manifestent dans l'immense majorité des cas par un ictus apoplectique initial.

Si ce mode de début appartient aussi à l'abcès du cerveau, on peut considérer

comme vraisemblable qu'un sujet jeune, non syphilitique, non alcoolique, non

rhumatisant, non tuberculeux, brusquement surpris par une apoplexie accom-

pagnée de fièvre avec des phénomènes convulsifs, est plutôt sous le coup d'une

encéphalite circonscrite suppurée que d'une hémorragie capsulaire ou d'un

ramollissement cortical.

Le problème est rigoureusement le môme pour ce qui a trait au diagnostic

des tumeurs et en particulier des tumeurs ^parasitaires. Ici encore le début peut

être d'une instantanéité absolue. On tiendra compte toutefois de ce que les

ictus cérébraux par tumeurs s'accompagnent rarement de fièvre. Si, d'autre

part, dans les cas à évolution lente, les tumeurs donnent lieu à une céphalalgie

circonscrite, celle-ci s'installe en général beaucoup plus progressivement et

dure beaucoup plus longtemps. En outre, les convulsions épileptiformcs, chez

les sujets atteints de tumeurs, sont beaucoup plus fréquentes ; elles surviennent

à intervalles plus ou moins régulièrement espacés comme chez les épileptiques;

et elles l'emportent de beaucoup, comme importance, sur les phénomènes

paralytiques. Parmi ces derniers, le strabisme est chose vulgaire; il est tout à

fait exceptionnel dans l'encéphalite suppurée. Il en est de même de l'atrophie

papillaire, très commune dans les tumeurs et tout à fait rare dans les abcès.

La pachyméningite hémorragiqï/e est d'un diagnostic plus malaisé; elle aussi

fait suite an traumatisme ; elle aussi est capable de produire une douleur unila-

térale, d'allumer la fièvre, de provoquer des paralysies spasraodiques ou des

convulsions épileptiformcs. Mais on se rappellera que la douleur de la pachy-

(') Chauffard. Soc. méd. des hôp., 51 juillel 1891.]
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méningite est toute superficielle
,
qu'elle est bien moins circonscrite, qu'elle

s'étend sur le territoire des branches de la cinquième paire affectées aux mé-

ninges, enfin qu'elle n'est pas exaspérée par les mouvements; que la fièvre est

tout à fait passagère; enfin que les ictus convulsifs succèdent immédiatement à

une période de dépression, sans l'accalmie intercalaire qui s'observe dans l'abcès

cérébral.

La pachyménlnçjlle des alcooliques et des vieillards, vu sa bilatéralité, vu

surtout les conditions étiologiques qui la gouvernent, ne peut prêter à aucune

confusion.

Lorsqu'on a, par élimination, conclu à l'existence d'un abcès cérébral, le

problème n'est encore qu'à demi résolu. Il faut localiser le foyer. Sur ce point,

nous n'avons rien à ajouter à ce qui a été déjà dit relativement aux localisations

en général. C'est de cette localisation, dans chaque cas particulier, que dépend

l'intervention chirurgicale. Il ne faut pas oublier surtout que si les phénomènes

localisés sont complexes et ne semblent pas se i-apporter à une lésion locali-

sable, cela tient à ce que les abcès du cerveau sont très fréquemment multiples,

et que dans nombre d'observations un foyer cérébelleux coexiste avec un foyer

cérébral.

Le siège du mal initial ne donne pas des renseignements bien intéressants

au point de vue de la localisation de l'abcès. On sait que les abcès cérébraux

consécutifs à une lésion des fosses nasales occupent habituellement les lobes

frontaux et restent souvent latents. On sait aussi que les abcès consécutifs à une

fracture du crâne présentent généralement une symptomatologie en rapport

avec le siège de la fracture.

Pronostic. — Il est inutile d'insister sur la gravité du pronostic. D'abord

parce que les cas frustes à évolution foudroyante défient non seulement tout

traitement, mais bien souvent tout diagnostic ; ensuite parce que la mulliplicilé

et le volume des abcès ne sont guère compatibles, même dans les formes lentes,

avec une réparation ad integrum
; puis, parce que l'intervention chirurgicale,

si elle n'est pas trop tardive, n'est presque jamais suffisamment complète; enfin

parce que, dans les observations les plus favorables, le délabrement spontané

ou opératoire de l'hémisphère a nécessairement des conséquences désastreuses

sur le mécanisme si délicat et si compliqué de l'encéphale.

Traitement. — La thérapeutique peut être efficace avant la formation de

l'abcès proprement dit, lorsqu'il est possible de diagnostiquer une encéphalite.

Toutes les révulsions et toutes les dérivations doivent être, en pareil cas, prati-

quées avec la plus grande promptitude et la plus grande énergie : les émis-

sions sanguines locales et, immédiatement après, -les applications de glace

loco dolenii, sont les moyens qu'on a employés de tout temps et qu'on em-
ploiera sans doute longtemps encore. La dérivation intestinale par les purgatifs

drastiques, la médication hyposthénique contre les accidents spasmodiques et

l'excitation, la médication stiniulanle contre les phénomènes de dépression ou

de torpeur, soni, d'une manière générale, les ressources médicales proprement
dites. L'iodure de potassium, en dehors de l'infection syphilitique, ne semble
exercer aucune influence sur la collection une fois formée. Mais il est de toule

prudence d'y recourir quand même, la syphilis étant, par excellence, la cause

méconnue.
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Lorsque les symptômes de la suppuration locale sont tellement évidents que

le doute n'est plus possible, on doit tenter révacuation du pus. Il est fâcheux

d'avoir à reconnaître que cette intervention est presque toujours trop tardive

pour èire couronnée de succès. C'est qu'en effet l'évidence n'apparaît qu'après

la période de rémission. Pour agir utilement, il faudrait ouvrir la collection

pendant cette période, c'est-à-dire avant les accidents ultimes qui lèvent tous

les doutes. On n'est pas toujours suffisamment édifié sur l'existence et sur le

siège de l'abcès pour oser recourir prématurément au moyen suprême, à la

trépanation, le seul traitement cependant qui laisse quelque espérance. La pru-

dence même excessive ne saurait être blâmée. Mais il faut se souvenir des c|uel-

ques succès obtenus, les considérer comme le but à atteindre, tenir compte de

l'innocuité reconnue de la trépanation, et envisager finalement l'issue fatale, si

l'on s'abstient.

CHAPITRE XII

ENCÉPHALITE CHRONIQUE ET ENCÉPHALOPATHIES ATROPHIQUES

DE L'ENFANCE

Les enfants, depuis la naissance jusqu'à l'époque de la deuxième dentition,

sont sujets à toute une série d'affections organiques de l'encéphale cjui, avec

un substratum anatomique variable, se manifestent par un ensemble de sym-

ptômes cliniques assez constant. La question de localisation, chez eux comme
chez l'adulte, l'emporte sur toutes les autres, cela va de soi. Les cas, par con-

séquent, ne sont pas forcément identiques; mais d'une manière générale, et

quelle que soit la nature des lésions qui provocjuent le syndrome, ce dernier

est presque toujours caractérisé par des troubles de la motllité où Vêlement

spasmodique domine, combinés avec des modifications plus ou moins pro-

fondes de V intelligence.

Les altérations de l'encéphale dont il s'agit consistent en divers modes

d'inflammations chroniques, soit spontanées, soit consécutives à des ischémies

ou à des hémorragies circonscrites : la sclérose lobaire, la sclérose de tout un

hémisphère, la méningo-encéphalite partielle,' la porencéphalie, autant de

variétés anatomiques, suffisamment définies par leurs noms mêmes, et aux-

quelles font suite les troubles fonctionnels qui vont être étudiés. Parmi ces

derniers il en est un dont -le type clinique est si spécial et si remarquablement

homogène qu'on a pu pendant bien longtemps le considérer comme relevant

toujours d'un seul et même processus encéphalopathique : Yliémiplégie spasmo-

dique infantile. Il s'en faut cependant que cette hémiplégie appartienne exclu-

sivement à telle ou telle forme d'encéphalite. La lésion importe peu; sa locali-

sation, nous le répétons à dessein, exerce une influence beaucoup plus grande.

Mais ce qui, plus encore peut-être que la localisation, donne au tableau clinique

un aspect tout particulier, c'est ce fait que le processus débute à une période

de la vie où le cerveau est encore incomplètement formé, où ses fibres commis-

surales et ses faisceaux anastomotiques sont à peine ébauchés. Il y a donc dans
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riiistoire des encéphalopathies infantiles quelque chose de très spécial et abso-

lument inhérent à l'âge.

C'est seulement depuis une cinquantaine d'année? que l'attenlion s'est portée

sur ce point. Jusqu'alors il n'y avait point été fait allusion et le seul document
relevé par Charcot était le célèbre tableau du Pied bot de Ribera qui figure au

Louvre. Les auteurs classiques Cazauvielh, Cruveilhier, Lallemand, n'ont pas

soupçonné l'importance des formes multiples de l'encéphalopathie de l'enfance.

Les premiers travaux utiles à consulter sont ceux de Turner et de Cotard, sug-

gérés par Charcot. Ils visent plus spécialement l'anatomie pathologique. En ce qui

touche la clinique, les nombreuses publications de Bourneville et de ses élèves

représentent une œuA re absolument re-

marquable, de beaucoup la plus com-

plète, la plus instructive et la plus nou-

velle. Chose inouïe, on l'a ignorée à

peu près jusqu'au jour où Stn'impell

vulgarisa la nosographie de l'encépha-

lopathie en général, pour laquelle il

proposait un nom nouveau, celui de

pollo-encéphalite. Ce mot, que nous

avions employé pour désigner une forme

anatomique un peu plus spéciale, fit

fortune, et, un peu grâce à lui, certains

médecins en vinrent à se figurer qu'il

s'agissait d'une maladie inconnue jus-

qu'alors. Il faudrait, pour être complet,

ajouter à cette liste de noms ceux de

Robert Boyd, de Heine, de Ross, de

Blanchi, de Freud, de Kundrat. On trou-

vera la participation de chacun de ces

auteurs à l'étude de l'encéphalopathie

dans l'article Hémiplégie du Diction-

naire encyclopédique, signé de Pierre

Marie, et qui est, à tous égards, un
modèle du genre.

Pour faciliter la compréhension des

encéphalopathies atrophiques de l'en- Kh.

tance, nous décrirons séparément leurs

formes anatomo-pathologiques, puis leurs formes cliniques. On concevra, mal-
gré cette dissociation, les affinités de toutes leurs variétés et le trait commun
qui les unit. En effet, si le tableau symptomatique est quelquefois absolu-
ment complet, si aux troubles moteurs d'ordre spasmodique s'ajoutent les

troubles psychiques profonds qui caractérisent ïldiotle, il ne manque pas de
cas où l'on observe séparément les uns et les autres.

Le picil bol. (Kibei-ii ).

Étiologie. — Elle ne présente de spécial, si l'on peut ainsi dire, que la multi-

plicité des causes. Chez l'enfant, chez le nouveau-né, chez le fœtus, les causes
de l'h(';morragie cérébrale, du ramollissement, de l'encéphalite ne sont pas
celles qui font les mômes lésions chez l'adulte. Le système veineux l'emporte
sur le système artériel : la thrombose des sinus est fréquente (Gowers) et elle

[BRISSAUD et SOUQUES/\
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entraîne des désordres qui ne compromeltent pas falalenienl l'existence.

L'accouchement prématuré, la dystocie surtout, sont parmi les causes qui favo-

risent le plus efficacement ces graves altérations (Little) et qui font que la

maladie est constituée dès la naissance et même dès avant la naissance.

Uasphyxie des nouveau-nés relève souvent d'une dystocie ou d'une interven-

tion obstétricale : forceps, version, longueur démesurée du travail, séjour pro-

longé de la tête au passage, etc. Or, l'asphyxie des nouveau-nés est une cause

fréquente et indiscutée d'encéphalopalhie infantile. On a également incriminé

les accidents de la grossesse et parfois non sans raison. On a même mis en cause

les émotions maternelles. Il est certain que le rôle de celles-ci a été exagéré,

mais on ne peut pas nier qu'une émotion violente, éprouvée par la mère, ne soit

capable de troubler l'encéphale du fœtus.

Quant à l'infection, elle joue aussi un rôle important surtout dans la patho-

génie de l'encéphalite aiguë ou subaiguë. Strtimpell lui attribue rinlluence

principale : la rougeole, la scarlatine, la coqueluche (P. Marie) seraient, d"autre

part, des maladies capables de produire la poliomyélite infantile. Si contestable

que paraisse ce fait à quelques auteurs — et même des plus autorisés — on

doit rechercher avec soin la part qu'il prend à l'étiologie des polio-encépha-

lites. Or, la coïncidence de la polio-encéphalite et de la polio-myélite chez les

enfants d'une même famille, a fortiori chez un même enfant (P. Marie, Lamy),

donne créance à l'hypothèse de l'identité de nature des deux atîeclions.

La syphilis et l'alcoolisme du père ou de la mère ont vme influence très vrai-

semblable.

Les récentes statistiques, publiées par Bourneville ('), montrent que l'influence

de Valcoolisme paternel ou maternel est autrement grave que celle de la syphilis.

Sur un total de 2554 cas d'encéphalites chroniques de l'enfance, on voit que

955 pères, 80 mères et 40 père et mère faisaient des excès de boisson, c'est-à-dire

41 pour 100. Il est à souligner que souvent la conception a eu lieu pendant

l'ivresse alcoolique. Par contre, la syphilis des parents n'a été relevée que 21 fois

sur 2872 observations.

On a signalé encore, parmi les causes de l'encéphalopathie infantile, certaines

professions insalubres des parents, et particulièrement l'intoxication par le

plomb, le mercure, le cuivre, le phosphore, etc. « Les autres intoxications

(opium, cocaïne, etc.) ont certainement une action sur le produit de la concep-

tion, mais, quant à présent, des renseignements exacts font défaut. »

Enfin il faut accorder au traumatisme crânien un certain chiffre dans la

statistique générale. Il ne s'agit pas alors d'encéphalopalhie j)ure et simple,

mais de méningo-encéphalite.

Anatomie pathologique.— C'est Cazauvielh qui, le premier, en 1827, ouvrit

la voie (-), dans un travail consacré aux arrêts de développement du cerveau

chez les nouveau-nés. La distinction qu'il établit dès cette époque parmi les cas

montre qu'il ne s'agit pas d'une lésion constante et univoque : Var/énésic primi-

tive générale ou partielle ne serait qu'une imperfection du développement, sans

altération proprement dite de la substance du cerveau; par contre, Vagénésie

secondaire serait une altération de la structure intime, entraînant un arrêt de

(') Bourneville. Article Encéphalites chroniques. Idioties. Traité de méd. et de thérap. de

Brouardel-Gilbert, t. IX.
(^'1 Recherchcf! sur Vngéncsie cérébrale et la paralysie congénitale. Paris, 1827.



ENCÉPHALITE CIIRONIOUE ET ENCÉPIIALOPATIIIES ATROPIIIOUES. '271

développement. Quant à l'altération de structure, elle consisterait en kystes, en

foyers de ramollissement, etc.

Avec de pareilles conclusions la question restait encore bien indécise. Lallc-

mand, en 1854, démontra que la prétendue agénésie cérébrale n'était pas un tait

spontané, mais la conséquence d'une encéphalite. C'était un grand pas vers la

solution du problème. V. Heine, en 1840, ajouta de précieuses remarques aux

observations précédentes. Enfin Cotard, en 1868, à l'instigation de Charcot, eut

le mérite de rassembler un nombre imposant de faits bien étudiés, grâce aux-

quels il put préciser et en quelque sorte fixer les lésions de toutes ces encépba-

lopathies disparates. Si, depuis lors, on a ajouté quelque chose à son œuvre, on

n'y a rien changé dans ce qu'elle a d'essentiel.

Les encéphalopathies de l'enfance sont tantôt des encéphalites traumatiques,

tantôt des foyers d'hémorragie, tantôt des ramollissements, tantôt des exca-

vations poreuses (porencéphalie), tantôt des scléroses, tantôt des méningites

diffuses.... On pourrait augmenter cette liste, car toutes les lésions sont capa-

bles de la même résultante clinique, si elles se forment sur un cerveau incom-

plètement développé. C'est parce que le tableau clinique est le même qu'on

s'attendait, dans le principe, à trouver une altération encéphalique invariable.

Les encéphalopathies infantiles ne comporteraient donc pas une étude ana-

tomique spéciale, et il suffirait de revenir à la description déjà faite des lésions

banales des hémisphères, si le cerveau du nouveau-né et de l'enfant ne pré-

sentait pas certains modes d'activité morbide que n'a plus le cerveau de l'adulte.

Les encéphalites traumatiques ne méritent pas qu'on s'y arrête. Nous men-
tionnerons seulement les plaques jaunes superficielles et les kystes apoplec-

tiques, et nous insisterons davantage sur la méningite, l'hydrocéphalie, la

porencéphalie et la sclérose lobaire.

Ramollissements. — Il y a peu de chose à dire des plaques jaunes surperfî-

cielles qui représentent des foyers d'anciens infarctus. Leurs dimensions et

leur siège sont très variables. Elles ont seulement ceci de spécial que les cir-

convolutions avoisinantes sont rétractées et comme attirées vers le centre du
ramollissement.

Hémorragies. — Ici, comme chez l'adulte, les loges apoplectiques sont des

cavités à parois et à cloisons celluleuses dont le contenu séreux a perdu la colo-

ration sanguine. Ces sortes de kystes sont également des centres d'attraction

pour les parties environnantes, et, là encore, la surface du cerveau est déprimée,

rétractée, flétrie.

II importe de faire remarquer que l'examen histologique a montré récem-

ment que les foyers hémorragiques et nécrobiotiques dans le cerveau de

l'enfant étaient rares et que les plaques jaunes, les ratatinements ocreux des

circonvolutions, signalés par les anciens observateurs, relevaient souvent soit

d'un placard de sclérose névroglique, soit d'une nécrobiose localisée de

méningo-encéphalite diffuse.

Méningite. — Les méninges adhèrent l'une à l'autre et la dure-mère épaissie

adhère souvent au crâne. La pie-mère est vascularisée, ecchymotique même
par places, épaissie, unie aux circonvolutions sous-jacentes sur une surface

plus ou moins étendue. 11 n'est pas rare que les deux lobes frontaux adhèrent

l'un à l'autre et que les deux feuillets de la pie-mère, au pied des sillons, soient

étroitement accolés. Ces lésions prédominent sur les lobes frontaux et sur la

convexité des hémisphères. Si on cherche à détacher la pie-mère on détermine

IBRISSAVD et S0UQVES.1
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des ulcérations d'élcndue el de prolondciir vaiial)les: dans des cas très avancés

les adhérences sont telles qu'on arrache toute la substance grise sur une longue

surface et qu'on met la substance blanche à nu.

Ces altérations méningées et encéphaliques s'accompagnent souvent de dila-

tations des ventricules latéraux et assez souvent de pseudo-porencéphalie et de

sclérose cérébrale.

Histologiquement il s'agit de méningo-encéphalile. Les méninges forment

une membrane fibro-conjonctive à fibres serrées dans les couches superficielles,

à réseau plus lâche dans les couches profondes dont les mailles sont envahies

par de nombreuses cellules rondes. Les gros vaisseaux sont intacts, tandis

que les capillaires, fragiles et augmentés de nombre au point de constituer de

véritables angiomes, ont leurs gaines remplies également de cellules rondes.

Du côté de l'écorce, les lésions d'encéphalite sont d'autant plus accusées qu'on

examine une région plus superficielle. Les cellules nerveuses sont déformées,

atrophiées, gravement altérées; les fibres nerveuses, surtout les fibres tangen-

tielles, sont profondément atteintes et nombre d'entre elles ont disparu. Par

contre, la névroglie et les vaisseaux sont relativement respectés, et leurs

lésions se réduisent à un degré léger de périartérite et de prolifération névro-

glique.

Ce sont là des lésions de méningo-encéphalite qui ne sont pas sans rapport

avec les lésions de la syphilis cérébrale et de la paraly.sie générale chez l'enfant.

Elles se distinguent de cette dernière par les caractères de la méningite qui est

ici plus généralisée, plus marquée et qui atteint la dure-mère, et par les carac-

tères de l'encéphalite corticale qui est ici plus étendue et plus destructive.

Hydrocéphalie. — Dans ïlujdrocépliaUe primitive interne, dont nous nous

occupons exclusivement ici, il s'agit habituellement d'hydrocéphalie ventricu-

laire. La quantité de liquide contenu dans les ventricules (ventricules latéraux

surtout) varie de 100 grammes à plusieurs livres. Dans les cas accentués « le

cerveau, dit Bourneville, consiste en une vaste poche membraneuse recouverte

d'une faible couche de substance cérébrale qui, dans les régions temporales,

conserve presque toujours l'aspect des circonvolutions, mais qui, dans d'autres

régions (cornes frontale et pariétale), n'a que quelques millimètres d'épaisseur

et affecte la consistance d'un ballon de caoutchouc désenflé ». Le septura

lucidum et le trigone sont détruits, le corps calleux réduit à une mince mem-
brane et le centre ovale très réduit de volume. Le cervelet, la protubérance, le

bulbe et la moelle paraissent sains à l'œil nu. Les noyaux gris centraux et les

pédoncules forment des masses aplaties.

La lésion classique n'est autre que la méningite des ventricules lalérnux.

L'épithélium de l'épendyme a proliféré et formé soit des diverticules, qui se

perdent dans les régions profondes, soit des granulations qui saillent dans les

ventricules.

Les plexus choroïdes, tantôt hypertrophiés, tantôt atrophiés, renferment

des vaisseaux dont les parois sont très épaisses, la lumière diminuée et

dans lesquels la circulation est considérablement ralentie. Le centre ovale et

les circonvolutions sont atrophiés, et des ventricules partent des rayons de

sclérose qui se dirigent vers l'écorce.

Ces dernières lésions relèvent-elles du refoulement mécanique qu'exerce le

liquide intra-ventriculaire? Ne dépendent-elles pas plutôt d une lésion encépha-

lique contemporaine de la méningite ventriculaire? Cette dernière hypothèse
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est fort vraisemblable, el explique beaucoup mieux les lésions que nous venons

de mentionner dans l'écorce et dans le centre ovale.

Porencéphalie. — Ce nom, de date récente, créé par Heschl, vulgarisé par

Kundral, ne désigne pas une lésion de nature spéciale, mais le résultat ultime

d'une série de lésions anciennes, caractérisées parla présence de cavités {porm),

s'ouvrant comme des cratères à la surface des hémisphères. C'est, si l'on veut,

le degré superlatif de la rétraction cicatricielle. Signalée par Turner, parfai-

tement décrite par Cotard, qui commit la seule faute de ne pas lui donner un

nom, la porencéphalie peut être constatée non seulement chez les sujets qui

succombent tardivement à une encéphalopathie infantile, mais encore chez

les nouveau-nés et chez les fœtus mort-nés. Et, tout de suite, une distinction

est nécessaire.

La cavité cratériforme, le jxjrits qui s'enfonce dans la profondeur de l'hémi-

sphère, atteint parfois le ventricule latéral et se continue librement avec lui.

C'est exclusivement à cette disposition que l'inventeur du mot, Heschl, avait

réservé le nom de porencéphalie. Or. il semble acquis que cette porenréjihalie

vraie résulte d'un arrêt de développement, tandis que l'autre (celle où le porus

ne communique pas avec le ventricule) est consécutive à un processus des-

tructif, nécrobiotique, aboutissant lui-même à la formation d'un pseudo-kyste.

Bourneville et Sollier ont consacré à cette question une étude dont les conclu-

sions méritent d'être rapportées intégralement.

« Il y a lieu de considérer deux formes de porencéphalie : la porencéphalie

vraie et la pseudo-porencéphalie.

« La porencéphalie vraie est le résultat d'un arrêt de développement, et est

par conséquent congénitale; la pseudo-porencéphalie est consécutive à un pro-

cessus destructif, probablement dû à un trouble circulatoire, et survient soit

pendant la vie intra-utérine, soit plus tai'd.

« Dans la porencéphalie vraie, il y a communication de la dépression avec le

ventricule latéral. Dans la pseudo-porencéphalie cette communication n'existe

pas. Toutefois, cette absence de communication n'a pas une valeur absolue,

car on peut très bien supposer que le processus nécrobiotique puisse détruire

complètement la substance cérébrale jusqu'au ventricule latéral cl établir ainsi

vme large communication avec lui.

« La disposition des circonvolutions a, au contraire, une plus grande impor-

tance. Dans la porencéphalie vraie, celles-ci sont disposées en rayonnant autour

du porus dans lequel elles plongent. Dans la pseudo-porencéphalie, au con-

traire, les circonvolutions sont coupées ii-régulièrement et les parties qui en ont

été respectées n'ont subi aucune déviation dans leur direction.

« La forme de la dépression est bien différente dans les deux cas : dans la

porencéphalie vraie, on voit une sorte d'infundibulum, quelquefois une simple

fente ou un orifice presque circulaire. Dans la pseudo-porencéphalie, on voit

une vaste excavation béante, dont les parois, au lieu d'être formées par les

circonvolutions, sont constituées par la substance blanche recouverte par la

membrane d'un pseudo-kyste qui lui adhère intimement.

« Malgré l'étendue relativement beaucoup plus considérable de la pseiulo-

porenréphnjie, les phénomènes psychiques peuvent être moins marqués que dans

la porencéphalie vraie, qui s'accompagne presque toujours d'idiotie complète (')• »

(') Bourneville et Sollier. Contribution ;i l'étude de la porencéplialie et de la pseudo-
porencéphalie. Rei'heirhes dm. etthérap. -tur l'cpilepaie, Vlnjsléric et Vidiolie. Paris, 1891.

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2' édit. — XI. , 18
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La porencéphalie, plus souvent bilaléralc (pi'uiiilaléralo, osl plus accentuée

d'un côté que de l'autre. Elle intéresse habituellement les circonvolutions ti-on-

tale et pariétale ascendante, troisième frontale, pariétale inférieure et première

temporale.

Aux conclusions de Bourneville et Sollier il faut immédiatement ajouter la

remarque suivante, déjà faite par Kundrat : la lésion porencéphalique, congéni-

tale ou accjuise, est toujours nettement en rapport avec un territoire artériel.

Cela équivaut à dire que la lésion primitive est toujours d'origine vasculaire.

On conçoit aisément que la porencéphalie acquise, celle qui résulte d'un pro-

cessus nécrobiotique par hémorragie ou ramollissement, représente le dernier

terme d'une rétraction cicatricielle. En 'ce qui concerne la porencéphalie vraie,

celle de l'arrêt de développement, il est permis également d'admettre une

influence vasculaire, à cette différence près que les parties manquantes, au lieu

d'avoir disparu par nécrobiose, ne se sont jamais développées : leur artère nour-

ricière faisait défaut, un vide remplace la substance que cette artère aurait pu

nourrir. Le vide n'est presque jamais que relatif; c'est-à-dire que la cavité

n'équivaut pas en capacité à la masse de substance nerveuse soustraite au

régime circulatoire. Ce qui la comble en partie, c'est une production glioma-

teuse adjacente et sous-jacente à sa paroi. Il n'est pas sans intérêt de faire

remarquer que la gliomatose dont il s'agit ressemble de tout point à celle des

gliomes primitifs. Qui plus est, le tissu de névroglie subit parfois une ossifica-

tion partielle (').

En résumé, la porencéphalie, vraie ou fausse, est toujours la conséquence d'un

vice de circulation; et, cliniquement, elle a, à peu de chose près, les mêmes
conséquences, puisqu'elle empêche le développement de certains organes

destinés à de certaines fonctions, ou qu'elle les supprime une fois développés.

Quant à la disposition did'ér.ente des circonvolutions dans la pseudo-poren-

céplialie et dans la porencéphalie vraie, une comparaison, qui nous semble

légitime, la fera bien comprendre. Dans la pseudo-porencéphalie, la lésion

acquise agit surl'écorce du cerveau comme un ver parasite sur l'enveloppe d'un

fruit mûr. Le fruit piqué ne perd point sa forme générale et la nutrition n'est

troublée qu'à la surface. La pellicule superficielle et les parties sous-jacentes

sont altérées dans les seules limites où l'intluence du parasite et de ses sécré-

tions a pu s'exercer. I^e cerveau, dans la porencéphalie vraie, est comme un fruit

piqué longtemps avant sa maturité. S'il continue à se développer, toutes les

parties qui entourent la piqûre se rétractent en infundibulum jusqu'à la cavité

du noyau central et forment des plis cicatriciels convergents dont le centre

correspond au point piqué. Le porus superficiel, en d'autres termes, commu-
nique avec le ventricule latéral, tandis qu'il en reste séparé lorsque la lésion

se produit après la formation d'une masse suffisante de parenchyme.

Pour expliquer le mécanisme de la porencéphalie vraie on a émis une série

d'autres hypothèses. On a invoqué la nécrose soit par anémie (Kundrat), soit

par compression, l'agénésie primitive d'une partie du cerveau (Bourneville), le

t ra uma t i sm e (V i rch ow )

.

Sclérose lobaire primitive. — La sclérose cérébrale atrophique est une lésion

de la première enfance, peut-être même une lé.sion déjà réalisée pendant la vie

intra-utérine {encép/talite congénitale de Virchow). Elle occupe souvent les deux

(') Th. Z.vcnEn. Arch. f. Psych., XXI, 58.
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hémisphères, mais presque toujours elle prédomine sur l'un d'eux, et, dans ce

dernier cas, s'étend sur une grande surface.

La substance cérébrale est indurée, principalement à sa surface où elle a la

consistance d'un cuir coriace, voire même d'un tissu cartilagineux {induration

cartilayineuse de Cruveilhier). Les circonvolutions sont amincies, rétractées,

comme bridées par des cicatrices profondes. Dans leur ensemble, toutefois,

rien n'est modifié à ce point que la topographie normale soit méconnaissable.

Bien au contraire, on trouve à leur place normale les scissures et les sillons,

les lobes et les plis. C'est à peine si, dans quelques cas, la coloration de la

surface du cerveau est altérée. Elle est en général plus claire et rappelle la

teinte du tissu de la sclérotique. Lorsque l'un des deux hémisphères seulement

est atteint, toute la différence consiste en une simple diminution de volume du

côté malade : circonvolutions, pédoncules, tubercules mamillaires, corps opto-

striés, pédoncules cérébraux, etc., tout est atrophié, mais de cette variété

d'atrophie qui ne change rien à l'aspect général. L'hémisphère sclérosé peut

être diminué, par exemple, d'un quart ou même d'un tiers de son grand

diamètre; toutes ses parties constituantes ont par conséquent subi une diminu-

tion proportionnelle.

En y regardant de plus près, on constate parfois que les circonvolutions,

ratatinées et indurées, sont aussi parsemées de petites dépressions puncti-

formes « rappelant assez bien l'aspect du bois vermoulu » (Pozzi).

La sclérose unilatérale uniformément répartie sur la totalité d'un hémisphère

n'est pas rare. Il est cependant plus ordinaire de voir cette lésion, d'ailleurs

parfaitement identique avec la précédente, quant à sa nature, se localiser à

un lobe ou à un groupe de circonvolutions. On observera, par exemple, une

sclérose limitée au lobe occipital, ou au lobe frontal ou aux circonvolutions

rolandiques; et il semble ressortir de cette répartition que le processus initial,

encore mystérieux, qui aboutit à la sclérose, est commandé par un trouble

circulatoire (Marie). Chacun de ces territoires, en effet, est irrigué par une

artère spéciale. Richardière a fait une remarque qui plaide dans le même sens :

lorsque la sclérose est bilatérale et partielle, les départements atrophiés sont

symétriques (lobes frontaux, lobes sphénoïdaux, lobes temporaux). On sait

avec quelle fréquence les altérations corticales se symétrisent sous l'inlluence

des obstacles à la circulation qui occupent tel ou tel niveau du polygone de

Willis.

Au microscope la lésion fondamentale de la sclérose cérébrale apparaît bien

nettement comme le résultat d'une prolifération diffuse de la névroglie

avec diminution de nombre et de volume des tubes nerveux (Striimpell,

Chaslin).

La névroglie faisant les frais du processus, il est tout naturel qu'on y trouve

en surabondance ses éléments constitutifs, c'est-à-dire les fibrilles et les cellules

araif/nées, dont les noyaux sont plus denses et plus opaques qu'à l'état normal.

Le stroma de ce tissu névroglique est plus compact, et dans ses mailles on.

reconnaît en nombre variable les corps granuleux caractéristiques de toute

véritable dégénérescence. Au sein de cette trame scléreuse on trouve de petites

cavités, dues à une sorte de nécrose moléculaire et dont les analogies avec les

cavités de la syringomyélie ont été soupçonnées.

Sur les coupes examinées à un faible grossissement on distingue des bandes
de tissus épais, analogues à de gros faisceaux conjonctifs ondulés. C'est la for-
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malion de ces bandes qui, en rélracLanl la surface de l'écoree, lui donne

l'aspect chagriné (').

En dehors de la lésion essenlielle de la névroglie, la plupart des anatomo-

palhologistes ont constaté aussi des altérations vasculaires intéressant surtout

les petits capillaires, et consistant en un épaississement des parois de ceux-ci,

avec une multiplication de leurs noyaux et une adhérence plus intime de leur

tunique aux prolongements des cellules névrogliques. La rétraction de loul

tissu cicatriciel entraîne Taugmentatibn de volume des espaces péri-vascu-

laires. Ici, de même, les gaines lymphatiques sont dilatées, et, dans leur

lumière, les corps gi'anuleux s'accumulent en plus grande quantité (Jendrassik

et Marie). Du fait de la rétraction, les capillaires semblent aussi plus abon-

dants, puisque leur nombre absolu reste invariable pour une masse plus

restreinte. Ces lésions des vaisseaux et surtout la dilatation do leurs gaines ont

une importance de premier ordre, vu le rôle qu'on tend à leur faire jouer dans

la pathogénie des scléroses cérébrales.

Tout ceci est relatif à la sclérose de l'écorce grise aussi bien qu'à la sclérose

de la substance blanche. Mais si l'on étudie à part et de très près des coupes

de l'écorce et des coupes du centre ovale, on acquiert la certitude que l'écorce

est plus profondément atteinte, que ses lésions sont beaucoup plus caractéris-

tiques; qu'elles sont, en d'autres termes, primordiales, et que celles de la sub-

stance blanche sont, selon toute probabilité, postérieures en date et d'ordre

secondaire (Marie).

Dans la substance grise corticale, la lésion débute par une opacification de

la névroglie au contact des capillaires, dont les gaines sont remplies de leuco-

cytes. De proche en proche cet aspect spécial de la névroglie gagne les parties

adjacentes. Mais il est à remarquer que le lieu d'origine de ces petits foyers

initiaux répond à l'intervalle de la première et de la troisième couche de

Meynert, vers l'union de la première avec la seconde. C'est là qu'apparaissent

le plus nettement, à leur début, la dilatation et la réplétion de la gaine péri-

vasculaire.

Quant aux cellules de l'écorce, ce qui domine c'est leur atrophie pure et

simple; de pyramidales, elles deviennent fusiformes, allongées, et progressive-

ment se réduisent à rien; elles disparaissent. Leur absence est tout à fait

frappante dans les régions telles que le lobe frontal, le lobule paracentral, la

circonvolution de l'hippocampe, où elles sont à l'état normal très abondantes.

Il peut en persister cependant quelques-unes, qui, dans ces conditions, appa-

raissent atrophiées, avec des prolongements grêles et un proloplasma pauvre

en granulations chromatophiles (méthode de Nissl).

Les méninges n'ont qu'un rôle morbide de troisième ordre. Tant que la

sclérose est peu prononcée, elles restent indifférentes. Leurs modifications

d'aspect, d'épaisseur, de constitution ne commencent à apparaître qu'avec la

rétraction du manteau de l'hémisphère.

La pathogénie du processus anatomique de la sclérose est assez obscure.

Cependant il ressort de certaines observations que, dans l'ensemble des circon-

volutions atrophiées, il en est toujours une ou plusieurs au niveau desquelles

la lésion présente son maximum d'intensité, comme pour témoigner que le

foyer initial s'était allumé là. Au pourtour, la même lésion va diminuant pro-

(') PiLLiET. Tribune médicale, 1890, p. 310.
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gressivement ; c'est donc par propagation insensible que l'atrophie deviendrait

envahissante. L'envahissement secondaire, plus ou moins diffus, peut avoir une

durée très longue. La preuve en est dans la présence de corps granuleux, infil-

trant des régions très éloignées du foyer originel, alors que ce foyer lui-même

ne contient plus de corps granuleux. On sait que les corps granuleux sont

presque toujours assez contemporains de la lésion primitive.

L'envahissement lent et progressif, qui fait de la sclérose cérébrale une

maladie chronique entre toutes, explique d'ailleurs certains symptômes tardifs

dont il sera ultérieurement question.

On tend actuellement à considérer la sclérose cérébrale comme une véritable

encéphalite chronique, à savoir comme une lésion qui frappe les vaisseaux, les

neurones et la névroglie, c'est-à-dire tous les éléments du tissu cérébral.

L'opinion de Jendrassik et Marie, qui rapportent à une lésion péri-vascu-

laire le processus des scléroses lobaires primitives, ne serait pas, selon Strûm-

pell, applicable à tous les cas. On devrait considérer la sclérose corticale

comme étant le plus souvent la conséquence d'une inflammation primitive

aiguë de la substance grise des circonvolutions, comparable à celle qui carac-

térise la poliomyélite. Le nom qui lui conviendrait donc le mieux serait celui

de polio-encéphalite primitive aiguë; et, de fait, un certain nombre d'argu-

ments plaident en faveur de l'assimilation. La clinique et l'étiologie la confir-

ment mieux encore. Au reste, Jendrassik et Marie ont admis, dans un travail

absolument contemporain de celui de Striimpell, cette manière de voir, sans

pousser à l'excès l'adaptation par trop schématique de la polio-encéphalile

aiguë infantile à la poliomyélite. Deux cas plus récents de Striimpell, relatifs à

la même polio-encéphalite de l'adulte, sont d'une interprétation encore plus

discutable.

Nous avons eu surtout en vue jusqu'ici la sclérose cérébrale atrophique. Il

nous reste à mentionner la sclérose tubéreuse ou Jijjpert.roplilque, étudiée en 1880

par Bourneville et Brissaud. Elle est caractérisée microscopi(|uemenl par des

nodosités saillantes, lisses, de volume variable, multiples, siégeant surtout au

niveau de l'écorce et de la méninge ventriculaire. On peut en trouver dix, vingt

et davantage, spécialement sur la face externe des hémisphères cérébraux. On
sait aujourd'hui que ces nodosités ne sont pas les seules lésions et qu'on peut

trouver, à côté d'elles, dans le centre ovale, des altc'rations scléreuses dissé-

minées. Histologiquement il s'agit de tissu névroglique. Les fibres de la

névroglie ont proliféré et constitué une trame épaisse, semée de noyaux névro-

gliques, parcourue par des vaisseaux dont les parois sont épaissies et dont la

lumière est rétrécie ou oblitérée. Les cellules nerveuses et leurs fibres ont sul)i

une atrophie lente, progressive, sous l'étoutfement de la névroglie proliférante,

et ont fini par disparaître. La lenteur de cette action destructive explique la

rareté des corps granuleux dans les îlots scléreux. En outre de ces caractères

histologiques, la sclérose tubéreuse est encore singularisée par ce fait qu'on

trouve au milieu de ces foyers, particulièrement dans ceux du centre ovale, des

cellules arrondies très volumineuses, géantes, pour ainsi dire, possédant un gros

noyau, parfois plusieurs noyaux et un protoplasma homogène remarquable par

l'absence de granulations chromatophiles.

Que faut-il voir dans ces lésions? Une lésion d'ordre inflammatoire, et, dans

les cellules géantes, des cellules névrogliques. Telle est l'opinion adoptée

à la suite des travaux de Bourneville et Brissaud. En Allemagne, Hartlegen,
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Baumann, Ziegler ne voient point là des lésions inniiuunatoires : peureux, il

s'agit, non de cellules névrogliques, mais bien de vérilables cellules nerveuses

métatypiques ; non de sclérose tubéreuse, mais l)ien de névroglisme congénital.

II faut avouer que la multiplicité des lésions plaide singulièrement contre la

théorie du gliome, qui est généralement unique, et en laveur de la théorie

inflammatoire adoptée en France.

Lésions secondaires. — Toute lésion cérébrale définitive, de la nature de

«elles qui se produisent chez le nouveau-né ou chez reniant, détermine des

altérations secondaires dans la totalité du névraxe : ([u'il s'agisse de sclérose

lobaire primitive, de ramollissement, d'hémorragie, de méninge-encéphalite,

la conséquence fatale est toujours un arrêt de développement des parties voi-

sines du foyer initial. La dégénératien descendante fait ensuite son œuvre et le

sujet devient un infirme. Mais il y a dans cette évolution du processus morbide
quelque chose de tout spécial, qui tient à ce que le cerveau est encore incom-

plètement formé. L'étendue et l'importance de ces lésions secondaires l'empor-

tent ici de beaucoup sur ce qu'elles sont chez l'adulte, et il est indispensable

de les signaler une à une. Par là seulement on arrive à se rendre compte de la

signification des symptômes.

Cerveau proprement dit. — Toutes les lésions primitives qui ont clc énu-

mérées ont pour efl'et de déterminer une sclérose ou, en tout cas, une atrophie

progressive des régions adjacentes, aussi bien en profondeur qu"en surface.

Plus le sujet est jeune, en d'autres termes, plus le cerveau est rudimentaire,

plus cette atrophie est prononcée. On a déjà vu comment l'aspect extérieur de

la cavité corticale, dans la porencéphalie, permet de reconnaître si le foyer

primitif est congénital ou acquis (Kundrat, Bourneville et Sollier). .Mais ce n'est

pas seulement sur l'écorce que la sclérose s'étend en faisant pour ainsi dire

tache d'huile : elle gagne la profondeur, et, par un travail incessant de dégéné-

ration, atteint la capsule interne et les noyaux gris centraux. Dans la capsule

interne et, plus bas encore, dans la région pyramidale de la protubérance, enfin

dans la pyramide bulbaire elle-même, cette dégénération est banale, identique à

celle de toute lésion destructive des centres corticaux « psycho-moteurs ». Dans
les noyaux gris centraux, au contraire, le travail de dégénérescence est absolu-

ment spécial. Il est caractérisé par la même tendance alrophique, compliquée

d'une désintégration des fibres à myéline : la meilleure preuve en est qu'on

trouve dans les corps opto-striés des corps granuleux, nombre d'années après le

début approximatif de la maladie.

Corps opto-striés. — La conséquence de cette lente et incessante transforma-

tion des parties profondes se traduit à l'œil nu par une diminution de volume

de la couche optique et des corps striés, laquelle est parfois proportionnelle à

l'atrophie des circonvolutions elle-mêmes. Richardière a constaté cependant

que la sclérose secondaire des noyaux gris est inconstanle. sans qu'il soit pos-

sible de préciser les conditions qui la favorisent. Or, selon le même auteur,

l'atrophie des corps opto-striés ne serait jamais isolée; elle serait toujours

consécutive ou associée à celle de l'écorce. Ce fait, il faut l'avouer, concorde

singulièrement avec l'hypothèse de Striimpell touchant l'origine corticale des

encéphalopathies de l'enfance.

Cavités ventriculaires. — Lorsque les noyaux gris centraux sont atrophiés,

les ventricules sont dilatés : dilatation évidemment relative, puisque la totalité

de l'hémisphère est diminuée de volume.



ENCÉPHALITE CIIROMOUE ET ENCÉPIIALOPATIIIES ATROPHIQUES. 279

Cervelet. — Vulpian et Tiirner ont les premiers remarqué que la sclérose

lobaire unilatérale avec atrophie de l'hémisphère était, dans l'immense majorité

des cas, compliquée d une atrophie du lobe cérébelleux du côté opposé. Cette

constatation a été faite, contrôlée et confirmée depuis lors par Charcot, Cotard

et tous les auteurs qui ont eu sous les yeux des pièces anatomiques de sclérose

cérébrale infantile. Il ne s'agit pas d'une hémiatrophie sans importance, mais

d'une réduction de volume telle que le poids de l'hémisphère cérébelleux du

côté opposé à la lésion cérébrale peut être réduit de 50 pour 100. Quoique la

règle soit très générale, elle comporte des exceptions : Marie et Jendrassik ont

observé l'atrophie de l'hémisphère cérébelleux du même côté que celle de

l'hémisphère cérébral. Dans ces deux ordres de cas, on ne sait jusqu'à présent

à quel mécanisme anatomique ou ])hysiologique il convient de rapporter la

lésion cérébelleuse.

Les pédoncules cérébraux, la protubérance, le bulbe racJtidien, la moelle

épinière, ne présentent guère d'autres lésions que celles qui ont été signalées

comme résultant de la dégénéral ion secondaire. Il faut toutefois remarquer que

ce n'est pas seulement la sclérose descendante du faisceau pyramidal qui pro-

duit l'atrophie de toutes ces parties. La diminution de

volume est générale. Elle porte, dans toute la hauteur

de la moelle, sur la moitié opposée à la lésion cérébrale
;

mais elle atteint aussi — on ne sait trop en vertu de

quelle loi trophiquc — tous les organes périphériques

du feuillet blastodermique itioyen de ce côté : les os, les

cartilages, les ligaments, les tendons, les muscles, tout est

atrophié ; et pour tous ces organes comme pour la moelle

elle-même la diminution de volume, le raccourcissement

des membres, sont d'autant plus prononcés que la lésion

cérébrale est. plus ancienne. Le crâne, la face, la cavité

orbitaire et parfois aussi le globe oculaire du côté de la paralvsie sont arrclés dans

leur développement: du moins ils ont sur toutes les parties similaires du côté

sain un retard qu'ils ne rattrapent jamais. La conformation crânienne, surtout

dans la variété clinique appelée maladie de Little, serait tout à tait caracté-

ristique : crâne « en carène » et front « olympien » (Fournier) (fig. 80). On peut

dire qu'il ne s'agit que d'un retard du développement, attendu que dans la

constitution intime des tissus aucune véritable lésion ne mérite d'être

relevée.

Tout ce qui précède est relatif à la variété hémiplégique, c'est-à-dire à celle

qui dépend d'une encéphalopalhie vmilatérale. Les conséquences sont toutes

différentes lorsque l'encéplialopathie est bilatérale, lorsque les deux hémisphères

sont atteints de sclérose corticale ou de méningite chronique. Alors la dégéné-

ration secondaire est double; elle entraîne l'hémiplégie double; et tous les arrêts

de développement constatés, dans la forme précédente, sur la moitié du corps

opposée à la lésion hémisphérique, existent ici sur les deux moitiés. C'est à

celte localisation bilatérale que sont dues les diplégies.

Enfin, lorsque les foyers d'encéphalopathie sont disséminés, soit dans un
seul hémisphère, soit dans les deux à la fois, les arrêts de développement de

la périphérie sont disséminés eux-mêmes; en tout cas, ils ne sont jamais tant

prononcés que lorsque la région rolandique est plus ou moins gravement com-
promise.

Fio. 80. — Craiie en carène
et front olympien.
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Symptômes. — Quelle que soit la l'orme analomo-paHiologique de l encé-

phalopathie, révolution générale des symptômes est toujours, à peu de chose

près, la suivante :

Dès la naissance, on an cours de la preutière enfance., on voit survenir des

accidents aigus, caractérisés par de l agilation, de la fièvre, des nausées, des

vomissements; cet état, dont la durée varie de un ou deux jours à une ou deux
semaines, est ordinairement compliqué de convulsions dont la caractéristique,

selon Strûmpell, serait d'être d'abord localisées aux extrémités et de se géné-

raliser ensuite. La phase aiguë dont il s agit est passagère; une phase de gué-

rison apparente lui succède. Celle-ci a une durée variable de quelques jours à

quelques semaines; et alors seulement on voit inopinément apparaître une
faiblesse paralytique, tantôt limitée à un membre, tantôt répartie sur toute une

moitié du corps, tantôt enfin étendue à la totalité de la musculalure.

La période aiguë fébrile, si fréquente qu'elle puisse être, n'est pas constante.

Chez les nouveau-nés en particulier, elle peut faire absolument défaut.

D'emblée, la maladie s'affirme par la paralysie sans que rien ait pu la faire pré-

voir. D'ailleurs la paralysie ou son équivalent spasmodique existent déjà dès la

naissance dans un grand nombre de cas, bien qu'on ne soit guère en mesure de

le constater, selon la remarque de Little, avant l'âge où l'enfant commence en

général à essayer ses premiers pas. D'ailleurs, à supposer qu'un ensemble de

phénomènes aigus doive nécessairement marquer le début de l'encépiialo-

pathie, on n'est pas toujours autorisé à admettre a priori que ces phénomènes

se soient manifestés au cours de la vie intra-utérine.

Les variétés cliniques les plus communes sont : Y/iémiplégie spasmodique.,

Vhémiatliétose, Yhémiplégie choréiqiie, Yathéto^e double, la chorée spasmodiqiœ,

]a paraplégie epasmodique, enfin Yidiolie, combinée ou non aux variétés précé-

dentes.

Tous ces types tendent à se confondre les uns avec les autres par une sorle

de dégradation insensible. Mais chacun d'eux est parfois si nettement détini,

qu'on ne peut tracer un tableau schématique commun.
Hémiplégie spasmodique de l'enfance. — Précédée ou non de la période

fébrile sur laquelle insiste Striimpell, l'évolution de l'hémiplégie spasmodique

est marquée dès son début par des attaques épileptiques. Celles-ci dilïèrent de

l'épilepsie vraie par leur prédominance sur les membres du côté de l'hémiplégie

future, par leur localisation initiale sur les extrémités, par leur généralisation

consécutive, par leur subintrance qui constitue un véritable état de mal avec

élévation de la température centrale (Bourneville et Yuillaumier). Tout ceci

d'ailleurs n'est pas d'une constance rigoureuse. Lès convulsions peuvent être

circonscrites à un seul membre; d'autres fois elles font défaut. Mais ce qui

caractérise au premier chef la maladie, c'est l'apparition soudaine d'une hémi-

plégie flasque. Lorsque des attaques ont eu lieu, l'hémiplégie se manifeste

aussitôt que l'enfant se réveille de l'état de mal. Quelquefois elle n'est apparenté

qu'après une série de plusieurs attaques.

En général, l'hémiplégie est totale, c'est-à-dire qu'elle aiTecte les deux

membres et la moitié de la face.

Il est rare qu'elle soit complète; c'est dire que l'impotence fonctionnelle n'est

pas absolue et par conséquent de même intensité pour les deux membres et la

face : c'est au membre supérieur qu'elle présente son maximum. Au membre
supérieur, le groupe des muscles radiaux est en général plus frappé que tous
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les autres gi'oupes. Au membre inférieur, c'est le groupe du scialique poplité

externe. On peut établir comme règle que la racine des membres est toujours

moins paralysée que leurs extrémités, ainsi qu'il arrive communément dans les

hémiplégies d'origine corticale. Quant à la l'ace, l'hémiplégie est toujours

moins accentuée que ne peut le faire supposer a prio/'i la lésion hémisphérique

des centres moteurs du visage. Il va sans dire qu'elle prédomine dans le facial

inférieur : la participation de l'hypoglosse est invariablement très restreinte.

Cette paralysie du facial est souvent transitoire et s'efface ou s'atténue dans

les vieilles hémiplégies. Elle demande à être recherchée avec soin. Il peut

exceptionnellement y avoir contracture faciale, particulièrement dans les formes

avec athétose (Dejerine).

La période d'hémiplégie flaccide ne dépasse guère une quinzaine de jours;

au bout de ce délai les réflexes tendineux commencent à s'exagérer, le clonus

FiG. SI. — Allitudes aihélosiques des danseuses javanaises.

du pied provoqué apparaît, et le petit malade entre dans la période d'hémi-

plégie spasmodique. Celle-ci est définitive et incurable. Elle ne diifère en rien

de l'hémiplégie des adultes, pour ce qui est de ses caractères généraux, mais

elle s'en distingue par les particularités suivantes :

Les déformations dues aux contractures sont extrêmement prononcées;

l'avant-bras est fléchi franchement sur le bras; la main est fortement fléchie

sur l'avant-bras en pronation exagérée; les doigts sont fléchis dans la paume
ou fortement étendus, dans des attitudes qui rappellent absolument celles des

mains des danseuses javanaises. Au membre in férieur, le genou aussi est légère-

ment fléchi et le pied est dans l'attitude du varus équin avec une tendance à la

luxation de l'astragale. Mais ce qui est encore bien plus spécial, c'est l'atrophie

générale du côté hémiplégie, tant aux membres qu'à la face, avec la prédomi-

nance déjà signalée au membre supérieur. L'atrophie en question, suffisam-

ment définie à propos de l'anatomie pathologique, ajoute au tableau clinique

de l'hémiplégie spasmodique infantile son trait le plus saillant.
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L'alrophio porte sur les muscles el sur le squelelle. Lamyolrophie est

uniforme el plus ou moins accusée scion les cas. Quant à l'atrophie osseuse, elle

frappe l os dans toutes ses dimensions, plus en épaisseur, semble-t-il, qu'en
longueur. L'atrophie en longueur peut cependant ôtre très marquée et attein-

dre, au membre supérieur, 5 à 0 centimètres, comme dans les cas de Bour-
neville. Mais généralement l'atrophie en longueur ne dépasse pas, quand elle

existe, '2 à 5 centimètres. Les muscles el les os du thorax participent à l'arrêt

de développement, moins cependant que ceux des membres. Il s'ensuit une
asymétrie manifeste et une scoliose signalée dans plusieurs observations.

L'atrophie peut porter sur la

face (os et muscles) et simuler de

pi-inie abord rh(''niialro])lii(' fa-

ciale.

Du côté des extrémités des

membres il existe des troubles

vaso-moteurs très accusés, avec

refroidissement des téguments

pouvant atteindre deux degrés

dans le côté paralysé (Féré).

Les troubles de la sensibilité,

dans cette forme comme dans tou-

tes les autres, sont minimes. La
contracture est parfois doulou-

reuse, elle affecte le caractère de

crampes. En dehors de cela, et

seulement chez un petit nombre
de sujets, on peut constater des

anesthésies en plaques (Hirt).

Hémiathétose. — C'est dans

rencéphalopalhie infantile que

l'athétose se montre le plus con-

forme à la description déjà don-

née de l'athétose en général (voy.

plus haut), avec cette seule par-

ticularité qu'elle est limitée à une

des moitiés du corps (').

FiG. — HomiaiiiiMose. Elle constitue un symptôme
surajouté à l'hémiplégie. Il faut

toutefois faire remarquer immédiatement que l'instabilité musculaire, qui est le

propre de l'athétose, est incompatible avec l'état permanent de contracture. En
d'autres termes, pour que l'hémiplégie spasmodique infantile admette un degré

variable d'athétose, il faut que le spasme des muscles paralysés ne soit que rela-

tif, et qu'il comporte, dans une certaine mesure, une mobilité plus ou moins

étendue des articulations. La figure 82 donne une idée très exacte de l'aspect

que réalise cette condition indispensable. Il y a donc des cas où la contracture

est en quelque sorte mitigée par l'athétose, et, dans les mêmes cas, on constate

toujours une exagération des réflexes moins prononcée que dans l'hémiplégie

(') IIuET. Thèse de Paris, 1889.
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oxclusivemcnl spasmodiqiie. Bien plus, on peut dire que l'atrophie musculaire

elle-même est d'autant moins prononcée que les mouvements athétosiques sont

plus étendus. Mais toujours, quoiqu'il en soit du degré relatif de la contracture

et de l'athétose, l'une par rapporta l'autre, c'est au môme processus encéphalo-

pathic{ue qu'il faut les attribuer l'une et l'autre. La différence de localisation

seule l'emporte ici comme en toute autre circonstance, et c'est par elle seulement

qu'on peut expliquer les intensités proportionnelles de l'hémi-conlracture ou de

l'hémiathétose dans les encéphalopathies infantiles. On admet en général que

la contracture est produite par. les lésions primitives ou secondaires du faisceau

pyramidal lui-même, tandis que l'hémiathétose est la conséquence des lésions

tangentes à ce faisceau, sur lequel elles exercent une action irritante.

Cela nous conduit à étudier les cas dans lesquels les lésions cérébrales

n'exercent qu'une action irritante sur le faisceau pyramidal : ceux-là appartien-

nent à l'histoire de l'athétose pure sans contracture proprement dite.

Après le mode de début ordinaire (fièvre, convulsions, etc.), les petits mala-

des présentent des mouvements d'athétose, sans paralysie vraie, sans contrac-

ture, sans exagération des rétlexes, sans atrophie. L'hémiatéthose ainsi l'éalisée

ne se distingue de l'athétose vraie que par sa localisation unilatérale. On en peut

dire autant de l'hémichorée, variété clinique plus rare en ce qui a trait à l'hémi-

plégie de l'enfance, mais dont l'existence formelle a été signalée par quelques

auteurs. La brusquerie des mouvements, leur amplitude, le fait que ces mouve-

ments, au lieu d'être limités aux doigts et aux poignets, s'effectuent aux dépens

des grands segments du membre, suffisent le plus ordinairement à différencier

l'hémichorée de l'hémiathétose. Mais, si les ditférences sont quelquefois très

marquées, les analogies ne le sont pas moins et, dans la pratique, on est sou-

vent bien embarrassé pour se prononcer dans un sens ou dans l'autre. Il est

probable que l'hémichorée et l'hémiathétose, dans les encéphalopathies infan-

tiles, relèvent du même processus, tout au moins de la même localisation.

En effet, il est impossible de ne pas reconnaître les étroites affinités de ces

deux syndromes, se combinant l'un avec l'autre en proportions tellement

égales et d'une façon si intime qu'on ne sait en vérité auquel des deux on a

affaire. La difficulté est d'autant plus grande — on peut même dire insurmon-

table — qu'il n'est pas exceptionnel de voir l'une et l'autre alterner ou l'une

disparaître définitivement pour faire place à l'autre.

Athétose double. — Ici, il n'y a presque rien à ajouter à l'étude du syndrome
dont la description a déjà été donnée à un point de vue général. C'est, du
reste, à l'encéphalopathie atrophique de l'enfance que l'histoire de ce syndrome
a été presque tout entière empruntée. Tous les muscles commandés par le fais-

ceau pyramidal sont dans un état permanent de contraction ou de demi-contrac-

tion, animés de mouvements spontanés, raides, lents, incessants, s'exagérant à

l'occasion des mouvements volontaires. Les muscles de la face eux-mêmes sont

contracturés et mobiles ; d'où résulte une grimace variable dans son degré,

mais invariable dans son type. Des contractions passagères se surajoutent qui

se produisent avec une certaine lenteur et qui, survenant dans les muscles

déjà contracturés, ne transforment pas la physionomie anormale du visage,

mais seulement la renforcent, pour ainsi dire d'une manière intermittente. Chez
les malades atteints d'athétose double, les atrophies sont souvent réduites à

leur plus simple expression, et il faut les chercher pour s'apercevoir de leur

existence. On conçoit qu'une lésion hémisphérique double et symétrique inté-
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ressanl des régions voisines du faisceau pyramidal, sinon le faisceau pyramidal
lui-même, donnent lieu à de l'athétose double. Une lésion analogue produira la

chorée chronique.

La seule différence de la chorée chronique double et de l'alhélose double con-

siste dans le caractère des mouvements involontaires propres à chacun de ces

deux syndromes. Dans la chorée, on sait qu'ils sont brusques, amples, para-

doxaux ; souvent la face est épargnée. Les troubles intellectuels sont presque

toujours très prononcés.

Certains auteurs ont soutenu que l'athétose double et la chorée double chro-

nique, malgré leurs affinités d'origine, se distinguaient essentiellement Tune de

l'autre par quelques caractères suffisamment tranchés pour que la confusion

fût impossible. Huet, par exemple, a justement insisté sur l'absence de l'état de

contracture dans la chorée chronique ('), sur la rareté des secousses dans les

muscles du visage, etc. S'il en est ainsi dans la généralité des cas, on ne sau-

rait nier que ces différences soient fréquemment très peu accentuées. La proche

parenté, l'identité de nature de la chorée chronique — surtout lor.squ'elle

affecte la tendance spasmodique — et de l'athétose double est de plus en plus

accréditée. Ross, Gowers, Richardière et surtout Audry(^), dans une très éru-

dite monographie, se sont appliqués à la mettre en lumière. Sigra. Freud, par

exemple, a signalé une variété clinique à laquelle il donne le nom d'hémiparésie

choréique. Enfin, Hallion a observé la fusion des deux syndromes, chorée et

athétose, en un état de combinaison si parfaite qu'on ne saurait l'appeler autre-

ment que syndrome athétoso-choréique (^).

Hydrocéphalie.— Le symptôme primordial de l'hydrocéphalie chroniquecongé-

nitale ou acquise est l'augmentation de volume de la tête : un front haut et

large surplombant la face qui, par contraste, semble rapetissée et affecte la

forme triangulaire. Du côte du crâne, on note tantôt de la scaphocéphalie,

tantôt de la brachycéphalie, tantôt de la phagiocéphalie. La fontanelle anté-

rieure persiste souvent chez les jeunes sujets. La tête tombe parfois, soit en

avant, soit latéralement.

Du côté du thorax et de la colonne vertébrale on relève souvent des déforma-

tions qui ressortissent au rachitisme; du côté des membres inférieurs, des trou-

bles moteurs divers (contractures, paralysies spasmodiques,' pieds bots). Dans

ces derniers cas la marche est notablement troublée. Lorsqu'elle est possible,

elle est lente et balancée : l'hydrocéphale progresse la tête penchée en avant.
.

Il importe de signaler la présence fréquente de vertiges, d'absences, de con-

vulsions. L'état intellectuel est anormal : tantôt l'enfant est arriéré, tantôt il est

complètement idiot; entre ces deux extrêmes, il y a tous les degrés possibles.

Cependant l'hydrocéphalie n'est pas absolument incompatible avec une intel-

ligence vive. Bouchut parle « d'un diplomate et d'un sculpteur fort connus,

lesquels présentaient à l'âge de cincjuante ans les marques les plus certaines

d'une hydrocéphalie de naissance ». Du reste, l'hydrocéphalie chronique est

chose curable.

Le début de l'hydrocéphalie chronique est variable : tantôt lent, progressif et

insidieux, tantôt au contraire marqué par des poussées convulsives ou ménin-

gitiques qui peuvent se répéter plus ou moins fréquemment et tuer le petit

(M HoET. Chorée chronique. Thèse de Paris, 1889.

(^) J. AuDRY. JJathétose double et les chorées chronique!; de Venfance. Paris, 180'2.

(S) Revue neurologique, 1893, p. 515.
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malade. La durée est relativement courte : beaucoup d'hydrocéphales meurent

dans la première ou dans la seconde enfance ;
quelques-uns seulement atteignent

l'âge adulte, et chez ces derniers la guérison est possible, ainsi que nous venons

de le dire.

Diplégies spasmodiques. — Sous ce nom, l'on désigne les paralysies bilaté-

rales et accompagnées de conti'acture survenues, soit dès la naissance, soit dans

les premiers jours ou les premières années de la vie, sous l'influence de lésions

cérébrales symétriques, corticales ou pyramidales.

D'après tout ce qui précède, on peut embrasser, du même coup d'œil,

l'aspect général de ces états spasmodiques et leur mécanisme pathogénique.

La nature de la lésion paraît indifférente. Sa localisation crée les variétés cli-

niques. Une double lésion de la zone rolandique fait une double hémiplégie

spasmodique ; une double lésion du lobule paracentral fait une double para-

lysie du membre inférieur. Ici encore, comme des nuances à l'infini résultent

des différences de localisation dans l'un et l'autre hémisphère, on peut voir

s'ajouter à la paralysie spasmodique des phénomènes athétosiques ou choréiques

d'importance variable.

C'est Little qui, le premier, en 1802, insista sur les formes cliniques des diplé-

gies spasmodiques et c{ui en indiqua l'étiologie ('), dans un travail « sur l'in-

tluence de la parturition anormale, du travail difficile, de l'accouchement

prématuré et de l'asphyxie des nouveau-nés sur l'état physique et mental de

l'enfant ». Pour ne parler que de l'état physique, la diplégie en est le syndrome

caractéristique. Mais cette diplégie a des manières d'être très différentes. Little

signale l'hémiplégie spasmodique double et la chorée congénitale chronique

déjà étudiées : il y ajoute la contraclure généralisée et la contracture paraplé-

gique. Freud, à qui l'on doit d'importantes recherches sur ce sujet, a confirmé

tout récemment la classification de Little : il considère toutes ces modalités

symptomatiques comme intimement associées dans leur processus pathogénique.

Contracture généralisée et contracture paraplégique (Voir plus loin au chapi-

tre : Maladie île Little).

Troubles intellectuels. — Lorsque les lésions de sclérose cérébrale, d'hémor-

ragie, de ramollissement, de méningo-encéphalite, etc., occupent la région fron-

tale, et surtout lorsque ces lésions sont circonscrites au lobe frontal exclusive-

ment, toute la symptomatologie peut se résumer dans des troubles psychic[ues

dont la caractéristique, à parler généralement, réside dans un arrêt du déve-

loppement intellectuel. On conçoit sans peine que les lésions de la seule région

rolandique ne déterminent que des phénomènes moteurs spasmodiques. Il n'est

donc pas de règle absolue, relalivement à l'existence des troubles intellectuels

dans les encéphalopathies infantiles ; et si, conformément à l'opinion de Bour-

neville, il y a une relation assez étroite entre le degré de l'hémiplégie et celui de

l'état intellectuel, il esL hors de doute qu'un grand nombre d'enfants atteints de

sclérose cérébrale ne sont ni des idiots, ni des imbéciles, ni même des arriérés.

L'insuffisance du développement inlellectuel est beaucoup plus fréquente dans

les cas de lésion bilatérale que dans ceux de lésion unilatérale; et ici encore, il

faut se souvenir que la corrélation des phénomènes paralytiques et des phéno-

mènes psychiques est contingente : il y a des athétosiques doubles chez qui l'in-

telligence est susceptible d'un perfectionnement normal.

(') Transurlioiifi of llie l^ondon Obf^telrical Society, vol. H.
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C'est à Bourneville et à ses élèves qu'on doit la connaissance des rapports des

encéphalopathies infantiles avec l'idiotie. L'étude de l'idiotie viendra un peu

plus loin ; mais déjà dans ce chapitre nous dirons un mot de l'altération fonda-

mentale des fonctions de la vie de relation à laquelle sont subordonnés tant de

désordres psychiques secondaires : l'aphasie.

Cotard a fait une observation de la plus haute importance : « Il est exlrénie-

ment remarquable que, quel que soit le côté de la lésion cérébrale, les individus

hémiplégiques depuis leur enfance ne présentent jamcm d'aphasie, c'est-à-dire

d'abolition de la faculté du langage, avec conservation plus ou moins complète

de l'intelligence..., et cela même quand tout l'hémisphère gauche est atrophié. »

Bernhardt formule une proposition à peu près identique : « Chez les enfants, ce

n'est que dans un nombre relativement très faible de cas que l'aphasie persiste

comme symptôme permanent. » On peut évidemment admettre avec Cotard que,

sur un cerveau sclérosé, ou dont le développement est à peine ébauclié, la sup-

pléance fonctionnelle s'établit au moyen des territoires que la lésion a épargnés.

En d'autres termes, le cerveau utilise tout ce qui lui reste, pour des fonctions

auxquelles n'étaient pas destinées les parties restées saines. Lorsqu'il existe une

atrophie de la troisième frontale gauche, l'absence d'aphasie peut être attribuée

à l'utilisation de la troisième frontale droite pour la fonction du langage. Lors-

que la lésion occupe la troisième circonvolution dans les deux lobes frontaux,

la compensation peut se faire par d'autres régions de l'écorce. Enfin, lorsque,

au lieu d'être congénitale, la sclérose envahit la circonvolution du langage à

une époque où l'enfant a déjà commencé à parler, la même suppléance peut

être réalisée par des circonvolutions non prédestinées. Mais voici où la clinique

et l'anatomie pathologique s'accordent mieux encore à confirmer les résultats

de l'expérience : le rétablissement régulier de la fonction est d'autant moins

compromis que la lésion survient à un âge moins avancé ; c'est-à-dire que la

fonction du langage est d'autant mieux assurée que les circonvolutions ont

moins spécialisé encore leur activité.

Épilepsie. — L'épilepsie des encéphalopathies infantiles est un syndrome qui

occupe une si grande place dans la nosographie de l'épilepsie essentielle qu'il

est impossible de lui consacrer ici une description complète. Beaucoup d'épi-

lepsies dites essentielles ne sont pas autre chose que la manifestation tardive

d'une encéphalopathie infantile parvenue à son stade anatomique définitif.

Cette proposition suffit pour expliquer comme quoi beaucoup d'enfants frappés

d'hémiplégie spasmodique deviennent épileptiquesaux environs de l adolescence,

c'est-à-dire à une époque où la fin du processus de sclérose coïncide avec

l'achèvement du développement cérébral.

Diagnostic. — Le problème se présente sous différents aspects, quoique tou-

jours le même au fond. La clinique traduit l'encéphalopathie, lésion scléreuse

au premier chef, par des phénomènes variés : hémiplégie spasmodique, hémi-

athétose, contracture généralisée, paraplégie spasmodique, etc. Mais en somme
c'est toujours la sclérose encéphalique, ou, d une manière plus générale, l'en-

céphalopathie à tendance atrophique qu'il s'agit de diagnostiquer.

Deux conditions primordiales dominent la situation : le syndrome, (piel (pi'il

soit, est ou congénital ou postérieur à la naissance.

Lorsqu'on a affaire à une affection congénitale, le doute n'est guère possible.

La lésion est presque toujours cérébrale. Lorsque les phénomènes paralytiques
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OU exclusivement spasmodiques surviennent pendant la première enfance, il

est souvent permis d'hésiter. Il faut envisager de très près les symptômes et

considérer les éventualités dans lesquelles ils pourraient survenir, chacun sépa-

rément, en dehors d'une lésion encéphalique.

Tout d'abord on se rappellera que la forme clinique d'encéphalopathie dé-

crite par Striïmpell sous le nom de polio-encépliaiite aiguë penl simuler une mé-

ningite tuberculeuse : fièvre, vomissements, convulsions, n'est-ce pas là, à peu

de chose près, le mode de début de la méningite chez les nouveau-nés? La
difficulté est d'autant plus grande que la méningite elle-même est quelquefois

suivie d'hémiplégie. Les éléments du diagnostic, il faut bien le reconnaître, ne

seront guère fournis que par l'évolution de la maladie.

Les tumeurs cérébrales sont rares chez les enfants. On n'aura guère de mé-
prise à craindre que dans les cas d'hémiplégie spasmodique., attendu que les

tumeurs sont presque toujours unilatérales. Mais, même dans ce cas, les mono
plégies sont beaucoup plus communes que l'hémiplégie totale ; et puis elles

sont accompagnées de l'ensemble symptomatique créé par l'irritation et la com-

pression du néoplasme.

L'hystérie fait des hémiplégies où l'atrophie acquiert parfois une importance

considérable. Elle n'est pas, même chez les tout jeunes enfants, aussi rare qu'on

le supposait avant l'enseignement de Charcot. Il suffit de signaler cette possi-

bilité pour éviter l'erreur de diagnostic, car l'hystérie n'est guère constituée

exclusivement par l'hémiplégie spasmodique. L'étude ultérieure de cette névrose

mettra en lumière les caractères auxquels on pourra la reconnaître.

La paralysie spinale atrophique de l'enfance débute le plus souvent, comme la

polio-encéphalite, par de la fièvre et des convulsions. Il est exceptionnel qu'elle

affecte le type hémiplégique de l'encéphalopathie. Mais ce qui la fera

toujours distinguer de celle-ci à bref délai, c'est que ses paralysies, quelles

que soient ses localisations, sont flaccides et entraînent la perte des réflexes

tendineux.

Les pseicdo-paralysies sypjhUitiques qui, elles aussi, sont quelquefois hémiplé-

giques, consistent dans des troubles moteurs liés à des arthropathies spéci-

fiques (Parrot, Troisier). La crépitation des surfaces articulaires est un fail

constant qui signale immédia lement leur nature et auquel s'ajoutent, d'une

façon à peu près constante, comme éléments d'un diagnostic formel, les érup-

tions cutanées de la syphilis héréditaire.

Les paralysies obstétricales, si bien étudiées par Danyau, Guéniot, Huulland,

sont des conséquences de la dystocie en général, dans la pathogénie des-

quelles interviennent la plu])art du temps les manœuvres de l'accouchement

artificiel. Il faut donc être prévenu sur leurs diverses manières d'être, si l'on ne

veut pas les confondre avec telle ou telle variété des paralysies congénitales de

Little. Pour cela, il suffira de se rappeler qu'elles sont invariablement limitées

à des groupes musculaires très circonscrits et en quelque sorte comman-
dées par la compression mécanique exercée sur le tronc nerveux moteur de

ces groupes. Les commémoratifs bien étudiés fourniront la solution du pro-

blème.

Les paraplégies spjasmodiqiies, parmi lesquelles figure le labes dorsal spas-

modique, relèvent d'une foule d'affections spinales dont le tableau clinique est

parfois identique à celui des paraplégies encéphalopathiques de l'enfance : les

tumeurs rachidiennes, le mal de Pott, la pachyméningite dorso-lombaire luber-
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ciilcuse donnent lieu à des paraplégies de ce genre. Aucune de ces affections

cependant n'évolue sans intéresser à un moment donné et à un degré quel-

conque les organes centraux de la sensibililé et les noyaux spinaux des réser-

voirs. Cela seul suffit à les reconnaître dans les cas où l'on ignore leur origine

réelle, leur date d'apparition et leur mode de développement.

Quant à savoir avec certitude la lésion encéphalopathique d'où les troubles

dérivent (hémorragie, ramollissement, sclérose, etc.), nous ne pouvons encore

émettre que des hypothèses suivant chacun des cas en particulier. Abstraction

faite de ce qui a été dit à propos des paralysies de Little, une seule circonstance

autorise à énoncer un diagnostic ferme : c'est celle dans laquelle des paralysies

périphériques des nerfs crâniens se surajoutent à l'ensemble des troubles mo-
teurs ou spasmodiques créés par l'encéphalopathie proprement dite. Lorsque de

telles paralysies surviennent, on peut affirmer que les méninges sont en cause.

Il y a donc de grandes chances pour qu'on ait affaire à une méningo-encépha-

lite. Il est vrai que cette variété d'encéphalopathie infantile est de beaucoup la

moins commune.

Pronostic. — Les encéphalopathies infantiles sont d'autant plus graves à

tous égards qu'elles se déclarent à une période jilus éloignée de la naissance,

c'est-à-dire à une époque de la vie où les suppléances fonctionnelles par les

parties du cerveau restées saines sont plus difficiles. Toujours elles créent de.s

infirmités. L'infirmité, en ce qui concerne l'atrophie des muscles et de la char-

pente osseuse, est, contrairement à ce qui concerne la fonction, d'autant plus

prononcée que la lésion est plus précoce. Quant à l'épilepsie, on peut dire que^

si elle assombrit le tableau symptomatique des encéphalopathies infantiles, ce

n'est pas au même degré que dans les encéphalopathies de l'âge adulte. Bour-

neville et Wuillamier ont démontré que, chez les malades atteints d"hémiplégie

infantile spasmodique, les accès d'épilepsie deviennent de moins en moins nom-
breux et que, vers l'âge de trente ans, ils finissent souvent par disparaître d'une

façon complète.

Traitement. — L'encéphalopathie atrophique de l'enfance, sous quelque

forme qu'elle se manifeste, est au-dessus des ressources de la médecine. Congé-

nitale, nous ne pouvons rien contre elle. Toutefois, s'il est vrai que les diffi-

cultés et la lenteur de l'accouchement sont capables de provoquer chez le fœtus

des lésions graves d'ordre circulatoire, on doit se demander si la symphyséo-

tomie n'est pas la méthode prophylactique par excellence (Pinard). Chez le nou-

veau-né, le mal apparaît avec vme telle brusquerie et il engendre des malforma-

tions cérébrales tellement profondes que son résultat fatal est l'équivalent d'une

malformation congénitale.

Plus tard, elle est toujours une surprise, quelque chose qu'il n'est pas plus

possible de prévoir que d'enrayer ; à supposer que le médecin pût agir, il arrive-

rait toujours quand le mal est déjà fait.

Lès difformités atrophiques des membres relèvent exclusivement de l'inter-

vention chirurgicale. L'équinisme peut être corrigé par l'ablation de l'astragale

et la ténotomie. Le valgus disparaît plus ou moins complètement après la sec-

tion de l'aponévrose plantaire. Pour les déformations du membre supérieur, les

mêmes moyens ont des résultats très inférieurs. Les procédés orthopédiques

ne valent guère mieux. L'élongation des nerfs proposée contre les spasmes
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douloureux serait un traitemenl favorable, s'il n'avait pour conséquence pos-

sible l'augmentation des convulsions épileptoïdes (').

Quant aux troubles psychiques, on ne doit rien espérer que des méthodes

pédadogiques et de la discipline intellectuelle préconisées par Bourneville, et

qui, dans certains cas, — il faut le proclamer hautement, — ont produit des

améliorations surprenantes.

MALADIE DE LITTLE

L'affection dont il sera question dans ce chapitre a été entrevue par Delpech

et esquissée par Heine. Mais c'est incontestablement Little qui, en ISliS, en a

donné la meilleure description. Cet auteur avait cité parmi ses causes, la nais-

sance avant terme, le travail laborieux et l'asphyxie des nouveau-nés; il avait

signalé l'hypertonie des membres el du tronc, la prédominance de la l'igidité

aux membres inférieurs, les troubles intellectuels et la tendance à l'amélio-

ration. Mais il avait donné une description « globale » qui s'étendait aux formes

unilatérales comme aux formes bilatérales.

Actuellement, tout le monde est à peu près d'accord pour séparer les types

unilatéraux (hémiplégie spasmodique, hémichorée, hémiathétose) des types

diplégiques. Mais le désaccord commence dès qu'il s'agit de définir ce qu'il

faut décrire sous le nom de « maladie de Liltle ». Généralement, on réserve ce

nom aux diplégies encéphalopalhiques. Dejerine a cependant proposé de décrire

sous le nom de syndrome de Little d'origine spinale deux cas de rigidité spas-

modique congénitale, consécutifs à des altérations de la moelle. Il s'agit là,

en vérité, de myélopathies qu'il importe, sous peine de confusion, de séparer de

la véritable maladie de Little et qui ne doivent trouver place qu'au diagnostic.

Faut-il décrire toutes les diplégies cérébrales sous la rubri(jue unique de

« maladie de Little »? Oui, pensent certains auteurs avec Raymond, Massa-

longo, Freud, Cestan (^), qui comprennent sous ce terme significatif de

<c syndrome de Little » : la rigidité spasmodique proprement dite, l'hémiplégie

spasmodique bilatérale, la chorée et l'athétose double, que ces syndromes

soient congénilsaux ou postérieurs à la naissance (quatre ou cinq premières

années de la vie).

A notre avis, les diplégies qui sont postérieures à la naissance devraient être

distraites du syndrome de Little, car elles manquent des moments étiologiques

indiqués par cet auteur : la congénitalité et l'oi'igine obstétricale.

Pour les auteurs précédents, entre la rigidité spasmodique pure et simple et

la diplégie compliquée de convulsions et d'idiotie, il y a tous les interjnédiaires

nécessaires. Aucune de ces formes n'a une autonomie étiologique, anatomo-

pathologique et clinique; aucune ne mérite donc d'èli'c décrite à part sous le

nom de « maladie de Little ».

D'autres auteurs, avec Brissaud, P. Marie, Yan Gehuchten, réclament une
scission dans le groupe des diplégies spasmodiques et proposent de réserver

uniquement et exclusivement le terme de « maladie de Little » à la rigidité

(') Ch. Férè et Ed. Smith, Bull, de la Soc. de Méd. meiHide,
(-) Cestan. Le ayndrome de LilUe. Tlièse de Paris, 189!).

TRAITÉ DE MÉDECINE, '2° ('dit. — IX. 10
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s|)asmodique pure. Entre unicistes et dualisles. il y a assurément une question

de mots. Mais il y a aussi un problème de classification à résoudre. 11 est

incontestable que les diverses variétés de diplégies de l'enfance ont des liens

étroits de parenté. Mais il convient, à notre avis, de distinguer dans ce groupe

morbide une série de types, et c'est par l'emploi de noms appropriés qu'on

en peut l'aire le classement. Ces types n'auraient-ils pas une autonomie éliolo-

gique et anatomo-pathologique qu'il faudrait en faire une description à part au

nom de la clinique. D'ailleurs, il existe un type de diplégiequi semble bien avoir

une autonomie véritable : c'est la rigidité spasmodique congénitale, liée à une

agénésie du faisceau pyramidal. C'est à elle que nous réservons, avec P. Marie

et Van Gehuchten, le nom de « maladie de Liltle », pour rendre hommage à

la véi'ité et à Little qui, encore qu'il eût englobé dans une description commune
toutes les formes possibles d'encéphalopalhie congénitale, avait attiré l'attention

sur ses conditions étiologiques.

Dans la définition de la maladie de Little, telle que nous l'entendrons ici, il

importe d'introduire trois éléments essentiels : la congénitalité, l'origine céré-

brale et l'agénésie du faisceau pyramidal. Nous éliminerons donc systémati-

quement tous les cas de diplégie postérieurs à la naissance, qui s'éloignent en

réalité de la maladie de Little pour se i-approcher du tabès spasmodique des

adultes, et tous ceux qui relèvent d'une lésion spinale, même congénitale, qui

doivent se rattacher aux myélites et qui reconnaissent sans doute pour cause

l'existence d'hémotorachis et d'hémotomyélies d'ordre obstétrical, signalés par

Schultze. Ces hémorragies, qui se voient surtout dans la présentation par le

pied et dans la version, sont capables de déterminer une rigidité spasmodique.

Assurément, le diagnostic de ces cas est extrêmement difficile et même parfois

impossible. Ce n'est pas un motif suffisant pour les confondre avec les précé-

dents sous la même dénomination nosographique.

Bref, il importe, au nom de la clinique et de la nosographie, d'isoler des

diplégies une espèce distincte à laquelle nous réservons le nom de « maladie de

Little ». Nous définirons donc cette dernière : une rigidité spasmodique congé-

nitale (paraplégique ou généralisée), déterminée par l'agénésie du faisceau

pyramidal, indemne de convulsions et de troubles intellectuels, et susceptible

sinon de guérison complète, du niioins d'amélioration progressive.

Les adversaires de la théorie dualiste sont obligés de reconnaître que, dans la

majorité des cas de naissance avant terme, il n'y a ni troubles convulsifs, ni

troubles intellectuels, et de déclarer que l'accouchement laborieux entraîne habi-

tuellement les formes compliquées de troubles cérébraux. Ainsi, Grépinet(')

reconnaît que 82 pour 100 des types purs appartiennent à la naissance avant

terme, et que celle-ci produit des types compliqués dans 17 pour 100 seulement

des cas.

Symptômes. — Nous prendrons pour modèle de description la forme para-

plégique qui est, du reste, celle qui est la plus fréquente, et nous ferons

l'emarquer une fois pour toutes qu'il s'agit plus de rigidité que de paralysie,

plus de gêne des mouvements que d'impotence.

Lorsque l'enfant est debout, on est frappé de son attitude. 11 est facile de

constater que sa taille est habituellement au-dessous de celle qu'il devrait avoir.

(') Grépinet. Étude sur la maladie de Liltle. Thèse de Paris, 1899.
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Cela tient au retard du développement des membres inférieurs ; le tronc et la

partie supérieure du corps sont en quelque sorte en avance sur le bassin et les

jambes. Les cuisses adhèrent fortement l'une à l'autre dans toute leur hauteur

et les jambes sont maintenues écartées par la rotation de la pointe dès pieds en

dedans. La tête, le tronc, les cuisses et les jambes sont en légère flexion (fig. 85).

Pendant la marche, le malade penche la tête et le tronc en avant et observe

ses pieds qu'il dirige et soulève malaisément. Ils sont, en effet, allongés sur les

jambes, la pointe tournée en dedans, en léger degré de varo-équinisme. Le pied

qui avance frotte sur le sol et décrit comme un demi-cercle autour de celui qui

est immobile. Pendant ce temps le tronc s'in-

cline en sens opposé. Et comme ces deux
phénomènes se renouvellent lorsque le pied

immobile avance à son tour, il s'ensuit une

sorte de dandinement très net de la marche.

Les genoux, un peu fléchis, sont comme
collés l'un à l'autre, se frottant à chaque pas,

Fig. 83. — Maladie de LilUe. Fig. Si. — Maladie de Liltle, position assise.

au point d'user au niveau du conclyle interne l'étoffe du pantalon. Les cuisses

sont légèrement fléchies et en adduction extrême; il s'ensuit que les enfants

tournent difficilement sur eux-mêmes^ qu'ils s'embarrassent souvent et sont, à

tout instant, en danger de tomber. On conçoit que, dans ces conditions, la

marche soit difficile et lente. Et cependant, en dépit de cette rigidité, la pro-

gression est plus satisfaisante qu'on ne pourrait le supposer.
Dans la station assise, la rigidité des membres inférieurs est parfois telle que

les pieds ne touchent pas le sol (fig. 84). Du reste, il n'est pas toujours possible

d'asseoir le malade, tant la rigidité est grande. Dans ces cas les jointures cèdent
très difficilement aux tentatives de flexion ou d'extension passive.

Il est inutile d'ajouter que les troubles précédents sont plus ou moins accen-
tués suivant les cas, et qu'entre la rigidité spasmodique extrême et la raideur

minime on peut trouver tous les degrés intermédiaires.

A côté de cette forme paraplégique, il convient de signaler la forme géné-
ralisée. Ici, les quatre membres sont frappés, mais les membres supérieurs le

sont généralement à un degré moindre. Les bras sont en adduction, plus ou
moins accolés au tronc, les avant-bras légèrement fléchis et en pronation. Il

en résulte une série de troubles fonctionnels faciles à concevoir.

IBRISSAVD et SOUQUES.^
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La face n'est pas à l'abri d'une raideur spasmodique qui se manifeste surloul

à propos des mouvements expressifs du visage. Le nyslagmus n est pas rare et

le strabisme externe assez fréquent. Il y a souvent de la dysarlhrie, caractérisée

par la lenteur et les saccades de la parole. Si la musculature du pharynx, de

l'œsophage, de l'arbre respiratoire est intéressée, et le fait n'est pas excep-

tionnel, il s'ensuit des troubles de la déglutition, de la phonation et de la

respiration.

Les réflexes cutanés sont affaiblis et même abolis (Van Gehuchten). Quant

aux réflexes tendineux, ils sont très exagérés. Le clonus et le signe de Babinski

sont la règle.

Il n'existe ni troubles sphinctériens, ni troubles de la sensibilité, ni troubles

de la vaso-motricité. L'atrophie musculaire fait défaut et les seuls troubles

trophiques à signaler sont les rétractions musculo et fibro-tendineuses qui sont

l'origine d'attitudes vicieuses et l'occasion d'interventions chirurgicales, sur

lesquelles nous reviendrons en pai'lant du traitement.

Y a-t-il des troubles cérébraux d'ordre convulsif ou intellect uel? Dans la

forme de diplégie que nous avons étudiée ici, ces troubles font habituellement

défaut. « La plupart des malades semblent un peu slupides et ne savent

apprendre à parler qu'entre 2 et 6 ans, cependant ils ne manquent nullement

d'intelligence et apprennent bien au collège; ce qui est défectueux en eux, ce

n'est pas l'intelligence, c'est plutôt un état spasmodique qui fait obstacle au jeu

des muscles dont l'intelligence se sert pour s'exprimer ('). »

Évolution. — Le début est congénital par définition, mais les parents ne

s'aperçoivent guère de la rigidité des membres que quelques mois après la nais-

sance et surtout au moment des premiers pas. L'enfant commence à marche-r

tard, vers trois ou quatre ans, et il marche dans les conditions signalées

plus haut.

Un fait important à spécifier est la tendance naturelle vers l'amélioration,

tendance progressive qui, dans certains cas, va jusqu'aux limites de la guérison.

Étiologie. — Sans parler du rôle des émotions et des traumatismes de la

mère, difficile à apprécier; sans parler de la grossesse gémellaire qui aboutit

dvi reste à un accouchement prématuré, il est un facteur que nous avons placé

en première ligne : la naissance avant terme. Mais toute naissance prématurée

n'entraîne pas la maladie de Little, il s'en faut. On pourrait, d'autre part, con-

stater l'agénésie du faisceau pyramidal chez des enfants nés à terme. Dans ce

dernier cas, il faudrait invoquer l'action d une toxi-infeclion sur le neurone

cortico-spinal ("Van Gehuchten).

Fournier, déniant à la naissance avant terme le rôle que nous lui reconnaissons

ou l'interprétant d'une manière différente, considère que la syphilis héréditaire est

une des causes les plus fréquentes de la maladie de Little. T. Simon, Samuel

Gee, Gaulard, Moncorvo, Jendrassik et P. Marie en ont, après lui, cité des

exemples probants. On peut admettre, pour les faits de ce genre, que la syphilis

détermine à la fois la naissance prématurée et l'agénésie du faisceau pyramidal.

Mais il faut bien dire que la syphilis n'est pas toujours présente, qu'il n'en est

même pas fait mention dans les statistiques imposantes de Naef ou de Feer,

(') P. Marie. Dicl. encycl. des se. méiL, 4= série, t. XIII, p. 'l')7>.
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dans celles de Freud, de Rosenthal, etc.... Pour les faits de cet ordre, on est en
' droit de supposer que l'accouchement prématuré est seul responsable. Il est

vrai qu'il n'est pas illogique d'admettre que l'accouchement prématuré (et la

dysgénésie du faisceau pyramidal) puisse dépendre d'une intoxication ou d'une

toxi-infection. Les recherches récentes de Charrin et Léri (') plaideraient dans

ce sens. Ces observateurs ont examiné une série de centres nerveux de nouveau-

nés, issus de mères malades, mort-nés ou n'ayant survécu que quelques heures

ou quelques jours. Dans la majorité des cas ils ont trouvé dans les centres

nerveux des hémorragies et des processus congestifs. Les mères étaient

atteintes de tuberculose, d'anémie, de pneumonie, bronchite, épilepsie, etc....

L'aspect de ces lésions démontre qu'elles ont débuté pendant la vie intra-uté-

rine. Ces lésions sont sous la dépendance de poisons hémorragiques « ou de

principes toxiques provenant des cellules maternelles et fœtales déviées par le

mal de leur type primitif normal ». Il faudrait donc, dans cette hypothèse, faire

jouer un rôle important aux maladies intra-utérines du fœtus et à celles de la

mère. L'accouchement avant terme serait expliqué du même coup. Il est pos-

sible que, dans certains cas, l'agénésie du faisceau pyramidal puisse dépendre

d'un pareil mécanisme, mais il n'est pas démontré qu'il en soit toujours ainsi.

Un tel mécanisme conviendrait beaucoup mieux aux diverses diplégies que nous

avons distraites de la maladie de Little.

Anatomie pathologique et pathogénie . — Il s'agit avant tout d\(génésie du
faisceau pyramidal, due le plus souvent à la naissance avant terme.

Les recherches de Flechsig ont montré que les fibres du faisceau pyramidal

sont dépourvues de myéline à la naissance, encore que les cylindres-axes des fibres

pyramidales apparaissent à la fin du cinquième mois. Chez les prématurés qui

naissent à 6, 7 ou 8 mois, le faisceau pyramidal a donc trouvé des obstacles à

son développement. « L'enfant qui voit la lumière à 6 mois perd du coup tous

les privilèges du fœtus : on a beau l'envelopper dans du coton, l'enfermer dans

une couveuse à une température de matrice, tout cet ingénieux artifice est bien

imparfait à côté des ressources de la nature. Bref, le faisceau pyramidal, le

dernier qui reste ù naître, n'existe pas au moment de la naissance. Il ne lui

fallait dans le sein maternel que trois à quatre semaines pour être complet, il

lui faudra, au dehors, des mois et des années pour aboutir à une maturité qui

peut-être ne sera jamais parfaite. A la place que devaient occuper dans la

moelle épinière les fibres volontaires du faisceau pyramidal, il n'y aura qu'une

traînée de névroglie inerte, sans autorité sur les cornes antérieures. Le faisceau,

<iont le rôle consiste à transmettre aux centres spinaux les ordres de l'écorce

cérébrale, sera représenté par une substance vivante, sans doute, mais non spé-

cialisée, privée de son rôle physiologique normal et n'exerçant d'autre action

sur les centres médullaires qu'une stimulation morbide incessante. De là résul-

tera le tonus spasmodiqicc, de là cet état de contracture permanente qui

ressemble si étrangement à celle des dégénérations descendantes d'origine

cérébrale, mais qui en diffère essentiellement à l'origine, puisque le faisceau

pyramidal, loin d'être dégénéré, n'a encore jamais existé.... L'arrêt de dévelop-

pement du faisceau pyramidal n'est pas toujours définitif; le développement

(') Charrin eL LÉni. Lésions des centres nerveux des nouveau-nés issus de mères
malades (mécanisme et conséquences). Comptes rendus de l'Acad. des sciences, 'J903.
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commencé pendanl la vie fœLale a, en quelque sorte, une vitesse acquise grâce

à laquelle il se poursuit en dehors du sein maternel. Mais ce n'est qu'une

vitesse acquise et, l'impulsion constante de la nutrition placentaire faisant

défaut, raccroissement ne peut plus se compléter qu'avec une extrême

lenteur ('). »

Van Gelîuchten (-) a pu constater, chez un enfant né à sept mois, que les

fibres pyramidales manquaient totalement dans la moelle. Le cerveau était

intact et le faisceau pyramidal bien développé depuis l'écorce jusqu'à la ré-

gion bulbaire. Il est logique, en cet état de choses, que chez les prématurés

ce faisceau subisse un retard dans sa marche descendante. Il en résulte une

interruption des connexions entre l'écorce et les nerfs périphériques, et par

suite l'exagération du tonus musculaire et des réflexes tendineux. Pour cet

auteur, la rigidité spasmodique des prématurés n'est due ni à une lésion céré-

brale ni à l'absence de myéline autour des fibres pyramidales, ni à l'absence de

développement du faisceau pyramidal dans toute sa hauteur puisque ce faisceau

existe au voisinage de la moelle cervicale; elle est due uniquement et exclusi-

vement à un arrêt momentané dans la croissance des fibres pyramidales. Au fur

et à mesure que ce faisceau s'allongera l'amélioration tendra à s'établir. Reve-

nant à nouveau sur le même sujet. Van Gehuchten (^) trouve dans les deux

signes récemment découverts d'une lésion pyramidale : l'abolition des réflexes

cutanés et le signe de Babinski, la confirmation de sa théorie, c'est-à-dire de

l'agénésie des fibres cortico-spinales. Il pense, d'autre part, que l'accouchement

prématuré ne suffirait pas à expliquer cette agénésie, car il l'a vue exister chez

des enfants nés à terme et faire défaut chez des enfants nés à (i, 7 et 8 mois.

Pour expliquer cette agénésie il admet, ain.si que nous l'avons déjà dit. une

altération toxi-infectieuse du neurone cortico-spinal, l'accouchement avant

terme se trouvant réduit au rôle de cause prédisposante.

Diagnostic. — La conception restrictive que nous avons admise de la

maladie de Little supprime le chapitre du diagnostic, ou du moins le réduit

singulièrement. Il n'est guère que les cas de myélopathie congénitale, analogues

à ceux qu'a cités Dejerine, qui puissent entrer en discussion. Et ici, la ressem-

blance clinique est telle que l'erreur est inévitable.

Traitement. — Le traitement de la maladie de Little n'est pas univoque. Il

dépend de l'âge et de la gravité du mal. Il importe, au début, d'éviter tous les

motifs d'irritation et de calmer l'hypertonie musculaire par des bains chauds

prolongés et par des frictions douces et superficielles. Il ne faut pas tarder, du

reste, à organiser une hygiène générale, à éduquer méthodiquement les mem-
bres et particulièrement la marche, à lutter contre les attitudes vicieuses par

le massage, les mobilisations méthodiques des jointures et la gymnastique.

Lorsque ce traitement reste insuffisant, il faut recourir à l'intervention chirur-

gicale : aux ténotomies et aux myotomies.

Redard et Paul Bezançon ('') ont obtenu des résultats excellents du Irailemenl

orthopédique et chirurgical dans un tiers des cas, et dans la plupart des autres

(') Bbissaud. Leçons sur les mal. nerveuses, 1895.

{-) Van Gehuchten. Journal de neurol. de Bruxelles, 1890.

Van Gehuchten. Cryptorchidie et maladie de Lillle. 1902.

('*) Redabd et P. Bezançon. Congrès de chirurgie, 1<S98.
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une amélioralion appréciable. « An début de la maladie, diseiiL-ils, on évitera

les mauvaises attitudes des membres par des appareils simples cpii remédient

à l'influence fâcheuse de la pesanteur. Parmi les moyens thérapeutiques les

plus actifs, nous plaçons en première ligne le massage, la nianipulatlon, la

gymnastique. Le massage agît utilement sur la contracture, sur les rétractions

fibro-tendineuses et les épaississements péri-articulaires. Les mouvements

actifs et passifs, les exercices de mobilisation et d'assouplissement sufris(Mit

souvent pour vaincre des contractures assez prononcées; ceux qui ont pour

but de produire une hypercorrection maintenue quelque temps sont très

recommandables. Contre la contracture des adducteurs, très fréquente et très

tenace, nous faisons des exercices d'écartement des cuisses en maintenant pen-

dant un certain temps, à l'aide d'une planche de bois entre les genoux ou les

malléoles, une abduction maximum. Les exercices de gymnastique faits avec

une grande patience permettent l'éducation des muscles des jeunes malades;

ils servent à fortifier les muscles antagonistes affaiblis, à calmer l'hyperexci-

tabilité des muscles à l'état de spasme. Ils permettent d'apprendre au sujet à

coordonner les mouvements, à placer la jambe en bonne position et à s'en

servir pour la marche. »

Redard et P. Bezançon recommandent encore la suspension verticale pen-

dant la marche, qui leur a donné d'importantes améliorations.

Enfin le traitement clnrurgical est fréquemment indiqué et d'importance capi-

tale. « Le redressement forcé, manuel ou avec différentes machines, suivi

d'immobilisation, sera très utile. Les membres déviés, les pieds bots seront

redressés et immobilisés en hypercorrection dans des appareils plâtrés; si les

adducteurs sont contracturés, on fixera les cuisses dans l'abduction forcée

maintenue par une planchette. Les plâtres ne doivent être laissés que pendant

quelques semaines seulement. Lorsque le spasme est intense et tend à se repro-

duire, nous appliquons des appareils successifs jusqu'à ce qu'ils aient cédé.

Les ténotomies, les myotomies sous-cutanées ou à ciel ouvert rcuident les plus

grands services. Lorsque les moyens simples, énumérés plus haut, ont échoué,

lorsque les attitudes vicieuses sont maintenues par la rétraction fibreuse qui a

succédé à la contracture spasmodique, il faut couper tout ce qui s'oppose au

redressement et placer les membres en bonne position. »

IBBISSAVD et S0UQUES1
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CHAPITRI- XIII (')

IDIOTIE

Définition. — Vijiiolie, c'esl l'arrêt de développemenl de rinlelligence.

« L'it/Zo/, dit EsquiroL esl un individu chez lequel les facultés intellectuelles

instinctives et morales ne se sont pas développées. » Avant Esquirol. Pinel con-

fondait avec l'idiotie la démence, affail)lissemenl d'une intelligence plus ou

moins normale autrefois, et la stupeur, qui est « caractérisée par la suspension

plus ou moins complète de l'exercice des facultés intellectuelles (CuUerre) ».

L'idiotie esl congénitale ou acquise; et, dans tous les cas, elle n'est que le

résultat d'une encéphalopathie infantile intra ou extra-utérine, que celle encé-

phalopatlîie résulte d'ailleurs d'un simple arrêt de développement, d'une lésion

évolutive ou accidentelle.

C'est donc un symptôme, mais un symptôme contingent de ces encéphalopa-

thies. Suivant que le déficit encéphalique sera diffus ou localisé, l'idiotie sera

associée ou non à des troubles moteurs, sensilifs et sensoriels (-). Plus l'idiotie

est précoce, et plus les malformations physiques coïncidentes seront accen-

luées. L'idiolie acquise se développe plus souvent dans la première enfance C|ue

dans la seconde. D'une façon générale, l'idiotie est plus fréquente chez les

garçons.

#

Étiologie. — Les causes de l'idiotie sont variables suivant la forme analo-

mique, suivant la lésion causale. Etudiées en général, elles se rangent en cinq

groupes : i" causes héréditaires; 2° accidents de la conception; 5" accidents de

la grossesse; 4" accidents de l'accouchement; 5° affections méningo-encépha-

liques et infections de la vie intra ou extra-utérine.

1" L'idiotie est une maladie Iiéréditaire el familiale (;'). Il y a même des va-

riétés familiales d'idiotie ('). C'est alors le dernier degré de la dégénérescence.

La tare nerveuse n'est pas toujours particulièrement lourde chez les parents

d'idiots. On trouvera des névroses, des psychoses, ou des maladies organiques

du système nerveux chez les ascendants. On trouvera chez eux l'imbécillité, la

criminalité, le suicide, la prostitution; ils peuvent cependant avoir été d'intelli-

gence normale ou supérieure; il faut alors incriminer le surmenage mental (M.

On recherchera aussi les infections chroniques telles que la syp//ili^. Fimpalu-

disme; il faut rechercher les intoxications professionnelles, l'intoxication

(*) Ce chapitre a été entièrement rédigé par M. le D' I^aul Londe.

(-) FÉRÉ (Traité de j^alh. gén., t. VI, p. 9(5; subordonne les troubles de rintelliiri^ncc aux

troubles somatiques.
BouiîNEViLLE et SÉGLAS. Arcli. de neuroL, 1885, p. 186, 547, De.s familles d'idiols.

Voir Bévue neurol., 191)0, 1001, 1902 et lOO.j. — B. Sachs. Sur une forme familiale

d'idiotie avec cécité précoce; analyse en Semaine oic't/.. 189ii. p. 200.

(=•) Maudsley (cité par Paul Le Gendre, Traité de paUiologic générale, de Boucliard, t. I,

art. Hérédité) dit avoir observé Iréquemment que les descendants d'hommes ayant acquis

de grandes fortunes, après beaucoup de peine et de privations, présentent les signes de la

dégénérescence physique et mentale.
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saturnine ou phosphorée, elc. ; il faut rechercher surtout Yalcoolisme, que Ton

trouve soit chez les deux conjoints, soit chez l'un des deux dans près de la

moitié des cas (').

« La consanguinité, seule, ne nous semble avoir aucune influence », dit

Bourne ville.

2° L'état des parents, notamment l'état mental, au moment de la conception,

a au contraire beaucoup d'importance. La conception durant l'ivresse alcoo-

lique a été relevée par le même auteur 235 fois dans une statistique portant sur

255i malades; encore est-ce là un chiffre trop faible, étant donnée la difficulté

de l'enquête.

o" Pendant la fjro><-<esse , l'aliénation mentale, les infections, les intoxications

(alcool, café, éther, opium, etc.), les traumatismes et même les émotions vives

ont une influence indiscutable.

A" Pendant Vaccouchement, la compression exercée par le forceps, le séjour

prolongé de la tête ati passage, les circulaires du cordon, sont capables de pro-

duire des troubles circulatoires encéphaliques allant jusqu'à l'hémorragie mé-

ningée, d'où diplégie cérébrale avec ou sans idiotie (-).

L'emploi du chloroforme pendant le travail a été incriminé par plusieurs

auteurs anglais.

5° Après la naissance, on a invoqué l'usage vicieux des coiffures spéciales

qui exercent sur la tête de l'enfant une compression fâcheuse, telles qu'on en

rencontrait en Normandie, dans les Deux-Sèvres et aux environs de Tou-

louse ('). Mais les causes prépondérantes sont les méningite^f, les encéphalites

avec ou sans convulsions, et les infections, particulièrement la fièvre typhoïde,

ou toute autre infection gastro-intestinale. Il faut ajouter ici l'alcoolisme de la

nourrice ou de l'enfant.

La localisation sur les méninges ou l'encéphale des infections a en somme
dans l'enfance, au point de vue même qui nous occupe, un intérêt considé-

rable. Chez le fœtus aussi l'infection doit jouer un rôle encore mal élucidé dans

certaines lésions diffuses ou en foyer.

C'est encore par l'infection ou l'intoxication que l'on tend à expliquer les

altérations thyroïdiennes, causes du crétinisme.

La cause de l'absence de corps thyroïde qui produit Yidiolie mij.xcedémaleme

nous échappe.

Tous ces facteurs étiologiques ne sont pas également valables pour toutes

les formes de l'idiotie.

Classification. — Bourneville distingue, au point de vue anatomo-patholo-

gique, les formes suivantes :

« 1° Idiotie symptomatique de méningite chronique {idiotie méningitique) ;

2" idiotie symptomatique de méningo-encéphalite chronique [idiotie méningo-

(*) Boi liNEViLLE. Idioties, Traité de méd., de P. P>rouardeI et A. Gilbert, l. IX, article que
nous avons largement mis à contribution.

(^) Les circulaires du cordon peuvent agir pendant la grossesse comme dans le cas sui-

vant. Une enfant naquit avec un torticolis et les marques d'une stricture du cou si pro-
noncée (sur le côté di'oit surtout), qu'il existait à ce niveau des altérations cutanées d'ailleurs

passagères. L'attitude vicieuse disparut au bout de quelques mois, mais le développement
de celte Hllelte l'ut des plus lents. Elle reste une arriérée, mal formée d'ailleurs, avec une
division congénitale du voile du palais.

('') Jules Voisin. L'idiotie, W.)7>,

[PAUL LONDE.]
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encéphalitique); 5" idiotie symplomatique d'un arrèl de développemenl des cir-

convolutions sans maU'ormations, avec lésions des cellules nerveuses (idiotie

congénitale idiopathiqite); 4" idiotie symplomatique de sclérose /typerlroplii(ji/e

ou tubéreuse; o" idiotie symptomatique de sclérose alrophique : a) sclérose d un

hémisphère ou des deux hémisphères du cerveau {<clérose hémisphérique ou

bi-hémisp/iériqt/c)
;
h) sclérose d'un lobe du cerveau (sclérose lobaire): c) sclérose

des circonvolutions isolées; d) sclérose chagrinée du cerveau (?): 0" idiotie

hémiplégic[ue ou diplégique symptomatique de lésions en foyer dues à une

oblitération vasculaire ou à une hémorragie (pseudo-porencéji/ialie. etc.):

7" idiotie symptomatique de l'hydrocéphalie ventriculaire simple ou compliquée

d'hydrocéphalie extra-ventriculaire (idiotie liijdrocéphaliqiie\ 8" idiotie avec

cachexie pachydermique ou idiotie myxcedémateuse liée à l'absence de la glande

thyroïde; 9" idiotie symptomatique d'un arrêt de développement du cerveau

avec malformations congénitales (porencéphalie vraie), absence du corps cal-

leux, etc.); 10° idiotie symptomatique de microcéphalie par arrèl de développe-

ment avec ou sans malformations, ou reconnaissant pour causes des lésions

survenues après la naissance (idiotie rnicrocép/ialique proprement dite ou sym-

ptomatique). »

En résumé, l'idiotie est due soit à un arrêt de développement portant sur le

cerveau ou le corps thyroïde, soit à une lésion accidentelle en foyer ou évolutive

(sclérose) : processus méningitique, méningo-encéphalique ou purement encé-

phalique. Il n'y a pas d'ailleurs entre ces deux ordres de facteurs une démarca-

tion tranchée, car l'arrêt de développement peut être dû à une lésion survenue

à une époque précoce de la vie intra-utérine.

En fin de compte, on en arrive à ne mettre à part des autres formes d'idiolie

que Vidiotie myxcedémateuse, si différente des premières par l'anatomie patho-

logique, la pathogénie, la symptomatologie et l'évolution. L'idiotie myxœdéma-
teuse ne sera donc étudiée ici que succinctement, pour être opposée dans ses

symptômes aux autres formes d'idiotie. Le lecteur trouvera à Tarlicle « myxœ-
dème » l'étude complète du syndrome.

Anatomie pathologique. — Si nous faisons abstraction pour le moment du

myxœdème, les lésions causales de l'idiotie doivent être cherchées dans l'encé-

phale.

L Lésions méningées. — Les méninr/es ne sont pas toujours altérées: on peut

trouver de l'adhérence de la dure-mère au crâne, de l'épaississement de la pic-

mère, de l'adhérence de la pie-mère aux circonvolutions; on peut trouver de

l'hydrocéphalie. Alors même que la méningite serait l'affection causale, l'arrêt

de développement de l'intelligence ne peut dépendre que des lésions cérébrales

consécutives.

Dans l'hydrocéphalie interne, on trouve, en même temps quïine méningite

ventriculaire, une encéphalite concomitante avec « lésions destructives colos-

sales » du centre ovale et de l'écorce: des bandes scléreuses partent en rayon-

nant de la membrane épendymaire épaissie des ventricules latéraux.

Dans la méningo-encéphalite, développée en dehors de la syphilis et de la

paralysie générale, « la substance corticale, généralement ramollie, surtout à la

convexité des hémisphères, se détache avec les méninges, principalement au

niveau des lobes frontaux » (Bourneville et Brissaud). Les ulcérations qui résul-
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tent de la décortication montrent la pénétration du cortex par le processus

inflammatoire qui atteint les cellules et les fibres nerveuses, surtout les

fibres tangentielles ('). Les capillaires forment des angiomes microscopiques,

points de départ d'hémorragies méningées sus et sous-arachnoidiennes.

II. Lésions cérébrales. — Les altérations cérébrales qui peuvent se déve-

lopper en dehors de toute méningite sont : Tarrêt de développement, les lésions

en foyer, la sclérose.

A) Arrêt de développement et porencéphalie. — Le simple arrêt de dévelop-

pement se manifeste par le peu de complexité des circonvolutions et la rareté

des plis de passage; il peut n'être pas appréciable microscopiquement. L'arrêt

de développement peut atteindre tout un lobe, par exemple le lobe frontal ou

occipital, tout un hémisphère(-), ou le cerveau tout entier (agénésie); ilyaalors

microcéphalie : celle-ci en est le résultat et non pas la cause. L'écorce conserve

par places l'aspect gélatiniforme qu'elle a chez le fœtus. Les cellules elles-

mêmes, quoique très abondantes, auraient aussi le caractère fœtal (Pilliet).

Hammarberg, cité par Chaslin, insiste sur la diminution du nombre des cel-

lules nerveuses de l'écorce; Otto Klinke sur la diminution du nombre des fibres

tangentielles (').

La porencéphalie vraie consiste dans un arrêt de développement avec malfor-

mation congénitale du cortex, intéressant le plus souvent les circonvolutions

frontales, particulièrement la o'=, ou pariétales, ou la première temporale. Le

porus est une excavation sur laquelle la pie-mère passe comme un voile sans

aucune adhérence et d'où parlent en rayonnant les circonvolutions voisines; ses

parois sont lisses; il contient du liquide céphalo-rachidien. Sa forme est celle

d'un entonnoir dont le fond communique en général avec le ventricule latéral.

Cet orifice de communication régulier constitue, à proprement parler, le porus

vrai ('). Une fontanelle pathologique surmonte quelquefois la lésion cérébrale.

La porencéphalie est unilatérale ou plus rarement bilatérale. On ne sait rien

de la pathogénie de cette curieuse lésion. Bourneville fait remarquer qu'elle

se produit presque constamment dans le territoire de l'artère sylvienne, et

émet l'hypothèse de l'origine vasculaire.

B) Pseudo-porencéphalie et lésions en foyer. — Quoi qu'il en soit, la pseudo-

porenréplialie diffère de la porencéphalie vraie par les caractères suivants :

comme dans les cas précédents, on trouve sur le cortex une dépression, mais

sans communication, en général, avec le ventricule latéral. Il n'y a pas de mo-
dification de la morphologie des circonvolutions voisines qui ne convergent

pas vers la cavité. Celle-ci est tout entière formée aux dépens de la pie-mère

qui en tapisse les parois et le fond et la ferme de toute part. C'est, en somme,
une formation kystique à une ou plusieurs loges pie-mériennes, et des Iractus

la parcourent et la subdivisent, kn voisinage du faux porus on trouve parfois

de la méningite et une atrophie scléreuse des circonvolutions sous-jacentes.

Cette lésion entraîne des dégénérations secondaires variables suivant son siège

(') Cl. Philippe et J. OiiEmiiuR, in article cité de Bourneville.
(^) Dlplégie cérébrale inl'anlile avec idiotie. Agénésie presque complète de l'hémisphère

droit et du corps calleux par Ernest Dupré et Jean Heitz. Sociélé de neurolo/jie, mars, 1902.

('') Chaslin. Article Idiotie dans le Traité des maladies de Venfance de Grancher, Comby
et Marfan.

('') Bourneville rapporte un cas de porencéphalie bilatérale dans lequel la communication
ventriculaire n'existait que d'un côté alors que la dépression corticale existait des deux
côtés avec les mêmes caractères.

[PAUL LONDE l
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également varialjle, unilatéral ou bilatéral. Il est vrai de dire que le faux porus,

qui est généralement séparé du ventricule latéral par une épaisseur de sub-

stance blanche, arrive quelquefois jusqu'à lépendyme et, suivant quelques

auteurs, la communication serait possible.

On admettait encore hier que la pseudo-porencéphalie est con.sécutive à des

lésions en foyer (hémorragie ou ramollissement). ÏNIais ces lésions en foyer sont

aujourd'hui considérées comme rares chez l'enfant.
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C) Sclérose cérébrale. — On en distingue deux variétés au point de vue ana-

tomique, symptomatique et pathogénique : la sclérose alrophique et la sclérose

tubéreuse ou hypertrophique

.

1" La ?,c\évo?,e atropliiqueesi rarement bihémisphérique, plus souvent hémi-

sphérique, multilobaire ou lobaire ; celle-ci est unilatérale ou bilatérale et symé-

trique. Les parties atteintes sont plus petites qu'à l'état normal. Les circonvo-

lutions sont amincies, tantôt trop jaunes, comme un cerveau macéré dans l'acide

nitrique, tantôt trop blanches, de la couleur de la sclérotique. Elles sont indurées,

de la consistance du carton. Les sillons sont élargis. L'atrophie du cerveau est

compensée parfois par une hypertrophie des os du crâne, et par la dilatation du

ventricule latéral. Cependant il y a diminution de capacité de la moitié corres-

pondante de la cavité crânienne. La sclérose hémisphérique s'accompagne

FiG. 8(i. — Pseu(lo-poronCL'pli;ilic bilalt^nilc porliiiit siir le lobe leiiipui':il,

(Bouineville et Schwnrtz) ISiiT, pl. II.

d'une atrophie croisée du cervelet. Les lésions méningées sont inconstantes,

la dépression résultant de l'atrophie produit une cavité remplie de liquide

céphalo-rachidien et parcourue par des tractus cellulaires insérés sur la pie-

mère ; la sclérose atrophique peut coïncider avec l'aspect décrit sous le nom
de pseudo-porencéphalie. Le calibre des artères est diminué. Il y a des dégéné-
rations secondaires. Il s'agit là d'une sclérose névroglique; les fibrilles, les

noyaux de la névroglie et les cellules araignées sont proliférés aux dépens des
cellules et des fibres nerveuses qui ont disparu en grande partie. La sclérose est

plus particulièrement périvasculaire ; et, autour des vaisseaux rétrécis et

envahis par le processus, scléreux, se trouvent des cavités comparables à celles

de la syringomyélie. La lésion commence sous forme d'îlols isolés, et, à un
stade plus avancé, prend l'aspect de travées rayonnantes.

On admettait avec Cotard qu'il s'agit là d'une sclérose cicatricielle consécu-
tive à des lésions en foyers. Vizioli et Strumpell croient au reliquat d'une encé-

IPAVL LONDE.}
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phalile aiguë de l'enfance. On a invoqué en laveur de ces théories la présence

des corps granuleux. La théorie la plus en faveur est celle de Jendrassik et Pierre

Marie (') qui attribuent la sclérose à une encéphalite primitivement chronique

à début périvasculaire.

2" Dans la sclérose liibéreuse (*) ou
Injpertroph'Kjiie il n'y a pas d'altérations

du crâne, ni des méninges dans les cas

types. On trouve ici des nodosités

blanches formant saillie surtout à la

face convexe du cerveau. Pouvant at-

teindre quelques millimètres ou plu-

sieurs centimètres de largeur, d'aspect

variable, elles déforment les circonvolu-

tions, sans en changer la disposition

générale, les grossissent irrégulière-

ment. Ces nodosités sont dures et par-

fois creusées d'une cavité. Il existe aussi

des nodosités en moins grand nombre
dans la profondeur, notamment dans le

corps strié, sousl'épendyme. On peut en

trouver une douzaine en tout.

Fait très remarquable : on trouve

constamment la même lésion dans les

reins. De la coexistence de tumeurs

rénales multiples avec la sclérose tubéreuse hyperlrophique il existe au moins

huit exemples dans la littérature. Ces tumeurs étaient dans le cas de Jacobaens

des angio-sarcomes

typiques(-^).

Il s'agit encore ici

de sclérose névro-

glique, mais de sclé-

rose disséminée, tan-

dis que la sclérose

atrophique est en

foyers localisés.

Elle affecte parti-

culièrement la sub-

stance grise, d'où le

nom de polio-encé-

phalite tubéreuse

proposée par M. Bris-

saud (*).

« Entre les parties

saines et les parties

malades il n'y a pas une démarcation tranchée....

FiG. S7. — Sclérose aLi'ophique hémisphérique
avec alropliie croisée du ccrrelel.

FiG. S8. — Sclérose tubéreuse. Ilots scléroux en N et Pc (pli couihct. Défor-
mation des frontale et pariétale ascendantes iBourneville et Brissaud).
.I)'c/i. de neurologie, 18S0. Contribution à l'élude de l'idiotie, pl. 6.

La lésion tend à se propager

(') Jendrassuï et M.\rie. Arch. de pIiysioL, 1883.

(^) BouBN'EviLLE cl Brissaud. Arcli. de iieiD-oL. 1880. Étude r^nr l'iciiotie.

(') Arch. géii. de méd., 1905, p. 2755, 27 oct.

('*) Exposé de titres, 180G.
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toujours vers les parties saines, et « si lent que soit le processus, il a une pro-

pension incessante à envahir les régions adjacentes, élouffant successivement,

au point de les anéantir complètement, les éléments nerveux qu'il englobe ».

On y rencontre des cellules beaucoup plus volumineuses que les cellules

araignées ordinaires, mais d'une configuration analogue. Pourtant Ziegler en

fait line variété de cellules nerveuses métatypiques. Qu'il s'agisse d'un gliome

ou d'un neuro-gliome, le point important est qu'on ne trouve pas ici d'altéra-

tions vasculaires (') comparables à celles qui existent dans la sclérose atrophique
;

il est probable qu'il s'agit d'une lésion évolutive, d'une tumeur congénitale.

Physiologie pathologique. — Les aspects cliniques de l'idiotie sont plus

variables encore que les lésions causales, car les manifestations d'une même
lésion dépendent aussi de sa localisation. L'atteinte portée au développement

de l'intelligence ne résulte pas seulement de l'altération du lobe frontal, mais

bien de l'état de tout le cortex, particulièrement des centres sensoriels ou

sensitifs, des centres affectés au langage, de la rupture des communications

qui existent à l'état normal entre les centres. La diminution du nombre des cel-

lules nerveuses saines et des fibres tangentielles (fibres d'association) est en

somme le substratum histologique de l'idiotie (-). Tel centre ne pourra être

I.') C'est là un ctiractère important qui nous avait frappé dans un cas de sclci-ose névro-
glique du corps calleux que nous avons communiqué avec M. Séglas sous le nom de
Tarnear du corps calleux au Congrès des méd. alién. et neur. d'x\ngers, 1898.

(-) Klippel (Congrès de Bruxelles, août VMo) pense que l'histologie établit un lien de
parenté entre la démence paralytique, la démence précoce et l'idiotie en montrant que la

destruction des dendrites est à la base de ces trois syndromes.

iPAUL LONDE.-\
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utilisé que s'il a conservé les connexions nécessaires à son bon fonctionnement.

Chez l'idiot, l'appareil sensoriel périphérique reste absolument ou relativemenl

intact. Les centres sensoriels sont inégalement développés. Suivant que la région

frontale, sphénoïdale, temporo-pariétale ou occipitale est mal développée, on con-

state l'imperfection ou l'absence des centres intellectuels ou sensoriels du goût,

de l'odorat, de l'ouïe ou de la vue. On rencontre beaucoup « plus d'idiots aveu-

gles que d'idiots sourds. Le goût et l'odorat demeurent souvent à l'état rudi-

mentaire chez les idiots et les imbéciles. La sensibilité cutanée est très obtuse. ' »

Les centres sensoriels eux-mêmes sont annihilés au point de vue intellectuel

si les fibres d'association manquent. Ce ne sont pas toujours les fonctions céré-

brales les plus élevées qui font défaut. Tel sujet qui sait lire et écrire ne saura

pas s'habiller seul. Tel autre qui ne pourra marcher sera capable de manger
sans aide (abstraction faite de lésions céi'ébrales ou médullaires). L'ouïe est

parfois relativement développée. On voit souvent des malades qui retiennent

facilement des chansons dont ils ne comprennent pas le sens. Le langage n esl

nullement en rapport avec Tétat de l'intelligence. Beaucoup d'idiots parlent

sans savoir ce qu'ils disent.

Ce qui importe donc, ce n'est pas tant telle ou telle malformation que la valeur

fonctionnelle et la cohésion des régions laissées intactes par la lésion. Il n'y a

pas une seule partie des hémisphères, y compris le corps calleux, qui soit indis-

pensable à l'être pensant quand les suppléances sont possibles, et, d'autre part,

un centre très affiné sera de peu d'utilité s'il est isolé. L'idiotie est due au défaut

de subordination et de coordination des centres. Toutes les parties de l'encé-

phale contribuent à la constitution du syndrome et, qui plus est, toute la

substance du corps. Il n'y a pas que la vie de l'elation qui soit anormale chez

l'idiot, la vie végétative est imparfaite aussi ; la conscience organique peut faire

défaut. Ainsi il est parfois privé complètement de la sensation de faim ou de

soif; il peut être insensible au froid.

Nul doute que l'état somalique joue son rôle dans les manifestations de la

pensée. Ainsi il n'est pas surprenant de voir chez l'idiot les anomalies les plus

diverses s'allier aux troubles mentaux.

En résumé, au point de vue théorique, il serait logique de n'étudier, sous le

nom d'idiotie, que le trouble apporté à l'évolution mentale: c'est à ce titre que

cet article rentre dans le chapitre des encéphalopathies infantiles. Mais en

réalité, en clinique, l'idiot n'est pas seulement un mental, c'est le produit le

plus complet de la dégénérescence humaine.

Dans l'idiotie myxœdémateuse, l'absence de corps thyroïde retenti? sur la

nutrition des systèmes développés aux dépens du feuillet externe fpeau et sys-

tème nerveux). Il ne s'ensuit d'abord qu'un simple trouble fonctionnel; reflet

miraculeux du traitement le prouve
;
plus tard on constate des lésions, notam-

ment la diminution de nombre et l'arrêt de développement des ce\lules corti-

cales (Bourneville et Philippe). Dans l'idiotie vulgaire congénitale' la foiinc

humaine elle-même est tout entière en cause : l'homme devient inférieur à

l'animal et au végétal lui-même. Rien n'empêche de penser, d'ailleurs, que

celte malformation générale est aussi parfois sous la dépendance d'une auto-

intoxication précoce; cette dernière considération ne s'applique pas à la

totalité des cas.

(') Jules Voisin. Loc.«7.
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Pathogénie. — Les lésions causales ne ressorlissent pas en effet à la même
palhogénie. Le pourquoi de l'arrêt de développement nous échappe, le pourquoi

de la sclérose évolutive également. L'hypothèse d'une lésion accidentelle pré-

coce vérifiée dans certains cas n'est pas toujours satisfaisante. Nous ne savons

pas non plus pourquoi l'encéphale présente chez certains une prédisposition

spéciale à l'infection. Ce qui est certain c'est que le facteur étiologique acci-

dentel s'allie souvent, sinon toujours, au facteur héréditaire pour produire

l'idiotie. Le facteur héréditaire n'est d'ailleurs qu'une sorte d'insuffisance de

« chimiotaxie négative » de la cellule vis-à-vis de l'agent morbide (').

Dans le développement normal, « les choses .sont disposées de telle manière

que les facteurs extrinsèques indépendants de la constitution du germe con-

duisent ce germe au but voulu avec la même précision que si la tendance

directrice résidait en lui ». Or les causes des maladies sont banales pour la

plupart; et tel œuf, tel organisme, tel organe, constitué de longue date de

façon à manquer de résistance, rencontrera facilement la condition de l'arrêt

de développement, eiïet et cause de dégénérescence ('-).

Symptômes. — La classification clinique est très imparfaite et ne permet

pas facilement un diagnostic anatomique. Les formes de l'idiotie ont été multi-

pliées à l'excès sans souci du rapport existant entre la forme symplomatique et

la lésipn. Aussi l'examen d'un idiot est-il chose ardue et longue : il comprend:
1° la détermination du degré de l'idiotie et de la forme clinique ;

2" l'étude

des malformations associées et des complications ;
5° le diagnostic diffé-

rentiel et étiologique et le pronostic; 4" le traitement prophylactique et curateur.

L'idiotie est congénitale ou acquise. C'est parmi les idiots congénitaux que

l'on trouve le type le plus achevé de l'idiot.

Idiotie acquise {idiotie épileptique). — L'idiot par lésion acquise (méningites,

épilepsie, tumeurs, traumatismes crâniens obstétricaux ou autres), ne présente

pas la malformation générale des précédents. Il peut avoir le visage agréable,

le crâne et la face symétriques et réguliers ; sa physionomie, en somme trom-

peuse, n'est pas en rapport avec l'arrêt de développement de l'intelligence. C'est

après une maladie déterminée de la première ou de la seconde enfance (para-

ly.sie cérébrale infantile) que l'état intellectuel, jusqu'alors normal, s'est modifié.

Aussi ces sujets conservent-ils des vestiges de leur première éducation. « Ils sou-

rieait aux personnes qui les soignent, reconnaissent leur nourriture et peuvent,

jusqu'à un certain point, manifester leurs sentiments rudimentaires (Chaslin). »

^/ti.,soB*"soui^ent /des paralytiques (hémiplégie, diplégie) ou des épileptiques.

Aussi' doit-on toujours examiner les réflexes rotuliens chez l'idiot. Chez l'épilep-

tique dev^enu idiot on trouvera de l'exagération de ces réflexes des deux côtés.

A vrai diiÉy^et épileptique idiot est en même temps et surtout un dément quand
l'épilepsie e^ la maladie première. Il y a en effet à distinguer l'idiotie compli-

quée d'épilepsii^," et fc'fdiotie, associée à la démence, due à l'épilepsie.

L'idiot par léçion acquise est, d'une façon générale, incapable d'amélioration.

Ainsi ce sont les^diols qui ont l'air intelligent qui sont les moins éducables.

Idiotie congéHitale. — Les auteurs s'accordent à décrire sous des noms
divers deux degrés do l'idiotie congénitale proprement dite: l'idiotie complète

(') \ \'i:s Delage. l.a alniclure di(. proloplafuna et les théories sur l'Itérédilc. l<Slt5, p. 794.

(-) Voir auss^i Cii. Féré. La famille ncvrnpaUiique, I89i, et Soc, de bioloiji.e, 189."-18!HI.

TRAITÉ DE MÉDECINE, édit. — IX. 20

\PAUL LONDSri
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OU absolue ou du premier degré et l'idiotie incomplète ou du second degré.

L'idiotie est absolue quand le malade n"éprouve aucun besoin, ne perçoit

aucune sensation, ne manifeste aucun sentiment ni aucune idée, et est incapable

d'aucun acte, d aucun mouvement voulu. Un tel sujet, gâteux, reste immobile

sur sa chaise percée, ou ne présente que des mouvements automatiques tels

que balancements, grimaces, agitation des mains ou de tous les membres. Il

n'a ni faim, ni soif, ne regarde rien, n'entend rien, ne perçoit aucune odeur ni

saveur; il est insensible au froid, à la douleur. Partant il n'éprouve aucune

crainte, ni aucun désir et ne reconnaît pas les personnes qui le soignent. « La

nullité intellectuelle, dit Féré, n'est guère réalisée que par les agénésies et par

l'hydrocéphalie »

Uidiot du second degré toujours gâteux éprouve la sensation de faim, mais

non celle du goût, ni la satiété ; il est donc capable de quelque joie et de quel-

que douleur. La sensibilité générale et spéciale est encore obtuse : la con-

science du danger n'existe pas, pas plus que la conscience de la maladie, mais

la vie végétative est moins compromise que chez le précédent. Cet enfant est

susceptible de quelques mouvements volontaires, mais sans précision et sans

énergie ; il marche ; la préhension est possible bien qu'imparfaite: il parle par

monosyllabes. Son attention « fugitive » (Bourneville) permet une certaine édu-

cation; il peut saisir un bruit qui l'intéresse, annonçant le repas par exemple;

il possède parfois une mémoire partielle pour le chant. Une éducation élémen-

taire est possible. Il peut être dangereux; ses tics sont plus variés (onichoi)la-

gie, onanisme). Il a parfois un certain sentiment esthétique.

Entre l'idiotie et l'intelligence normale se trouvent une séi'ie d'états intermé-

diaires que l'on groupe sous les noms suivants : imbécillité, semi-imbécillité ou

arriération intellectuelle (Bourneville), débilité mentale.

Imbéciles, arriérés et débiles. — Les imbéciles ne gâtent pas. Leur vie végé-

tative est à peu près normale. Ils ont des sens spéciaux et une sensibilité géné-

rale plus développée. Ils savent s'arrêter de manger quand ils n'ont plus faim.

Si l'on compare l'idiot complet au végétal et l'idiot incomplet à l'animal, on

peut, par une analogie un peu lointaine, rapprocher les imbéciles du singe, car

ils sont : « rusés, malins, menteurs, voleurs, gourmands, entêtés, querelleurs,

irascibles et poltrons (') ». Nuls par eux-mêmes, « ils ne peuvent qu'imiter ou

obéir aux impulsions étrangères ». Aussi sont-ils incapables de se connaître

eux-mêmes. Les imbéciles jouissent d'un certain degré de volonté, d'intelligence

et de sensibilité. Leur langage, quoique borné et enfantin, comporte des

phrases, souvent infinitives ou au contraire .sans verbe ; ou bien ils parlent

d'eux à la troisième personne. Leur prononciation d'ailleurs est défectueuse. Ils

ont de la mémoire, apprennent à lire, à écrire, à compter, mais sont incapables

d'une opération d'arithmétique, d'une addition, môme la plus élémentaire. Ils

peuvent exécuter quelque art mécanique qui leur sert de métier ; mais ils n'ont

pas d'idées générales ou abstraites. Éducables par conséquent, ces enfants

restent toujours des petits enfants, orgueilleux et violents ou timides et doux,

la plupart égoïstes, toujours anormaux. Leur développement intellectuel est à

la fois insuffisant et disproportionné. Le développement physique est, nous le

verrons, irrégulier aussi ("-).

(*) A. CuLLERRE. Traité pratique des rnalndies mentales.

(^) La conception de Sollier qui a voulu faire ilc rimbécillilé une maladie à part, par
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Richet et Féré notent la constance de la diminution de la sensibilité à la don-

leur chez l'imbécile comme chez l'idiot.

Les arriérés sont déjà des êtres sociaux: malgré leurs lacunes et grâce à

quelques aptitudes spéciales, comportant de l'initiative, ils peuvent jouer un

rôle dans la société, y tenir leur place. « Parmi leurs aptitudes, relevons les répar-

ties piquantes, les saillies plaisantes, les expressions pittoresques, les manières

joviales qui caractérisaient par exemple les malheureux qui remplissaient auti'e-

fois la fonction de fou du Roi » (Bourneville) ('). Ils ont parfois une mémoire

partielle remarquable, de l'imagination, de l'affection familiale, mais le juge-

ment et la volonté restent faibles.

La débilité mentale consiste dans vin arrêt de développement relatif de l'intel-

ligence. Le débile n'est souvent pas dépourvu de culture intellectuelle, mais le

jugement et la volonté restent encore ici insuffisants. Aussi ces sujets, capables

de s'assimiler des connaissances variées, manquent d'idée de suite, sont instables,

passent, sans autre raison que leur caprice, ou l'influence d'autrui, d'une occu-

pation à une autre. La débilité mentale comme l'idiotie résulte de la constitu-

tion de l'être tout entier. ( -e sont souvent des infantiles, et réciproquement.

Rentrent encore dans la débilité les « retardés dans le caractère » de Apert.

Idiotie morale. — A mesure qu'on s'élève au-dessus de l'idiotie la plus pro-

fonde et qu'on examine des dégénérés pourvus de facultés intellectuelles plus

ou moins développées mais mal équilibrées, on rencontre des sujets imbéciles,

arriérés ou débiles dont le caractère dominant est la perversité des instincts,

perversité inconsciente. Aussi est-ce effrontément qu'ils mentent, volent, tueni,

se livrent à la débauche, à la cruauté la plus révoltante. Egoïstes, entêtés, dis-

simulés, ils s'abandonnent à des impulsions dangereuses, impulsions malfai-

santes de toutes sortes, impulsions génitales. Incapables de sentiments aiTectiCs

même familiaux, ils se révoltent contre toute discipline et, par leur immoralité,

sont les ennemis de la société, ennemis d'autant plus redoutables qu'ils sont

plus intelligents. Ce sont les anti-sociaux de Sollier.

Étudier les différents aspects de la débilité mentale, de l'idiotie morale serait

décrire presque toute la pathologie mentale. Nous renvoyons à l'article de

M. Ballet i').

L'examen d'un idiot. — En parcourant d'un coup d'œil rétrospectif cette

échelle de dégénérescence, nous voyons que les facultés intellectuelles sont le

plus rudimentaires chez le sujet dont les sensations manquent ou sont impar-

faites. Elles sont encore insuffisantes pour permettre un rôle social tant qu'à

des idées concrètes ne se sont pas jointes des idées abstraites de temps, d'es-

pace, etc. A mesure que les sensations se développent, le plaisir, la douleur, le

sentiment apparaissent, mais avec eux aussi la dépravation.

L'examen mental du malade comprendra, en résumé, les points suivants :

I" Etudier chez lui le fonctionnement de chaque sens; étudier le langage
;

2° Le questionner sur des idées concrètes concernant le repas, le coucher, le

vêtement; sur les idées abstraites de temps, d'espace, de nombre; on recher-

chera s'il possède quelque mémoire partielle (musique)
;

simple trouble foncLionnel cérébrale n'a pas été confirmée. II se |)Ourrait cependnnt qu'il

n'y eut pas que Tidiolie myxœdémateuse qui fût sous la dépendance d'un simple trouble
de nutrition.

(M \'oir Paul Modeau (de Tours). Fous el houfj'ous, 1X8.Ô.

(-) Voir aussi le récent Traité de palhol. menl., publié sous sa direction.

[.PAUL LONDE ]
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3<* L alLonlion dont il est capable, lafaçon dont il s'occupe nous renseigne sur

sa volonté
;

4° Son attitude envers son entourage indiquera ses émotions (peur, colère),

ses sentiments, son degré de sens moral (franchise, honnêteté, pudeur).

L'examen d'un bébé soupçonné d'idiotie. — A quoi reconnait-on l'idiotie chez

l'enfant en bas âge?

La mère, bonne observatrice, remarque que son enfanta « quelque chose ».

Le' défaut d'instinct de nutrition se révèle par son indifférence au sein; il n'a

pas faim; il reste inerte; sa tète vacille sur les épaules par insuffisance muscu-

laire. S'il crie, ce n'est pas par besoin, c'est par accès; parfois les cris sont con-

tinuels. Au lieu d'apprendre à téter de mieux en mieux, il est toujours aussi

inhabile: on est obligé de le nourrir au verre. Ce bébé ne rit pas, ne gazouille

pas; plus tard, il ne cherche pas à prendre les objets qui l'entourent. On ne

sent pas chez lui cet effort pour devenir supérieur à lui-même, qui est si évi-

dent chez les enfants normaux, parce qu'à cet âge la vie est particulièrement

intense. Il ne manifeste aucune curiosité. Son regard même ne s'arrête sur

aucun objet; il est sans expression; pour s'assurer qu'il voit, il faul rechercher

les réactions pupillaires. Parfois il paraît ne pas entendre. En tout cas, il est

indifférent, et s'il s'agite, c'est sans raison, c'est-à-dire sans que cette agitation

corresponde à une sensation extérieure ou intérieure.

Un an se passe et plus et il ne marche pas. Plusieurs années s'écoulent et il

ne parle pas. Il reste sale ou continue du moins à pisser au lit. Il avale des

aliments liquides, mais est incapable de mastiquer. En un mot, c'est un retar-

dataire et, s'il se développe dans une certaine mesure, il reste dans son éduca-

tion la plus élémentaire des lacunes énormes.

Examen somatique.— Chez un tel enfant il n'y a pas que l'intelligence qui fait

défaut. L'arrêt dans l'évolution est complexe. Il y a souvent retard de la pre-

mière dentition ; la seconde dentition ne se fait pas. La puberté, souvent

normale, peut n'arriver jamais ; chez d'autres, elle est retardée ou prématurée.

La vie, jusque dans ses fonctions de nutrition e.st imparfaite; la constitution(')

est chétive, le tempérament lymphatique à l'excès (végétations adénoïdes) ; le

système musculaire est insuffisant ou anormal (absence du mouvement d'oppo-

sition), le système circulatoire est atteint dans ses parties périphériques (acro-

cyanose) et centrale (malformations cardiaques : persistance du trou de Botal,

etc.); la digestion elle-même est souvent défectueuse, d'où anémie, éruptions,

rachitisme, amaigrissement, etc.

Les malformations apparentes sont fréquentes. Dans la moitié des cas envi-

ron, la taille est inférieure à la normale : chez un dixième des idiots, elle est

supérieure. Les malformations des membres ne sont pas rares (pied bot, poly-

dactylie, syndactylie, etc.); celles du tronc également. Il faut examiner surtout

l'extrémité céphalique et les organes génitaux.

Le faciès hideux permet un diagnostic à dislance de l'idiot congénital. Les

lèvres épaisses, la bouche large, béante et baveuse, le prognathisme double ou

simple et l'asymétrie, le strabisme, les difformités de l'oreille, trop grande, trop

détachée, mal ourlée, trop adhérente, etc., sont autant de stigmates de dégéné-

rescence auxquels il faudrait joindre beaucoup d'autres altérations morpholo-

giques (déviation du tourbillon des cheveux, voûte palatine trop étroite ou

(') On a vu l'ablnlion des végétations adénoïdes favoriser, en relevant la nutrition, le

développement de rinlelligence.
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fissurée, bec-de-Iièvre, etc.) : autant de signes de dégénérescence qui peuvent

se rencontrer d'ailleurs en dehors de l'idiotie.

Le crâne est petit avec.un front fuyant, bas et étroit, un occiput aplati, des

bosses pariétales inégales, ou présente des modifications très diverses parmi

lesquelles nous citerons le crâne oblique ovalaire (plagio-céphalie), la macrocé-

phalie, etc. Il y aurait beaucoup à dire à ce sujet au point de vue antln-opo-

logique. Une observation complète comporte l'examen détaillé des dimensions

du crâne (').

Les organes génitaux doivent toujours être examinés: on recherchera notam-

ment la cryptorchidie, l'hypospadias, l'hermaphroditisme, les anomalies de la

vulve et du vagin, de la verge. L'augmentation de volume de la verge en massue

ou des petites lèvres révélera l'onanisme si fréquent et si précoce, soit qu'il ne con-

stitue qu'un tic, soit qu'il s'accompagne d'une jouissance génésique (Sollier)(^),

Rappelons que l'examen somatique doit comprendre l'étude de la motilité,

de la sensibilité et des réflexes, ainsi que l'étude des sens spéciaux.

Nous en avons dit assez pour montrer la corrélation qui existe entre l'état

somatique et l'état mental, corrélation d'ailleurs non nécessaire, puisqu'il n'est

aucune des malformations précédentes qui ne puissent comporter une intelli-

gence normale ou relativement normale. 11 faut bien dire que nous ne savons

pas au juste en quoi consiste rintelligence normale : probablement parce qu'il

en existe un grand nombre de variétés. Est-ce celle qui est la mieux organisée

pour la lutte? Est-ce celle qui se rapproche le plus de l'état mental qu'auront

un jour nos descendants les plus lointains? C'est plutôt celle qui est la mieux

adaptée aux conditions de la vie, à l'état actuel de la société, et, si celle-ci

progresse, l'état normal de l'intelligence change avec elle. Ainsi il faut admettre

qu'un homme puisse être un dégénéré pour son époque, alors qu'il eût été

normal s'il eût vécu plus tard : cela justifie le groupe des dégénérés supérieurs

de Magnan, chez lesquels un travail intellectuel intense et spécialisé, nuit à

l'équilibre des facultés et à la nutrition générale.

Associations morbides et complications. — I " Dam Vordvc mental. — Le

défaut d'harmonie des facultés intellectuelles caractérise les dégénérés supé-

rieurs comme les dégénérés inférieurs. Chez les uns et les autres on rencontre

certaines manifestations morbides qui, souvent associées à l'idiotie, n'en font

pas partie intégrante: ce sont les tics et l'aliénation mentale.

Rentrent dans celle-ci la mélancolie, la manie, les manies (dacnomanie, pyro-

manie, kronomanie, clastomanie, etc.; manie de mordre, de se cogner, de dé-

truire, de voir et d'allumer le feu), les impulsions et obsessions, la folie à double

forme, les idées de suicide, de grandeur, de persécution, etc. (Bourneville).

Les tics sont presque habituels ; ils consistent dans le froncement des sour-

cils, le clignotement, le renâclement, le claquement de la langue, le grincement

des dents, la sputation, le haussement d'épaules, le cri guttural, le balancement

de la tète ou du tronc, le saut.

D'autres mouvements lents ont été désignés par J. Noir ('') sous le nom de

pseudo-alhétose.

(') SÉfiLAS. Ai l. SÉMiiiOLOGiE dans le Tmiir ik> jiaUnil. ment., do Gilbert Ballet et Nou-
velle Iconorjrapli'ie de la Salpêlrière, 1891.

(*) SoLLiEn. Psi/elwl. de l'idiot cl de ''imbécile. IS'.M.

('') .1. Noir. Elude mr /e.s lies rhez les déaénérrs, /es indiéeiles et les idiots. Thèse de Paris, 1895.

IPAUL LONDE/i
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A cet ordre de symptômes se rapportent la coprolalie, l'écliolalie.

2° Dirm l'ordre somallque. — Au point de vue général il faut signaler le

rachitisme et, au point de vue nerveux (outre l'épilepsie causale ou associée),

la chorée, l'athétose, et surtout les paralysies. Ces paralysies consistent soit

dans une diplégie, soit dans une hémiplégie, soit dans une paraplégie, soit dans

une monoplégie. L'épilepsie est généralisée ou partielle.

L'association de ces paralysies avec les troubles intellectuels caractérise cer-

taines variétés cliniques. L'idiotiepeut coïncider avec la myopathie, la maladie

w"^ •—-~\ ^^^^nnHBi

Fie. 90 et Fio. '.U. — Méningite à 3 nns, avec hémiplégie gauche conséculixc. Sllile^ cloigncu- : idiolic

légère avec atrophie de tout le mcmhie inférieur gauche : double pied bot. Moi t à If ans par lubcrculosc.

Lé.sions méningées anciennes préilominantes à la face interne des deu.x hémisphères.

de Friedreich ('), l'hérédo-ataxie cérébelleuse (^). La paralysie générale a été ob-

servée chez des imbéciles.

Formes. — La sclérose lobaire atrop/iique peut respecter rintelligence. Le plus

souvent l'intelligence est touchée en même temps que la motilité. La paralysie

en tout cas est presque constante. Richardière ("') n'a noté qu'une fois son

absence. L'hémiplégie spasmodique infantile en est la variété la plus fréquente.

Elle s'accompagne comme l'on sait d'un léger arrêt de développement somatique.

Le début a lieu avec ou sans convulsions, avec ou sans fièvre; à partir de ce

moment le développement de l'intelligence s'arrête, quitte à reprendre ulté-

rieurement.

(') Annales de méd., 1895, p. 7-i.

n Tlièse de Paris, 1895.

(^) RiciiAHDn":RE. Scléroses cérébrales dans le Tmilé des maladiet' de l'enfance de Granclier,

Comby et Marfan, l. IV, el Thèse de Paris, 1885.
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« PlusTenfantest prèsdc sa naissance, au moment où les premiers symptômes

font leur apparition, plus il y a lieu de Craindre que rintelligence ne se déve-

loppe pas » (Richardière). Le pronostic est plus grave naturellement quand le

lobe frontal a été touché. Pour le lang-age il y a des suppléances remarquables.

Là l'éducation est donc fort importante. Trop souvent ces malades restent des

imbéciles, des idiots et surtout des arriérés. L'épilepsie ultérieure possible est

une cause surajoutée d'idiotie et de démence.

Dans la sclérose tubéreuse, au contraire delà forme précédente, les troubles de

l'intelligence sont plus constants et plus profonds. L'épilepsie est la règle. La

paralysie occupe fréquemment les quatre membres.

L'idiotie méningitique est le résultat d'une méningite aiguë ou chronique.

L'inégalité pupillaire peut constituer une trace de la première. Parfois une

marche chronique est entrecoupée de poussées aiguës avec ou sans hémiplégie.

Ici l'état intellectuel reste au second plan derrière la maladie causale, ordi-

nairement fatale à plus ou moins longue échéance.

A l'idiotie méningitique se rattache l'idiotie liydrocéplialique. L'état mental

des hydrocéphales varie depuis l'idiotie jusqu'à la normale. L'amaurose est fré-

quente. Les mouvements sont lents. Ce sont parfois de simples arriérés.

L'idiotie hydrocéphalique ne se distingue pas par des troublefe mentaux parti-

culiers.

Le diagnostic de porencépJialie vraie, très délicat, peut être facilité par

l'existence d'une dépression crânienne sous-jacente au porus. On a souvent

une hémiplégie avec contracture, avec mouvements athétosiques et atrophie

secondaire peu marquée, sans épilepsie, sans troubles psychiques accusés (').

A Varrêt de développement, sans lésion accidentelle apparente, que nous avions

pris comme type de description, se rattachent l'idiotie m/croc^^j/nY/ig'îte et l'idiotie

familiale amaurolique

.

'Le microcéphale Sl une physionomie et une allure spéciales. Le prognathisme,

les oreilles détachées, les yeux trop rapprochés de la racine du nez, la mobilité

due sans doute à un besoin d'activité musculaire, sont autant de caractères qui

le font ressembler au singe. Le microcéphale d'ailleurs peut être idiot, imbécile

ou arriéré.

L'idiotie familiale amaurotiqi/e, observée dans des familles juives, se révèle du

deuxième au huitième mois. L'amaurose existe dès le début : les yeux vont et

viennent sans se fixer. « Au bout d'un an, cécité complète; nystagmus, strabisme,

hyperacousies, altérations de la tache jaune, idiotie progressive » (Bourneville).

Enfin on peut rapprocher les variétés cliniques suivantes: l'idiotie mongo-

lienne, l'idiotie polysarciqiie, l'idiotie crétinoïde et l'idiotie nu/xo'démateuse.

Ces deux dernières formes sont dues au défaut de sécrétion thyroïdienne, le

corps thyroïde étant altéré dans le premier cas et absent dans le second. Or,

d'une part le traitement thyroïdien jouit d'une grande efficacité dans l'idiotie

polysarcique parfois compliquée de nanisme, et, d'autre part, l'idiotie mon-
golienne peut être rapprochée du myxœdème, dont elle reste distincte, à cause

du nanisme, du faciès, de la largeur des pieds et des mains, de la grosseur du
ventre. Ce dernier type est susceptible d'une éducation relative.

Idiotie myxœdémateuse. — Bourneville le premier vit le rapport qui existe

entre cette forme d'idiotie et le myxœdème ou cachexie pachydermique de Char-

(') E. Brissaud. Leçons sur les maladies nerveuses, 2^' série, XXIV° lef'on.

IPAUL LONDE ]



512 MALADIES DE L'HÉMISPHÈRE CÉRÉBRAL

cot. Quand Reverdin en 1885 rapproclia le myxœdème opératoire du myxœ-
dème spontané ce fut une révélation à la fois pathogénique et thérapeutique.

Cette notion qui servit de base à' toute une doctrine nouvelle est une des plus

belles acquisitions de la médecine contemporaine.

L'idiot myxœdémateux se distingue de l'idiot vulgaire par un ensemble do

caractères pathognomoniques. Le trouble de nutrition dû à l'insuffisance, ou

à la suppression de la fonction thyroïdienne retentit particulièremcMit sur

les systèmes nerveux et cutané. L'infil-

tration cireuse des téguments apparaît

aux paupières, aux joues, aux mains,

aux oreilles, à la région cervico-dorsale

légèrement voûtée; elle donne lieu aux

pseudo-lipomes sus-claviculaires. la tête

est volumineuse en arrière; le front est

bas et étroit, les cheveux sont rudes.

La peau est sèche et squameuse et reste

glabre, même à l'époque de la puberté

qui n"arrive jamais: les organes géni-

taux s'arrêtent dans leur évolution; la

deuxième dentition ue se fait pas: la

taille ne s'accroît pas
;
pourtant l'ossili-

cation ne s'achève pas, fait constatable

par la radiographie et qui permettra au

traitement thyroïdien de provoquer un

nouveau développement. La fontanelle

antérieure persiste jusqu'au delà de

trente ans. Le ventre est gros, les her-

nies fréquentes.

Il y a de l'hypothermie et une légère

cyanose périphérique appréciable, aux

lèvres, aux mains. Le pouls est petit. Le

malade est d'autant plus sensible au

froid qu'il a de la répugnance pour le

mouvement; il est somnolent ou inerte,

l'air hébété. La voix est rauque, l'es-

soufflement facile.

L'appétit estmodéré, l'haleine et la lan-

gue mauvaises. Les échanges urinaires

sont réduits. Comme signes négatifs importants on note l'absence de tics, de sa-

lacité, d'onanisme. Ce ne sont pas des idiots complets. Doux, dociles, édu-

cables, les idiots myxœdémateux deviennent propres, attentifs et afl'ectueux,

acquièrent une certaine mémoire, et le traitement thyroïdien, joint au traite-

ment médico-pédagogique, les fait grandir et affine pour ainsi dire leurs traits

grossiers. Mais ils restent toujours des êtres très inférieurs (Thibierge) ('), des

enfants, car « tout est enfantin chez les myxœdémateux ».

A côté de l'idiotie myxœdémateuse, nous devons signaler les cas de myx-

œdème infantile non congénital, qui arrête la croissance et le développement

(') Voir l'article de M. Souques dans ce Traité, et Georges Thibierge. Le tnyxœdcme.
Masson, 1898 et autres publications.

FîG. — Nouvelle observaUoii il'idiolie niyxœ-
démaleuse (cachexie pachyderniique), Boiir-

neville, Recherches cliniques, 1889. — Deb..,

25 ans, exhibé dans les foires comme Rni des

Esquimaux. (Autopsie publiée en 1905, par
Bourneville).
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<le rintelligence au degré correspondant « à l'âge où la maladie (') a commencé ».

Rappelons que le myxœdème fruste réalise le type le plus complet de l'infan-

tilisme.

Crétinisme. — Le crétinisme rentre dans le myxœdème envisagé comme le

syndrome général de l'insuffisance thyroïdienne. Chez le crétin cette insuf-

fisance n'est pas absolue, du moins quand il existe un goitre. On distingue en

efl'et le crétin complet avec atrophie thyroïdienne, le semi-crétin (idiolincomplet)

et le crétineux (imbécile) avec goitre. Les crétins complets, incapables du

moindre mouvement, somnolents et indifférents au monde extérieur, n'ont qu'une

vie purement végétative. Les scmi-crélins peuvent acquérir quelques notions

élémentaires concernant leurs besoins, leur entourage, le lieu, le temps. Ils ma-

nifestent la joie etla souffrance. Ils se livrent à la mendicité dans le pays où la

maladie est endémique. Les crétineux apprennent à parler, à lire, à écrire, à

compter. On les emploie à des travaux agricoles ou à quelque métier manuel.

D'une façon générale, le crétin ressemble au myxœdématenx par la forme de

la tète, le teint blanc livide, les altérations cutanées, le ralentissement des

fonctions de nutrition, de respiration, de circulation, l'arrêt de développement

génital. Cependant les crétineux et semi-crétins se marient et leurs mariages ne

sont pas toujours inféconds. Si l'hérédité directe manque, on trouve l'hérédité

collatérale; la maladie est familiale (^).

Issus le plus souvent de goitreux ou de crétineux, ils n'ont pour entants que

des crétins. Ce n'est qu'au bout de quelques mois ou à l'âge de deux et même
trois ans que se manifeste ce crétinisme. La maladie est endémique dans les

régions montagneuses des Alpes et des Pyrénées, etc. La cause toxique ou

infectieuse paraît être dans le sol et se transmettre par l'eau. Les animaux do-

mestiques sont également frappés.

La prophylaxie consiste à boire de l'eau de pluie, à empêcher les unions entre

crétineux et à améliorer l'hygiène générale.

Diagnostic. — Le diagnostic de l'idiotie, dit Chaslin, est facile; « cependant

il y a une cause d'erreur, surtout pour les jeunes enfants : certains enfants

moralement abandonnés, maltraités par des parents indignes, accusés par ceux-

ci souvent de tous les méfaits conscients ou inconscients, paraissent idiots au

premier examen, à cause de la crainte, de la surprise que celui-ci leur

cause (') ». Chez les enfants plus âgés, une autre cause d'erreur est la paralysie

générale juvénile, exceptionnelle d'ailleurs. Nous avons déjà insisté sur la

démence épileptique.

Pronostic. — Un examen minutieux, prolongé et répété est nécessaire pour

établir un pronostic. Une émotivité extrême, le gâtisme incurable, lea accès

répétés d'épilepsie sont des obstacles à une amélioration. Les idiots proprement
dits meurent jeunes de complications diverses : les infections pulmonaires

aiguës sont les plus fréquentes; puis vient la tuberculose ou la cachexie (?) con-

sécutive à une maladie aiguë. Les affections cérébrales sont rarement cause de

mort.

(') E. BiiisSAUD. l.erons sur les maladies nerveuses, 1'^ et 2" série?.
{'') A. CuLLEiiiiE. Traité pratique des maladies mentales, I8SJ9.

{'') Chaslin. Lor. rit.

[PAUL LONDE
]
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Traitement. — « Les impulsions nombreuses auxquelles sont soumis les

idiots... et qui les poussent à commettre des actes criminels ou répréhen-

sibles : homicides, viols, incendies, violences envers les animaux, actes de bes-

tialité, etc.; leur inconscience qui en fait des instruments faciles entre les

mains des criminels; enfin la possibilité reconnue partout aujourd'hui de les

améliorer dans une proportion variable et qui peut aller jusqu'à les amener au

niveau de la normalité moyenne, sont autant de raisons puissantes qui plaident

en faveur de Va^slsiancp, du traitemenl et de Védiicition des idiots Intellectuels

et moraux de toutes les catégories » (Bourneville).

Le traitement, médico-pédagogique, est basé sur l'éducation physiologique.

Il faut le commencer le plus tôt possible et en dehors de la famille de pré-

férence.

Les idiots complets mêmes n'y seraient pas toujours réfractaires. L'idiot,

même profond, pour peu qu'il soit attentif, est susceptible d'une éducation

rudimentaire. Celle-ci s'adresse d'abord aux actes élémentaires de la mastication,

de la préhension ('), de la défécation et de la miction volontaires. Chaque sens

demande à être développé séparément et conjointement aux autres par des

leçons de choses que l'enfant normal prend, lui, spontanément; on éduquera

d'abord le sens le moins obtus suivant le conseil de J. Voisin. Plus tard le

langage parlé et écrit sera cultivé, dans la mesure du possible. L'habillement,

le ménage, le jardinage seront les premiers sujets sur lesquels il faudra donner

des notions usuelles. On développera l'instinct de conservation, les sentiments

aiï'ectifs, les habitudes d'ordre, de propreté, etc. On surveillera les manifes-

tations de l'instinct génésique.

La faculté d'imitation dont les sujets les plus atteints font preuve sera utilisée

comme il convient, ainsi que les sentiments de crainte, d'intérêt, etc. On s'ima-

gine aisément quelle patience demande une pareille tâche. La régularité et une

persévérance infinie sont des conditions indispensables de réussite. Nous ren-

voyons le lecteur, pour plus de détails, aux travaux de Séguin, de Bourneville,

de J. Voisin, etc.

L'hygiène doit servir de base à ce traitement. Les maladies surajoutées

(scrofule, rachitisme), les complications (épilepsie) seront traitées pour elles-

mêmes. Il suffira de signaler pour mémoire le traitement chirurgical tout à fait

abandonné.

Le but du médecin doit être ici comme toujours d'instituer un traitement

prophylactique. C'est la partie la plus difficile de sa tâche. En dehors de cer-

taines causes bien déterminées, telles que l'alcoolisme, la syphilis, le médecin

ne peut baser ses conseils que sur des considérations générales si on le con-

sulte au sujet du mariage.

La prophylaxie ne peut jouer un rôle vraiment efficace qu'en répandant dans

le public les notions d'hygiène générale, en faisant apprécier le prix de la

santé et en montrant la responsabilité de celui qui procrée ("-).

(') ^'oir Fkré. Revue philosophique, iSdd-iSdl.

(-) Voir pour fa Ijibliographie la Revue neurol. (Fiches bibiiograpliiques) de ces dernières

années et l'art, de Roubinovitch dans le Traité de jiatliol. ment., de Gilbert Ballet. — \o\v

pour le traitement médico-pédagogique les travaux de Grilïaut. .1. Boyer. Thulié. Hamoii

Fougeray et Couëtoux, etc. ; voir les observations de Bourneville dans ses Rcrltcn lies

cliniques ou les travaux de ses élèves {notamment dans le tome XXIII de l'JO.") l'observ ation

typique intitulée : « Idiotie profonde avec nanisme et infantilisme; amélioration considé-

rable. >•
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CHAPITRE XIY

TUMEURS CÉRÉBRALES

L'étude des tumeurs cérébrales comporte non seulement l'histoire anato-

mique et clinique des néoplasmes du cerveau proprement dit, mais aussi celle

des productions osseuses, cartilagineuses, fibrevises, vasculaires de ses enve-

loppes. La clinique l'exige, et cela, pour la raison (jue toute tumeur intra-

crânienne, vu Tinextensibilité du crâne, agit forcément de la même façon sur

toutes les parties de l'encéphale, quels que soient la nature et le point de

départ de la lésion.

La compression est le fait essentiel. D'abord exclusivement mécanique, elle

entraîne ensuite des phénomènes d'irritation. Or ceux-ci sont contingents,

tandis que l'augmentation de volume de la masse cérébrale, c'est-à-dire l'ac-

croissement du contenu pour un contenant invariable, engendre forcément des

troubles circulatoires dont le retentissement sur l'ensemble de l'encéphale

est général : les circonvolutions s'aplatissent, le liquide sous-arachnoïdien

reflue dans le rachis, la circulation en retour est ralentie ou arrêtée : de là

une congestion passive, des œdèmes, de l'hydropisie ventriculaire, des isché-

mies partielles avec le ramollissement qui leur fait suite, des hémorragies

passives, tous phénomènes qui dépendent exclusivement et fatalement d'une

expansion excessive de la masse intracrânienne, quelle qu'en soit la cause.

Les troubles d'ordre mécanique, dans l'histoire des tumeurs cérébrales,

sont donc d'une importance primordiale. Ils sont tellement subordonnés à

un surcroît de pression, qu'aucune partie du cerveau a jyriori n'y est sous-

traite, en vertu du principe de Pascal. Il en résulte une difficulté d'appréciation

des symptômes qu'on ne rencontre guère dans les autres maladies de l'en-

céphale.

Il ne sera point question, dans ce chapitre, des tumeurs extra-cérébrales,

c'est-à-dire de celles qui ne prennent pas naissance dans le cerveau lui-même.

Mais on admettra, une l'ois pour toutes, que ce qui s'applique aux unes s'ap-

plique également aux autres.

Étiologie .
— Les causes des tumeurs cérébrales en général sont aussi incer-

taines que celles des tumeurs dans tous les autres organes. L'hérédité même
paraît s'exercer d'une manière moins directe et moins sûre que pour les

tumeurs du sein par exemple, de l'utérus ou de l'estomac.

Il semble démontré aujourd'hui que certaines tumeurs cérébrales, les cérébro-

mes et les gliomes, sont d'origine fœtale. Il y a un rapport évident entre les céré-

bromes et les malformations congénitales. On les voit apparaître très souvent

peu après la naissance. Et même lorsque leur apparition est tardive, l'origine

congénitale n'en existe pas moins. La latence du germe a été plus longue. L'exis-

tence de ce rapport est encore démontrée par ce fait que les cérébromes coexistent

assez souvent avec des malformations nettes comme l'hydrocéphalie. Enfin

[BBISSAUD et SOUQUES.]
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l'activité proliférativo des cellules nerveuses ne semble pas dépasser la nais-

sance. La constatation de celte origine fœtale permet de soupçonner la cause

de ces tumeurs. On est autorisé à incriminer Falcoolisme avant tout, la syphilis

des générateurs, les maladies survenues au cours de la grossesse chez la

mère, etc.

L'origine fœtale des gliomcs n'est peut-être pas aussi constante (pie celle

des cérébromes et des cérébro-gliomes. Il semble, en effet, que la névroglie ait

une activité proliférative plus étendue dans le temps, qu'elle puisse se multi-

plier après la naissance et engendrer des tumeurs, à une période tardive de la

vie, sous l'influence de causes occasionnelles. A cet égard, le rôle du trauma-

tisme crânien est démontré. S'ensuit-il que le gliome puisse se développer dans

la vieillesse? Il est certain qu'il existe quelques exemples de gliome cliez le

vieillard, mais il est vraisemlîlable que le gliome existait déjà depuis longtemps

à l'état latent. Somme toute, le gliome est avant tout une tumeur d'origine

fœtale. Il se montre surtout dans l'enfance et dans la jeunesse. Il n'est en

réalité qu'une localisation d'un processus général, la gliose. Et cette gliose peut

se limiter à l'encéphale, sous forme soit de foyer unique, soit de foyers mul-

tiples. Il est comnum de la rencontrer dans l'idiotie, dans l'hydrocéphalie con-

génitale. Elle peut se diffuser, atteindre la moelle sous forme de syringomyélie

par exemple.

Cette manière d'envisager la gliose élargit singulièrement le cadreelfaitdece

processus anatomique une espèce morbide. La tumeur cérébrale, désignée sous

le nom de gliome, n'en est qu'une localisation circonscrite.

Quant aux sarcomes, fibromes, etc., nous ne connaissons aucune notion

précise sur leur étiologie véritable.

Le traumatisme semble avoir été dans quelques cas leur point de départ.

L'état de santé antérieur est indifférent. Les hommes paient un tribut jilus

élevé que les femmes: l'âge moyen de la vie est celui où la maladie, sous

quelque forme que ce soit, est le plus souvent observée.

Les tubercules isolés, qui se comportent comme des tumeurs, au double

point de vue de l'anatomie et de la clinique, sont exceptionnels chez les vieil-

lards. C'est de vingt à trente ans qu'ils ont leur maximum de fréquence. Ils

sont primitifs — le fait paraît assez rare — ou secondaires à une tuberculose

pulmonaire, ganglionnaire, etc.

La syphilis, en tant qu'elle peut donner lieu à des formations gommeuses
isolées, doit figurer dans l'étiologie des tumeurs du cerveau. Mais le propre de

cette affection est d'éparpiller ses lésions et de faire, concomilamment, des

scléroses diffuses. Elle mérite donc d'être étudiée surtout au chapitre du
diagnostic.

Les anévrismcs sont plus fréquents chez l'homme que chez la femme.

D'après la statistique de Lorber, les deux tiers des cas environ se développent

entre quarante et soixante ans. On a incriminé, comme cause, l'athéromasie,

sans en donner la preuve. Dans un cas publié par Klippel et Boeteau ('),

l'examen du système artériel (aorte, artères cérébrales et périphériques) montra

l'absence d'athérome. Il est fort vraisemblable qu'ici comme en d'autres

organes la syphilis est la cause réelle de l'anévrisme.

Les tumeurs parasitaires (cysticerques.'échinocoques, aetinomyces, dislomes)

(') Klippel et Boeteau. Soc. anatomique, 1892.



TUMEURS CÉRÉBRALES. 317

relèvent des mêmes causes qui président à la fixation et qui i'avorisent révolu-

tion des parasites de tout genre. Cependant, le traumatisme, même dans les

cas de tumeurs parasitaires, semble n'être pas absolument sans influence : les

ruptures vasculaires, les déchirures de tissus qu'il produit, expliquent jvisqu'à

un certain point cette singulière pathogénie.

Anatomie pathologique. — Les seules tumeurs du cerveau proprement dit

feront l'objet d'un exposé anatomo-pathologique. Leur classification est simple.

Il y a des tumeurs d'origine cctodermique qui sont de provenance exclusivement

nerveuse, par exemple le gliome, le cérébrome, le neuro-gliomc ganglionnaire,

l'épi théliomeventriculaire et glandulaire. Celles-là seront décrites enpremierlieu.il

en est d'autres qui ont pour lieu d'origine la substance cérébrale, mais qui n'em-

pruntent à cette substance rien de sa constitution essentielle. Ce sont les tumeurs

d'origine conjonctivo-vasculaire ou mésodermique parmi lesquelles figurent les

variétés du sarcome et du fibrome. Enfin quelques lignes seront consacrées

aux tumeurs secondaires, aux kystes parasitaires, aux tubercules circonscrits.

Quant aux tumeurs de la syphilis, les syphilomes gommeux, ils seront étudiés

dans un chapitre spécial.

Gliome. — Ainsi que son nom l'indique, le gliome est par excellence une

production névroglique (Virchow). On peut admettre trois variétés de gliome :

le neurogliome ou cérébrome que nous étudierons plus loin, le gliome jmr et le

glio-sarcome, que nous allons discuter dans ce paragraphe. Le gliome pur se

développe dans toutes les parties de l'encéphale, mais plus fréquemment dans

la substance blanche, au voisinage de la substance grise des hémisphères, ou

immédiatement au-dessous de la pie-mère. D'après Devic et Paviot(') ils for-

merait la grande majorité des tumeurs du corps calleux. On le trouve aussi

assez souvent dans le cervelet et dans les noyaux gris centraux. On a noté sa

coexistence avec les gliomes de la rétine et de la moelle (Schultzeet Hoffmann).

Tumeur molle, rosée, très vasculaire, le gliome est rarement multiple. Il fait

corps intimement avec la substance cérébrale et n'a pas, à sa périphérie, de

ligne de démarcation nette. Il est en continuité avec la névroglie des régions

adjacentes restées saines. Son volume varie dans de grandes proportions, mais

il n'est jamais tel que la conformation du cerveau soit notablement modifiée.

On voit quelquefois un lobe tout entier infiltré par la néoplasie gliomateuse

sans que rien soit changé à l'aspect extérieur ou aux rapports profonds de ce

lol)o. Il semble que la région envahie soit simplement hypertrophiée, et l'on ne

reconnaît l'existence d'une tumeur qu'à la mollesse plus grande du tissu et à

la coloration plus ou moins rosée qu'elle doit à sa richesse vasculaire. Sur les

coupes on distingue tantôt des taches blanches ou rouges — autant de petits

foyers d'ischémie ou d'hémorragies, — tantôt des vacuoles hémorragiques ou
des foyers de ramollissement.

Si le gliome n'est pas une tumeur encapsulée, il n'est pas rare que ses limites

apparentes à l'œil nu soient suffisamment tranchées. Le microscope seul

démontre que la transition du tissu néoplasique au tissu sain se fait insensi-

blement et sur une zone intermédiaire très étroite.

L'histologie du gliome est encore litigieuse, mais le temps des vives discus-

sions est passé. Virchow sut le premier reconnaître que le tissu des gliomes

(') Devic el Paviot. Tumeurs du corps calleux. Reoue de inéd., 1807.

[BRISSAUD et SOUQUES.i
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est essentiellement névroglique : d'où le nom qu'il leur attribua. Cependant

11 ne niait pas l'analogie de ces tumeurs avec le sarcome en général, et il

admettait l'existence de formes mixtes, dites gllo-sarcome^. Le gliome pur n'est

pas une simple vue de l'esprit; il en est aujourd'hui de nombreux exemples:

et si quelquefois une production sarcomateuse, ou paraissant telle, s'ajoute à

la production gliomateuse primitive, la réalité des tumeurs à tissu névroglique

n'en est pas moins formelle. C'est donc le tissu de la névroglie qui constitue le

gliome; c'est même dans les gliomes du cerveau que ce tissu, dont la constitution

est si délicate et si difficile à concevoir, se présente sous son aspect le

plus caractéristique. Il est formé de cellules ramifiées, ne dépassant guère

12 fjL, remplies presque complètement par leur noyau arrondi, tantôt isolées,

tantôt groupées en petites masses. Plus elles sont nombreuses, plus la

tumeur ressemble au sarcome. Lorsqu'elles sont en mèrne temps plus volumi-

neuses, la différenciation est si difficile qu'on a recours à un subterfuge de

nomenclature pour désigner le néoplasme : on dit glio-aarcoine. Il est des

gliomes dans lesquels le réseau fibrillaire est net et très développé. Il en est

d'autres, au contraire, où le réseau fibrillaire fait pour ainsi dire défaut, qui ne

semblent composés que de cellules rondes, à gros noyaux, avec prolongement

petit et friable et qui ressemble à des sarcomes à grosses ou à petites cellules.

Dans ce dernier cas, on peut se demander avec Gierke et r3uchholz(') si les

prolongements cellulaires insignifiants n'ont pas été rompus par traction, ou

déchirés parla techniqvie hislologique. Mais il semble bien que l'existence de ces

deux espèces de. gliomes soit authentique. Flexner(-), dans des recherches

récentes, a montré que les cellules névrogliques n'ont de prolongements pro-

toplasmiques que pendant la période embryonnaire. Plus tard, chez l'adulte,

la névroglie est formée de cellules et de fibres à parties inégales, celles-ci étant

infiniment plus nombreuses. N'est-ce pas là l'explication des deux variétés histo-

logiques de gliome dont nous venons de parler : l'un restant au stade embryon-

naire et l'autre ayant l'aspect du tissu névroglique adulte ?

Dans ces différents cas, le terme de gllo-mrcorne est défectueux; il consacre

une prétendue apparence et méconnaît l'origine de la tumeur qui seule importe

ici. Il existe bien en réalité des tumeurs qui sont gliomateuses et sarcomateuses

à la fois, mais il faut admettre que la tumeur initialement sarcomateuse, par

exemple, a entraîné la réaction du tissu névroglique secondairement. Dans ces

cas, le terme de sarcome suffirait.

Cette distinction, quelles que soient les ressemblances histologiques, doit être

maintenue, et le terme de glio-sarcome disparaître de la nomenclature. L'abon-

dance du liquide interstitiel suffit pour définir la variété dite (jUomyxome, sans

cjue rien de [précis établisse la démarcation entre celle-ci et la variété com-

mune.
Dans les interstices des prolongements fibrillaires sont éparpillées des cel-

lules libres, qui, lorsque la tumeur tend vers la dégénération, apparaissent

nettement comme des corp.s granuleux.

Les vaisseaux sont en général très nombreux, si nombreux que certains

gliomes sont qualifiés de télangiectasiques; les parois artérielles, épaissies par

places, subissent souvent la dégénération hyaline. D'autres fois le gliome suivit

(1) Gierke el BucniiOLZ. Arrh. fiir Psych., 1891.

(-) Flexn'er. Joni'ital nf nevv. and mental diseases, 1898.
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la dégénérescence centrale et se ramollit au point do simuler un vulgaire

ramollissement cérébral.

Cérébromes. — Dans l'encéphale, principalement au centre des parties

blanches, on voit se développer des tumeurs dont tous les éléments appar-

tiennent au type nerveux; le substratum est de la névroglie pure, et dans cette

névroglie sont épars les neuroblastes du tissu nerveux embryonnaire et les

grandes cellules multipolaires de l'état adulte. Plus rarement on y reconnaît

des tubes, soit entourés, soit dépourvus de leur gaine de myéline. Il peut

arriver même que les fdjres nerveuses prédominent et qu'on se trouve en pré-

sence d'un véritable névrome ou rérébrome myélinique; mais ce sont là des laits

tout à fait exceptionnels. On a signalé la coexistence de ces cérébromes avec

les névromes périphériques.

Le plus souvent il s'agit de tumeurs de substance grise, développées en

pleine substance blanche ; dans ces conditions il est facile de reconnaître la

tumeur. Mais il est des cas où le cérébrome se développe dans la substance

grise et dans les noyaux gris centraux. On conçoit qu'il soit difficile, dans ces

conditions, de leur reconnaître les caractères extérieurs des tumeurs; en effet,

le cérébrome apparaît alors comme une hypertrophie de la région où il siège.

Ces tumeurs ne sont donc pas à proprement parler des gliomes. Le nom de

cérébromes qui leur a été attribué par Hayem est bien mieux justifié. Virchow

les avait d'ailleurs étudiées comme des « hétérotopies de la substance grise

de l'encéphale ». Presque toujours leur origine date de la période embryon-

naire ; elles sont relativement fréquentes chez les nouveau-nés atteints d'idiotie,

d'hydrocéphalie ou de quelque autre malformation congénitale. Si parfois elles

prennent un plus grand développement chez l'adulte, il est permis de supposer

qu'elles existaient en germe depuis la naissance et que, sous l'influence des

mêmes causes qui favorisent l'accroissement des tumeurs sacro-coccygiennes

ou du kyste de la queue du sourcil, elles prennent inopinément des proportions

beaucoup plus considérables. Elles sont en tout cas, d'une manière évidente, le

résultat d'une ectopie du feuillet ectodermique ; la meilleure preuve en est

qu'elles peuvent se former par une inclusion fœtale en dehors laèrne de taxe

cérébro-spinal [A. Lesage et H. Legrand (')].

Le volume de ces tumeurs est très variable ; les unes sont grosses comme
un grain de chènevis ou un pois (Rokitansky) ; les autres atteignent les dimen-

sions d'une orange (cas de Hayem). Leur consislance est plus ferme que celle

du tissu encéphalique, leur couleur plus rosée ; elles sont en effet assez vascu-

laires. îMais leur nature nerveuse, déjà au premier aspect, n'est pas douteuse:

elles semblent formées d'un tissu cérébroïde (Lesage et Legrand).

Leur structure microscopique confirme cette apparence : le tissu, soit embryon-
naire, soit adulte, renferme, au milieu de la gangue névroglique, des neuro-

blastes en voie de transformation. Tel neuroblaste aboutit à la formation d'une

cellule nerveuse, tel autre est en voie de devenir une cellule araignée. La
prédominance de la névroglie embryonnaire dans leur constitution et les varia-

tions qu'on observe dans l'évolution des neuroblastes leur ont valu le nom de

gliomes neuroformatifs {^) (Renaut).

(') Néoplasies nerveuses d'origine centrale, in Arch. de physioL, 1888.

C) .]. Renaut. Note sur le gliome neuroforinalif et Véquivalence nerveuse de la iiéoroglie

(C. R., 188'J).

[BRISSAUD et SOUQUES ]
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La fréquence de ces tumeurs csl très restreinte. On n'en compte pas plus de

!20 ou 50 cas authentiques, parmi lesquels ceux de Rokilansky. Wagner, Th.

Simon, Hayemy Virchow, Lanccrcaux, Renaut, Lesage et Legrand. Leur inté-

rêt clinique esta peu près nul, en dehors de leur localisation fortuite dans des

organes autres que le névraxe. Mais leur intérêt anatomique est capital. L'étude

du gliome neuroformatif a contribué en eflet pour une large part à la détermi-

nation exacte de la structure de la névroglie.

Neurogliorne ganglionnaire. — A côté des lumcurs précédentes doit figurer

une variété de tumeur assez commune qui consiste dans une hyperplasie des

éléments fondamentaux de la substance corticale ou ganglionnaire,' et qui,

présentant une prépondérance marquée des parties né\ rogliques, a été juste-

ment appelée neurogliorne ganglionnaire. Il s'agit de masses plus ou moins régu-

lières, sphériques ou ovoïdes, situées soit sous la pie-mère, soit sous Tépendynie

ventriculaire, multiples, bilatérales, n'altérant point la forme générale des

hémisphères, blanchâtres, assez résistantes et d'aspect gélatineux sur les coupes.

Ces tumeurs, probablement toujours congénitales, indépendantes de toute

inflammation des membranes adjacentes, ont tant d'analogie avec des foyers

d'encéphalite circonscrite que Bournevillc les a décrites, d'ailleurs avec une

parfaite exactitude, sous le nom d'encéphalite tubéreuse. L'un de nous en a

donné une description histologique qui cadre complètement avec celle du

neurogliorne ganglionnaire. Ziegler, qui fait rentrer ces productions dans le

chapitre des tumeurs, reconnaît qu'elles ont de grandes ressemblances avec

des néoplasies inflammatoires. Elles sont mal limitées, envahissantes, et leur

structure rappelle celle des foyers isolés de la sclérose multiple. La différence

capitale est qu'elles font des hypertrophies partielles de la substance grise au

lieu de faire des atrophies.

Dans ces « tumeurs », qui sont de véritables cérébromes névrogliques, on

trouve tous les éléments de la substance grise sans exception. Mais le nombre

et la répartition des cellules ganglionnaires et des conducteurs nerveux est

variable. La masse névroglique l'emporte sur les éléments nobles. Les vais-

seaux sont très abondants et leurs connexions avec les filaments névrogliques

sont très étroites.

ÈpitJirliomeH. — A côté des cérébromes et des gliomes, il faut placer les

épithéliomes, qui sont également d'origine ectodermique et qui se développent,

soit aux dépens du revêtement de l'épendyme ou des plexus choroïdes, soit aux

dépens des cellules des glandes pinéale et pituitaire.

Dans le premier cas, il s'agit de tumeur déterminée par les proliférations

des cellules de l'épendyme, comme dans le fait rapporté par Flexner, ou des

cellules épithéliales qui revêtent les plexus choroïdes, comme dans l'exemple

cité par Gornil et Ranvier, qui ont observé un volumineux papillorne déve-

loppé dans le troisième ventricule, ayant envahi les ventricules latéraux à

travers les trous de Monro, bourgeonnant en chou-fleur et ayant toutes les

apparences du carcinome.

Dans le second cas, il ,s'agit d'hypertrophie des glawlex pinéale ou pituitaire,

qu'il faut distinguer des sarcomes de ces glandes (tumeurs plus fréquentes

que l'hypertrophie en question) et que leur origine épitiiéliale suffit à classer

à part.

C'est dans ce groupe des épithéliomes qu'il faut placer vin grand nombre de

cancers primitifs du cerveau, décrits par les ancien.-; auteurs.
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Sarcome (Fig. 92 bis et 9'2 ter). — Presque toujours propagé de la durc-

mère, du crâne ou du périoste crânien à la masse cérébrale, le sarcome

est une tumeur à localisation souvent basilaire et dont le développement

Fig. 9'2 his. — Sarcome du lobo fionlal.

n'est jamais très considérable en raison de la gravité qui résulte de sa locali-

sation même. L'évolution du sarcome en elïet est généralement rapide.

Fig. 9'2 ier. — Sarcome ihi lol)e lioiilal.

Outre les cas où le sarcome semble originaire des méninges ou de la boite

osseuse, des plexus choroïdes ou des glandes pinéale et pituitaire, il en est

d'autres où il prend naissance au sein même de îa pulpe cérébrale. Alors il est

probable que c'est la paroi des vaisseaux qui en est le véritable point de départ.

TRAITÉ DE MÉDECINE, 1" édit. — LX. 21
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Mais comme, d'autre pari, le tissu nei-vcux est presque toujours altéré aux
environs do la lésion vasculaire, on pourrait admettre qu'une gliomatose
primitive a été l'occasion de celle-ci. Bref,' il n'y a guère de sarcome encé-

phalique sans un certain degré de gliomatose
;

et, de ce fait, il est parfois

impossible de savoir lequel des deux processus est le premier en date.

Le sarcome est généralement sphérique, de coloration rougeàtre, de consis-

tance molle. Le nombre, la grosseur, le siège, varient à l'infini. La ligne de

démarcation entre le tissu nor-

FiG. 93. — Nodules sarcomaleii.v développes aux dé- racines rte la ((ueue de cheval. A. coupe
peiis des gaines des nerfs crâniens. Les tumeurs les de la moelle cervicale avec nodules in-

plus volumineuses englobaient les deu.x VIH' paires. Iraniédullaires. — B, coupe de la moelle
En ins, foyer de méningite sarcomateuse avec infil- dorsale avec nodules inlramédullaircs cl

tration sarcomateuse du cortex. radiciilaii-es (»).

Figures empruntées ainsi que os tiois suivantes au travail rte Cestan. Rcnu' nr.urnlor/iijur, liiOlï.

qui est de sa structure, il n'y a rien de spécial à en dire. Suivant la forme de

ses éléments, on l'appelle sarcome embryonnaire on sarcome fmiforrae, ou fihro-

sarcorne. Dans la classe des sarcomes, il convient de réserver une place parti-

culière à une variété de fîbiv-sarcomatose, caractérisée par sa prédilection

pour la région ponto-cérébelleuse, spécialement pour les nerfs auditifs, et à

la fois par la multiplicité de ses locali-sations sur le .système nerveux central

et périphérique. Cette fibro-sarcomatose a été particulièrement étudiée dans

ces dernières années, en Allemagne par Schlesinger, Henneberg et Koch ('),

et en France par Raymond et R. Cestan Il s'agit habituellement de tumeurs

multiples, marronnées, dures, bilatérales, dont le volume varie de la grosseur

d'une mandarine à celle d'un grain de chènevis, et qui .sont développées aux

dépens des nerfs basilaires qu elles semblent embrocher. Ces tumeurs occupent

(') Hënnebehg et Koch. — Arcliio fur Psych., 1902, 56, f. 1.

(-) Gest.\n. — La neurolibrosarcomatose. Revue nein'olofjii/iw. 1905, p. 745.
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non seulement la région basilaire ponto-cérébelleuse mais encore la moelle,

les racines médullaires et spécialement la queue de cheval (fig. 95, 94, 95, 96

et 97). Les nerfs périphériques,

qui paraissent sains à l'œil nu,

ont subi en réalité l'infiltration

fibro-sarcomateuse : leurs lésions

présentent une grande ressem- a.--

FiG- fl.î- — Moilc cl enviihissemcnt d une

racine par le processus sarcomateux. —
a). Tubes nerveux l'ulamés par un tour

billon d'élénieul s sarcomateux. Dans cer-

tains, persistance ilu cylindraxe, de la

Siaine de myéline et de la gaine de

Schwann hyperti'opliiée. Dans d'autres,

persistance uniquement du cylindraxe.

— b). Infiltration sarcomateuse disso-

ciant les tubes nerveux. — (). Tubes ner-

veux normaux.

FiG. 96. — Envahissement du_ nert médian par le pro-

cessus sarcomateux. — a). Épaississement de la lace

interne de la gaine. — b). Infiltration diffuse associant

les tubes nerveux. — c). Nodules entourant en tour-

billons les tubes nerveux avec persistance des cylin-

draxes au centre des tourbillons. — rf). Infiltration d'un

petit filet nerveux avec persistance des cylindi'axes.

(à la foisblance avec la neuro-fibromatose. Il y a, peut-être, une parenté

histologique et clini-

que) entre la maladie

de Recklinghausen et

la lésion que nous
avons ici en vue.

Histologiquement, il

s'agit d'une néoplasie

du tissu conjonctif. Les

éléments nerveux pro-

prement dits, cellules

et cylindres, résistent

longtemps à l'infiltra-

tion ; aussi les dégé-

nérations secondaires

font-elles généralement

défaut. Il est à remar-

quer qu'il s'agit de

fibro-sarcomatose pri-

mitive du système ner-

•veux et que les divers

viscères, le poumon en

particulier, sont intacts.

Endot/iéliorne. — Etudié par Lebert sous le nom de Lumeuv /Ibfo-jilaslique,

par Cruveilhier sous le nom de tumeur fongueuse, et par Robin sous celui d'épi-

Ihéliome des séreuses^ il a été définitivement classé par Lancereaux dans la classe

FiG. 97. — Nerf sciatique de maladie de Recklinghausen (Fl... collection

de M. P. Marie).— o).Épaississement par des éléments fibroplasliques

de la face interne des gaines. — 6). Epaississement des cloisons endo-
névritiqnes. — e). Persistance des cylindraxes dissociés et entamés
par les éléments fibroplastiques.

IBRISSAVD et SOUQUES }
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des lumeur;^ mt-sodermiques sous rappellation générique A'midothéliome, les

cellules plaies (]u'il renferme venani de l endothélium des vaissseaux «les

méninges. En réalité, l'on peul le placer entre Tépithéliome et le sarcome. « Il

n'y a pas de difïerence entre Fendol hélionie et le sarcome, dit Brault, et il est

impossible de fixer la limite àpartii' de l;n|uel!e une tumeur cesse d'être endothé-

liale pour devenir sarcomateuse. « Les endothéliomes des méninges pré-

sentent quelques traits particuliers, à savoir l'existence des corps concen-

triques rappelant les globes épidermiques qui ont des rapports très étroits

avec les vaisseaux, la dégénérescence calcaire sous forme de grains sablonneux

formés essentiellement de carbonate de chaux et la dégénérescence hyaline

des cellules disposées autour des vaisseaux. On a beaucoup discuté sur le mode
de formation de ces corps concentriques, sur le rôle des vaisseaux dans leur

genèse, et sur la situation cellulaire ou extra-cellulaire des concrétions calcaires.

Il nous est impossible d'insister ici sur ces détails. Il nous suffira d'ajouter que

l'endothéliome a souvent été décrit sous le nom de psammornc. et de sarcome

angioUthique.

Les fibromes d'origine encéphalique vraie n'existent pas ; mais on en ren-

contre parfois qui en raison de leur enclavement dans l'hémisphère paraissent

s'y être développés, alors que leur véritable lieu d'origine est une adventice

vasculaire. En réunissant les statistiques de H. White, de Bernhardt et d'Allen

Starr, Peitavy n'a compté que 5 fibromes sur 800 cas de tumeurs. Leur siège de

prédilection est la gouttière basilaire.

Les angiomes ne sont pas rares. Ils ont aussi pour lieu d'origine les tissus

vasculaires du mésoderme invaginés dans la pulpe cérébrale.

Les psammomes sont des tumeurs décrites par Virchow, dans lesquelles on

rencontre du sable accumulé (Trffaaao;, sable). Quelquefois on trouve, à l'autop-

sie des nodules circonscrits d'un tissu gras, adhérent à la dure-mère crânienne

et infiltré de sels calcaires. On les confond souvent avec les sarcomes angiolis-

thiques.

Tumeur très curieuse et absolument spéciale aux méninges, le sarcome anyio-

lifJiiqite a pour « organe premier » le plexus choroïde; mais il se développe

aussi sur les deux feuillets de l'arachnoïde, principalement au niveau des cor-

puscules de Pacchioni, par conséquent à la face interne de la dure-mère.

Le nom de sarcome angiolithicjue est discutable, et voici pourquoi : la tumeur,

de dimensions variables, est formée de cellules aplaties, d'une minceur extrême,

stratifiées, et infiltrées de sels calcaires. Ces cellules, régulièrement imbriquées

comme celles des globes épidermiques, recouvrent les diverticules vasculaires

de la membrane épendymaire. Si l'on envisage le processus à ses débuts, on

ne peut y voir autre chose que l'exagération d'une disposition normale ; c'est

un endothéliome, (nous venons d'en parler) — et non un épithéliome comme le

voulaient Virchow et Robin. L'accumulation de ces éléments endothéliaux

forme, au total, le néoplasme. Mais le substratum de celui-ci est toujours

l'arborisation du plexus choroïde ou des lacis vasculaires analogues. A cet égard,

c'est un sarcome angiomateux (Cornil et Ranvier).

\Sangiosarcorne est, en effet, caractérisé par le développement extraordinaire

des vaisseaux et par la possibilité d'hémorragies plus ou moins abondantes. Les

myxo-sarcomes, les sarcomes kystiques, les mélano-sarcumes méritent d'être

simplement signalés.

Nous mentionnerons encore la tumeur perlée ou clioU'stéatome, atteignant le
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volume d'une noix ou d'un œuf, mamelonnée, brillante comme delà nacre, com-

posée chimiquement de choleslérine, de carbonate et de phosphates calcaires.

Ces tumeurs sont composées de cellules endolhéliales. Comme l'endothéliome,

le psammome et le sarcome angiolithique, elles ont une origine endothéliale.

Il nous reste à signaler les lipomes, les myornes les enchondroines et les

osiéomcs, tumeurs relativement rares et bénignes.

Cancer. — Parmi les tumeurs secondaires, il faut mentionner le cancer et le

sarcome. Le cancer cérébral est toujours secondaire en ce qui concerne l'en-

céphale. Il n'est pas exceptionnel puisque Grenils,(') en a retrouvé une

vingtaine d'observations dans la littérature médicale. Il fait souvent suite au

cancer primitif du sein, propagé à la plèvi'e et aux poumons (-). Striimpell

constate que ce mode d'envahissement présente quelque analogie avec la for-

mation des abcès cérébraux à la suite des suppurations primitives de la plèvre

étendues au parenchyme pulmonaire. Mais l'origine du cancer peut venir de

plus loin : des organes de l'abdomen, du testicule, de l'utérus....

Le carcinome se développe aux dépens de la dure-mère, du crâne, ou de la

cavité orbitaire, mais le plus souvent aux dépens de la toile choroïdienne ou

des plexus choroïdes. Il a donc en général pour siège initial la cavité ou la

paroi des ventricules. Non volume peut dépasser celui du poing ; il est bosselé,

vasculaire. Il refoule la membrane épendymaire, pénètre dans la pulpe et,

plus que toute autre tumeur, exerce une action destructive. Il se compose

d'une masse unique ou de nodules multiples (encéphaloïde). La forme sqviir-

rheuse est à peu près inconnue. A l'intérieur du néoplasme carcinomateux,

on reconnaît des kystes visibles à l'œil nu, parfois nombreux, beaucoup plus

nombreux encore au microscope. La présence de ces cavités s'explique par le

fait que dans le carcinome cérébral la production épithéliale l'emporte toujours

beaucoup sur le stroma. C'est dire que le carcinome, ici comme ailleurs, a

tellement d'affinités avec l'épithéliome, que la distinction générique manque;
on pourrait discuter à ce propos sur l'origine épithéliale du carcinome. Les

mêmes arguments qu'on fait valoir pour le carcinome de tel ou de tel autre

organe sont donc valables pour le carcinome cérébral. D'ailleurs, la localisa-

tion première du carcinome sur les régions tapissées par l'épendyme est un fait

suffisamment probant. C'est là que l'épithélium peut subir les transformations

métatypiques qui caractérisent l'épithéliome.

Les tumeurs mélaniques sont exceptionnelles (Pilliel).

A côté du cancer secondaire du cerveau, il faut faire une place au sarcome

secondaire qui peut venir de la peau, des os, etc.

Tumeurs parasitaires. — La littérature anatomo-pathologique est prodigieu-

sement riche en ce qui concerne les parasites de l'encéphale. Mais si les faits se

ressemblent tous, les conséquences diagnostiques ou thérapeutiques qu'on peut

tirer de leur lecture se réduisent presque à néant.

L'encéphale est un milieu propice au développement des cysticerques et des

échinocoques. Ces deux formes parasitaires donnent lieu à des tumeurs kys-

tiques qui ne réagissent guère sur les parties environnantes. De là l'absence

relative de symptômes, a fortiori de symptômes pathognomoniques. Clémen-
ceau a constaté que le tiers des faits seulement de parasitisme cérébral provo-

quait des symptômes.

(') Grenils. Tlièse de Toulouse. 1896.

Byrom-Bramwell. Brain, 1888, p. 502.
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Les cysticerques cérébraux, connus depuis longlemps, n'ont élé allribués à

leur cause véritable que par Leuckarl, qui montra (|ue le rystirerrjis cellulosœ

n'était autre chose que l'embryon enkysté du ténia -dlinni. La cyslicercose

Trappe l'encéphale l)eaucoup plus souvent (|ur le* auli-e< oraanes. 11 i'(''sulle de

diverses statistiques dans les deux tiers de- cas le cei-Neau seul e-l inlé-

ressé ('). Le nombre de ces tumeurs est généralement restreiiii. mais un a pu eu

compter sur un môme cerveau plusieurs centaines.

Les cysticerques sont des êtres kystiques à contenu séreux, dont les dimen-

sions ne sont pas inférieures à celles d'un grain de blé, ni supérieures à celles

d'une noisette, sauf de rares exceptions. Leur paroi, épaissie en un point,

forme un diverticule auquel est appendue la tète quadrangulaire, centrale,

pigmentée, munie de sa ventouse et de sa double couronne de crochets.

La cavité kystique émet quelquefois des prolongements rameux {ry^dcemoi rncc-

mosiis (VirchoAv). Les cysticerques ont pour habitat primitif les uK^ninges. la

toile choroïdienne, les espaces sous-araehnoïdiens, et en particulier la région

des espaces perforés. Cette dernière localisation explique les phénomènes ocu-

laires auxquels ils donnent lieu fréquemment. Pour un chiffre total de i'û cys-

ticerques (répartis sur 88 cas), Ruchenmeister en a compté i iU dans les

méninges ou à la surface et 98 dans la profondeur. Ils envahissent donc aussi

le parenchyme cérébral, ils y évoluent et y meurent, en laissant à leur place

une capsule rétractée à contenu caséeux (-).

Comment s'infecte l'encéphale ? Évidemment par embolie d'embryons hexa-

canthes venus du tube digestif. Dansle cerveau, comme dans tout autre organe,

l'embryon perd ses crochets et ne tarde pas à se transformer en vésicule, pleine de

liquide. Mais le tissu cérébral réagit contre le parasite, l'entoure d'une coque

fibreuse, l'étouffé et le tue en lui faisant subir la dégénérescence granulo-grais-

seuse, ainsi que nous venons de le dire.

Les éckinocoqiies céréfc?'aî;ic sont fréquents, surtoutdanscertainspays (Islande.

Australie). Dus à l'absorption des œufs du taenia échiconoque. ils viennent se

fixer et se développer dans l'encéphale, favorisés parfois par un traumatisme

crânien. Ils coexistent rarement avec des hydatides des autres régions (11 fois

sur 80 cas d'après Kuchenmeister). Ils ont une évolution progressive et rapide,

et leur durée ne dépasserait guère deux ans, dit Guérineau ("). Ils entrahieut

généralement la mort. Parmi les cas d'hydatides du cerveau rapportés par

Clémenceau dans sa thèse, la mort a élé due 56 fois au kyste hydatique, et il

est possible c{ue, dans la plupart des autres cas, la mort fût survenue de ce fait

si les malades n'avaient pas été préalablement emportés par une maladie

intercurrente. Les hydatides du cerveau constituent des tumeurs bien limitées

et aisément extirpables. Si l'on pouvait les diagnostiquer, la trépanation serait

indiquée. Dans la thèse d'Auvray, on trouve 16 trépanations qui ont donne''

pour kyste hydatique : 7 guérisons ou améliorations et 9 morts.

Les échinocoques se présentent sous la forme de vésicules isolées, parfois

assez volumineuses, à contenu muqueux et pourvues d'une double enveloppe :

la capsule propre du parasite et la paroi fibreuse ou cellulo-fibreuse résultant

de la réaction du parenchyme environnant (réaction du reste absolument mi-

(') G.^BORY. Tlièse de Paris, I897.«

(-) Voii' Grasset. Montpellier méd., mai 1879.

(') GuÉRiNE.\L!. Tlièse de Paris, 1895.
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nime). Grâce à cotte seconde enveloppe, le kyste de l'échinocoque peut con-

tracter des adhérences avec les méninges, et dans certains cas favorables

s'ouvrir au niveau d'un orifice du squelette après usure plus ou moins large du

tissu osseux. On a vu ainsi des échinocoques se vider par l'orbite et par les

fosses nasales. Inutile d'ajouter que ce procédé de guérison spontanée est tout

à fait exceptionnel.

Tumeurs kystiques. — Le parasitisme n'est pas seul capable d'engendrer

des tumeurs kystiques. On trouve dans l'encéphale des kystes dont le mode
d'origine est variable et sujet à diverses interprétations. Abstraction faite de

ceux qui marquent la place d'anciennes hémorragies ou de vieux ramollisse-

ments, et qui sont exceptionnellement capables de produire des symptômes, il

en est qui constituent des tumeurs exclusivement kystiques.

Mais la plupart d'entre eux ayant pour point de départ un sarcome développé

aux dépens de la toile choroïdienne, on les voit occuper en général la cavité

ventriculaire ; ils exercent une compression sur les corps opto-striés à

la surface desquels ils se creusent une loge.

Il en est d'autres cependant qui semblent résulter d'une véritable inclusion

de la membrane épendymaire centrale, se produisant pendant la vie embryon-

naire, et ne trouvant que dans la période adulte de l'existence l'occasion de se

développer. Telles sont les tumeurs kystiques de la paroi postérieure de l'hypo-

physe ('), nées aux dépens de l'épendyme de l'infundibulum.

Enfin certains kystes dermoïdes, intra ou extra-duremériens ("-), identiques

par leur structure à tous les kystes dermoïdes, se développent quelquefois

dans la région cérébelleuse, où ils semblent résulter d'une inclusion de l'ecto-

derme.

Tumeurs vasculaires. — L'anévrisme cérébral peut être vrai, mixle externe,

ou artério-veineux. Nous ne nous occuperons que du premier qui est le plus

commun et le plus intéressant. Il siège ordinairement au niveau des éperons et

des courbures des artères. Voici, d'après une statistique de Lorber () portant

sur 95 cas, l'ordre dans lequel les artères sont frappées :

Basilaire 52 fois.

Cérébrale nioyeiine 21 —
Carotide interne 15 —
Cérébrale antérieure !t —
Communicante postérieure 7 —
Cérébrale postérieure 5 —
Cérébelleuses 5 —
Communicante antérieure 2 —
Vertébrale (Eig. 98) 2 —
Méningée moyenne 1 —

C'est donc le tronc basilaire qui en est le siège le plus fréquent.

L'anévrisme cérébral est d'ordinaire unique, allant du volume d'un haricot à

celui d un œuf de poule. Les artères cérébrales, celles des autres régions en
dehors de l'anévrisme, sont souvent indemnes. Il s'ensuit, ainsi que nous
l'avons fait remarquer plus haut, que l'athérome ne joue pas dans l'ané-

(') HiRSCH. Berlin, klin. ]Vorhenf:clirift, 1892. d" 29.

(^) Fr. Lancer. Zeilsclirlfl /'. Ileilkundc. Bd., XIll, Heft 7. — Lannelongue. Arch. de Phyaiol
1889,418.

(^) Lorber. Thèse de Strasbourg, 18GG.
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vrism(> (•(i-(''bral le rôle étiologiiiiic (iiiOii lui altriliiu- jii<(|irici. cl (|uo

la syphilis doit en être le racleur priaionlial.

Tubercule cérébral. — La tuberculose ne l'ail iclour à l'clu(i(> analoniique

des néoplasmes cérébraux qu'autant (|u'cllc (i(jnnc lieu à la l'orniation de

productions caséeuses isolées, solitaires, enkystées ou imn. et susceptibles

de limiter leur activité aux phénomènes de compression ou d'irritation locale

qui sont, le proprt' de toutes les tumeurs. Mais elle mérite d'autant plus de

fig-urer dans l'histoire cli-

iiicjue des tumeurs que la

fréquence des tubercules cé-

rébraux relativement à

toutes les autres tumeurs

est de beauiiMip la plus

grande.

Le siège des tubercules

cérébraux n"a rien de fixe:

on les rencontre partout,

aussi bien dans le cervelet

et dans la protubérance que

dans les hémisphères. Ils se

développent, en général,

comme tous les tubercules,

au niveau des régions les

plus vasculaires, c'est-à-dire

à la partie antérieure de la

protubérance (Charcot), vers

l'espace interpédonculaire,

dans la fosse de Sylvius et

aux alentours des corpus-

cules de Pacchioni. Cette

dernière localisation est une

des plus communes: elle

semble l'avoi'isée par la len-

teur de la circulation à ce

niveau (Souques et .J.-B.

Charcot). Exceptionnellement, les tubercules prennent naissance en plein

centre ovale et même au milieu du corps calleux.

Leur volume moyen est celui d'une cerise, mais ils peuvent le dépasser :

on en a vu de la grosseur du poing (Cornil). Leur forme est assez réguliè-

rement sphérique. Leur nombre varie de 1 à 15 et, parfois, on en trouve

encore davantage. Ils siègent plus souvent, dans ces cas, au niveau des

méninges que dans la profondeur; il n'est pourtant pas exceptionnel de les

voir occuper symétriquement les ganglions gris centraux. Ils ont une tendance

remarquable à s'encapsuler, quoiqu'ils soient très difficilement énucléables. Lors-

qu'ils sont voisins de la couche corticale, c'est la pie-mère qui fait les frais de

l'encapsulement. Mac-Even a démontré que, même à l'état de granulations,

le tubercule cérébral est capable de guérison spontanée par ce procédé.

D'autre part, c'est aussi la pie-mère qui, par ses réactions toujours vives, de-

vient le point de départ des symptômes aigus qui précipitent le dénouement.

FiG. 98. — Anévi'isme île rartère vfi'lébrale gauche (Lailame el

von Monakow, in Noui<elle Iconographie de la SalpHviffe, 1900).

I
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La couleur et la consistance des tubercules cérébraux sont en général carac-

téristiques : le caséum tuberculeux est la substance constilulive de ces tumeurs.

Rarement on y trouve un.substratum fibreux. Les vaisseaux n'y pénètrent qu'à

une très faible profondeur, au contact de la capsule d'enkystement.

Chose curieuse, la désintégration du tissu nerveux envahi par un tubercule

n'est presque jamais complète. Le tubercule n'exerce pas ici une action destruc-

tive. Il se fait une place dans la pulpe cérébrale par refoulement et non par

absorption. Les granulations élémentaires dont se compose un tubercule géant

se forment aux dépens des noyaux embryonnaires fournis par les gaines péri-

vasculaires ou les espaces lymphatiques du tissu névroglique.

Les caractères macroscopiques qui viennent d'être résumés ne sont pas telle-

ment nets qu'il soit impossible de commettre parfois des erreurs de diagnoslic

anatomique. Le sarcome, lorsqu'il dégénère, a souvent une coloration jaune

analogue à celle de la matière caséeuse. Toutefois, il est plus mou et il n'a pas

les limites arrêtées du tubercule. Le syphilome, en tant que tumeur, est iden-

tique au tubercule; mais on ne l'observe à l'état de pureté que dans des cas toul

à fait exceptionnels. On l'a observé parfois en pleine substance cérébrale.

Cornil a vu des syphilomes occuper le mésocéphale. De volume généralement

restreint (noisette, noix), il peut prendre un grand développement et occuper

tout un lobe, comme dans un cas publié par Klippel et Pactet('). Mais cette

étude sera reprise dans un autre chapitre, à l'article : Sijp/iilis cérébrale.

Presque toujours, ainsi que l'a établi Fournier, la syphilis détermine dans

l'encéphale des productions scléro-gommeuses, et non des gommes. En outre,

ces productions scléro-gommeuses ont une origine méningée, elles sont le

centre de traînées ou de brides scléreuses qui sont les lésions propres à

la pachyméningite syphilitique. Enfin, si le doute pouvait subsister, l'examen

bactériologique, assez souvent (-) positif dans la tuberculose solitaire, suffirait

à le lever.

Au microscope, les tubercules du cerveau ne sont rien de plus ni de moins

que tous les tubercules massifs. Les capillaires ou les artérioles qui les pénè-

trent deviennent invi.sibles au moment d'atteindre la masse caséeuse centrale.

C'est de préférence autour de ces vaisseaux que s'accumulent de proche en

proche les granulations primitives. Aussi nettement circonscrit que soit un

tubercule cérébral, on trouve toujours des follicules primitifs dans la capsule

qui semble l'isoler.

Quel que soit leur siège et quelle que soit leur nature, les tumeurs céré-

brales exercent sur le tissu cérébral une double action: une action prochaine,

directe, due nettement à la compression et qui se traduit par l'atrophie et la

disparition lente des cellules, et une action indirecte, à distance, étendue à la

totalité de la surface du cerveau et qui se traduit par des altérations de la

plupart des cellules nerveuses. Ces cellules étudiées par la méthode de

Nissl apparaissent déformées, augmentées de volume, avec noyau altéré et

rejeté à la périphérie, atteintes d'une chromalolyse périphérique qui peut

aller jusqu'à l'achromatose (Marinesco), et même jusqu'à la disparition du
corps cellulaire.

Il importe de faire observer que ces altérations siègent même en . des

(') Klippel et Pactet. Bulletin de la Soc. anal., 1893.

(^) P. Merklen et Beaujard, Bull, de la Soc. anal., 1898,
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régions éloignées de la iumeur, cl qu elles ne peuvent alors tenir à l'irri-

lalion invoquée jusqu'ici, qu'elles sont analogues pour ne pas dire idenli(|ues

à celles que déterminent sur les cellules nerveuses les aulo-inloxications et

les infections cliniques et expérimentales (urémie, diabète, elc.j. Il importe

encore de remarquer les analogies qui existent entre les altérations optiques

dans les néoplasmes céréljraux et celles qu on observe dans les toxi-

infections. De telles constatations limitent forcément le rôle de l'irritation et

de là compression (par les tumeurs) dans la pathogénie des symptômes ; elles

font supposer un second élément qui ne serait autre que l'intoxication de

l'encéphale par les toxines sécrétées par les néoplasmes cérébraux. C'est là

une théorie qui jette un jour nouveau sur le mécanisme d'un grand nomijre

de phénomènes cliniques : céphalée, vomissements, convulsions, délire, etc.,

que nous devions souligner en passant, avant d'aborder l'étude de la sym-

ptomatologie.

Symptomatologie. — Le tableau symplomatique des tumeurs cérébrales est

absolument variable, et il est difficile d'en présenter un, si schématique qu'on

l'imagine, conforme à l'universalité des cas. D'abord il va de soi que les mani-

festations cliniques diffèrent suivant la localisation; puis il est évident que l'évo-

lution est commandée par la nature de la tumeur: le gliome, par exemple, n'est

qu'une modalité de structure du tissu encéphalique qui n'apporte pas forcé-

ment de changements appréciables dans le fonctionnement de l'hémisphère; le

sarcome télangiectasique, au contraire, avec les tluxions, les hémorragies

dont il est le point de départ et le siège, provoque de grands phénomènes
subits.... Il ressort de là que, pour un volume égal, pour une compression

égale, deux néoplasmes ont des effets absolument distincts. Il y a des tumeurs,
—

- môme parmi celles qui se développent aux dépens des méninges, — qui, en

raison de leurs grandes dimensions, déforment prodigieusement la surlace et

le profd du cerveau sans donner lieu à aucun symptôme. 11 en est d'autres

qui, malgré leur très petit volume, ont un retentissement d'une soudaineté

inou'ie; à tel point que leur première manifestation est un ictus apoplectique.

Les premières sont celles qui grossissent lentement, en laissant aux centres

le temps de l'accoutumance ; les secondes ont un accroissement rapide et les

compensations circulatoires ne peuvent s'établir. Enfin, à côté des tumeurs

qui ne font que comprimer le tissu nerveux, il en est d'autres qui le

détruisent.... Tout cela est donc éminemment aléatoire et subordonné à trop

de circonstances complexes, pour qu'il soit possible d'en dégager même une

esquisse, comme dans toute autre maladie cérébrale.

Cela dit, il faut cependant admettre qu'une tumeur, ([uds cpic soient son

siège et son volume, se traduit toujours par deux ordres de phénomènes : les

uns, à peu près constants, sont communs à la plupart des tumeurs, quels que

soient leur sièae et leur nature; les autres, variables à l'infini, résultent sur-

tout de la localisation initiale ou prépondérante du néoplasme.

Symptômes communs à la plupart des tumeurs. — Ces symptômes sont la

céphalée, les convulsions, l'affaiblissement intellectuel, les vomissements, la

stase papillaire, etc....

Céphalée. — Dans la plupart des cas, la céphalée, (pii est à peu près con-

stante, est le premier en date de tous les symptômes. Elle est frontale ou occi-
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pilale, quelquefois pariétale; elle ne correspond pas habituellement, au siège

de la tumeur et n"a pas un lieu absolument tixe; elle occupe tout le iront,

tout le globe oculaire (Charcot), tout Tocciput. D'abord sourde, profonde,

tenace, elle devient peu à peu gravative, sujette à des exacerbations, surtout à

la suite des repas. Elle est souvent atroce, intolérable : le malade gémit

jusque dans son sommeil, pousse des cris plaintifs, aigus et prolongés; il a

pu même recourir au suicide pour échapper à la douleur. Cette céphalée

constitue, si Ton peut dire, le symptôme de la première période. Elle est en

quelque sorte progressive, en ce sens qu'elle s'accroît pendant toute une

longue période de la maladie ; elle peut disparaître à la dernière phase.

Parfois continue, elle éclate plus souvent sous forme d'accès violents, appa-

raissant tantôt sans raison, tantôt à la suite d'un mouvement de tète, du l'cpos

au lit, d'un effort.

Sa localisation est quelquefois en rapport avec le siège occipital, fronlal,

pariétal de la tumeur, mais ce rapport n'est pas constant. La douleur peut être

réveillée par la palpation et la percussion du crâne, en un point qui corres-

pond au siège du néoplasme, surtout quand la tumeur est superficielle. Il n'est

pas très rare même que la céphalalgie ait spontanément un foyer initial unila-

téral, d'où elle rayonne plus ou moins loin.

Les convulsion!^ ne surviennent donc pas d'emblée, du moins presque jamais.

Elles font suite à la période de céphalée; et alors elles éclatent inopinément,

sans cause appréciable, atï'eclant les caractères les plus tranchés et les plus

complets de l'épilepsie vraie. C'est dire qu'elles sont générales et qu'elles pré-

sentent les trois stades du grand mal, tel qu'il sera décrit ultérieurement. On
peut évaluer à 50 pour 100 (Ilirt) la proportion des tumeurs cérébrales où figure

l'épilepsie. La fréquence de^ crises est d'ailleurs indéterminée. Il existe même
des faits dans lesquels l'épilepsie a été le seul symptôme d'une tumeur céré-

brale. L'erreur n'a été reconnue qu'à l'autopsie. Aussi faut-il, d'une façon géné-

rale, se demander si l'épilepsie dite tardive ne serait pas symptomatique d'une

néoplasie intra-crânienne et chercher s'il n'existe pas, chez le patient, d'autres

signes restés inaperçus qui pourraient mettre sur la voie.

^affaiblissement intellectuel est lui-même consécutif à la céphalée, accompa-

gnée ou non d'épilepsie. Il semble parfois en être la conséquence. Le malade se

tenant la tète dans les mains, immobile, indifforent à tout, absorbé dans la dou-

leur profonde qu'il endure, ne parle plus, ne répond plus, ne quitte plus son lit

ou son fauteuil, ne pense plus à se nourrir, se laisse aller sous lui. En l'inter-

pellant vivement par son nom, on le tire de son hébétude, mais il y retombe

aussitôt.

Le même état de déchéance se manifeste quelquefois lentement et très insen-

siblement après que la période de céphalée est déjà passée. Dans ce cas, le

malade n'a pas la tristesse où la souffrance l'avait d'aliord plongé. Si sa mémoire
s'en va, si sa volonté hésite, si son intelligence s'o])scurcit, son caractère reste

le même, enjoué s'il l'était auparavant; c'est un simple retour à l'enfance,

moins la vivacité des impressions et la curiosité de l'enfant.

Un tel amoindrissement des fonctions psychiques, qui peut aller jusqu'à

leur disparition totale, ne va jamais sans une tendance marquée au sommeil.

Lorsqu'ils ne souffrent pas, ces malades dorment. Habituellement ces sommeils

sont passagers et courts, mais ils peuvent durer des semaines et des semaines

comme dans les cas de Mensinga et de Stannens et dans le fait probablement
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unique de Soca(') où le sommeil se prolongea pendant sept moi<. Il s'agissait

d'une tumeur de l'hypophyse dans les observations de Soca et de Mensinga,

d'une tumeur du corps strié dans le cas de Stannens.

Et tout peut se borner là. Les appareils conservent l'intégrité de leur jeu

physiologique, mais avec une certaine torpeur. Le pouls se ralentit, la respira-

tion est courte, rare et superficielle; c'est une véritable hibernation. Peu à peu

les forces diminuent, et la mort survient dans l'état cachectique, soit imprévue

et en quelque sorte prématurée, soit après une ou deux attaques de coma simple

avec ou sans convulsions.

Les cas où se trouve réali.sé ce tableau schématique sont rares. Leur inti'r-

prétation ne paraissait pas difficile jusqu'ici. On supposait que la céphalée,

les convulsions et les troubles psychiques résultaient d'une compression de l'en-

semble de l'encéphale, et que cette compression était la conséquence de la

déséquilibration du liquide céphalo-rachidien. En etTet, de deux choses l'une:

ou la tumeur, par son développement rapide, détermine un surcroît de tension

du liquide; ou bien, par son développement lent, elle amène la diminution de

calibre de l'espace sous-arachnoïdien et, partant, la disparition plus ou moins

complète du liquide. Dans le premier cas, c'est la surtension du liquide céphalo-

rachidien; dans le second cas, c'est la pression sanguine, non amortie parle

matelas d'eau de l'espace sous-arachnoïdien, qui est l'agent de la compression

sur la totalité de l'encéphale. L'un ou l'autre mécanisme vaut autant pour la

pathogénie de la céphalée, attendu que l'encéphale a une sensibilité à lui propre,

indépendante de celle qu'il tient des ramifications méningées de la cinquième

paire. La même explication s'applique à la déchéance intellectuelle, dès l'instant

que les éléments nerveux sont soumis à une action comprcssive. Les convul-

sions sont plus difficiles à interpréter, si l'on admet qu'elles sont toujours le

résultat d'une irritation. Mais nous ne sommes pas encore en mesure de préciser

ce qui revient à la compression simple et à l'irritation dans les phénomènes de

la circulation céphalo-rachidienne.

Du reste, on tend actuellement sinon à substituer, du moins à adjoindre à

la théorie de la compression la théorie de l'auto-intoxication des centres ner-

veux par les produits sécrétés par la tumeur. Nous avons déjà insisté sur ce

sujet.

Les vomissements n'ont de particulier que la facilité avec laquelle ils se pro-

duisent, le plus souvent après les repas, même pendant les repas, sans nau.sées

préalables et en quelque sorte par régurgitation, à l'occasion d'un changement

de position. Telle est du reste la caractéristique de ce qu'on appelle communé-

ment le t'omfssejiîcji^ cérébral. De longues périodes s'écoulent durant lesquelles

ils disparaissent, on ne sait pourquoi. Puis ils réapparaissent, pour disparaître

encore. Chaque période de vomissement correspond toutefois, autant qu'on en

peut juger, avec une exagération concomitante des autres phénomènes et parti-

culièrement de la céphalée. Il n'est pas rare que les vomissements coïncident

avec une constipaj^ion opiniâtre, comme dans les méningites aiguës infantiles.

L'un et l'autre symptôme paraissaient jusqu'ici — vu les analogies des circon-

stances pathogéniqnes — résulter de la compression bulbaire par l'hydren-

céphalie ventriculaire. Une autre interprétation est encore possible, comme
nous l'avons indiqué.

(') Soca. Aouvelle Iconogr. de la Salpêtrière, 1900.
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Les vertiges sont très fréquents, mais il est rare qu'ils affectent la forme gyra-

toire. On observe plutôt cette variété que les anciens appelaient vertige téné-

breux et qui consiste simplement en obnubilalions passagères avec vague intel-

lectuel et engourdissement des membres. Les malades ne tombent pas comme
dans les accès graves du vertige épileptique. Ils ont le temps de s'asseoir et

d'éviter la chute. Cela n'empêche qu'ils aient aussi quelquefois du vertige épi-

leptique vrai; mais dans ce cas c'est en vertu de l'épilepsie symptomatique à

laquelle la tumeur les expose. Le vertige en question est un équivalent de l'épi-

lepsie elle-même.

La stase papillaire ou papille étranglée est un trouble de la circulation réli-

nienne, un signe visible à l'ophtalmoscope et qu'il faut rechercher toujours,

alors même que le patient n'accuse aucun trouble visuel. C'est un phénomène

mécanique qui, en lui-même, ne donne lieu ni à l'amaurose ni à l'amblyopie. Il

est souvent associé à des symptômes rétiniens subjectifs lorsque le nerf optique

est lésé; mais il s'en faut que celte concordance soit la règle. Il s'agit, en

résumé, d'un état d'infiltration œdémateuse avec stase veineuse.

« L'image fournie par l'examen oplitalmoscopique de la papillite des tumeurs

est la suivante : au début, on rencontre un rétrécissement des artères émergeant

de la papille, en même temps qu'un état tortueux spécial des veines; les in-

flexions décrites par celles-ci sont aussi bien dans le plan même de la rétine que

dans le plan qui lui est perpendiculaire. Bientôt, les limites de la papille dispa-

raissent, en même temps que la papille devient saillante, comme on peut s'en

assurer soit à l'image droite (par l'emploi des verres convexes permettant d'exa-

miner tour à tour la partie saillante centrale et la partie périphérique non sail-

lante de la papille), soit à l'image renversée (par le déplacement parallactique

du sommet de la papille). En même temps, on constate une striation particulière

de la rétine au pourtour de la papille.

« La papille perd aussi sa transparence et prend une teinte grisâtre uniforme
;

cette teinte grisâtre se confondra plus tard à la périphérie avec la teinte sem-

blable de l'œdème péripapillaire ; à ce moment, la striation que nous venons de

signaler disparaît.

« Souvent apparaissent des hémorragies en llammèches autour de la

papille et quelquefois sur elle-même ('). »

De Grœfe admettait que la stase veineuse était le point de départ de cet étran-

glement. Depuis lors cette opinion a été acceptée, mais le mécanisme de cette

stase est encore discuté. Pour Parinaud il s'agit d'une compression de la veine

centrale à 5 ou 0 millimètres en arrière de la sclérotique. Pour Dupuy-Dulenips (-),

la stase relève de la compression de la veine centrale de la rétine soit dans le

point précis où elle traverse la gaine durale, soit dans un point voisin, et dans

les cas de tumeur cérébrale cette compression dépend de la pénétration du
liquide céphalo-rachidien sous pression dans la gaine optique et de la distension

qui en résulte.

Sourdille a fait l'étude microscopique de l'appareil optique dans deux cas de

tumeur cérébrale avec stase papillaire et constaté que la lésion initiale était

une imbibition œdémateuse de la névroglie du nerf optique, suivie plus tard

d'une infiltration des septa conjonctifs par les lymphocytes, de leur sclérose

(') AuG. Peitavy. Tumeurs cérébrales. Thèse de Paris, 1893.

(-) DcpUY-DuTEMPS. Palhogénie de la stase papillaire dans les affections intra-cràniennes.

Thèse de Paris, 1000.
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el de leur atrophie. Sourdille(') pense qu'il y a Iransmission directe de l'œdème

du troisième ventricule au chiasma et, de proche en proche, aux nerfs opliiiuos.

Pour lui l'œdème du chiasma n'est que la conséquence de l'œdème du ven-

tricule; il ne suffit pas à produire l'atrophie, qui ne résulterait que de

l'étranglement du nerf dans le canal optique. La compression du nerf dans

ce canal gêne le retour du sang veineux et de la lymphe el il en résulte un
œdème interstitiel avec distension des l'égions rétro-bulbaires. Autrement

dit, c'est une liydropisie par exsudai veineux, qui relève de la gène de la

circulation en retour, gène due de son côté à la compression osseuse du neif

optique. Bref, la circulation normale esl mal assurée ; une circulation colla-

térale se développe ([ui met la papille en rapport avec la choroïde par l inler-

médiaire du système circulatoire de la lame criblée, et qui provoque la stase

de la papille.

Dans toutes ces théories c'est l'hyperlension qui est incriminée. Ce qui

prouvei'ait que la distension du liquide intracérébral est la raison d'être du phé-

nomène, c'est que la stase papillaire est presque toujours bilalérale. quoique à

un degré inégal, et qu'elle se produit même dans les cas où le néoplasme esl

très éloigné des veines rétiniennes. Il semble qu'à l'heure actuelle il faille

faire une place à un autre élément pathogénique : à l'intoxication dont nous

avons parlé plus haut.

Si l'étranglement papillaire existe parfois à un degré très prononcé .>^ans

entraîner de troubles visuels, il n'en est pas moins vrai que sa conséquence

normale et ultime est l'atrophie blanche papillaire, et par conséquent l'amau-

rose. Elle est précédée longtemps à l'avance par un rétrécissement du champ
visuel, surtout du côté nasal (H. Jackson), parfois d'un scotome central. Alors

on voit à l'ophtalmoscope la papille élargie; ses contours sont « frangés, mal

limités, nuageux. Les capillaires paraissent cH'acés, à cause de l'opacité du nerf

optique ». Cette complication est nécessairement tardive lorsqu'il n'y a pas de

lésions concomitantes du nerf optique ou de ses noyaux quadrijumeaux. Une

circonstance cjui peut favoriser l'amaurose est l'inflammation vraie de la papille,

à la suite d'une infection locale (Deutschmann). L'engorgement pajjillaire

préalable est une prédisposition à la papillite sous l'influence des infections

générales.

Symptômes topographiques. — Parmi ces symptômes, il en est qui ne dif-

fèrent des précédents ({ue par leur localisation même. Ainsi nous avons signalé

la céphalée, les convulsions, l'affaiblissement intellectuel, les vomissements, les

vertiges, la stase papillaire.... Chacun de ces symptômes a luie signification

différente lorsqu'il témoigne, non plus de la compression totale de l'encéphale,

mais de la compression locale ou de l'irritation d'une partie limitée de l'hémi-

sphère.

La céphalée est circonscrite à une région précise de la paroi crânienne : elle

esl d'une autre qualité que la céphalée initiale. Elle est lancinante, aiguë. C'est

là qu'est la tumeur. La percussion à ce niveau est douloureuse (V. Bergmann).

Elle fournit un repère pour la trépanation.

Les convuhions^ au lieu de se présenter sous la forme de l'épilepsie vraie géné-

rale, sont des convulsions partielles : c'est, au premier chef, de ré|)ilepsio jack-

(') SouKDiLLE. Contrib. à l'anal. paLh. et la palhogénie des [lésions tlu uerf opli(iue dans
les tumeurs cérébrales. Arch. d'opltlalinoluf/ie. UtOL
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sonnienne, avec sa localisalion périphérique, son aura très précise, son spasme

très limité soit à la face, soit au bras, soit à la jambe. C'est au niveau du

centre hémisphérique correspondant à la première secousse de la crise partielle

que siège la tumeur. Cela doit être établi comme une règle absolument générale,

encore qu'il y ait quelques exceptions. C'est à peu près la seule donnée positive

qui justifie l'intervention opératoire et, qui plus est, le lieu d'élection de l'opéra-

tion.

Ua/piiblissement hitellerùuel., lui aussi, varie suivant la localisation. Il ne s agil

plus de cet abrutissement progressif où toutes les fonctions psychiques sont

ralenties et engourdies. Il s'agit d'un trouble de la mémoire des mots, d'une

aphasie motrice (verbale ou graphique'), d'une aphasie sensorielle, (auditive ou

visuelle), selon que tel ou tel centre de l'écorce est ischémie par la compression

ou détruit par l'envahissement interstitiel du néoplasme. Ainsi peuvent s'expli-

quer encore les cécités psychiques partielles avec les troubles si complexes qui

en découlent. L'état mental du malade n'a donc en somme rien de commun avec

l'aliénation. Si l'intelligence est bornée, lacunaire, les conceptions ne sont pas

délirantes et les actes ne sont pas extravagants.

Le vertige, lorsque la tumeur siège au voisinage du rocher, n'est plus le

vertige ténébreux qui vient d'être signalé. C'est un vertige gyratoire, avec

bourdonnements d'oreilles unilatéral, en un mot un véritable vertige auricu-

laire. Le même vertige, surtout lorsque la tendance gyratoire est très accusée,

survient aussi dans les cas où la tumeur exerce encore son action compressive

ou irritante en arrière et en dessous de la région temporo-occipitale, sur les

pédoncules du cervelet.

La stase papillaire accompagnée d'amblyopie ou d'amaurose appartient aux

lésions directes des nerfs optiques. Il est rare que cette amaurose se produise

sans stase papillaire. Si elle est bilatérale, elle indique une altération du

chiasma ou des deux tubercules quadrijumeaux, ou de la glande pinéaie ou

même parfois du plancher du troisième ventricule. Dans tous les cas, c'est tou-

jours la dégénération primitive des bandelettes optiques ou des tubercules qua-

drijumeaux d'où elles émanent qui est le point de départ de l'atrophie papillaire.

L'ophtalmoscope fournit la preuve de l'atrophie, lorsque la dégénération existe.

Mais quelquefois on ne constate rien d'anormal en dehors de la stase papillaire

préalable, et, chose bien spéciale, l'amaurose ou l'amblyopie, dans ces cas, ne

sont pas persistantes. Ce sont des troubles passagers, île quelques heures ou de

quelques jours, à début brusque, à disparition rapide. Il faut tlonc ne pas se

hâter de tirer une conclusion, quant à la localisation de la tumeur, lorsque

survient une amaurose. Le phénomène peut être, en effet, comme le suppose

H. Jackson, d'ordre purement circulatoire ou congeslif, et comparable à un

ictus épileptiforme (amaurose épileptiforme). Lorsque l'amaurose est, au

conti'aire, liée à une atrophie rétinienne, la restitution fonctionnelle est

impossible.

Si l'amaurose est unilatérale, elle relève d'une névrite optique droite ou

gauche; et la tumeur, presque toujours, est extracérébrale (anévrisme de la

carotide interne, tumeur osseuse de la selle turcique, etc.).

Restent à signaler tous les symptômes de localisation motrice ou sensitive

que le hasard des cas pevit fournir: hémiplégies, monoplégies, hémianesthé-

sies, hémiopies, etc. Il est impossible d'insister sur ces localisations en par-

ticulier. Qu'il suffise de dire combien leur apparition est importante lors-
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qu'elles se combinent avec les symptômes constants précédemment énumérés.

Il reste cependant encore une remarque esscnlielle à retenir.

Les symptômes de locnUsation, en ce qui concerne les paralysies, n"ont jamais

qu'une valeur relative : par exemple, une hémiplégie gauche totale progressive,

associée à une épilepsie jacksonnienne du côté gauche, appartient nécessaire-

ment à une tumeur de rhémisphère droit, el il faut ajouter: à une tumeur qui

intéresse diir'ctement la région rolandique droite. i\lais si l'hémiplégie est toute

seule, si elle ne se complique à aucun moment d'épilcpsie partielle, elle n"esl

plus un symptôme de localisalion cerlaine. Elle peut survenir aussi bien à

l'occasion d'une tumeur du lobe frontal ou du lobe occipital, qu'à l'occasion

d'une tumeur de la zone motrice des membres gauches. On voit de ([uelle

gravité est ce fait au point de vue de l'intervention opératoire. En d'autres

termes, dans les cris de tumeurs cérébrales^ l'épilepsie symplomatique a une

valeur diagnostique de localisation infiniment supérieure à cidlc des paralysies

simples, principalement des paralysies flaccides. Lorstpie la contracture

existe, les présomptions en faveur d'ime altération directe de l'aire motrice

sont déjà beaucoup plus fortes. Enfin Hirt a très justement observé que, si

les hémiplégies ou les monoplégies ne pouvaient, à elles seules, donner une

indication formelle sur le siège de la lésion, il n'existe pour ainsi dire pas de

cas où ces paralysies ne soient pas croisées. Donc, en présence d'une paralysie

gauche survenue chez un sujet atteint notoirement de tumeui- cérébrale, tout

ce qu'on a le droit d'affirmer se borne à ceci, que la tumeur occupe l'hémi-

sphère droit.

Les paralysies oculaires, les paralysies bulbaires, ont une signification beau-

coup plus nette. C'est à elles qu'on doit de pouvoir diagnostiquer la localisalion

exacte des petites tumeurs de la base, surtout celles qui ont pour point de

départ les méninges ou le périoste de l'apophyse basilaire. Mais ici encore — et

nous y reviendrons — il faut faire cette réserve expresse que les symptômes de

localisation n'ont rien d'absolu. Ils peuvent résulter d'une compression exercée

à distance.

Les troubles de la sensibilité sont en général peu prononcés. Ils sont souvent

passagers, paroxystiques, associés aux troubles du mouvement. Ils consistent

essentiellement en anesthésie, paresthésie, hyperesthésie de la peau, d'un côté

du corps. Nous signalerons, en passant, les sensations d'engourdissements, de

fourmillements, d'ailleurs localisées à un membre, à un côté du corps, et qu'on

a décrites sous le nom d\''j)ilepsie se/is/i/t'c jacksonnienne. Les névralgies du tri-

jumeau sont relativement communes.

Du côté des sens, les modifications des sensiljilités spéciales (olfactive, gusta-

tive, auditive) ne répondent jamais à des conditions anatomicpies nécessaire-

ment identiques. Le sens du goût est peu altéré ou du moins ses altérations

sont exceptionnellement signalées. Calmeil affirmait que le goût el l odorat

ne sont jamais troublés dans les cancers de l'encéphale. Il est probable que

si on les recherchait attentivement on rencontrerait souvent des troubles du

goût. L'odorat peut être afl'aibli ou aboli (anosmie) ou exalté. Du côté de

l'ouïe nous avons déjà signalé les bourdonnements d'oreille et le vertige ; il

nous suffira d'ajouter que parfois l'ouïe peut être abolie. Nous ne revien-

drons pas ici sur les troubles de la vue; nous avons mentionné ailleurs le

scotome, l'amblyopie passagère, l'amaurose et longuement insisté sur l'état de

la papille.
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Les phénomènes vaso-moLeurs sont fréquents: la tache dite méningitique, les

érythèmes difTus des membres paralysés (Bail) sont souvent observés.

Symptômes d'ordre top.ographique. — 11 nous reste maintenant à énumérer

rapidement, vu la multiplicité des formes cliniques, les principaux groupe-

ments symptomatiques qu'on observe habituellement, suivant la localisation

initiale ou prépondérante des tumeurs.

Tumeurs de la région frontale inférieure. — En dehors des troubles généraux

de compression, sur lesquels il n'y a plus lieu de revenir et qui ont été signalés

une fois pour toutes, on constate une précocité remarquable des phénomènes

visuels, souvent limités à un seul globe et associés quelquefois à des manifes-

tations olfactives, parmi lesquelles les sensations de mauvaises odeurs rappel-

lent les hallucinations de l'odorat auxquelles sont sujets certains mélancoliques.

Dans une observation deSiébert('), où existaient des hallucinations de l'odorat,

on put diagnostiquer durant la vie le siège de la tumeur dans la circonvolution

du crochet. Mais le plus souvent il s'agit de compression directe des nerfs opti-

ques et olfactifs. Lorsqu'elles sont petites et limitées, les tumeurs frontales

inférieures donnent rarement lieu aux paralysies des membres. Les paralysies

oculaires ne sont pas exceptionnelles.

Tumeurs de la région basilaire. — Ici tous les symptômes oculaires (senso-

riels et moteurs) apparaissent les premiers. C'est dans ces cas que se développe

le plus rapidement la névrite optique. Lorsqu'une hémiplégie survient, on est

tenté d'admettre que le pédoncule cérébral est intéressé ; mais il ne faut l'ad-

mettre, encore une fois, que sous l'éserves. Lorsque cette hémiplégie se com-

plique d'une paralysie du moteur commun du côté opposé, on peut supposer

que la lésion pédonculaire empiète sur le tronc de la IIT- paire (paralysie alterne

de Weber). S'il s'y ajoute à un degré quelconque un trouble sensitif dans le

domaine du trijumeau, c'est que la protubérance est atteinte. On a cité des

exemples d'anesthésie croisée (Raymond). Enfin, dans les cas où la YW paire

(syndrome de Millard-Gubler) ou la VI'- paire du côté opposé à l'hémiplégie

seraient elles-mêmes paralysées, on pourrait en inférer que le néoplasme

s'étend jusqu'au sillon bulbo-protubérantiel. En pareille circonstance, la né-

vralgie du trijumeau est la règle, les troubles de la déglutition et de l'arti-

culation des mots sont constants (giosso-pharyngien, facial, hypoglosse). On
peut môme ajouter que tous les cas de paralysie alterne, compliquée de névral-

gie faciale avec ou sans zona et de gène de la déglutition, sont le fait de

lésions localisées à la région antérieure de la protubérance. Quand cette lésion

est un anévrisme de l'artère basilaire, la paralysie ou la parésie des quatre

membres fait rarement défaut. Dans ces diverses conditions on peut observer

une série de troubles bulbaires : polyurie, glycosurie, albuminurie, désordres

de la respiration, de la déglutition et du cœur, soit que ces troubles relèvent

d'une compression à distance, soit qu'ils tiennent à l'existence d'une tumeur du

bulbe proprement dit.

Les tumeurs de la base du cerveau qui occupent, en dehors de la ligne mé-
diane, le voisinage du rocher, donnent lieu à des bourdonnements d'oreilles, à

de la surdité, à du ralentissement du pouls, à des vomissements (pneumogastri-

que), à du torticolis (spinal).

Il est une catégorie de tumeurs basilaires qui méritent une brève description

(') SiEBERT. Monatschrifl far Psych. und Ncurol., 1899.

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2" cdit. — IX. 22
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à cause de leur nature sarcomateuse, de leur localisation sur les nerfs de Taniile

ponto-cérébelleux, avant tout sur les nerfs auditifs, de leur niull iplicilé et de

leur généralisation sur le sjstème nerveux central et péripiiérique. Il s'agit de

cette fibro-sarcornatose particulière, que nous avons figurée plus haut et que

l'on désigne en Allemagne sous le nom de lumeicrs île l'angle ponto-cérébelleii.r

ou de tumeurs des nerfs auditifs. Ces tumeurs se traduisent (en outre des signes

communs aux tumeurs cérébrales) essentiellement par de la surdité uni ou

bilatérale et par de la llluhalion, par une paralysie des nerfs basilaires : facial,

trijumeau, etc.

Les troubles qui indiquent l'atteinte de la moelle, des racines et des nerfs

périphériques font défaut ou sont peu accusés. Ce sont quelques douleurs

fulgurantes, rarement des troubles paraplégiques et sphinctériens. Il y a là

un réel contraste entre la parcimonie des phénomènes cliniques et l'étendue des

lésions nerveuses médullaires ou périphériques, trouvées à l autopsie.

On a signalé dans quelques cas la coexistence de la maladie de Recklinghausen

normale ou fruste, et cherché à établir des liens étroits de parenté entre

cette maladie et la neuro-fibro-sarcomatose. Quoi qu'il en soit, celle-ci est

redoutable et se termine par la mort après une durée généralemeni courte,

c'est-à-dire qu'elle comporte le pronostic général des tumeurs cérébrales.

Tumeurs de la région frontale anléro-supérieure. — Il peut arriver que des

tumeurs de pareil siège ne se traduisent pas par des signes positifs. La zone

frontale est, en effet, une zone silencieuse. Mais c'est cette localisation qui pré-

sente, à son maximum, l'altération de la fonction intellectuelle, associée ou non

à des troubles paralytiques et aux modifications du langage articulé. Ou a.

depvns quelques années, signalé des cas assez nombreux de tumeurs frontales

antéro-supérieures dont la constatation à l'autopsie aurait été une trouvaille

fortuite, si l'on n'avait pris soin de relever, du vivant des malades, des altéra-

tions plus ou moins prononcées de l'intelligence ou du caractère.

Cette question des troubles psychiques dans les tumeurs du lobe préfrontal a

beaucoup préoccupé les médecins depuis quelques années. Nous avons rappelé

plus haut les troubles qui sont communs à toutes les tumeurs cérébrales, à

celles du lobe frontal, comme à celle de tout autre siège, à savoir: l'allaiblisse-

ment des facultés intellectuelles (mémoire, volonté, attention, idéation sponta-

née), la lenteur des processus psychiques, la torpeur physique. la puérilité du

caractère, autrement dit la dépression mentale qui peut aller parfois jusqu'à

l'abolition des facultés. Généralement cette obnubilation évolue sans délire et

sans hallucination.

Y a-t-il des troubles psychiques propres aux tumeurs du lobe préfrontaL'

Avant de répondre directement, on peut dire que les troubles psychiques

paraissent plus fréquents, plus précoces, plus accusés — quelquefois ils sem-

blent prédominants — dans les tumeurs du lobe frontal que dans celles des

autres régions du cerveau. L'existence de troubles mentaux très marqués au

cours d'une tumeur cérébrale a pu permettre, en elTel. à différents auteurs de

la localiser au niveau de la zone frontale.

Une élève de Eichhoi'st, Léonore Welt ('), attira l'attention sur les moditi-

cations du caractère survenues à la suite des altérations du lobe frontal; elle

en réunit douze observations suivies d'autopsie et conclut que, dans ces cas,

(') L. \Velt. Dent. Arcliiv fur kl. Med., 1888.
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la lésion touchait la face orbitaire des circonvolutions frontales, de la pre-

mière spécialement. La même année, Jastrowitz(') décrivit sous le nom de

maria une sorte de gaieté expressive, d'esprit jovial propre aux altérations du

lobe frontal et du peut-être à une excitation des centres moteurs de la parole

(Honiger). Depuis cette époque il a été publié une série d'observations, remar-

quables les unes par l'importance des troubles psychiques, les autres par

quelques traits propres aux lésions du lobe préfrontal. Il nous suffira de men-

tionner les observations de Bruns, de Byrom-Bramwell, de Raymond, de

Willianlson, de Lannois, de Brault et Lœper, de Dupré et Devaux, de Cestan et

Lejonne (°).

Un auteur italien, Gianelli(''), déclare qu'il y a de grandes probabilités en

faveur du siège frontal lorsqu'on observe pendant la vie des troubles intellec-

tuels analogues à ceux de la paralysie générale progressive : mégalomanie,

enfantillage, modifications notables du caractère. Nous savons d'ailleurs que

les lésions méningo-corticales de la paralysie générale prédominent au niveau

des régions frontales. Burzio('*) avance que la faiblesse de la mémoire, l'obtu-

sion intellectuelle, le défaut de discernement et d'orientation sont l'indice du

siège préfrontal d'une lésion. D'autres auteurs ont également signalé dans les

atteintes du lobe frontal le défaut de mémoire, d'association des idées et de

sentiments affectifs, l'euphorie, la puérilité, l'indifférence, l'égoïsme, la pla-

cidité béate, l'irritabilité, etc.

Malgré le nombre et l'intérêt des travaux sur cette matière, le sujet n'est pas

épuisé, et il est encore impossible de tirer des conclusions fermes. On peut

admettre jusqu'ici que les tumeurs du lobe préfrontal s'accompagnent sou-

vent de troubles psychiques importants et dans quelques cas peut-être de trou-

bles spéciaux {Moria ou Witzelsucht).

La fréquence et l'importance des troubles intellectuels dans les tumeurs du

lobe frontal semble venir à l'appui de la doctrine, chère à l'école italienne, qui

place le siège de la pensée dans le lobe frontal. Il est indispensable d'apporter

un correctif à cette doctrine. La pensée siège, en effet, dans toute l'écorce, et

l'ensemble des circonvolutions est nécessaire à l'intégrité de l'intelligence, mais

les observations précédentes tendent à faire croire que le lobe frontal joue un
rôle prédominant dans l'élaboration des processus psychiques supérieurs.

Il faut enfin observer que la même localisation frontale semble produire,

d'une façon plus évidente que tout autre, de l ataxie dans la moitié des cas

(Bruns) et des troubles paralytiques ou spasmodiques de la nuque et du tronc C^).

Les faits de ce genre confirmeraient les résultats expérimentaux de Horsley.

Tumeurs de la région rolandique. — Selon qu'elles siègent à la région infé-

rieure, à la région moyenne, à la région supérieure des circonvolutions rolan-

diques, les tumeurs cérébrales provoquent des spasmes convulsifs et des para-

lysies de la tête, du membi'e supérieur ou du membre inférieur. Seguin s'est

efîforcé de localiser, avec une précision qu'on voudrait croire absolue, les foyers

dont l'irritation donne lieu à tel ou tel symptôme paralytique ou convulsif. Des

(') Jastrowitz. Deut. med. Wochem., 1888.

(-) Cestan et Lejonne. Troubles psychiques dans un cas île tumeur du lobe frontal.

Revue neurol., 1901.

(^) GiANELLi. PolicUnieo, 1897.

('*) BuRzio. Conl. à l'élude de la fonction fies lobes frontaux {Annali di /'reniât, e scienze

affini, 1901.

HoNUiER. Miinch. med. Wochens., 1901.
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obsQrvalions en nombre respeclal-le ne juslilienl pas plciiieauMit ses conclusions.

Une série de faits, où rien ne peut expliquer qu'elles se soient trouvées en

défaut, absolvent d'avance le médecin qui commet une erreur de diagnostic en

dépit des notions de physiologie cérébrale les plus exactes (pie nous possé-

'dions('). L'évolution en deux phases: spasmes, paralysies, est un bon signe de

tumeur progressive de la région rolandique, auquel il faut ajouter la perturba-

tion du sens stéréognostique.

Tumeurs de la région temporale. — Nous savons que les cas les plus démon-
stratifs de surdité verbale appartiennent à l'histoire des tumeurs cérébrales. La
surdité verbale est donc le grand symptôme des tumeurs limitées à la première

circonvolution temporale gauche. La paraphasie a été plusieurs fois observée;

elle n'est pas constante. Si la surdité verbale se complique d"hypo-acousie vraie,

unilatérale ou bilatérale, on doit presque toujours supposer l'existence d'une

lésion pétreuse.

Tumeurs de la région pariéto-occipitale. — Du cùté gauche, les lésions ne sont

pas muettes: cécité verbale, hémiopie, quelquefois agraphie et paraphasie, voilà

les symptômes des tumeurs de cette région. Du côté droit, les tumeurs peuvent

aussi provoquer l'hémiopie, mais non la cécité verbale. C'est dans les cas de

double lésion de la pointe occipitale, et surtout du lobule lingual, qu'on observe

le plus souvent la cécité complète d'origine corticale par double hémianopsie,

avec ou sans scotome et phénomènes lumineux. Les tumeurs de la face supé-

rieure du cervelet ou de la partie postérieure de la faux du cerveau réalisent

aussi le syndrome de la double hémianopie.

Tumeurs du centre ovale, du corps calleux et des noyaux gris centraux. —
Les tumeurs des noyaux gris centraux et du centre ovale ont une symplomato-

logie assez confuse encore. Non seulement elles n'ont rien de pathognomo-

nique, mais elles peuvent évoluer sans symptômes. Leurs symptômes, lors-

qu'elles en ont, échappent à toute combinaison nosographique.

Il semble que certaines lésions de la couche optique détruisent la voie faciale

psycho-réflexe de Bechterew. Cette voie a été prouvée par les observations

cliniques de Nothnagel, Rosenbach, Gowers et V. Monakow qui ont constaté

que, dans certaines lésions des couches optiques, le malade remue volontaire-

ment la moitié malade de la face, alors que les émotions ne peuvent provoquer

de ce côté aucun mouvement; Max Borst, se basant sur une observation suivie

d'autopsie, localise cette voie dans la partie postérieure de la couche optique et

latérale de la calotte {Neurolog. Centralbl., 1901.)

Les tumeurs du corps calleux, surtout celles qui occupent la partie antérieure

de cette grande commissure, entraînent invariablement une perturbation

presque constante, précoce et plus ou moins complète des phénomènes psy-

chiques. La coordination des idées, c'est-à-dire des images corticales, est de-

venue impossible, sans que les idées ou images soient elles-mêmes elïacées.

Devic et Paviot (-) ont repris l'étude des tumeurs du corps calleux en la

basant sur 18 observations (17 gliomes et 1 lipome) publiées. Certains cas res-

tent latents comme ceux de Leichtenstein et de Berkley, qui n'avaient donné

lieu à aucun symptôme. Il est des cas qui donnent lieu à des symptômes ne

pouvant faire songer à une lésion du corps calleux. Il est enfin des cas qu'on a

(') Pour plus amples détails, consulter la thèse inaugurale de Pétavy.

(^) Devic et Pavio c. Cont. à l'étude des tumeurs du corps calleux. Revue de méd., 1897.
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pu diagnostiquer pendant la vie ('). Pour soupçonner une tumeur du corps

calleux il faudrait constater : d'une part, l'apparition précoce des troubles men-

taux et intellectuels, et, d'autre part, des parésies, des contractures ou des

convulsions intéressant les deux côtés du corps, mais prédominant d'un côté. Il

faut cependant avouer qu'une pareille constatation ne permet pas de localiser

avec certitude la lésion dans le corps calleux, car rien ne prouve que les phé-

nomènes en question tiennent à la seule lésion calleuse et ne relèvent pas de

la compression des régions voisines ou de l'auto-intoxication. Ces restrictions

sont d'autant plus légitimes que Bruce a pu réunir 15 observations d'absence

congénitale du corps calleux, qui n'avaient donné lieu a aucun signe cérébral.

Dans un cas de Zingerle(^), il existait des troubles généralement observés

dans ces tumeurs, à savoir: une apathie et une démence progressive, et un

manque de coordination des mouvements dans les deux côtés du corps que

l'auteur propose d'appeler ataxie calleuse, pour la distinguer de l'ataxie céré-

belleuse.

Tumeurs des tubercules quadrijumeaux. — Deux ordres de symptômes les

caractérisent et permettent de les reconnaître, quand ils sont associés. Ce sont

la titubation ou démarche ébricuse et l'opthalmoplégie externe totale et bilaté-

rale. L'existence de ce complexus morbide tient aux rapports étroits des tuber-

cules quadrijumeaux avec les fibres cérébelleuses et les nerfs moteurs de l'œil.

Tumeurs de Fltypophyse. — Ces tumeurs entraînent quelques symptômes de

voisinage parmi lesquels il faut citer l'hémianopsie bitemporale et l'amaurose

(compi'ession du chiasma). Mais ont-elles des signes qui leur soient propres?

Pechkranz('") leur attribue l'hypoplasie des organes génitaux, le féminisme du

squelette et l'œdème de la face et des extrémités. D'après Agnostini, les tumeurs

de la pituitaire évoluent lentement et causent l'acromégalie, chez les jeunes

sujets; chez les adultes et chez les vieillards, elles ont une évolution rapide et

conduisent non à l'acromégalie mais à la cachexie.

Les rapports de l'acromégalie avec les tumeurs de la pituitaire ne sont pas

constants. On trouve des cas d'acromégalie sans lésion de l'hypophyse, et on a

pu enlever à des animaux la glande pituitaire sans déterminer aucun symptôme
d'acromégalie. Cette question sera discutée dans un autre article ainsi que

les rapports de l'hypophyse avec le gigantisme.

Strumpell a récemment souligné les contrastes et les analogies que présen-

tent l'acromégalie et la sclérodermie et, soupçonnant une lésion de I hypophyse,

demandé qu'on examinât le corps pituitaire dans les autopsies de sclérodermie.

J. Roux(') croirait volontiers que, dans le groupe des sclérodermies, il y aurait

un type particulier, caractérisé, en dehors des altérations cutanées, par un
travail de résorption des tissus profonds, spécialement aux extrémités, avec

quelquefois disparition complète d'une ou de plusieurs phalanges, type qui

reconnaîtrait une lésion spéciale de l'hypophyse. Dans l'observation de scléro-

dermie qu'il rapporte, l'examen histologique de la pituitaire, pratiqué par Paviot,

montra une régression particulière des grosses cellules de la glande, sans

aucune trace d'inflammation.

Il existe donc un certain nombre de signes (propres et de compression) qui

(') Briss.xud Sociélr de neiiroloi/ie. Avril 1i)02.

(^) ZiNGEBLE. Symi)Lômes des tumeurs du corps calleux. Jahrh. fiir Psych. und A'curol.. ICOO.

(') PECUKiiANZ. Neiu-ol. Centr. Diol., 1890.

('') J. Roux. Sclérodermie et corps piluilaire. Revue neurol., lOOi, p. 7'21.
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peuvent faire songer au corps pituitaire. Mais ce diagnoslic peut être fort

délicat et l'examen radiographique ne doit pas être négligé. Oppenheim a con-
staté dans un cas de ce genre que la selle turcique paraissait plus large et plus
profonde. La radiographie a permis à Béclère(') de constater, sur le crâne de
sujets acromégaliques, Tépaississement irrégulier de la paroi crânienne, le déve-
loppement exagéré des sinus frontaux et l'élargissement de la selle turcique.

Tumeurs du cervelet. — La localisation cérébelleuse, dont il sera question

plus loin, détermine, plus que n'importe quelle autre, les symptômes à la fois

les plus nets et les mieux groupés (symptômes généraux et symptômes locaux).

Et cela s'explique. On sait que les symptômes généraux des tumeurs cérébrales

sont, dans une certaine mesure, la conséquence d'une augmentation de la

tension intra-cérébrale. Or c'est juste au-dessus du cervelet que se trouve le

grand confluent veineux de l'encéphale. Toute tumeur cérébelleuse d'un cer-

tain calibre modifie gravement l'hydrostatique intra-crânienne. Toute tumeur
cérébelleuse a, de ce fait, un retentissement à grande dislance sur l'ensemble

du cerveau. D'autre part, les fonctions du cervelet se résument, d'une façon

si indiscutable, dans l'équilibration de l'individu, que la symptoinalologie des
tumeurs cérébelleuses présente comme caractéristique une perturbation de
l'équilibre qu'aucune autre lésion localisée ne réalise : l'asynergie cérébelleuse

(Babinski), la démarche ébrieuse ou titubation cérébelleuse, la latéropulsion,

les mouvements en cercle, si bien décrits par Duchenne (de Boulogne), Charcot,

Hillairet, ont ici leur expression la plus typique. On peut même dire, d'une

manière générale, que ces perturbations de l'équilibre n'appartiennent guère
qu'aux tumeurs. S'il s'y joint la céphalée de la nuque, le nystagmus, le vertige

ou cjuelque altération visuelle, et plus spécialement l'amaurose double, c'en

est assez pour que le diagnostic soit indiscutable. Nous reviendrons sur ce

sujet au chapitre Cervelet.

Marche. — Durée. — Terminaison. — Pronostic. — L'évolution des

tumeiu's cérébrales n'est pas, autant qu'on pourrait se le figurer, sous la dépen-

dance de leur variété anatomique non plus que de leur localisation. Il faut faire

exception pour les tumeurs malignes secondaires (carcinome, sarcome, etc.);

celles-ci ne changent rien à la destinée du patient : la mort viendra toujours à

bref délai. Mais, tandis que certaines tumeurs bénignes par nature, le fibrome

ou le lipome, par exemple, peuvent provoquer des accidents à échéance promp-
tement fatale, d'autres, éminemment malignes, comme le tubercule, permettent

une survie relativement longue. Cette réserve anticipée n'infirme pas au fond la

loi inexorable de la malignité. Le mode de début varie lui-même dans des

limites absolument indéterminées. Nous ne reviendrons pas sur les tumeurs
d'origine intra-utérine qui peuvent rester latentes pendant un temps illimité.

Tantôt très lentement progressifs, tantôt soudains et imprévus, tantôt même
foudroyants, les symptômes se succèdent ou s'accumulent en dehors de toute

prévision. Les formes lentes sont les plus communes; leur durée est de huit

mois, quinze mois, deux ans, quelquefois davantage. On peut appeler formes

rapides celles dans lesquelles la mort survient au bout de quelques semaines.

Les formes foudroyantes n'ont quelquefois pas d'autre symptomatologie

qu'un état comateux dont le malade ne se réveillera pas. Les anarnnestiques

(') Beclère. La radiographie du crâne et le diagnoslic de racroméiïalie. Soc. méd. des

hôp., 1902.
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seuls, les renseignements fournis par les parents, laissent deviner quelques

symptômes antérieurs : la céphalée, les vertiges, les vomissements, parfois

une ou deux attaques convulsives, tous symptômes appartenant, ainsi que l'a

démontré H. Jackson, non pas à la période de formation de la tumeur, mais,

bien à la période d'état. Ce n'est donc pas, à vrai dire, l'évolution de la

tumeur qui est foudroyante, mais l'accident ultime qu'elle a provoqué : une

hémorragie très souvent, peut-être aussi quelquefois une ischémie par obli-

tération d'un gros tronc artériel. Les cas foudroyants nous apprennent ainsi

à concevoir la lente et silencieuse évolution de ces tumeurs qu'on ne découvre

qu'à l'amphithéâtre. Le cerveau les tolère, les compensations circulatoires leur

permettent de s'accroître sans bruit : rien ne les fait soupçonner. Et si quelque

complication fortuite ne vient pas rompre cette compatibilité que la lenteur

même du mal favorise, tout se borne à un processus anatomique sans manifes-

tations appréciables. Un jour le malade meurt, et l'on se demande combien

de temps peut avoir duré cet état de choses. L'autopsie même ne nous le dit

pas.

Le pronostic découle de ce qui précède. Toutes les variétés de tumeurs céré-

brales sont suprêmement graves, non seulement celles qui sont malignes par

essence, mais celles aussi qui appartiennent aux espèces anatomicjues bénignes.

Seules, les gommes syphilitiques, dont il sera question dans un autre chapitre,

sont exceptionnellement justiciables d'un traitement vraiment efficace.

Diagnostic. — Le diagnostic comporte trois problèmes : l'existence de la

tumeur, son siège, sa nature.

(A) Pour ce qui est de Vexhtence (Twv' luincui^ les symptômes suffisent tou-

jours à justifier la présomption. Il est possible que dans un avenir prochain la

radiographie permette de changer les présomptions en certitude. Certains faits

sont, sous ce rapport, de Ijon augure. On a pu non seulement reconnaîti'e,

mais encore localiser la tumeur, ainsi que cela résulte des observations de

Ch.-R. Mills et de G.-E. Pfahler ('), de Cassirer {^), de Béclère. Si cette consta-

tjition devenait la règle, le chapitre du diagnostic dilïerentiel demeurerait su-

perflu. Nous n'en sommes pas encore là, et, jusqu'à nouvel ordre, comme un
grand nombre d'affections réalisent approximativement le même tableau cli-

nique, il faut les passer en revue.

Les abcès du cerveau —- il en est qui évoluent à la façon des véritables abcès

froids — se comportent souvent comme les tumeurs. L'erreur est inévitable

quand les circonstances étiologiques déjà énumérées font défaut ; tout ce qu'on

peut dire, c'est que l'étranglement papillaire ne figure guère [tarmi leurs

symptômes.

Les méningites aiguës, principalement celles de l'adulte, dont Chantemesse a

si bien décrit les variétés bizarres, donnent lieu aux mêmes phénomènes de

compression générale et d'irritation locale. Là encore l'étiologie est le guide le

plus sûr.

Les méningites chroniques non traumatiques, les Itémorragies méningées ont

des effets analogues. L'alcoolisme et la syphilis sont leurs facteurs principaux.

(') Mills et Pfahler. Tumeur du cerve.'iu localisée clini(|uoment par les rayons de ROnlgeii.
Phttadel/il,!,! iiied. Jourri.. IflO'i, p. 269.

(^) Cassirer. Tumeur de l'hypophyse diagnostiquée par la radiographie At-rh. f. Psi/ch.,

1901. Ce cas est le même que celui d'Oppenheim auquel nous avons lait allusion plus haut.
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La nouro-réLinite y joue un rôle beaucoup plus imporlant que la sla^^e papil-

laire. Elles sont, en tout cas, bien plus rares que les tumeurs.

La sclérose cérébrale, maladie du premier âge, donne lieu à des troubles

intellectuels, à de Tépilepsie, à des paralysies. Mais on n'y observe ni la stase

papillaire, ni les vomissements, ni surtout la céphalée des tumeurs.

La paralysie générale a été diagnostiquée dans des cas de tumeurs parasi-

taires multiples. Elle a cependant ses signes à elle, dont l'ensemble est assez

caractéristique pour que l'erreur soit relativement facile à éviter.

L'hémorragie cérébrale et le rarnollissement peuvent, ainsi qu'on l'a vu au

chapitre de l'anatomie pathologique, se transl'ormer en foyers kystiques dont la

traduction clinique ne difl'ère pas de celle des tumeurs. On devra compter

encore sur les anamnestiques, sur l'analyse des circonstances éliologiques.

sur les antécédents morbides (goutte, syphilis, alcoolisme, saturnisme, rhuma-

tisme aigu, etc.), sur l'absence d'étranglement papillaire. pour reconnaître

rétrospectivement la véritable nature de l'ictus apoplectique.

Uhydrocéplialie peut présenter des difficultés insurmontables. Généralement

son origine congénitale, l'obnubilation intellectuelle, l'aspect du crâne permet-

tent le diagnostic. Mais, lorsqu'une tumeur se développe chez un enfant, elle

s'accompagne d'hydrocéphalie secondaire et, dans ce cas, l'erreur est difficile à

éviter.

Les névroses les plus classiques, telles que la neurast/iénie, V/n/stérie, Vépi-

lepsie, la migraine peuvent parfois donner le change. Mais l'erreur ne peut pas

être de longue durée, dans l'immense majorité de ces faits.

Il est encore plus facile de se tromper à propos de certaines dyscrasies, telles

que Vurémie, la chlorose, VencépJialopat/ne saturnine, le diabète, le cancer. Il y
a des lésions de la papille et des troubles nerveux variés dans l'urémie; ces

troubles nerveux se montrent aussi fréquemment dans le diabète, le saturnisme,

le cancer (Klippel) (') et peuvent rappeler ceux des tumeurs cérébrales. L'erreur

est possible, soit qu'on mette sur le compte d'une tumeur des phénomènes qui

relèvent d'une autre maladie, soit qu'une tumeur existante soit méconnue et

que les signes constatés soient attribués à une atTection déterminée, telle qu^e

l'épilepsie, la neurasthénie. Il suffit souvent d'être prévenu de ces erreurs d'in-

terprétation pour les éviter, mais encore faut-il y songer (-).

(B) Le siège de la tumeur est très difficile à préciser, lorsque rien, à la sur-

face du crâne, ne le laisse entrevoir, lorsque les phénomènes de compression

existent seuls. D'autre part, s'il existe des phénomènes de localisation, l expé-

rience nous apprend à n'en pas exagérer la valeur. Les tumeurs de la base ont

leurs signes particuliers; celles de la convexité ont leurs symptômes de déficit

ou d'irritation; celles du cervelet sont accompagnées des désordres spéciaux

de l'équilibre qui ont été signalés, et elles seraient du diagnostic le plus sûr.

si un ou deux cas (Bernheim) n'avaient prouvé la possibilité des mêmes désor-

dres dalis des tumeurs de la région pariétale.

Il est un procédé, rarement mis en oeuvre, qui, pour certains auteurs, aurait

une certaine importance localisât rice : c'est la percussion crânienne qui donne-

rait un bruit de pot fêlé, limité au niveau de la tumeur.

Il serait d'un intérêt capital pour l'intervention chirurgicale de sa\oir si une

(') Klippel. Des accidents nerveux du cancer. Arch. gcn. de méd., I800.

(- Voir E. Reynolds. De quelques incertitudes dans le diagnostic des tumeurs cérébrales.

The Brit. mcd. Journ., 1890.
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tumeur dont a déterminé le siège est au-dessous de l'écorce ou dans l'écorce

elle-même. Malgré nos incertitudes à cet égard, certains signes énumérés par

Seguin permettraient la différenciation :

Lésions corticales ; spasme clonique localisé, attaques épileptil'ormes débutant

par des convulsions localisées et suivies de paralysies; douleur locale; tempé-

rature plus élevée.

Lésions subcorticales : paralysie locale ou de la moitié du corps, suivie de

convulsions; prédominance de convulsions toniques. Peu de céphalalgie, pas

de sensibilité spéciale à la pression. Température locale normale.

(C) La nature de la tumeur ne peut être établie que sur certaines pré-

somptions tirées des conditions les plus diverses : l'âge, la diathèse, les

maladies antérieures, les affections concomitantes. Il n'est pas impossible

d'affirmer à coup sûr un tubercule, un syphilome, un kyste parasitaire, voire

même un cancer, selon ce que l'histoire et l'examen détaillé du patient nous

enseignent.

Les anévrismes sont peut-être les seules tumeurs qui offrent quelques traits

significatifs, à savoir une sorte de bourdonnement intra-oérébral perçu par le

malade et des bruits de souffle.

Traitement. — Les tumeurs syphilitiques sont justiciables d'un traitement

médical, dont le succès d'ailleurs n'est jamais assuré d'avance. Toutes les

autres tumeurs sont réfractaires à la thérapeutique : les palliatifs sont les

seules ressovu^ces qui nous restent, encore que bien précaires. Même dans les

tumeurs de nature non syphilitique, le traitement spécifique peut être essayé.

Certains auteurs (Allen Starr) (') ont vu des tumeurs de ce genre améliorées,

et même guéries par ce traitement.

On peut espérer la guérison dans certains cas où l'intervention chirurgicale

est possible. Malheureusement, si l'on considère le grand nombre des opéra-

tions déjà faites, le chiffre des succès est singulièrement restreint. Auvray(-),

sur 75 trépanations dites curatives, a relevé 22 morts rapides, 27 guérisons et 2G

améliorations. Encore l amélioration est-elle passagère dans beaucoup de cas.

D'après Audineau la proportion de guérisons serait de 7 à 8 pour lOO ma-
lades opérés. Mais peu importent les insuccès si la démonstration de l'utilité

opératoire pour quelques cas reste éclatante et pleine d'encouragements.

L'intervention exige que la tumeur soit accessible, par conséquent superfi-

cielle; qu'elle soit unique, limitée et non infiltrée, par conséquent extirpable ;

sinon, l'ablation du néoplasme n'est complète qu'à la condition d'empiéter sur

les tissus sains, d'où les complications les plus graves : l'incision des tissus

sains, lorsqu'elle n'entraîne pas la mort, amoindrit le patient; l'extrémité

frontale du cerveau est la seule qui soit tolérante ('•).

Quoi qu'il en soit, lorsque l'existence d'une tumeur est incontestable et si

l'on suppose même approximativement que celle-ci soit accessible, il n'y a pas

à hésiter. Même pour les tumeurs syphilitiques, après six semaines d'un traite-

ment inefficace, la chirurgie seule nous reste et elle s'impose (Horsley). Alors,

de deux choses l'une : « ou bien on rencontre une tumeur bénigne et on

(') Allln Stai!R. Médical Record, 1890.

(^) AuvRAY. Les tumeurs cérébrales. Thèse de Paris, 1890.

(••) AuDiNEAU. A propos de quelques tumeurs encéplialiques opérées. Tlièsc de Paris, 1898.
('') Péta V Y. Loc cit.
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l'enlève, ou bien une tumeur maligne s'inlillranl dans le eerveau. el il faudra

se résigner à la respecter: ou bien enfin on 7ie rencontre rien et on naiirapa^

nui au malade. Bien plus même, dans ce dernier cas, on aura pu lui être utile.

En effet, la trépanation peul encore rendre des services, quand les symptômes
généraux diffus des tumeurs dominent; qu'elle agisse alors en amenant la

décompression du cerveau, ou bien à la façon d'un révulsif, peu importe. Les

observations ne manquent pas où les signes des tumeurs, les attaques épilepli-

formes, par exemple, se sont amendés, po\n' un ccrUiin temps du moins, à la

suite de simple trépanation, sans manœuvres sur le cerveau proprement dit » (').

Au point de vue de l'intervention chirurgicale, Chipault divise également

les tumeurs de l'encéphale en deux catégories.

Dans la première, la tumeur est extirpable, c'est-à-dire unique, peu volumi-

neuse, accessible. Il faut, dans ce cas, extirper en deux temps, à -i8 heures

d'intervalle, .pour atténuer les effets du shock. Le premier temps comprend la

résection osseuse et le second l'incision de la dure-mère, suivie de l'extirpation

totale ou partielle. Plusieurs cas peuvent alors se présenter. Si la tumeur est

encapsulée, l'ablation même d'une tumeur volumineuse est facile. Mac Burney,

Keen, Bramann ont enlevé des tumeurs du volume d'une orange. Ces cas sont

le triomphe de la chirurgie encéphalique. Si la tumeur est diffuse, il est sou-

vent difficile de l'enlever entièrement, à moins qu'elle ne soit peu volumineuse.

Il faut dans ces conditions se limiter à l'ablation partielle qui a parfois donné

des résultats satisfaisants.

Dans la seconde catégorie, la tumeur n'est pas opérable, soit qu'il s'agisse de

néoplasmes multiples, de tumeurs secondaires ou inaccessibles : On ne peut ici

que soulager les malades, soit en évacuant une certaine quantité de liquide

céphalo-rachidien (ponction lontbaire). soit en réséquant un fragment de la

boîte crânienne pour décomprimer le cerveau. Ce traitement chirurgical pallia-

tif produit dans certains cas une amélioration transitoire.

Dans quelques cas exceptionnels l'évolution naturelle de la tumeur a du reste

déterminé l'écoulement transitoire du liquide céphalo-rachidien par le nez,

par exemple, comme dans les observations de Leber, de Wollenberg (-). Dans

ce dernier cas, où il s'agissait d'un gliosarcome du lobe occipital droit, chaque

écoulement nasal s'accompagnait d'un soulagement manifeste.

Le traitement palliatif, en diminuant ou supprimant l'hypertension du

liquide céphalo-rachidien, a produit de bons effets contre la céphalée et Tétran-

glement papillaire dans un certain nombre d'observations récentes (Babinski)(^).

(') Md., p. 51.

(^) Wollenberg. Un cas de tumeur ccréljrale avec écoiilcnuMit du liquiilc ccplialo-

rachidien par le nez. Arcli. fur P.s'yc/i., 1898.

(') Babinski. Soc. de neuroL, 1901.
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PHYSIOLOGIE DU CERVELET

La quantité d'expériences et de théories auxquelles le cervelet a servi de

thème est si considérable, qu'il nous a semblé nécessaire, avant d'exposer les

lésions de cet organe et leurs symptômes, de faire une étude physiologique de

ses fonctions. Renvoyant aux traités classiques pour l'anatomie et pour les opi-

nions connues de certains physiologistes, tels que Flourens, Vulpian, nous

insisterons surtout sur les recherches récentes, que nous tâcherons de coor-

donner. Cette étude est indispensable pour comprendre la symptomatologie des

lésions du cervelet : elle nous évitera d'avoir à faire, pour chacun des phéno-

mènes cérébelleux, l'exposé des expériences physiologiques qui en font com-

prendre la pathogénie. L'ordre historique nous a paru le plus clair et le plus

frappant, et nous avons terminé par un résumé de ce qui i-este acquis à l'actif

de la physiologie du petit cerveau.

Exposé historique. — Willis, croyant que le pneumogastrique naissait du

cervelet, pensa que cet organe présidait aux fonctions de la vie organique et

aux mouvements involontaires. Mais depuis cette opinion, depuis la théorie de

(îall, qui plaçait dans le cervelet le siège des passions, de l'anaour physique,

que de rôles physiologiques lui ont été attribués! Organe intellectuel, siège du
sensoriwn commune, organe en rapport avec la vue ou la locomotion, masse

enfin sans grande importance pour certains auteurs, physiologistes et patholo-

gistes ont essayé à l'envi de lui attribuer une fonction définie. Moins heureux

que la plus grosse portion de l'encéphale qui le recouvre, le petit cerveau,

comme l'appellent les Allemands, n'a pas retiré le même bienfait de cette asso-

ciation des expérimentateurs et des cliniciens. Cependant, dans ces derniers

temps les recherches physiologiques et pathologiques ont pu être à peu près

mises d'accord, et nous verrons, en les contrôlant les unes par les autres, que le

rôle du cervelet peut en être déduit.

Les expériences de Flourens, Longet et Vulpian ont prouvé que les animaux
privés d'hémisphères cérébraux n'ont plus de volonté, plus de conscience. Ce
sont pour ainsi dire des centres d'actes réflexes, ils ne font plus que répondre

[L. TOLLEMEB.}
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à une excilalion. Mais il leur reste les fonctions d équilibre. la coordination des

mouvements, l'expression des émotions. Toutes ces facultés disparaissent si

Ton enlève le mésocéphale et le cervelet : de là à conclure qu'elles y résident

il n'y a qu'un pas. Or, si l'on veut arriver à déterminer exactement la part qui

revient au cervelet, la chose se complique. Est-ce la fonction d'équilibre? —
Mais elle n'est sans doute pas l'apanage d'un seul organe : en elï'et. on y voit

contribuer bien des sensations périphériques, transmises par des nerfs, centri-

pètes, tactiles, musculaires, visuelles, labyrinthiques. La section des racines

postérieures, la lésion des cordons sensitifs dans l'ataxie locomotrice, font voir

l'importance de ces excitations. Enfin l'oreille interne, par ses canaux semi-cir-

culaires, contribue à cette fonction : on sait, en effet, que si tous ces canaux

sont détruits il n'y a plus d'équilibre, et leur lésion doit être rapprochée du

syndrome « vertige de Menière ». Est-ce alors la coordination des mouvements

qui dépend du cervelet? — Celle-ci résulte aussi sans doute, non de l'action

d'un organe unique, mais du concours non seulement du petit cerveau, mais

encore du mésocéphale. de la protubérance, voire même des tubercules quadri-

jumea:ux, des couches optiques et du bulbe.

L'expérimentation tranche-t-elle la question? D'abord elle prouve les qualités

pour ainsi dire négatives du cervelet, qui semble n'être en rapport ni avec la

sensibilité, ni avec la pensée, — puis ses qualités positives : les classiques.

Flourens, Longet, Vulpian, admettent qu'il contribue à coordonner et équili-

brer les manifestations. Bien des expérimentateurs, après Flourens, ont

cherché à vérifier ses expériences, et, si on les a reproduites, si I on a reconnu

leur exactitude dans les conditions où il les a faites, les résultats ont un peu

varié du haut en bas de l'échelle animale, c'est-à-dire cjuand on a pris des ani-

maux où le vermis seul ne constituait plus le cervelet, ainsi qu'il arrive chez

les oiseaux et les vertébrés inféi'ieurs.

D'après Ferrier, les lésions de la ligne médiane amènent peu de troubles,

alors que celles des lobes latéraux causent des modifications de l'équilibre et

de la coordination des mouvements. Les lésions du pédoncule cérébelleux

inférieur (corps restiforme) ou d'une olive produisent les mêmes lésions que la

destruction d'un lobe latéral du cervelet. Or ces corps restiformes sont la con-

tinuation des cordons postérieurs et conduisent des innervations centripètes.

Ces dernières semblent donc en grande partie passer par le cervelet, d'où la

perte de l'équilibre et de la coordination dans les lésions de cet organe, qui

contribuerait par conséquent pour une part importante à ces deux fonctions.

Luciani ('), dans ses expériences sur les chiens, divise en trois périodes les

phénomènes observés après l'ablation totale du cervelet. Dans la première

période, dite opératoire, il y a incoordination, c'est-à-dire défaut de l'asso-

ciation normale et de la succession des mouvements musculaires nécessaires à

l'accomplissement des divers actes volontaires. Cette incoordination cesse dans

la deuxième période, pendant laquelle les mouvements musculaires sont sans

vigueur et l'on constate des mouvements cloniques continuels de la tète, des

membres et de la colonne vertébrale pendant la marche. Les mouvements

manquent de mesure et de force, les chutes sont fréquentes, l'animal pose mal

le pied. En un mot, il y a ataxie cérébelleuse, dépendant d une asthénie muscu-

laire, d'où tonus imparfait et énergie insuffisante du système nerveux moteur

(') Luciani. Linee generali dclla flsiologia del cervelello. lUcizla spev. di mcd. leg.. 1-2, 188i.
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des muscles de la vie animale. Tous ces phénomènes s'aggravent dans la troi-

sième période, dite de dénutrition, qui amène la mort de l'animal. Continuant

ses recherches, Luciani ('), en 1891, considère le cervelet comme un organe

indivisible, physiologiquement unique, dont chaque moitié est en rapport pour

la fonction et la nutrition avec les deux moitiés du corps. Détruisant sépa-

rément le lobe moyen et les deux hémisphères du cervelet, il contredit la

théorie de Nothnagel, basée sur les faits cliniques, à savoir qu'il n'y a d'ataxie

cérébelleuse que dans le cas de lésion du lobe moyen, et les doctrines de Vul-

pian et SchifC, disant qu'il n'y a que les lésions cérébelleuses asymétriques qui

provoquent des désordres de motilité. Il contredit également les idées de Flou-

rens et Magendie, qui faisaient du cervelet un régulateur des mouvements ou

un centre d'équilibration. L'absence totale plus ou moins complète du cervelet

ne cause aucune paralysie partielle ou totale des sens, des mouvements ou des

fonctions sensorielles ou psychiques. Son action est bilatérale et surtout

directe, elle s'exerce sur les muscles des membres et de la colonne vertébrale.

Il est homogène, chaque partie de l'organe peut suppléer au manque des

autres. 11 augmente l'énergie potentielle des muscles, leur tonicité. Il accélère

le rythme des impulsions, et les fusionne.

Saccozzi(-), s'appuyant sur ce fait qu'il a trouvé dans le corps rhomboïdal les

deux types de cellules que Golgi a décrites dans les cornes postérieures et

antérieures de la moelle, conclut que le noyau dentelé est un organe de mouve-

ment et surtout de sensibilité.

D'après Dupuy('), le seul symptôme observé après l'ablation totale du

cervelet consiste en un affaiblissement extrême de la force musculaire de

l'individu tout entier.

Au contraire Borgherini et Gallerani(^) n'admettent pas le manque de force

musculaire. Pour eux, après l'enlèvement du cervelet, l'animal ne peut plus

mesurer, suspendre ou provoquer à temps ses impulsions motrices. Le cervelet

influence les actes moteurs volontaires : sa lésion entraîne l'ataxie de ces

derniers. Il est à remarquer que, selon ces auteurs, une destruction partielle a

les mêmes effets que l'ablation totale, à peu de chose près.

D'autres ont essayé de déduire des connexions du cervelet ses fonctions.

Gowers(^) admet que le lobe moyen du cervelet préside à la coordination des

mouvements, mais en agissant sur l'écorce motrice de l'hémisphère cérébelleux,

puisque les deux tractus qui mettent en communication la moelle avec le

cervelet sont centripètes (ce sont les cordons latéro-cérébelleux qui vont au

cervelet et le cordon postérieur qui se termine dans la substance grise du noyau

postérieur d'origine des faisceaux pyramidaux, noyau relié au cervelet). Les

impressions vont aux cellules cérébelleuses et de là aux cellules motrices du

cerveau. Le concept de la situation est transmis au cerveau et réglé parle lobe

cérébelleux moyen, ce dernier étant le centre régulateur des impulsions centri-

pètes, desquelles dépendent l'entretien de l'équilibre et des autres mouvements.
Il est probable que les impulsions émanées du cervelet qui règlent l'action de

(') Le cervelet. Nouvelles études de physiologie normale et patliolof/iijue. Florence. 1X91.

(-) Sul nucleo dentalo del cerveletto, par Saccozzi. Riv. sper. di frenialria e di med. leg.,

voL XIII, lasc. I.

(^) DuPUY. C. R. de la Soc. de bioL, novemljre 1X87.

(*) BonniiEHiNi et Gallerani. Contril)ution à l'ctude de l'activité fonctionnelle du cervelet.
Riuisla spcrimentale di frenialria e med. légale, XVII, 5, 1891.

(•') Neurolog. CentralblatL, 1890.
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Técorce motrice sont également celles qni provoquent les sensations. Le cer-

velet présiderait à l'arrêt de l'activité des cellules céi-ébrales. Bechterew('), dans

une série de mémoires, combat les opinions de Gowers en se basant sur les trajets

des fibres du cervelet et ses connexions avec le mésocéphale et l'encéphale.

De 1895 à 1900 de nombreux et importants travaux ont permis d'édifier, à

l'aide de l'expérimentation et de l'anatomie pathologique, des théories physiolo-

giques du cervelet basées sur les connexions de cet organe. Nous passerons en

revue les principaux d'entre eux qui, pris dans leur ensemble, vont se confu--

mant et se complétant les uns les autres.

Toutefois Courmont et Follet défendent une théorie nouvelle, celle d'un

cervelet psychique, qui étonne a priori, mais peut-être en vertu d'un préjugé.

Courmont (^) a fait ses expériences sur le rat, animal très impressionnable et

choisi à dessein comme tel; après l'ablation du cervelet, il a noté les variations

des cinq modes d'expression des émotions de l'animal, attitude, geste, tressail-

lement, fuite et cri. L'animal opéré reste indilîérent, le bruit ne provoque plus

chez lui qu'un mouvement réflexe, sans modalité; il ne fuit plus, ou peu : le cri

psychique n'existe plus. Peut-on, de ces expériences, conclure que la grande

division fonctionnelle, qui est la base de la physiologie de la moelle, aurait son

analogue dans la physiologie de l'encéphale, et le cervelet est-il l'organe de la

sensibilité psychique et sensitive"? On peut invoquer à l'appui de cette thèse

l'anatomie normale et l'anatomie comparée, les résultats acquis à la physiologie

et l'étude des observations : il est digne de remarque que, si cette théorie a

rallié peu d'adhésions, elle n'a pas provoqué d'objections sérieuses. D'ailleurs

depuis longtemps déjà des troubles psychiques ont été étudiés dans les affec-

tions du cervelet: Bourneville, en 1872 signalait, chez les individus porteurs

de lésions cérébelleuses anciennes des troubles du caractère, des idées mélan-

coliques avec dépression physique. Très nombreuses sont les observations de

lésions cérébelleuses où l'on retrouve ces troubles psychiques : De Blasi('') les

étudie chez une enfant de 12 ans, chez laquelle existait un ramollissement de

la partie inférieure du cervelet, hémisphères et vermis. Charon {') rapporte un

cas de démence vésanique chez une malade athéromateuse atteinte de ramollis-

sement du cervelet. On peut donc se demander si, de même que la lésion de

cet organe produit des phénomènes de déficit dans le système moteur par

suppression de ses actions sthéniques, toniques et trophiques,elle ne pourrait

pas causer également des phénomènes de déficit dans la sphère psychique.

Bonardi (") va plus loin : il pense que le cervelet est un organe éminemment

psychique et qu'il est, de concert avec les plus profondes couches de l'écorce

cérébrale, le siège de la réserve psychique, le substratum de cette précieuse

mine d'idées et de sentiments accumulés dans les siècles par les générations

précédentes, représentant l'expérience psychique de l'espèce et qui prend le

nom de cérébration inconsciente. Un organe ayant les connexions cérébrales,

périphériques et sensorielles du cervelet « un organe destiné au tonus, à la

statique du corps, à la dynamique de la marche, chargé de donner l'unité du

(») Neurolog. Centmlblalt., 1890.

(-) Courmont. Le cervelet, organe psychique et sensitif, 1894, Alcan, éd.

Études cliniques et thermométriques sur les maladies du système nerveux. Paris, 1872.

('') De Blasi. Gazzetta degti ospedali e délie clinische, 12 juillet 1903, n" 8.

(°) Charon. Arch. de neurol., avril 1896.

(") Édouard Bonardi. Ataxie tabétique et litubalion cérébelleuse selon la doctrine des

neurones. Revue neurologique, 15 novembre 1901, n° 21, 9° année (nouvelle série) p. 1037.



PHYSIOLOGIE DU CERVELET. 351

résultat, rharmonie aux actions motrices cérébro-spinales, précisément de la

même façon que les sons harmonieux des instruments musicaux et de la voix

humaine convenablement gi'oupés arrivent à donner la symphonie, un organe,

dis-je, ayant un véritable contrôle des actes les plus éminents du système ner-

veux, ne peut être qu'un organe très élevé dans la dilTérenciation du système

nerveux: ses fonctions, bien que restant en dehors de la conscience, appartien-

nent à l'ordre des fonctions psychiques de réserve, des fonctions de défense et

de protection individuelle et spécifique, provenant de la cérébration incon-

sciente ».

A un autre point de vue, Luciani qui pense que l'activité physiologique com-

plexe du cervelet n'est pas une activité spécifique, mais une activité commune
pour ainsi dire fondamentale, de tout le système nerveux, Luciani avait com-

paré le cervelet à un gros ganglion rachidien; pour cela, il se basait sur les

dégénérations observées par Marchi à la suite des lésions cérébelleuses expéri-

mentales et les comparait à celles que Rossi et Oddi ont décrites après la sec-

tion des racines postérieures; dans les deux cas, la dégénération est bilatérale

et pi'édomine du côté lésé ; elle s'étend le long du névraxe en montant et en

descendant ; elle s'accompagne de sclérose dans quelques groupes de cellules

nerveuses. L'action trophique indirecte serait la même, et les troubles dystro-

phiques consécutifs aux lésions cérébelleuses seraient comparables à ceux que

l'on a observés après la section des racines postérieures. Bien plus, le ganglion

rachidien jouerait vis à-vis de la moelle un rôle analogue à celui que le cervelet

joue vis-à-vis du cerveau, c'est-à-dire qu'il exercerait une action à la fois sthé-

nique, tonique et statique, transmise par lui à la moelle et de la moelle aux

nerfs moteurs, puis aux muscles.

Résultats des expériences récentes sur le cervelet. — Risien Russell (*) a

fait de nombreuses expériences sur des chiens et des singes; il conclut que les

deux moitiés du cervelet sont indépendantes au point de vue fonctionnel : une

moitié du cervelet exercerait son influence sur les centres de la moelle du côté

correspondant et sur les centres cérébraux du côté opposé. Les résultats de ses

expériences, qui, dans leur ensemble, représentent ceux de tous les expérimen-

tateurs, peuvent être résumés de la façon suivante :

Lorsqu'on enlève une moitié du cervelet, on constate : 1" de la rotation sui-

vant l'axe longitudinal vers le côté opposé; 2» de la titubation vers le côté

opposé; 5" une rotation de la colonne vertébrale, de telle sorte que le côté de

lu face correspondant au côté de la lésion est directement dirigé en haut, la

colonne vertébrale s'incurvant du côté de la lésion; 4" une incoordination des

mouvements, surtout dans les membres du côté de la lésion ;
5" une contrac-

ture plus marquée dans les membres, surtout l'antérieur, du côté de la lésion;

6" une exagération des réflexes tendineux plus marquée du même côté; 7" une
parésie motrice, affectant les deux membres du côté de la lésion et le membre
postérieur du côté opposé; 8" une analgésie et une anesthésie de même distri-

bution que la parésie motrice; 9° une déviation de l'œil du côté opposé en bas

et en dehors, alors que celui du côté de la lésion n'est que légèrement dévié;

10° un nystagmus latéral vers le côté de la lésion cérébelleuse.

Si on enlève le cervelet en totalité, on observe : i" une incoordination gén*'--

(') R. Russell. I. Association méd. britannique, 01" réunion à Newcaslle on Tyne, 1893. II.

Expei'iinenlal Researches into the funcLions of the cerebellum. Philosopliical Transact. of
llic royal Soriely of London, V, vol. 185, 1894.
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raie; 2" une contracture des menabres plus marquée dans les pattes de devant;
5" une exagération des réflexes tendineux; 4° une parésie motrice des quatre

membres, surtout des deux postérieurs avec de l'analgésie et de l'anesthésie;

b° les globes oculaires sont légèrement déviés en bas et ils présentent du nys-

tagmus.

La contracture et l'exagération des réflexes montrent que le cervelet exerce

sur la moelle une action modératrice. On peut aussi se rendre compte que
chaque moitié du cervelet a une influence directe sur Thémisphère cérébral du
côté opposé. L'excitabilité de l'écorce cérébrale est modifiée par la destruction

d'un lobe cérébelleux : dix à quinze minutes après l'opération, l'hémisphère du
côté opposé à la lésion est plus excitable que l'autre, et cette différence per-

siste encore trois mois après l'extirpation du cervelet. De même, si on fait des

injections intraveineuses d'huile essentielle d'absinthe à un animal auquel on

a enlevé une moitié du cervelet, les convulsions sont beaucoup plus intenses du

côté où le cervelet a été lésé. Ces observations ont été en grande partie con-

firmées par Luciani, mais celui-ci, ayant constaté des différences dans l'excita-

bilité des divers points de l'hémisphère cérébral opposé à la lésion cérébelleuse,

admet que les rapports du cervelet sont surtout, mais pas uniquement croisés.

Au contraire. Blanchi n'a pas constaté que la destruction partielle ou totale du

cervelet eût une influence sur les réactions motrices déterminées dans les mem-
bres par l'excitation électrique de l'écorce du cerveau; cependant le cervelet

pourrait être remplacé dans sa fonction par le cerveau, et ceci expliquerait la

disparition progressive des troubles chez les chiens à qui on a enlevé tout ou

partie du cervelet; seule, la force musculaire reste diminuée, et la fatigue sur-

vient rapidement.

Les résultats expérimentaux de David Ferrier et Turner (') concordent avec

les précédents et les complètent. Ferrier a opéré sur des singes et a constaté

toujours Clq Vastasie, ou manque de fixité de la tête, du tronc et des membres :

ceux-ci sont agités d'un tremblement fin et constant, ou bien ils présentent,

pendant les mouvements volontaires, des oscillations comparables à celles de la

sclérose en plaque ; ces tremblements sont unilatéraux si la lésion a porté sur

une moitié du cervelet et ils sont alors confinés au côté du coi'ps correspondant

à la lésion. Si on détruit le lobe moyen ou si on le sectionne d'avant en arrière,

les troubles observés sont bilatéraux et analogues à ceux qui suivent l'ablation

complète du cervelet; ils semblent prédominer plus sur la tête et le tronc que

sur les membres et ont une tendance à disparaître au bout de quelques mois.

La section des pédoncules cérébelleux produit des effets analogues à ceux que

détermine la section d'un des lobes latéraux, et ces effets sont limités au côté

correspondant du corps; les animaux prennent uue attitude caractéristique,

courbure du rachis avec concavité du côté de la lésion, adduction et flexion

des membres du même côté, sans raideur, et abduction et extension des mem-
bres du côté opposé à la lésion; le menton est toujours dévié vers le côté sain.

Lorsqu'un des pédoncules cérébelleux est sectionné, l'animal présente des mou-

vements de roulement. Conformément à l'opinion de Magendie et de Hitzig,

contrairement à celle de Luciani, Ferrier a constaté que ces mouvements se

font du côté de la lésion ; mais la divergence avec Luciani peut tenir à la

manière dont cet auteur se place pour apprécier le sens du roulement. Ces phé-

(') David Ferrier. Récent work on llic cerebelluin, ciz. Drain, jiart. LXV, 1894, p. 2j.
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nomènes ne sont pas dus à l'asthénie et à l'atonie, comme le pense Luciani, car,

après l'ablation du cervelet, on observe une augmentation des réflexes rotuliens et

non pas une diminution ou une abolition. Comme Luciani, jNIarchi et Russell,

Ferrier étudie les connexions de cet organe avec les autres centres cérébraux et

la moelle.

Cependant les rapports du cervelet avec les hémisphères cérébraux, le méso-

céphale et la moelle, malgré les importants travaux des auteurs que nous

venons de citer, ne paraissaient pas encore bien déterminés. A. Thomas ('),

dans une remarquable étude anatomique et physiologique, fit faire un progrès

considéi'able à la question. Nous n'insisterons pas sur les expériences de cet

auteur, expériences dont les résultats sont analogues à ceux que nous avons

déjà exposés, mais nous donnerons les conclusions auxquelles les destructions

expérimentales et les recherches cliniques sur l'atrophie du cervelet l'ont con-

duit.

Il faut distinguer, dans le petit cerveau, deux organes : Vécorce cérébelleuse

et les noijaux gris centraux.

h'écorce du verrais reçoit des fibres venant de la moelle soit par le faisceau de

(iowers, soit par le faisceau cérébelleux direct, soit par les cordons postérieurs

et leurs noyaux : ces rapports sont surtout croisés. Uécorce des liéuiisplirre^

cérébelleux reçoit les fibres venant de la substance grise du pont de Varole,

surtout du côté opposé; la substance grise du pont est aussi en rapport avec

des fibres qui suivent la voie du pédoncule cérébral, fibres ayant leur origine

dans l'écorce cérébrale et se terminant entre les cellules de la substance grise

du pont; la comparaison du pédoncule cérébral et de la pyramide démontre
suffisamment l'existence d'un grand nombre de fibres pédonculaires qui doivent

se terminer dans la protubérance, en particulier dans la substance grise du
])ont, de sorte que le pédoncule cérébelleux moyen est une voie d'association

entre l'écorce d'un hémisphère cérébral et celle de l'hémisphère cérébelleux du
côté opposé, avec l'interposition d'un neurone dans la substance grise du pont,

(^ette dernière substance reçoit aussi quelques fibres venant des deux hémi-

sphères cérébelleux. Enfin, des fibres venant de l'olive inférieure (olive bulbaire)

paraissent se terminer dans l'écorce du vcrmis postérieur et dans les lamelles

de la partie des hémisphères immédiatement contiguës à ce vermis.

En résumé, par ces différents systèmes de fibres, l'écorce du cervelet reçoit

des excitations ou des impressions venant en grande partie de l'écorce céré-

brale et de la moelle, et ces rapports sont surtout croisés.

L'écorce cérébelleuse, ainsi mise en rapport avec le cerveau et la moelle, se

trouve aussi en rapport avec les noyaux centraux du cervelet : il existe entre

elle et ces noyaux un double système de fibres de projection, les unes ayant
leur origine dans l'écorce et se terminant dans les noyaux, les autres prenant
leur origine dans les noyaux pour se terminer dans l'écorce. L'action de l'é-

corce cérébelleuse se concentre sur le noyau du toit et sur le noyau dentelé.

L'écorce cérébelleuse ne fournit, en effet, que quelques fibres au corps restiforme
;

elles se terminent surtout dans le noyau du cordon latéral et dans le noyau
externe du faisceau de Burdach.

Des noyaux gris centraux partent les véritables voies efféren tes du cervelet,

qui les relient à d'autres centres; ce sont : 1" le faisceau cérébelleux descen-

(') A. Thomas. Thèse de Paris, I8l>7.

TBAITÉ DE MÉDECINE, i' é(li(. — IX. 23
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danL; 2» les faisceauxcérébello-vestibulaires et le système cérébello-vestibulaire :

5" le pédoncule cérébelleux supérieur.

Le faisceau cérébelleux descendant s'étend du noyau dentelé aux cellules

ganglionnaires des cornes antérieures de la moelle du même côté. Les laisceaux

cérébello-vestibulaires unissent le noyau dentelé et le noyau du toit à deux
colonnes de substance grise qui reçoivent en même temps les terminaisons du
nerf vestibulaire

; ce sont le noyau de Deiters et le noyau de Bechterew: ce^

relations sont directes et croisées. Le système cérébello-vestibulaire constitue

un lien plus intime du noyau dentelé et du noyau du toit avec le noyau de

Deiters et le noyau de Bechterew du même côté. Le pédoncule cérébelleux

supérieur se termine tout entier dans le noyau rouge et le thalamus du côté

opposé. Par conséquent un noyau dentelé agit principalement sur la moitié du
corps du même côté, soit directement sur la moelle par le faisceau cérébelleux

descendant, soit indirectement par l'intermédiaire du pédoncule cérébelleux

supérieur, du thalamus et de l'écorce cérébrale, ou encore par l'intermédiaire

des noyaux du vestibulaire, faisceaux cérébello-vestibulaires et système céré-

bello-vestibulaire.

« Le cervelet doit donc être considéré comme un organe se développant

comme les A-oies de la sensibilité avec lesquelles il entre en effet en rapport

chez l'adulte par plus d'un faisceau ; il enregistre des excitations périphériques

et des impressions centrales et réagit aux unes et aux autres; il n'est pas le

siège d'un sens particulier, mais le siège d'une réaction particulière, mise en

jeu par diverses excitations: cette réaction s'applique au maintien de l'équilibre

dans les diverses formes d'attitudes ou de mouvements, réflexes, automatiques,

volontaires; c'est un centre réflexe de l'équilibration. »

Une voie cérébelleuse directe descendante dans la moelle épinière avait été

admise par Marchi; mais elle n'est pas directe en réalité. Cette dégénération

descendante ne se produit qu'après la lésion du noyau de Deiters et des fibres

qui en proviennent ('). Il est probable que le cervelet agit continuellement sur

le noyau de Deiters et par lui sur les cellules des cornes antérieures de la

moelle épinière qui sont en intime relation avec les muscles dont ils maintien-

nent le tonus. La perte du tonus musculaire est l'effet de la lésion de la voie

cérébelleuse ascendante de la moelle, et elle peut se produire alors que les voies

pyramidales sont intactes. Après avoir sectionné le corps restiforme, Russell

fit prendre de l'absinthe aux animaux opérés et remarqua que la contracture

musculaire manquait du coté opéré, bien c[ue le faisceau pyramidal n"eùt pas

été lésé; ce fait était dû à l'interruption de la voie cérébelleuse ascendante, qui

amène constamment au cerveau les impressions sensitives périphériques.

Déductions plijjsiologiqices. — Si nous essayons de tirer, de ce long, mais néces-

saire, exposé des expériences et opinions diverses auxquelles le cervelet a fourni

matière, les conclusions qu'il peut donner, nous considérerons d'une part ce qui

est acquis de sa fonction par les expériences physiologiques, d'autre part ses

connexions et les voies suivies par les excitations qui lui arrivent et celles qui

en partent.

L'action du rrrvelet se peut déduire des faits observés soit après excitation,

soit après destruction. L'excitation du cervelet provoque uniquement des phé-

nomènes moteurs de divers groupes musculaires et ces phénomènes rappellent

(') F. W. MoTT. Les voies aff 'rentes de la moelle au cervelet chez les singes. Monalsclir.

fur Psycliialrie und neurologie, Bd L Heft 2, p. 104, 1897.
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ceux qui surviennent à la suite de l'excitation de Técorce cérébrale, c'est-à-dire

qu'ils consistent en contractions toniques ou cloniques de groupes musculaires

isolés. Il existe sur le cervelet une zone motrice (') ; les courants faradiques

appliqués sur le verrais et les hémisphères cérébelleux provoquent des mouve-

ments de la tête, des yeux et des membres, alors que la zone motrice corticale

du cerveau a déjà perdu son excitabilité faradique. La moitié droite du corps

dépend de l'hémisphère droit du cervelet et la moitié gauche de l'hémisphère

gauche; le lobe moyen se rapporte aux deux moitiés du corps, et plus spécia-

lement le verrais supérieur se rapporte aux membres postérieurs, alors que la

partie postéro-supérieure du verrais agit sur les extrémités antérieures. Le cer-

velet commande aussi aux muscles de la peau(-).

Les mouvemen ts des globes oculaires sonl plus particulièrement sous l'influence

du cervelet, et différents points de l'écorce cérébelleuse président aux divers

mouvements des yeux, qui sont toujours conjugués. Toute excitation cérébel-

leuse détermine du nystagraus, et souvent aussi de la saillie ou du retrait des

globes oculaires : il y a tantôt augraenlation, tantôt diminution du clignot-

tement palpébral et les troubles congestifs de la conjonctive et de la cornée

s'observent également.

Le cervelet a des rapports étroits avec les centres moteurs corticaux et ces

rapports sont croisés : l'hyperexcitabilité de l'écorce cérébrale d'un côté se

manifeste après l'ablation du lobe latéral opposé du cervelet et l'hyperexcitabilité

d'un hémisphère du cervelet se montre à la suite de l'ablation des centres

corticaux de l'hémisphère cérébral du côté opposé. L'ablation des centres

corticaux ou d'un hémisphère du cervelet ne modifie pas les fonctions du reste

du système nerveux : elle augmente leur intensité. Les rapports du cervelet avec

l'écorce cérébrale sont encore prouvés d'une part par le fait que les grosses

lésions cérébrales s'accompagnent d'atrophie de la moitié du cervelet du côté

opposé (') et d'autre part par les lésions de l'écorce cérébrale consécutives aux

mutilations du cervelet. Christiani ('') a étudié les dernières lésions, chez trois

animaux décérébellés depuis un an et demi : les lésions des cellules et des

fibres étaient considérables, surtout dans la zone motrice, puis dans les lobes

frontaux. Elles expliquent et confirment le rôle du cervelet en tant qu'organe

de coordination. Elles pourraient aussi rendre compte des troubles psychiques

observés dans les lésions atrophiques ou autres du cervelet.

La destruction expérimentale du cervelet montre que, après la résection du

lobe moyen ou du cervelet entier, le symptôme principal est le trouble de

l'équilibre général : ce trouble est limité à la moitié du corps correspondante

après la destruction d'un seul hémisphère. C'est un phénomène complexe : il

tient à l'atonie et à l'asthénie musculaire d'une part et au défaut de l'action

compensatrice du cervelet de l'autre. L'action du cervelet sur la moelle n'est

pas une action frénatrice : en effet, si cela était, une lésion bilatérale du cervelet

devrait entraîner des altérations du raouvement deux fois plus intenses que

celles que provoque une lésion unilatérale : il n'en est rien, et, ainsi que Schiff

l'a montré après Vulpian, les troubles de la coordination sont beaucoup moins

considérables après les lésions absolument symétriques du cervelet. L'atonie et

(') MoRiTZ Prodst. Monalsclirift fiir Psycliiatrie und neurologie, 1890, t. VI, p. 91

(-) N. Wkrziloff. Soc. de neurol. et de p^ychiat. de Moscou, 27 novembre 1898.

("') Proust. Anatoraie et physiologie du cervelet, ylrc/iù'. fiir Psychiatrie, l. XXXV, l'.Z. 1901.

(*) Christian!. Le fine allei'azionl délia corleccia cérébrale consécutive a mutilazioni
cerebellai'i. La clinica inodcrna, n" 1. p. 4, 5 janvier 1900.
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l'asthénie musculaire sont précédées de phénomènes spasmodiques (contrac-

tures). L'ablation du cervelet ou d'une partie de cet organe augmente l excila-

bilité réflexe (exagération des réflexes), et on observe, en outre, des tremblements,

des mouvements oscillatoires de la tête et du corps qui augmentent pendant les

mouvements volontaires et rappellent le tremblement intentionnel de la sclérose

en plaques ('). Chaque moitié du cervelet est en rapport strict avec la moitié

correspondante du corps et le lobe moyen avec les deux moitiés. Le cervelet

n'a aucun rapport avec la sensibilité cutanée. Quelque intense que soit le trouble

de l'équilibre, il est passager et il ne persiste plus tard qu'une tendance exagérée

à la fatigue rapide. Le rétablissement de la coordination des mouvements et

de la marche est dù à la suppléance du cerveau; il est puissamment aidé par la

vue, car les animaux aveuglés avant l'extirpation du cervelet restent incapables

de marcher bien plus longtemps que ceux chez lesquels la vision est restée

intacte (-). L'ablation du cervelet détermine enhn un amaigrissement qui peut

se terminer par la mort.

Les connexions anatomiquea du cervelet peuvent se déduire de ce que nous

avons exposé plus haut sur les dégénérations diverses observées à la suite de

l'enlèvement de tout ou partie de cet organe. Elles sont admises dans leur

ensemble telles qu'André Thomas les a exposées et les travaux ultérieurs n'en

ont modifié que des points de détail.

Le cervelet est en l'apport avec le cerveau, la moelle, l'appareil veslibulaire,

les yeux, les nerfs crâniens sensoriels, dont il reçoit des renseignements divers

et avec lesquels il échange des impulsions. Nous avons suffisamment insisté

déjà sur les connexions avec le cerveau et la moelle pour ne pas revenir sur ce

sujet. Toutefois nous ferons remarquer la très grande place que prend le noyau

de Deiters comme intermédiaire entre le cervelet et les autres parties des centres

nerveux : comme on l'a vu, ce noyau est une sorte de carrefour où viennent

aboutir la majorité des renseignements dont le cervelet a besoin et par où

passent en grande partie les renseignements et les excitations que le cervelet

envoie au cerveau et à la moelle. D'après Probst(^),en effet, il n'y aurait pas de

fibres directes allant de l'écorce cérébelleuse à la moelle et aux couches

optiques : toutes les fibres centrifuges de cette écorce passent par les noyaux

(noyau dentelé, noyau du toit, noyau de Deiters).

Le noyau de Deiters de chaque côté est constitué par de grosses cellules qui

ressemblent beaucoup à celles des cornes antérieures de la moelle : par suite de

sa situation au-dessus et en dehors du noyau principal de l'acoustique, on l'a

considéré comme un noyau acoustique accessoire ; mais les fibres qui en naissent

et qui rejoignent l'acoustique, pour se terminer dans les canaux semi-circulaires,

ne sont qu'une petite partie des fibres émises par lui : il envoie encore à la

moelle deux faisceaux nerveux. L'un de ces faisceaux se divise en deux branches

qui se joignent, l'une au faisceau pyramidal' antérieur, l'autre au faisceau pyra-

midal latéral : l'autre faisceau se termine en pinceaux nerveux qui enlourent les

grosses cellules de la corne antérieure de la moelle.

Or nous pouvons, dans ses connexions avec la moelle, considérer le cervelet

comme le centre d'un arc réflexe auquel arrivent les fibres centripètes de la

(') Verziloff. Loc. cit. — Probst. Lor. cit.

(2) D. B. RoNCALi. Inlorno ail' influenza dclla visla nel riprisLinarsi dolla lunzione deam-
bulatoria, etc. Il Policlinico, vol. VI-c, fasc. Il, 15 iii>\enibre p. i'T.

(') Probst. Archiv fiir Psychiatrie, t. XXXV, f. 5, I90'2.
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moelle, et d'où partent les fibres centrifuges de cet organe, toutes ces fibres

passant par les pédoncules cérébelleux inférieurs. L'arc spino-cérébelleux

pourra donc être complété de la façon suivante : d'une part, des fibres croisées

venues de l'olive vont au noyau dentelé du côté opposé et de là à l'écorce du

vermis; et, d'autre part, les deux faisceaux de fibres spinales vont au noyau de

Deiters, qui, à son tour, envoie des fibres au noyau du toit, ce dernier relié lui-

même à l'écorce du vermis. La lésion de ce faisceau spino-cérébelleux ne pro-

voquera aucun trouble sensitif ou douloureux, mais agira fortement sur le sens

musculaire en interrompant l'arc réflexe. Le noyau de Deiters a encore deux

importantes connexions : l'une avec les noyaux oculomoteurs, l'autre avec le

noyau du moteur oculaire externe du même côté. On voit donc l'importance du

noyau de Deiters et quel trouble sa lésion ou celle de ses connexions provoquera

dans le fonctionnement des faisceaux spinaux et oculaires du cervelet; toutefois

les lésions symétriques peuvent rester latentes (').

Les noyaux d'origine de la plupart des nerfs crâniens sensitifs semblent être

mis en rapport avec le cervelet par un tractus nucléo-cérébelleux, voie cérébel-

leuse sensorielle indirecte : les fibres en prennent naissance dans la région du

toit et se terminent dans les noyaux sensitifs d'origine de peut-être tous les

nerfs crâniens, mais sûrement dans ceux du vague, du glossopharyngien, de

l'acoustique et vraisemblablement de la 5" paire C^).

Les rapports du cervelet avec l'appareil veslibtdaire sont importants et ont

permis d'attribuer à ce dernier un grand rôle dans le maintien de l'équilibre (").

Il existerait en effet dans les centres nerveux un appareil d'équilibre dont le

segment centripète se trouve dans le nerf vestibulaire, le centre dans le noyau

de Deiters et le segment centrifuge dans les connexions du noyau de Deiters

avec les noyaux des muscles oculaires et avec les cornes antérieures de la

moelle épinière; c'est ce qu'on pourrait appeler Vappareil vestibulaire. Le cer-

velet aurait une action d'arrêt sur le tonus réflexe, car il agit comme modérateur

des mouvements réflexes provoqués par l'appareil vestibulaire. Lorsque les

connexions des noyaux du vermis avec les noyaux de Deiters sont interrom-

pues, cette action modératrice du cervelet n'a plus lieu : l'appareil vestibulaire

travaille sans régulateur, les mouvements réflexes deviennent excessifs et le

symptôme de l'ataxie cérébelleuse se manifeste.

Le cervelet paraît donc être un organe de sensibilité spéciale et non pas un

organe moteur. L'étude liistologique de ses éléments nerveux permet encore de

le concevoir tel : les grandes cellules de Purkinje.ont une ressemblance extrême

avec celles de la colonne de Clarke qui paraissent jouer un rôle sensitif; les

granulations arrondies correspondent jusqu'à un certain point aux couches

granuleuses de la rétine et les petites cellules de la couche moléculaire ressem-

blent à celles de la corne postérieure de la moelle (').

(') Al. Bruce. The localisation and symptoms of disease of llie cerebolliini. Tninsaclioitit

of the Edinburgh medico-cliirurg. Socicly, janvier 181)9.

(*) Edinger. Analomisclie und vcrgleichend anatomische Unlersuchungen iiber die

Verbendung der sensorischen Hirnnei'veii mil dem kleinhirn, etc. Neuroioqischcr CciUntllilatt,

15 octobre 1899.

(') ÂDLER. Uebei' der Vostibulapparat nnd die Bcziehnngen des Kleinliirns zu diesem und
zum Reilextonus. Monal. fiir Psycli. und Neurol., t. VIII, p. 459, décembre 1900.

(*) Henry ,I. Berkley. The cerebellar cortex of liie dog. The John Hopinus Hospital
Reports, vol. Ill, n'" 4. 5 et 6, 189.j. — Atihas. Recherelies sur l'histogénèse du cervelet. Thèse
<lc Paris, 1897. — Sancte de Sanctis. Unlersuchungen ùher den Baù und die Markschei-
denbildung des Menschlichen-Kleinhirns. Monat. fiir Paychiat. und Neurol., vol. IV, 1898.
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D'autre pari, le ilévuloppemcnt embnjoJofjiqiic montre que le cervelet se déve-

loppe comme les voies de la sensibilité (') : et, si l'on étudie le développement

histologique de l'écorce cérébelleuse dans ses rapports avec la faculté de mar-

cher et de se conduire, on voit que chez l'enfant, à l'époque de la naissance,

l'écorce cérébelleuse possède de nombreux caractères embryonnaires qui se

perdent peu à peu, et que cette écorce prend sa forme définitive à mesure que

se développe l'aptitude à la marche (-). Au contraire, chez les animaux qui

marchent aussitôt nés, la myélinisation du cervelet est complète dès la nais-

sance. Les éléments qui se développent avec le plus de régularité au fur et à

mesure que se manifeste l'aptitude à la marche sont les cellules de Purkinje,

qui semblent ainsi avoir un grand rôle dans le jeu réflexe du cervelet.

Résumé. — Le cervelet est donc un organe central, soumis à l'iatluence des

centres scnsitivo-moteurs du cerveau et réagissant à son tour sur eux. Il reçoit

des impulsions centripètes de la périphérie par les organes sensilifs musculo-

cutanés, les canaux semi-circulaires, les noyaux bulbaires. Il transmet ces

impulsions aux voies centrifuges, qui vont à la moelle, et aux muscles par les

cornes antérieures. Il renforce ainsi le tonus et l'énergie contractile, et régu-

larise l'activité musculaire dans les divers déplacements du corps et de la tète,

qu'ils soient volontaires, automatiques ou réflexes.

Aucun organe périphérique, sensitif ou moteur, ne se trouve sous la dépen-

dance directe du cervelet, tandis que tous les groupes ganglionnaires encépha-

lomédullaires, tous les centres nerveux s'y trouvent, directement ou secondai-

rement. C'est pour cela que l'excitation du cervelet produit les efl'ets les plus

complexes et les plus variés. Les influences tonique, sthénique et statique ne

sont que les trois faces d'un même phénomène qui se présente sous plusieurs

aspects parce que les centres nerveux sur lesquels il agit le transforment sui-

vant leur propre fonction.

Organe énergétique pour les centres nerveux de l'axe cérébro-spinal ('),

organe réglant la tonicité musculaire, en somme appareil de régulation des

actes musculaires qui entrent en jeu dans la station et la locomotion, dans les

mouvements volontaires, automatiques ou réflexes, le cervelet est un organe de

perfectionnement, non indispensable, mais pouvant être suppléé par d'autres

organes auxquels il épargne cette tâche en temps habituel.

Action du cervelet. — Dans tous nos mouvements le centre de gravité du

corps se déplace, et certains groupes musculaires doivent agir d'une façon

coordonnée pour maintenir l'équilibre : pour cela le tonus de ces groupes de

muscles doit être augmenté. Là est le rôle du cervelet : en même temps qu'il

reçoit les sensations de position du corps par ses voies de la sensibilité, il règle

automatiquement le tonus par le noyau de Deiters et le faisceau antérolatéral,

par le noyavi du toit et le noyau dentelé, la voie rayonnante du cervelet, les

fibres allant au noyau du faisceau latéral, et le faisceau thalamo-cérébelleux.

Le cervelet produit cette régulation du tonus surtout dans les muscles du dos

et du cou : si une moitié de l'organe est détruite, la moitié conservée agit sur

(') A. Thomas. Le cervelet, 1897, p. 551.

(-) AuRELio Lui. Rioista spérimentale di frenialria, 189-i, fasc. IL — Alcune osservazioni

sullo sviluppo islologico, etc. Riforma medica, 1894. — Osservazioni sullo sviluppo istolo-

gico délia corteccia cerebellare, etc. Rivisla di frenialria. anno XXXIIL vol. VIL fasc. I.

(^) G. Pagano. Rivista di Patologia nervosa e mentale, vol. VIL fasc. LIX, avril 1902. —
Études sur la fonction du cervelet. Archives italiennes de biologie, vol. XXXVIII, fasc. 2, 1902.
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la musculature du même côté et donne lieu aux mouvements de rotation du

corps. Cette action régulatrice entre particulièrement en jeu pour les muscles

qui fixent les articulations : vient-elle à faire défaut, l'ataxie cérébelleuse

apparaît.

Du rôle des yeux dan^ rèiiuilibre. — Le nMe des yeux dans la fonction d'équi-

libre a été diversement interprété.

Pour le professeur Brissaud, le cervelet est directement relié aux yeux par

les fibres optiques cérébelleuses, de la façon suivante (') : un système de fibres

sensitives, issues de la rétine à la face postérieure du globe oculaire, traverse

l'hémisphère cérébral pour prendre fin dans la région occipitale du cerveau :

ce sont les fibres optiques des radiations de Gratiolet. ]\lais, chemin faisant, n\\

certain nombre d'entre elles, au voisinage du tubercule quadrijumeau supé-

rieur, s'enfoncent dans le pédoncule cérébelleux supérieur pour aller s'épanouir

dans l'écorce du cervelet. Ces dernières fibres constituent les fibres opli)/ues

cérébelleuses, auxquelles correspondent les fiJjres oculomotrices cérébelleuses qui

portent aux cellules des noyaux oculo-moteurs l'excitation venue par les fibres

optiques cérébelleuses. L'incoordination cérébelleuse, c'est-à-dire la déséquili-

bralion avec titubation ébrieuse, résulte de l'interruption des fibres optiques

cérébelleuses. En etîet, les noyaux oculomoteurs subissent deux influences :

l'une cérébrale, volontaire, qui ne s'exerce que dans la fixation directe ou laté-

rale, l'autre cérébelleuse, réflexe, qui ne s'exerce que quand nous ne fixons pas.

Aussi le cérébelleux regarde-l-il devant lui un point fixe pour éviter la titu-

bation. « Le fait qu'il se déplace en marchant explique que le point fixe se

déplace relativement à son axe visuel. De là l'état vertigineux. » Mais lorsqu'il

est couché et que son regard est fixe, le A'ertige disparaît. Ce qui le sépare du

tabétique, c'est qu'il a conscience de l'intensité, de la direction et de l'ampli-

tude de tous les mouvements qu'il fait volontairement.

Pour M. André Thomas (^), la sensation vertigineuse peut être expliquée chez

le cérébelleux par l'absence de coordination des mouvements des muscles ocu-

laires, par l'instabilité continuelle des globes des yeux, qui rend la fixation d'un

point impossible pour l'animal dont le cervelet a été détruit partiellement ou

totalement. Il considèi'e comme hypothétique non seulement le rôle, mais

même l'existence des fibres optiques cérébelleuses : il s'appuie sur le fait que,

chez l'animal privé de cervelet, pas plus que chez le cérébelleux pathologique,

l'occlusion des yeux ne modifie pas la station et la marche, qu'elle n'augmente,

ni ne diminue les désordres.

Nous pensons cependant qu'on doit admettre l'existence et le rôle des fibres

optiques cérébelleuses de Brissaud ; si l'occlusion des yeux ne modifie pas la station

et la marche du cérébelleux, peut-être est-ce dù à ce que ces fibres optiques ne

remplissent déjà plus leur fonction, qu'elles sont interrompues. Nous savons

d'autre part que, lorsque l'animal décérébellé a été rendu aveugle avant l'enlè-

vement du cervelet, les troubles de la marche durent bien plus longtemps que
• chez l'animal dont les yeux ont gardé leur fonction visuelle avant et après

l'exérèse du cervelet. Un chien rendu complètement aveugle, qui, trois mois

plus tard, subit l'extirpation du lobe médian, n'est pas en état de se maintenir

debout 63 jours après cette dernière opération. Au contraire les animaux non
aveuglés au préalable, à qui l'on a enlevé le lobe médian du cervelet marchen!

(') E. Brissaud. Leçons sur les malailics nerveuses. Salpêtrière, 189.5-1894.

(^j André Thomas. Le cerveIeL Elude aitalomique, clinique et pnlholoijique. Paris, 1897.
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(le 9 à 14 jours après cet enlèvement. Cette constatation prouve quïl existe,

entre le système visuel et le cervelet, des connexions intimes : si celles-ci ne

sont pas encore complètement démontrées par la clinique et l'anatomie patho-

logique, l'expérimentation met leur existence hors de doute. Ces connexions ont

pour but la transmission au cervelet d'impressions lumineuses quel'organe utilise

pour l'accomplissement de ses fonctions. Ce n'est pas à dire que ce petit cerveau

soit un centre sensoriel, mais seulement que, lorsqu'il est le siège d'une lésion,

il a besoin des sensibilités de la vue pour maintenir tant bien que mal l'équilibre

du corps dans la station et la marche.

Le cervelet est un organe réflexe maintenant Féqullibre et le iliriyeant dam le

sens du déplacement dic centre de gravité du corps, la direction de ce déplacemoU
lui étant indiquée par les canaux semi-circulaires. C'est le centre réflexe de l'éf/ui-

libration.

Mais en résumant dans cette formule l'action que le cervelet exerce sur l'asso-

ciation des mouvements, et en particulier sur l'association des actions muscu
laires nécessaires à l'équilibre, nous ne prétendons pas dire que le cervek^t n'a

que cette unique fonction. La physiologie nous prouve qu'il possède sûrement

celle-ci; mais elle ne nous dit pas qu'il n'en ait pas d'autres qu'une étude plus

approfondie nous fera reconnaître, et l'on doit peut-être faire quelques réserves

à propos du rôle psychique plus ou moins conscient dont nous avons dit (juelques

mots dans l'historique.

Allons-nous retrouver dans l'examen des symptômes des lésions patholo-

giques de l'organe qui nous occupe, des données concordant avec celles de la

physiologie? Certes, car en y regardant attentivement, nous allons constater

comme symptôme capital de ces lésions des troubles de la motilité et plus par-

ticulièrement de l'équilibre.

CHAPITRE II

PHYSIOLOGIE PATHOLOGIQUE DU CERVELET

En présence de la multiplicité des symptômes signalés, il semble difficile de

déterminer les rapports qui peuvent exister entre eux et les lésions trouvées à

l'autopsie. Les cliniciens paraissent avoir souvent oublié le grand principe de

la localisation en matière cérébrale : il faut ne se servir que de vieilles lésions,

arrivées à un état stationnaire, pour chercher à connaître exactement les

phénomènes de déficit provenant de la perte de fonction de la partie lésée. Ce

n'est guère, en conséquence, qu'à l'aide des ramollissements, des atrophies

partielles ou totales de l'organe, que cette étude pourra se faire. Les vieux

abcès, les tubercules, même stationnaires, sont presque toujours accompagnés

d'actions à distance qui les rendent inutilisables à ce point de vue.

Il est des cas nombreux où des lésions du cervelet n'ont donné lieu à aucun

symptôme et, d'après Nothnagel, qui s'est livré à une discussion approfondie

de ces faits, l'anatomie pathologique prouve que l'altération atteint alors dans

la majorité des cas un hémisphère cérébelleux. Les plaies du cervelet, comme
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on peut déjà le supposer d'après la physiologie expérimentale de cet organe,

sont soumises à cette règle. Duplouy(') a relaté le cas d'une plaie du cervelet

par coup de revolver tiré derrière l'oreille droite : le malade guérit et sa

guérison était encore parfaite au bout d'un an. Cependant il y avait eu issue de

matière cérébelleuse par la plaie et à aucun moment le malade n'avait présenté

un trouble fonctionnel quelconque : il est évident que seul l'hémisphère céré-

belleux avait dû être lésé. Il n'en est plus de même quand le vermis est louché

primitivement ou intéressé secondairement par la lésion : alors apparaît un

phénomène d'importance capitale, qu'on a désigné des noms d'ataxie céré-

belleuse, d'incoordination cérébelleuse, de litubation comparable à la titubation

ébrieuse. Elle existe dans l'immense majorité des cas où la partie médiane du

cervelet est atteinte. Mais certaines observations (Gintrac)(-), (Gribbon)('), etc.,

concernent des tumeurs développées dans le vermis sans avoir causé ce

symptôme caractéristique. Nothnagel insiste sur le fait qu'il s'agit alors tou-

jours de tumeurs à accroissement graduel, car on peut comparer ce qui se

passe dans le cervelet à ce qu'on constate dans certaines tumeurs qui peuvent

isoler les uns des autres les faisceaux d'un nerf sans les détruire (Graefe,

Virchow). Il y aurait écartement sans destruction, ni compression véritable,

des éléments cérébelleux. Il n'en reste pas moins acquis que la lésion du

vermis, directe ou indirecte, peut seule causer la titubation cérébelleuse.

Le vertige, si fréquent dans les lésions du cervelet, est aussi un signe impor-

tant de l'atteinte de cet organe. Quoique le plus souvent, quand il existe, on

puisse aussi constater l'existence de la titubation, il peut exister seul et le

chancellement existe fréquemment sans lui.

Enfin, dans la plupart des observations sont notés une asthénie musculaire

plus ou moins profonde, un affaiblissement très marqué de la force musculaire.

On le voit, si l'on rapproche la constatation de ces trois symptômes des don-

nées de la physiologie, il n'y a pas de contradiction entre les deux l'ésultats.

Les expérimentateurs ont noté la faiblesse, l'incoordination dans la lésion arti-

ficielle. Nous les retrouvons dans la lésion pathologique chez l'homme, à cette

différence près que nous n'avons plus affaire à une incoordination véritable,

mais à un défaut d'équilibre, à une titubation sur laquelle nous reviendrons à

propos des tumeurs du cervelet.

Si l'on parcourt les observations de lésions cérébelleuses, on voit notés

encore d'autres phénomènes, très nombreux parfois : ils ne dépendent pas

immédiatement de la lésion cérébelleuse en elle-même. La céphalalgie, le plus

fréquent de ces symptômes, relève de la même cause que les autres douleurs

de tète dans certaines lésions de l'encéphale : irritation des méninges ou aug-

mentation de la pression intracrànienne, qui si souvent se traduit par une

hydrocéphalie plus ou moins manifeste. Tous les autres symptômes, vomisse-

ments, troubles moteurs hémiplégiques, paralysies variées des nerfs crâniens,

troubles de la vue, etc., dépendent, quand ils existent, uniquement soit de la

compression d'organes voisins (bulbe, protubérance, tubercules quadrijumeaux),

soit d'actions à distance pkis complexes et plus difficiles à constater.

Quoi qu'il en soit, sur 167 cas de lésions du cervelet Lussana (') a trouvé

(') DuPLOi'Y (de Rochcforli. Plaie du cervelet. VII' Consfrès français île chirurgie, 5 au
8 avril 180.").

C^) GiNTiiAi;, T. IV, p. 708.

('j GinniiON. Thr Lancet, 18 may 1878.

('*) Lussana. Physiopathologie du cervelet. Arcli. ilal. de Inologie, t. VII, fa^^c. 2, p. 14.5.
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noté 154 fois une incoordination motrice : 17 fois elle n'existait pas. S fois on

ne Ta pas recherchée, 8 fois il fui impossible de la constater par suite de com-

plications. Il faut donc conclure (jue le cervelet a un rôle régulateur de Féqui-

libre locomoteur. C'est le centre où viennent se rendre toutes les impressions

d'origine musculaire, visuelle él auditive, capables de guider la marche. De ce

manque de renseignements, dont nous avons fait ressortir plus haut l impor-

tance dans la fonction d'équilibre, naît la titubation. Le cervelet est une pièce

importante du système locomoteur encéphalique, représenté par les corps

optostriés, la protubérance, le bulbe et lui-même. C'est le centre de l'équi-

hbre (').

CHAPITRE ni

PATHOLOGIE DU CERVELET

En tant qu'organe autonome, le cervelet peut présenter des lésions similaires

de celles du cerveau, qui sont : l'hémorragie, le ramollissement, Tabcès, les

tumeurs, et un état d'atrophie et d'hypertrophie. Mais il peut aussi participer

aux troubles généraux de l'organisme et aux lésions d'autres parties du

système nerveux. C'est cette participation que nous étudierons tout d'abord.

I. — LES TROUBLES CÉRÉBELLEUX DANS LES MALADIES

Influence des intoxications et des infections sur le cervelet. — Les intoxica-

tions générales de l'organisme peuvent agir sur le cervelet, comme elles agissent

sur tous les autres organes et les troubles qui résultent de cette action spéciale

sur le petit cerveau sont, soit passagers comme la cause qui les a déterminés,

soit permanents si cette cause amène dans la constitution du cervelet des

changements anatomo-pathologiques d'ordre durable ou progressif.

L'intoxication alcoolique et le cervelet. — Le type de l'intoxication passagère

agissant sur le cervelet est l'intoxication alcoolique et nous n'insisterons pas

sur les ressemblances que l'homme ' ivre offre avec le cérébelleux en ce qui

concerne la démarche, l'asthénie et l'incertitude des mouvements. Le seul nom
de titubation ébrieuse donné au symptôme principal du syndrome cérébelleux

suffit à légitimer l'analogie entre les deux états, qui déterminent le même
trouble, passager dans un cas, permanent dans l'autre. Mais les phénomènes

que provoque l'action de l'alcool sur le cervelet peuvent être plus durables et

donner lieu à un complexus symptomatique persistant parfois pendant plu-

sieurs semaines et reproduisant la forme classique du syndrome cérébelleux (-).

(') PoiN'CARÉ. Le système nerveux central nu point de vue normal et palliologique. 1.S77.

(-) Von Bechterew. Ueber acut aufretende Storungen der motilitat mit den Markinalen
cereliellarer Ataxie bei Alcoliolil<en. Neurol. Centralblatt, n° 18, l.j septembre 1000. — Uebe
acule cerebellare Ataxie. Neurol. Centralblnlt, 10 mai 1902, n° 10.
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Un alcoolique, après un excès de boisson suivi de perte de connaissance ou

simplement d'un sommeil normal, est parfois fort étonné en se réveillant, de ne

pouvoir se lever qu'avec une grande difficulté. Lorsqu'il s'est mis debout, il

maintient son équilibre avec peine, il est étourdi, il a la tète lourde et des

nausées, quelquefois il vomit. Ces phénomènes disparaissent plus ou moins

vite et seul persiste le trouble de l'équilibre, parfois tel qvie le sujet, debout,

oscille d'un côté sur l'autre et que, pour marcher, il est obligé de s'accrocher à

tout ce qui peut le soutenir: l'occlusion des yeux n'a aucune influence sur cette

titubation. Les troubles oculaires se réduisent à du nystagmus qui apparaît

dans les mouvements latéraux des yeux : on peut aussi constater une légère

inégalité pupillaire. Cependant les mouvements isolés des mendjres s'accom-

plissent correctement : il n'y a point d'autre tremblement que celui des doigts

qui existe chez tous les éthyliques. La parole n'est pas plus empâtée qu'elle ne

l'est chez l'alcoolique et le tremblement dont la langue est agitée paraît avoir

la même éliologie. Il n'y a ni paralysies, ni troubles de la sensibilité : les

réflexes patellaires sont un peu exagérés, il existe de la courbature générale,

des étourdissements et de la lourdeur de tête. Ces troubles disparaissent en

quelques jours ou quelques semaines et leur disparition est hâtée par l'emploi

de la strychnine, de l'iodure et des bains.

Il est impossible de ne pas reconnaître, dans cette courte description, la plu-

part des symptômes observés dans la lésion expérimentale du lobe médian du

cervelet, tels que nous les avons résumés en exposant la physiologie de l'organe.

Ce syndrome cérébelleux alcooliqite est donc vraisemblablement dû à un pro-

cessus aigu du vermis et peut ou être prépondérant ou coexister avec d'autres

troubles dus à l'action de l'alcool en d'autres points de l'organisme. Il pourrait,

dans sa forme pure, être confondu avec certains cas d'ataxie aiguë d'origine

infectieuse qui ont été signalés en particulier dans l'anémie pernicieuse; mais,

dans ces derniers cas, il s'agit d'un tableau clinique identique à celui d'une

ataxie locomotrice progressive aiguë : le syndrome alcoolique dont nous venons

de parler est, au contraire, caractérisé par les troubles prépondérants de l'équi-

libre, par l'absence d'ataxie dans les mouvements isolés des membres et par son

étiologie.

Un syndrome absolument semblable peut exister chez un individu indemne
de toute tare alcoolique, à la suite d'une intoxication d'ordre oliinentaire.

Schnitzer l'a décrit sous le nom d'ataxie aiguë chez un homme qui présenta

des signes d'embarras gastrique après une ingestion de poisson et chez

lequel l'ataxie apparut au bout de 6 à 7 jours. Ce trouble cérébelleux est

différent de l'ataxie aiguë décrite à la suite de différentes maladies aiguës

infectieuses : il est caractérisé par la perturbation de la fonction d'équilibre,

sans ataxie dans les mouvements isolés. Il paraît dû à un trouble vasculaire du
cervelet.

Uurérnie et le syndrome cérébelleux. — Ce syndrome peut apparaître dans

l'urémie : la pathogénie en est alors analogue à celle des troubles cérébraux

si fréquents au cours des crises urémiques et il peut être causé, soit par une
intoxication du système nerveux, soit par de l'œdème diffus. Peut-être aussi

pourrait-il être provoqué par l'augmentation de la pression intra-crànienne,

par un phénomène semblable à celui que M. Pierre Marie a décrit sous le nom
(^Engagement des amygdales cérébelleuses dans le trou occipital, c'est-à-dire

par la compression du cervelet dont nous parlerons plus loin. Dans un cas de
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Scherb ('), le symlrome cérébelleux urémique fut amélioré par la ponction lom-

baire, de même que MM. Marie et Guillain (*) ont constaté les bons effels de la

ponction lombaire sur la céphalée des brightiques.

Les inferlions et le cervelet. — Toutes les maladies infectieuses paraissent

pouvoir provoquer des troubles passagers ou des lésions durables du cervelet.

Ces lésions peuvent aboutir à un processus chronique donnant lieu à une affec-

tion bien déterminée et autonome. C'est ainsi que la fièvre typhoïde a pu pro-

voquer une sclérose plus ou moins limitée de l'organe. Dans un cas de ce genre,

rapporté par Concetti ('), il s'agit d'un enfant de sept ans, sans antécédents

héréditaires; il eut la fièvre typhoïde à l'âge de trois ans et demi, et, depuis,

il présenta tous les symptômes de l'ataxie cérébelleuse, tels que : démarche
ébrieuse, tendance à tomber à gauche, elc. La lésion était probalilonient une

plaque de sclérose du cervelet.

La malaria peut, surtout dans ses formes pernicieuses graves, donner lieu à

l'apparition du tableau cérébelleux complet. La production du syndrome dépend

bien de l'affection malarienne. Ce n'est qu'une des formes de l infcction du

système nerveux central par l'hématozoaire de Laveran, infection qui peut

revêtir diverses formes : hémiplégique, cérébrale, etc. La thrombose parasitaire

des vaisseaux corticaux du cervelet paraît en être la cause anatomo-palholo-

gique (*). Cette forme cérébelleuse de l'infection nerveuse paludéenne peut

coexister avec la fièvre malarienne pernicieuse à forme comateuse et apoplec-

tiforme, dont elle n'est qu'une partie, ou exister seule. Il y a donc, si nous

considérons l'action de la malaria sur l'encéphale, une forme pernicieuse céré-

brale et une forme pernicieuse cérébelleuse, suivant la prédominance des lésions

malariennes sur le grand ou le petit cerveau.

Cette localisation de la malaria donne lieu parfois au syndrome cérébelleux

pur : on y retrouve tous les signes de l'insuffisance du cervelet ; atonie, asthénie,

ataxie, troubles de la station et de la marche. Dans cette forme pure, où l'in-

fection paraît avoir porté son action exclusivement sur le cervelet, il n'existe

jamais de phénomènes d'irritation ou de compensation comme on en peut

observer dans les lésions cérébelleuses qui agissent sur les organes voisins; il

n'y a pas mélange de phénomènes bulbaires, médullaires, cérébraux ou péri-

phériques. Une des particularités de ce syndrome cérébelleux malarien est

d'être accompagné d'anarthrie. Il apparaît brusquement, d'une façon aiguë;

ses symptômes s'atténuent rapidement, et bientôt il n'existe plus que de l'incer-

titude des mouvements, laquelle disparaît peu à peu; seule, la dysarthrie tend

à persister : elle est comme la cicatrice du processus.

Il existe donc un syndrome cérébelleux malarien avec anartiirie. engendré par

la fièvre pernicieuse et reconnaissable à ses caractères étiologi([ues et à son

complexus symptoma tique.

Le cervelet et diverses maladies du système nerveux. — Les lésions du cervelet,

dans un certain nombre d'affections du système nerveux, sont encore relati-

vement peu connues, mais l'étude systématique des troubles lie cet organe

commence à montrer leur importance et leur fréquence.

(') Scherb. Revue neiiroL, là janvier 1902, 10" année, n" I.

Pierre Marie et Guillain. Soc. méd. des hnp., i mai 1001.

(5) Concetti. Supra caso di atassia cerebellare post tifica in un lianihino. Lu Pedinlria

an VI, n° 8, août 1898.

('') Sergio Pansini. Su di una sindrome cereljellare con anaitria da malaria acuta.

Riforma medica, an XMI, vol. 1\', 59 à 45, novembre 1901.
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Le petit cerveau peut participer aux lésions du cerveau et de la moelle épi-

nière. Les plaques de la sclérose disséminée peuvent siéger à son niveau, et ce

serait sans doute à la lésion des fibres cérébelleuses que serait dû le tremble-

ment intentionnel, le nystagmus et la parole scandée observés dans cette

maladie. Dans le tabès et la paralysie générale, ses lésions sont importantes et

peut-être constantes : il n'y a rien là qui doive surprendre si Ton considère les

connexions du cervelet avec la moelle et le cerveau.

Dans le tabea, on peut noter des lésions cérébelleuses histologiques. L'alté-

ration porte surtout sur le corps dentelé dont les cellules ganglionnaires

subissent une rétraction marquée (*) avec conservation de leur forme : les plus

rétractées de ces cellules prennent un aspect allongé, deviennent fusiformes ou

triangulaires, et les plus dégénérées sont plus ou moins pigmentées. Les vais-

seaux du corps dentelé sont moins nombreux qu'à l'état normal et les points oii

ils sont devenus le plus rares sont aussi les points les plus dégénérés : on con-

state également que les fibres à myéline du corps dentelé sont moins nom-

breuses qu'elles ne devraient l'être. Dans les hémisphères cérébelleux il y a

disparition plus ou moins grande des fibres à myéline fines et très fines, qui

sont les fibres d'association : les fibres rayonnantes participent aussi parfois à

la dégénération. Ces lésions tabétiques du cervelet peuvenl être rapprochées

des altérations fines de cet organe, consécutives aux lésions expérimentales de

la moelle {^) : celles-ci portent surtout sur les éléments ganglionnaires de la

moelle et se limitent aux petites cellules de la couche moléculaire de la sub-

stance grise corticale dont beaucoup subissent un processus régressif rapide

après la section de la moelle. Si cet organe a été complètement sectionné, les

cellules altérées sont disséminées par groupes sur toute la surface corticale des

<leux hémisphères cérébelleux : si l'on n'a fait qu'une hémisection de la moelle,

on observe leur lésion uniquement sur l'hémisphère du côté opposé à la lésion.

Dam la paralysie générale les lésions du cervelet sont très analogues à celles

dont nous venons de parler à propos du tabès : elles portent sur l'écorce

cérébelleuse et sur la névroglie et sont le plus intenses dans le voisinage des

vaisseaux. Meyer('") a décrit une atrophie des fibres nerveuses telle, que

certaines préparations rappelaient le cervelet du nouveau-né, tant les gaines de

myéline étaient diminuées de volume. Dans l'écorce les lésions sont prépondé-

rantes dans la couche des cellules de Purkinje, qui sont altérées et dont le

nombre est moindre qu'à l'état normal : la lésion de ces cellules va depuis la

simple chromatolyse jusqu'à la disparition de l'élément. Dans cette couche

apparaissent des noyaux plus ou moins nombreux qui sont des éléments

normaux altérés du cortex, et des leucocytes (^). La lésion névroglique est

irrégulière, par plaques, et consiste surtout dans la multiplication des fibres de

Bergmann dans la zone moléculaire (^) : la plupart de ces fibres ont une

-direction longitudinale, d'autres, plus délicates, sont transversales; elles

enveloppent les cellules de Purkinje autour desquelles s'amassent les cellules

(') O. Jellin'ek. Ueber das Vei'hallen des KTeinhirns hc'i Tabès dorsalis. Deul^che Zeitscitrifl

Nervenheilk., 1895, VI, p. 23.

(^) Cecci. Soc. medico-chirurgica di Pavia, 10 mai 1S9j.

{'•) Meyem. XX!!!" Congrès des membres de la Société des aliénistes de la Basse-Saxe et

de Westphalie, session de Hanovre, I"' mai 18S0.

(*) Taty et Jeanty. XHL Congrès des médecins aliénistes et neurologistes;. Bruxelles,
1-X août 1905.

(^) Roecke. Arcli. f. Pttyrhialrie, t. 3i, fasc. 2, 1901.
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névrogliqucs. La couche granuleuse présente une diminulion des éléments

nerveux pouvant aller jusqu'à leur disparition complète avec gliose intense.

Dans la substance blanche, moins altérée, les cellules névrogliques forment au

milieu des fibres des nids plus ou moins nombreux. On peut se demander si ces

lésions <lu cervelet ne sont pas en rapport avec les symptômes ataxiques de la

pa ra 1y s ie g é n é ra 1e

.

Compression du cervelet par augmentation de la pression intra-crânienne.

Engagement des amygdales cérébelleuses dans le trou occipital. — Le c(M-velet

peut se trouver comprimé de haut en bas, dans les cas où la pression intra-

crânienne augmente rapidement, soit dans les hémorragies cérébrales, soit

pour d autres raisons. Le résultat peut être une compression d'une partie du

cervelet, et par suite, l'engagement des amygdales cérébelleuses à l intérieur du

trou occipital. M. Pierre Marie (') frappé de ce fait que, dans certaines autopsies

d'hémorragie cérébrale, le cervelet paraissait avoir subi une compression, a

observé cette compression ou rengagement des amygdales dans trois cas

d'hémorragie cérébrale. Le premier se rapporte à une hémorragie volumineuse

du segment externe du noyau lenticulaire gauche : il y avait apktissement de

la face supérieure du lobe gauche et le vermis supérieur était aplati et déjeté à

droite. Dans le deuxième une hémorragie de la couche optique du volume d une

noix avait aplati la face supérieure de l'hémisphère gauche cérébelleux et fait

saillir les amygdales cérébelleuses qui paraissaient engagées dans le trou

occipital. Dans le troisième cas(-) il y avait une hémorragie de la couche

optique droite et l'amygdale cérébelleuse droite était engagée par la pression

dans le trou occipital. Dans un quatrième cas, où la pression intra-crânienne

s'était trouvée très exagérée sous une influence indéterminée, M. ^larie a

constaté l'engagement des deux amygdales cérébelleuses dans le trou occipital,

où elles formaient une sorte de coin englobant le bulbe sur plus de la moitié

de sa circonférence.

Cet engagement pathologique peut aussi se rencontrer chez les tabétiques,

où Touche ('') l'a obser"vé 8 fois sur 10 cervelets examinés. Dans les cas très

accusés d'engagement des amygdales cérébelleuses dans le trou occipital, la

dégénérescence du cordon postérieur de la moelle était totale et l'incoordination

motrice atteignait les membres supérieurs et inférieurs.

La compression du cervelet par l'augmentation de la pression intra-crânienne

pourrait avoir des conséquences très graves : la pénétration des amygdales

cérébelleuses dans le trou occipital peut causer une anémie bulbaire rapidement

fatale et pourrait peut être expliquer certains ictus bulbaires. Peut être aussi

faudrait-il accorder une part importante à la compression du cervelet dans les

phénomènes moteurs de l'ataxie.

M. - TUMEURS DU CERVELET

Étudiées par les auteurs qui se sont occupés de la pathologie cérébelleuse,

Andral, Duchenne (de Boulogne), Luys et Ollivier, les tumeurs du cervelet ont

(M PiERP.E M.\RIE. Soc. debiol., [" juillet 1899; Comptes l'cndus. p. hl-2.

(2) Pierre Marie. Soc. de nciivol. de l'uris, 8 ^inars 1900.

{^) Touche. Soc. de neurol.. 6 février 19l)'2.
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donné lieu, depuis vingt ans, à d'assez nombreux travaux d'ensemble. Jœffert

en 1872, Cubash('), Ferber(-), puis Nothnag-el, Bernheim et Simon (') ont

tenté de fixer les caractères cliniques des néoplasmes de cet organe. L'œuvre

de Nothnagel, faite au point de vue du diagnostic des lésions et de la physio-

pathologie, est des plus importantes.

Anatomie pathologique .
— Les tumeurs du cervelet semblent être les

plus fréquentes des altérations de cette masse encéphalique : elles seraient à

elles seules, d'après la plupart des auteurs, aussi fréquentes que toutes les

autres réunies; et parmi leurs diverses formes, le tubercule serait la lésion la

plus commune, car il fournit à lui seul près de la moitié des cas.

Au point de vue anatomo-pathologique, les tumeurs du cervelet peuvent être

de tout point comparées à celles du cerveau : aussi ne ferons-nous que les

énumérer, insistant seulement sur deux cas où Toché (') et Camescasse (°) ont

décrit des tumeurs spéciales au cervelet :

1° Les néoplasies infectieuses, qui sont le tubercule et le syphilome;

2° Le cancer, dont la fréquence dans le cervelet serait, comparée à sa fré-

quence dans le cerveau, comme 2 est à 6. On y trouve toutes les formes,

primitives ou secondaires, l'encéphaloïde, le squirrhe, le cancer mélanique, les

sarcomes;

3" Les tumeurs dites bénignes, le gliome, le psammome, le lipome, le

myxome, le cholestéatome. Ebstein (") a même décrit un ostéome du cervelet:

i" Les tumeurs vasculaires, fort rares, angiomes et anévrysmes. Sur 95 cas

d'anévrysmes intracràniens, Lorber (') en signale 5 siégeant sur les artères

cérébelleuses ;

5» Les tumeurs parasitaires, cysticerques et échinocoques. Un remarquable

cas de ce dernier genre a été publié par Sonnenburg (*) : la tumeur du cer-

velet était consécutive à l'extirpation d'un kyste hydatique de l'artère axillaire.

Ces tumeurs ne présentent rien qui soit particulier à leur situation dans le

cervelet : elles sont identiques à celles du cerveau pour leurs caractères

macroscopiques et microscopiques. On trouve d'ailleurs parfois dans les hémi-

sphères cérébraux ou dans d'autres parties de l'encéphale des tumeurs ana-

logues à celles du petit cerveau, et ceci s'observe surtout pour les tubercules

et les cysticerques. Quand la tumeur est unique, elle siège soit dans un hémi-

sphère ou à la surface de celui-ci, soit dans le vermis, ou empiète d'un hémi-

sphère sur le vermis et réciproquement.

Le tubercule du cervelet est rarement solitaire dans l'organe lui-même, on en

rencontre fréquemment deux, trois, quatre ou davantage de tailles diverses, et

souvent il en existe également dans le cerveau : on y retrouve les bacilles carac-

téristiques de la tuberculose. Les tubercules du cervelet sont rarement primi-

tifs, on trouve en général à l'autopsie d'autres lésions tuberculeuses, surtout du

(') CuBASii. Die Tuberculo>iC des Klelnlnriis,inaug. dissert. Zurich. 1875.

(-) Fkrber. Beitritge sur Symploiiia Lologie loid Diaijnose des Kleinliirntitmorcn. Mai'bùrg, 1875.

("') Bernheim et Si.mon. Contribulion à rétude clinique des tumeurs du cervelet. Revue méd.
de L'Est, 1889.

('*) TociiÉ. Thèse, 1888.

{^) CAMESCAfeSE. Soc. analomique, mars 1880.

(") Ebstein. Virclioiv's Archiu., XLIX, Bd
(') Lorber. Thèse de Strasbourg, 1881).

(**) Sonnenburg. Fall von Echinokokkus des Kleinhirns. Berlin, klinisrlie Wochensrhifl,
n" ti, p. 1.55, !» février 1801.
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côté des poumons. La néoplasie bacillaire peul èlre assez volumineuse pour
transformer tout un lobe en une masse solide; dans un cas observé par nous, le

lobe droit se présentait sous la forme d'un bloc tuberculeux en forme d"œuf, de

8 centimètres de long, sur 5 à 6 dans les autres diamètres : le lobe gauche
renfermait un tubercule du volume d'une petite noix et le cerveau était sain.

En général le tubercule du cervelet n'est relié à aucune lésion de voisinage,

mais il peut être secondaire à une lésion du rocher. Dercum (') a rapporté l'ob-

servation d'un homme à l'autopsie duquel on trouva une nécrose du temporal et

une grosse tumeur tuberculeuse, caséeuse et friable, qui envahissait et compri-

mait la base du lobe gauche du cervelet. Le tubercule cérébelleux peut guérir

dans des cas évidemment très exceptionnels : il se transforme alors en une

masse à périphérie scléro-fibreuse, à centre plus ou moins caséeux etinfdtré de

sels calcaires. Un cas de ce genre a été décrit par Foa (-) chez un enfant de iO

ans, mort de néphrite et qui, dans sa première enfance, avait eu une méningite

et la fièvre typhoïde. On trouva, à l'autopsie, dans l'hémisphère cérébelleux

gauche, un nodule fibreux, à consistance très ferme, presque tendineuse, à

bords irréguliers, présentant en son centre deux petits foyers caséeux avec des

concrétions calcaires; à son niveau la pie-mère était opaque; il y avait de la

pachyméningite adhésive et une légère hydrocéphalie; c'étail un tubercule

guéri.

Le volume des tumeurs du cervelet est très variable; il peut atteindre la

taille d'un œuf de poule et demi. Le gliome est de beaucoup la plus fréquente

des néoplasies non tuberculeuses du cervelet; il constitue plus de 70 pour 100

des néoplasmes de cette catégorie. Viennent ensuite les sarcomes (formes

angiolithique, globo-cellulaire, médullaire, etc.). Le gliome peut être pur ou se

présenter sous la forme de fibro-gliome, de glio-sarcome, de gliome télangiec-

tasique (^). Le gliosarcome et le sarcome peuvent subir une dégénérescence

kystique qui s'accentue parfois au point qu'on a peine à retrouver trace du tissu

sarcomateux dans la paroi du kyste.

Le point de départ des tumeurs cérébelleuses peut se trouver soit dans les

diverses parties du tissu nerveux constituant l'organe, soit dans les pédoncules

cérébelleux, soit dans la pie-mère et la dure-mèi'e ; dans ce dernier cas, la tumeur

peut envahir la substance du cervelet ou se borner à la comprimer et à la

refouler ; et alors, quoique non cérébelleuse au point de vue anatomo-patho-

logique, la lésion peut donner lieu à tous les symptômes des tumeurs du petit

cerveau.

Les kystes du cervelet présentent plusieurs variétés : I") kystes hydatiques et

cysticerques; 2") kystes qui sont le résultat de la transformation d'une hémor-

ragie ou d'un ramollissement; 5°) kystes dus à la dégénération kystique de

néoplasmes (sarcome ou gliome)
;

4°) kystes qui résultent d'une transformation

en cavité close, par agglutination d'une partie de ses parois, d'une cavité

physiologique plus ou moins bien développée. La séparation de la cavité

originale peut se faire pendant la vie, fœtale, par suite d'anomalie de développe-

ment, et la transformation en kyste peut ne se produire que Ijeaucoup plus

tard : le kj^sle, jusque-là silencieux, peut alors provoquer les symptômes

(') F.-X. Dercum. Soc. de neuroL de Pliilai.lcli)hie. The Journal of nervous and meiUal

Diseuse, octobre 1898, vol. 25, n» 10.

(-) Foa. Acad. de méd. de Turin, 2*2 mai 1905.

(^) Trenel. Soc. analomique, 28 avril 1898.
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caractéristiques; o") enfin, il existe une variété de kystes cérébelleux relative-

ment rares, qui contiennent un liquide clair et qui ne paraissent avoir été

produits par aucune des causes que nous venons d'indiquer. Dans ces kystes,

on ne rencontre ni hydatides, ni cysticerque, ni traces d'une hémorragie plus

ou moins ancienne,, ni cristaux d hématoïdine, reliquat d'une hémorragie, ni

végétation néoplasique : de plus, il n'y a pas sur leur pai'oi de revêtement

endothélial ou épithélial pouvant faire penser à une cavité séparée de la grande

cavité ventriculaire. Il faut donc admettre une classe de kystes séreux du

cervelet, d'origine inconnue.

Les kystes séreux siègent dans la substance cérébelleuse en n'importe quel

point, mais de préférence dans les hémisphères. Leur contenu est un liquide

clair comme de l'eau, ne présentant rien de particulier à l'examen microsco-

pique; il ne renferme pas d'éléments morphologiques, ni de cristaux d'héma-

toïdine : la quantité de ce liquide peut être assez considérable, 50 centimètres

cubes dans un cas(^); le kyste peut donc comprimer les autres parties du
cervelet et les organes voisins. Au microscope les parois du kyste paraissent

formées par des cellules de la névroglie tassées en couche mince et ne donnant
pas l'aspect du tissu du gliome : cette paroi ne renferme pas de vaisseaux

sanguins, alors que le gliome renferme tout au moins des capillaires. Dans
certains cas les kystes séreux du cervelet coïncident avec d'autres kystes dans
le foie et les reins, et il est probable que tous ont la même origine, qu'ils soient

dus à la dilatation d'un espace lymphatique ou qu'ils soient d'origine congé-

nitale, comme on l'a pensé pour les kystes du foie et du rein. Néanmoins il ne
faut pas oublier que les gliomes peuvent subir une évolution kystique si

accentuée qu'il faut un examen des plus attentifs pour trouver dans le kyste

une faible trace de la néoplasie. Williamson a rapporté deux cas de ce genre :

dans l'un d'eux, où le kyste avait la taille d'un œuf de pigeon, on ne put

trouver de noyau gliomateux, sur la paroi du kyste, qu'en un seul point où
existait un petit gliome de deux millimètres et demi sur quatre millimètres ; la

moitié de ce petit noyau était constituée par des vaisseaux sanguins. Si une
tumeur peut subir une telle dégénérescence, il ne semble pas impossible que,

dans certains cas, tout le néoplasme puisse disparaître et qu'il soit remplacé par

un kyste séreux.

Des épithéliomes nous séparerons, au point de vue anatomo-pathologique,

deux cas d'endothéliomes décrits par Toché. Ces tumeurs, d'un blanc jaunâtre,

sont brillantes et nacrées, et formées de couches concentriques blanches et

luisantes. Le microscope y montre des cellules plates, très minces, disposées

en mosaïque ou en globes : elles renferment de la graisse et de la cholestérine

et n'ont pas de vaisseaux.

Enfin, Camescasse a présenté à la Société anatomique un genre de tumeurs
rapprochées par M. Cornil des névromes médullaires centraux, que Virchow a

décrits dans la protubérance, les ventricules latéraux, les pédoncules cérébraux

et la corne d'Ammon. 11 s'agit d'une sorte de lobule, avec des circonvolutions

bien dessinées, surajouté au cervelet. Le microscope y montre des fibres à

myéline rares, des cellules nerveuses et surtout de la névroglie.

Considérons les lésions de voisinage : les tumeurs cérébelleuses en produi-

sent de deux ordres : ou bien elles siègent dans la profondeur de l'organe et

(') George W. Jacoby. The Journal of nervous and mental disease, juillet 1901, n° h.

THAITÉ DE MÉDECINE, 2" édit. — IX. Il

IL. TOLLEMER }



370 MALADIES DU CERVELET.

par leur volume, comprimant plus ou moins les organes voisins, elles peuvent

les altérer (bulbe, protubérance, tubercules quadrijumeaux) ; ou bien elles

affleurent la surface de l'organe, et alors aux phénomènes de compression

(qui peuvent manquer) se joignent des phénomènes d'irritation. Ces derniers,

tout locaux, se traduisent par des adhérences aux méninges, qui peuvent

s'enflammer et adhérer à leur tour aux os voisins. De plus, il est rare que,

profondes ou superficielles, les tumeurs, quand elles atteignent un certain

volume, ne causent pas un trouble dans la pression intracrànienne. Il en résulte

une congestion veineuse de l'encéphale, et dans certains cas une hydropisie

ventriculaire qui peut être considérable, et qui suffirait alors à expliquer cer-

taines altérations situées à une distance plus ou moins grande de l'organe

atteint primitivement.

En général le liquide céphalo-rachidien n'est altéré qu'en ce qui concerne sa

quantité : il ne renferme pas d'éléments figurés anormaux s'il n'y a pas de

complications, purulentes ou autres, en particulier d'extension aux méninges.

Lors de la ponction lombaire il peut s'écouler avec force et en grande quantité,

si la tension intracérébrale est exagérée et s'il y a hydrocéphalie.

Symptômes. — Il ne saurait être question de faire un exposé général de

la symptomatolog'ie des tumeurs cérébelleuses. L'anatomie pathologique, en

nous montrant l'irrégulière distribution des lésions, leur extension capricieuse,

les variations des actions à distance qu'elles peuvent exercer, permet de se

rendre compte de la difficulté d'une telle entreprise. Aussi prendrons-nous

comme base de la description clinique un cas typique, où les auteurs s'accor-

dent à dire que les symptômes sont ceux d'une lésion cérébelleuse, et où le

diagnostic peut être fait. C'est dire que nous considérerons comme accessoires,

provisoirement, les phénomènes d'actions à distance, qui éloignent plutôt de

l'idée d'une tumeur du cervelet, et que nous décrirons comme de véritables

complications de la lésion primitive.

Mais auparavant, constatons qu'à l'autopsie, dans des cas encore assez nom-

breux, alors que le malade n'a présenté aucun trouble encéphalique, on trouve

une tumeur du cervelet. C'est alors presque toujours un tubercule, car ces

tumeurs se rapprochent des lésions en foyer stationnaires par leur peu de ten-

dance à causer des phénomènes de voisinage : c'est, pour la symptomatologie,

en quelque sorte un intermédiaire entre le ramollissement et les tumeurs à

développement rapide. Mais la nature tuberculeuse de la tumeur n'intervient

pas seule dans cette absence de symptômes : son siège et son volume ont leur

importance. Quand elle intéresse le vermis, elle cause le symptôme cérébelleux

caractéristique, la titubation; aussi n'est-elle silencieuse que si elle siège dans

un hémisphère et ne comprime pas le vermis. Nous n'avons pas besoin de rap-

peler qu'il y a des exceptions dont nous avons expliqué la possibilité antérieu-

rement. Andral, dans ses leçons cliniques, cite le cas d'un garçon de dix ans

dont l'hémisphère cérébelleux gauche renfermait quatre noyaux tuberculeux,

dont un de la taille d'une grosse noix; il n'y avait aucun symptôme. Nothnagel

cite un fait analogue. L'ostéome signalé par Ebstein avait 45 millimètres de

droite à gauche, 29 d'avant en arrière, 52 de haut en bas. Il n'avait causé aucun

trouble.

Mais il n'en est pas toujours ainsi, et dans les cas typiques on constate comme
symptômes fondamentaux la céphalalgie, les vomissements, les vertiges, la
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tilubation cérébelleuse. A ces troubles se joint une amaurose si fréquente,

qu'il faut en tenir grand compte, quoiqu'elle ne soit qu'un phénomène dù à

une lésion de voisinage.

Dans d'autres cas, intermédiaires entre ceux où il n'y a aucun symptôme de

lésion encéphalique et ceux où le syndrome cérébelleux est au complet, il existe

des troubles qui, sans avoir rien de caractéristique au point de vue cérébelleux,

doivent cependant attirer l'attention du côté de l'encéphale. Dans le cas de

kyste du cervelet rapporté par Jacoby et dont nous avons parlé plus haut, la

malade, âgée de 51 ans, ne présenta pendant trois ans que de la nervosité, de la

fatigue et de l'amaigrissement : neuf semaines avant sa mort elle fut prise

d'étourdissements qui durèrent quelques jours, puis de nausées et de vomisse-

ments. Les maux de tête étaient fréquents; la malade avait l'air d'une

hystérique.

Pendant le dernier mois de sa vie elle présenta de la céphalée, de la faiblesse

et un extrême amaigrissement; elle mourut subitement.

Début, évolution, terminaison. — Il n'est pas rare de voir signaler, au

début de la maladie, un traumatisme, qui peut remonter à plusieurs années :

traumatisme de la partie droite de la région occipitale ('), où sept ans plus tard

on trouve un gliosarcome avec dégénérescence kystique : chute sur la tête
;

chute ayant déterminé une fracture de jambe (*), dans ce dernier cas les

symptômes parurent peu après l'accident et il s'agissait d'un gliome. Une
observation de Donath(^) est curieuse à ce point de vue : un individu reçoit sur

la tête un coup violent, et celui qui l'a frappé le saisit par le bras et le fait

tourner en rond violemment autour de lui, puis le lâche ': il est alors pris de

vertige, il tombe et perd connaissance. Revenu à lui-même, il resta atteint

d'un vertige qui ne le quitta plus : il s'agissait d'un sarcome médullaire du
vermis et du quart inférieur des hémisphères. Il est impossible de dire si le

traumatisme peut avoir une influence sur le développement de la lésion, le

traumatisme est chose banale, et il peut y avoir simple coïncidence.

Le début lui-même peut être brusque et se produire par un ictus avec ou

sans perte de connaissance et projection dans un sens déterminé. Dans un cas

de sarcome du vermis inférieur et des lobes latéraux chez un enfant de

treize ans, Raymond (') signale un ictus comme début de l'affection. D'autres

fois, divers symptômes, faiblesse des jambes, vertiges, titubation précèdent

l'ictus : quand le malade revient à lui il peut présenter de la fièvre, du délire,

des convulsions, de la céphalée. Titubation et céphalée apparaissent ou per-

sistent et la maladie évolue. Le début brusque semble se produire surtout

dans les tumeurs non infectieuses. Lorsque l'ictus se produit sans perte de

connaissance, il se réduit à un vertige avec perte d'équilibre. D'autres fois les

accidents bulbaires sont le premier symptôme de la maladie.

En général, c'est la céphalalgie ou les vertiges qui ouvrent la marche et sont

les premiers signes de la maladie; ils peuvent durer plusieurs mois et plus

d'une année même (Ferber). Au bout d'un temps variable survient la titubation

cérébelleuse. Tous ces phénomènes, d'abord intermittents, s'installent bientôt

(') River. Universîly médical Magazine, octobre 1896, n° I.

(2) J. Sadrazès et C. Cabannes. Arch. d'ophtalmologie, mars 1898.

(^') J. DoNATH. Wien. med. Presse, 1896, n" 26.

('') T, F. Raymond. Presse méd., 8 oct. 1902. — Nouvelle Iconographie de la Salpétrière, n" 4,

juillet-aoùt 1898.
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(l'une fa(;on (U'-finilive, et le malade, qui accuse en trénéral une grande lai-

blesse, peut n'en pas présenter d'autres jusi|u';'i la niorl. Mais il est rare que

des symptômes de compression ne viennent pas s'adjoindre aux symptômes
cérébelleux proprement dits et compliquer la situation. L'amaurose en est un

des plus fréquents. La titubation, la faiblesse augmentent alors; les convul-

sions, des paralysies variées, mais rares en somme, apparaissent. Au milieu de

ces troubles si divers, la sensibilité générale, les facultés intellectuelles, restent

souvent intactes. Dans cet état, la maladie peut durer un temps indéterminé.

La durée moyenne de la maladie est en général de quelques mois, mais elle

varie de quelques semaines (et cette courte durée s'observe surtout dans le cas

de sarcome, dont l'évolution, ici comme ailleurs, est souvent rapide), à plu-

sieurs années, six ans dans une observation de gliome du cervelet rapportée par

Trenel et Antheaume('), huit ans dans un cas de Marchand.

La terminaison est fatale : les observations de guérison d'un tubercule du

cervelet sont trop rares pour qu'on puisse escompter une telle régression. Seule

l'opération, lorsqu'elle est possible, peut donner quelques chances de survie ou

de guérison. En général la mort arrive par cachexie progressive ou par l'effet

d'une maladie intercurrente, souven^t de la tuberculose pulmonaire. Parfois les

accidents bulbaires, qui peuvent d'ailleurs être le premier, et. dans certains cas,

le seul symptôme de l'affection, enlèvent le malade en une dizaine de jours:

assez souvent la maladie se termine dans le coma. La mort subite est fréquente

et se produit soit par une attaque apoplectiforme, soit dans une syncope. La
syncope est souvent respiratoire : on constate brusquement un arrêt des mou-
vements respiratoires, cependant le cœur bat encore, et il bat pendant de

longues heures si l'on pratique la respiration artificielle. Le pouls peut être

perçu longtemps après la suspension des mouvements respiratoires. Cet acci-

dent paraît donc être provoqué par la pression qu'exerce la tumeur sur le

centre respiratoire bulbaire (^). La syncope peut se produire pendant l'opération

tentée pour l'enlèvement de la tumeur, c'est ce qui arriva dans un cas de

Jaboulay(^) où la mort subite eut lieu pendant l'opération : le malade cessa de

respirer, et, cjuoique les battements du cœur fussent longtemps normaux, il

fut impossible de rétablir la respiration.

Syndrome cérébelleux. — Le syndrome cérébelleux est constitué par

l'ensemble des symptômes dus à la lésion du cervelet et la caractérisanl, cépha-

lalgie, vertiges, vomissements, amaurose, titubation, asynergie. Les quatre

premiers symptômes appartiennent au syndrome commun des lésions encépha-

liques, mais certaines de leurs particularités peuvent relever de la situation

cérébelleuse de la lésion qui les provoque. La titubation et l'asynergie sont

caractéristiques de l'atteinte du cervelet, seules elles sont dues aux lésions de

déficit de cet organe, comparables aux troubles observés dans les lésions expé-

rimentales du cervelet.

Céphalalgie. — La céphalalgie est un des signes les plus constants et les plus

précoces des tumeurs cérébelleuses : c'est une douleur tenace, siégeant le plus

souvent dans la région occipitale, quelquefois bilatérale, limitée parfois exac-

tement au côté de la tumeur. Mais sa localisation n'est pas toujours aussi nette,

elle peut être sans localisations précises et elle peut occuper le front ou toute

(') Tkenel et Antheaume. Arch. de neuroL, juillet 1897.

{}) HuGHLiNGS Jackson et Risien Russell. Brilish med. Journal, 24 février 1894, ir IT.'O.

('•) Jadoulav et Descos. Lyon med., TjI" année, t. XCII,. n» 42, 15 octobre 1899.
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la tèle, ou bien être localisée au vertex ou aux tempes : dans certains cas,

d'aboi'd frontale ou temporale, elle se localise ensuite à la nuque. Quand elle

est occipitale, elle a parfois des irradiations vers le front ou vers le cou, ou

le long de la colonne vertébrale
; quelquefois d'une ,intensité démesurée, into-

lérable, continue, présentant des exacerbations ou revenant par accès, elle

arrache des cris au patient. Les mouvements Texaspèrent et ramènent les

crises : aussi les malades cherchent en général à garder l'immobilité la plus

absolue; ils comparent la douleur à des élancements, à des coups de couteau,

parfois à des piqûres d'aiguille; les accès peuvent être au nombre de plus de

dix par jour (cas de Jaboulay). Ils peuvent s'accompagner de vomissements et

de vertiges. L'intensité de la céphalalgie est plus grande au début de la

maladie, dont les progrès la font parfois disparaître. Dans un cas de

Bregman (') la disparition de la céphalalgie avait pour cause l'éclatement des

sutures du crâne sous l'influence de la compression : le malade était un enfant

de l'âge de neuf ans. La céphalée est atténuée par la ponction lombaire.

D'après Luys, ©lie surviendrait de préférence le soir, sous le type quotidien,

tierce ou quarte : elle provoque parfois l'insomnie par sa constance, mais elle

peut se produire aussi le matin.

Percussion. — A côté de la céphalalgie nous placerons un .symptôme assez

variable, mais très important lorsqu'il existe : la douleur provoquée par la 2oer-

cussion du crâne. La percussion peut être douloureuse dans toute l'étendue de

la calotte crânienne; parfois elle ne l'est que d'un côté, qui est celui du siège

de la tumeur. Dans certains cas le choc ne réveille de douleur que lorsqu'on

percute l'occiput, et parfois lorsqu'on frappe un seul côté de l'occiput en

arrière de l'apophyse mastoïde : la douleur à la percussion ainsi localisée

indique le côté où siège la lésion cérébelleuse, et le point où on la provoque est

souvent aussi le siège de la céphalalgie.

Rotgans et Winkler (-) rapportent un cas où la percussion provoquait un
bruit de pot fêlé, par suite de la mobilité des sutures et de leur écartement par

un volumineux kyste du cervelet.

Vomissements. — Les vomissements, assez fréquents dans les tumeurs du
cervelet, se rencontrent surtout dans les cas où le néoplasme a un développe-

ment rapide. Ce n'est généralement pas un symptôme isolé, mais il apparaît

souvent en même temps que la douleur occipitale ou les vertiges, et il est

réveillé souvent par les mêmes causes, par exemple le fait de se lever ou de

s'asseoir brusquement. Parfois, le moindre changement de position le pro-

voque. Dans quelques observations il ne se produit que lorsque le malade
prend une certaine position, par exemple lorsqu'il se couche sur un côté déter-

miné. En général précoces, les vomissements peuvent n'apparaître que vers la

fin de la maladie; ils sont muqueux. bilieux ou alimentaires et, dans la majo-

rité des cas, accompagnés d'anorexie; il peuvent ne jamais se produire, être

rares ou se montrer de temps en temps : mais ils sont, en général, d'une

grande fréquence et revêtent parfois, surtout au début, un caractère incoer-

cible inquiétant; il en résulte une inanition dangereuse dans quelques cas. Ils

ne sont pas douloureux; en effet, le malade ne fait pas effort pour vomir; il

s'agit même parfois d'une simple régurgitation ou de nausées. Nothnagel con-

(') Bkegman. Deulsdie Zeilschrift fur Nerveinheilk., t. XX, 5-4, 24 octobre 190L
(^) Rotgans et Winkler. Chirurgie nerveuse de ChipauJt. 1902. L
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sidère le vomissement cérébelleux comme l analoi^ue du vomissement cérébral

et il ne revêt pas, dans les tumeurs du cervelet, une physionomie dilTérenle de

celle qu'il présente dans les autres aireclions de ce même organe : son prin-

cipal caractère est son instantanéité, les molières vondes étant rejetéc-< à la

manière d'un projectile.

Vertiges. — Le vertige existe dans la majorité des tumeurs cérébelleuses; il

manque cependant assez fréquemment. Quand on le constate, il coexiste en

général avec la titubation; mais il peut aussi exister seul, de même que la lilu-

bation et les troubles moteurs cérébelleux peuvent exister sans lui. C'est un
signe précoce de la lésion, et, s'il existe, c'est dès le moment où elle se tra-

duit par des symptômes; il persiste alors, en général, jusqu à la mort. Parfois,

il se produit seulement dans la station debout, surtout au début de la maladie,

et il suffit alors d'un point d'appui donné au malade pour le faire diminuer et

même cesser. Mais, le plus souvent, il est fort, continu, et il se produit même
quand le malade s'assoit; dans certains cas, il persiste encore quand le malade

est au lit, horizontal. Quelquefois le vertige, comme les vomissements, se

produit surtout ou s'accentue énormément, le malade étant au lit, dans cer-

taines positions. Le plus souvent alors, c'est lorsqu'il se couche sur un certain

côté, toujours le même, que l'on voit ces symptômes apparaître ou s'exagérer,

tandis qu'ils diminuent et même cessent tout à fait si le malade se couche sur

l'autre côté. Deux observations de Schmidt (') sont caractéristiques à ce point

de vue; dans l'une le malade était atteint de nausées et de vomissements quand

il se couchait du côté droit : un angiosarcome siégeait dans le lobe cérébelleux

gauche; dans l'autre, des vomissements, des vertiges, des tintements d'oreilles

apparaissaient dès que le malade se couchait sur le côté gauche : un gliome fui

trouvé dans le lobe cérébelleux droit. Dans un cas de Spiller (-) la malade pré-

sentait un vertige extrême lorsqu'elle se couchait sur le côté gauche et rien

lorsqu'elle se couchait sur le côlé droit. On comprend l'aide que ces variations

dans la production des symptômes peuvent apporter au diagnostic de la locali-

sation cérébelleuse, car elles sont dues à la compression du verrais par la

tumeur, dans une certaine position seulement, par suite de l'action de la pesan-

teur, compression qui cesse lorsque le patient se couche sur le côté correspon-

dant au lobe cérébelleux dans lequel s'est développée la lésion. La sensation

accusée par le patient varie. Tantôt ce sont les objets extérieurs qui tournent

autour de lui, ou lui semblent osciller; lantôt, au contraire, il lui paraît que

son corps est entraîné dans un mouvement oscillatoire dans toutes les direc-

tions, réalisant, suivant une vieille expression de Weber, le vcrti//o titubans,

fluctuans, gyrosa. Le plus souvent, l'occlusion des yeux l'exagère; mais ceci

peut ne pas arriver. En somme, les caractères principaux de ce phénomène
sont sa constance et son intensité.

Titubation. — Le vertige nous amène à la titubation cérébelleuse, non qu'il

faille, comme nous venons de le dire, voir une relation de cause à effet entre

ces deux symptômes, loin de là. Immermann a prétendu que le vertige est dû

uniquement aux vacillements bien réels du corps dans la titubation : il n'en est

rien, et l'inverse ne serait pas plus exact; vertiges et titubation peuvent exister

séparément. Ces troubles de la station, désignés sous le nom de titubation céré-

(') Rudolf Schmidt. Wieiier klinische Wochenschrift, 1898, n° 5L \k 1170.

(-) Spiller. The Journal of neruous and mental Disease, 1899. n" 5.
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belleuse, titubation ébrieuse, troubles de l'équilibre, démarche Lilubanle ou

chancellement cérébelleux dus à la lésion du vermis, doivent aussi èlre dis-

tingués des troubles moteurs qui résultent de la paralysie d'une moitié du

corps, de l'hémiplégie due à la compression du bulbe ou de la protubé-

rance.

Duclienne de Boulogne, dans ses études sur les lésions du cervelet, compa-

rant les incertitudes motrices d'un tabétique et les trébuchements d'un homme
ivre, fut amené à trouver de la ressemblance entre la démarche d'un tabétique

et celle d'un homme atteint de lésion cérébelleuse. Mais, plus tard, il distingua

ces deux démarches et rapprocha la tilubation vertigineuse des alïectionsdu cer-

velet de celle qui existe dans l'ivresse alcoolique; le mot de titubation vertigi-

neuse était impropre, car si le vertige est, dans la plupart des cas, accompagné
de titubation, celle-ci peut exister seule.

La titubation est due au défaut d'association des actions musculaires néces-

saires au maintien de l'équilibre. Elle se produit pendant la marche et la station

debout et varie beaucoup dans son intensité.

La marche du cérébelleux n'est paâ celle de l'ataxique et la dénomination

d'ataxie cérébelleuse est impropre. La démarche, dans les lésions du cçrvelet,

est souvent analogue à celle de l'homme ivre, mais elle rappelle aussi beaucoup,

et parfois bien davantage, celle del'enfant quiapprend à marcher; même attitude

incertaine et gauche chez le cérébelleux et chez le petit enfant, même effort

d'attention avec l'aide continue de la vue; chez tous deux l'équilibre instable est

rectifié sans cesse et gardé avec peine à cause des oscillations en sens divers

avec tendance à reculer et à tomber en arrière.

Le malade marche les jambes écartées, et toute la plante du pied ne porte

pas en même temps sur le sol, le pied appuie tantôt à plat, tantôt sur le talon,

tantôt sur l'extrémité antérieure des métatarsiens; en même temps les orteils

exécutent un mouvement continu d'extension et de flexion. Le pied est peu sou-

levé. Le malade balance le corps, tantôt d'un côté, tantôt de l'autre, présentant

d'une façon parfois frappante le tableau de l'ivrogne qui titube et décrit des

zigzags : il s'avance en festonnant, suivant une ligne brisée. Nothnagel cite le

cas d'un de ses clients qui à plusieurs reprises fut considéré comme ivre, alors

que le malheureux n'offrait qu'un exemple trop parfait de la façon dont marche

un cérébelleux.

Dans la station debout, on retrouve ce chancellement : le malade se cale sur

ses pieds, d'aplomb, les jambes écartées, et il se peut que, si le trouble est peu

accentué, le balancement du corps n'existe pas. Mais le plus souvent, malgré

l'écart des pieds, le corps oscille et les orteils exécutent le même mouvement que
dans la marche.

Enfin le malade ne peut facilement tourner sur lui-même. A un degré

extrême, le trouble de l'équilibre est tel que le nialade ne peut rester debout

même avec un point d'appui : il tombe, et la chute n'a pas toujours lieu du

même côté : la projection dans un sens déterminé, toujours le même, n'existe

que si le pédoncule cérébelleux moyen est intéressé, directement ou indirecte-

ment. Cette chute manque souvent et n'est pas une impulsion automatique :

elle résulte de l'augmentation continue de la titubation, dont elle est le dernier

terme, et arrive quand cette dernière fait dépasser au corps la limite des oscil-

lations compatibles avec l'équilibre.

Il peut arriver que la titubation cérébelleuse s'exagère dans l'obscurité ou

[L TOLLEMER.']
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par la fermeture des paupières : il se produil ;ilors quelque chose d'analogue au
signe de Rnmbcrg. Mais raugnienlation de l inslabilité par rocolusion des veux
paraît ne se produire que dans les cas de tumeur dont le grand volume ou la

situation provoque des compressions étendues des organes voisins. Dans un cas
de Probst etWieg('), où le signe de Romberg existait, nous voyons qu'un volu-
mineux gliome des lobes moyen et gauche du cervelet causait de la compression

du cerveau. Dans l'observa-

tion de Donath un sarcome
du vermis et du quart infé-

rieur des hémisphères céré-

belleux comprimait l'isthme

de l'encéphale et les tuber-

cules quadrijumeaux. Le
gliome de l'observation de

Sabrazès et Cabannes com-
primait la bulbe et la protu-

bérance; celui de Gordinier

avait détruit le vélum médul-

laire supérieur, les corps qua-

drijumeaux postérieurs, l'a-

queduc de Sylvius, les noyaux

oculo-moteurs, la région des

noyaux rouges, les pédon-

cules cérébelleux supérieurs.

Il semble donc, d'après d'as-

sez nombreuses observations,

que le signe de Romberg
existe dans les tumeurs du

cervelet, non pas à cause de

la lésion cérébelleuse, mais

comme conséquence des di-

vers effets à distance provo-

qués par elle.

La titubation, quand elle

s'est une fois produite, est

généralement constante dans

toute la durée de la maladie
;

cependant, d'après Touche,

trouble pourrait n'apparaître

FiG. 99. — Enl'anl aUeint de lubercule du lobe droit du cervelet.

Station deboul. On voit bien l'écarlenienl des jambes et l'ab-

duction du membre du côté correspondant à la lésion. (Obs.

'personnelle.)

cela titubation temporaire ne serait pas rare

que pour un temps et par intervalles.

Le trouble de l'association des mouvements peut également se faire sentir

dans les membres supérieurs, le malade étant debout ou assis. Dans le cas d'un

volumineux gliosarcome du vermis comprimant les lobes latéraux et le bulbe,

Rektsamer(*) constate de l'incoordination des membres supérieurs. Popofî(^)

constate d'abord de l'ataxie du bras gauche, se produisant surtout les yeux

fermés, puis de l'incoordination dans la jambe gauche et les membres du côté

(') I^ROnsT et WiEG. Jalirbiichcr fur Psychiatrie luid Neurologie, vol. XXI,
Rektsamer. Gazette de Botkine. n" 21, 1894.

(') I^OPOFF. Mémoires médicaux. Moscou, 189i, n° 18.

lasc. 1 cl -2, V.m.
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droit. Donath observe de l'incoordination des membres snpérieurs qui disparaît

lorsque le malade est couché.

Pour que la titubation se produise, il faut que le malade soit debout : en

général le trouble de l'association des mouvements qui aboutit à la titubation

disparaît lorsque le malade est couché; mais, comme pour le vertige, ces trou-

bles peuvent aussi exister soit dans la station assise, soit dans le décul>itus dor-

sal. Dans une observation personnelle, où il s'agissait d'un volumineux tubercule

du lobe droit du cervelet, nous avons vu la titubation se produire l'enfant étant

assis. Lorsqu'il était placé sur son séant, le petit malade se soutenait dans cette

situation à l'aide de ses mains écartées du corps, le buste penché en avant :

dans cette situation le

haut du corps décrivait

de lents mouvements
de va-et-vient, des os-

cillations à large am-

plitude d'avant en ar-

rière et de droite à

gauche. Lorsqu'on lui

faisait lever la main

gauche, la titubation

s'exagérait, mais l'en-

fant pouvait rester as-

sis ; si on lui levait la

main droite il lui était

impossible de rester

assis en s'appuyant sur

la main gauche et il

tombait à droite, côté

de la tumeur. Lorsque

l'incoordination existe

on observe une incer- Fig. lOO. — TiUibalion dans la position assise. Abrluclion du membre

titude des mouvements '-'-''^ ''^ tum'^'i"" (tubercule du lobe droit du cervelet).

, . . (0//S. persoimclk.)
des jambes qui rappelle

celle de l'ataxique : parfois même les membres supérieurs sont intéressés, mais

cette maladresse des mains dans le décubitus dorsal est extrêmement rare.

Dans tous les cas le malade conserve la notion de position de ses membres, le

sens musculaire est conservé et, dans la majorité des observations, les mouve-
ments sont sûrs, énergiques et prompts. La contraclilité électrique des muscles
est intacte.

Asthénie. — Parmi les troubles moteurs dépendant de la lésion cérébelleuse

elle-même, signalons encore l'asthénie musculaire notée dans beaucoup d'ob-

servations, ainsi que la diminution du tonus musculaire. Elle va depuis un
affaiblissement musèulaire minime jusqu'à une presque impossibilité de se

mouvoir, distincte de la paralysie en ce que tous les mouvements sont libres,

mais d'une faiblesse extrême, et s'accentue avec les progrès de l'afl'ection.

Parfois ce trouble est limité à une moitié du corps.

Attitude forcée. — Il peut exister de la rigidité ou contraction tonique des
muscles du cou et du dos, soit au moment des crises, soit d'une façon per-

manente, allant parfois jusqu'à l'opisthotonos. On peut observer une attitude

[L TOLLEMER ]
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forcée de In Lèle, analogue à celle qu'on a signalée chez les animaux i)rivés

d'une partie du cervelet; parfois le malade ne peut baisser la lète. qu'il immo-
bilise le plus possible, avec ses mains quelquefois ('), et il la meut avec la

partie supérieure du corps. D'autres fois la lète est fixée, le menton sur la

poitrine (^), ou regarde en haut et de côté, le tronc étant incurvé du même
côté. Cette attitude est la même que celle prise par les animaux à on a

enlevé un lobe latéral du cervelet. Dans un cas de kyste ayant détruit le lobe

gauche du petit cerveau, le malade avait la tète déviée de façon à regarder en
haut et à gauche, le tronc étant incurvé à gauche ('').

Asynergie cérébelleuse. Diadococinésie. — Il s'agit ici encore de troubles de

l'association des mouvements, qui ont été confondus
dans les troubles du mouvement chez les cérébelleux

jusqu'aux travaux de M. Babinski siu' ce sujet (').

Asynergie cérébelleuse. Sous ce nom. M. Babinski

a décrit des troubles de la motilité dont la cause

anatomique est une lésion cérébelleuse et qui dépen-

dent d'une perturbation de la faculté d'association

des mouvements, c'est-à-dire de la syneryte muscu-
laire. Ce symptôme peut se produire dans toutes les

lésions du cervelet et on peut encore le rencontrer

dans une lésion bulbo-protubérantielle par suite de

la lésion des fibres cérébelleuses de la protubérance.

Ces troubles doivent être étudiés dans la marche,

dans la station debout, dans le décubitus dorsal,

dans les mouvements isolés des jambes.

Dans la marche, le cérébelleux présente un aspect

spécial : quand il se met en mouvement, la partie

supérieui'e du corps ne suit pas le mouvement du

membre inférieur et reste en arrière (fig. 107)). Ce

phénomène est pathognomonique d'une perturbation

dans les fonctions cérébelleuses. En elTet, dans la

marche, on observe deux ordres principaux de mou-
vements: dans l'un le pied se soulève et se porte

en avant, dans l'autre le corps suit le mouvement du

pied. De l'action simultanée du mouvement de trans-

lation du pied et de celui du corps résulte l'équilibre dans la marche. Dans

l'asynergie cérébelleuse il y a perturbation de la faculté d'association et impos-

sibilité d'associer la translation du corps à la propulsion du pied.

Dans la station debout, si le malade cherche à porter la tète en arrière et à

incliner le tronc en arrière, en forme d'arc, les membres inférieurs restent

(') DuRET. Congrès de chirurgie, 1005.

(-) Bernheim. Revue de l'Est, 1887.

(^) Chirurgie nerveuse de Chipault, 1902, p. 6fl0.

(*) J. Babinski. Asj'nergie céréljelleuse. Revue neuroL, 50 novembre 1899, n" 'ii, p. 806. —
Hémiasynergie et hémitremblement d'origine bulboprotubéranlielle. >>or. de ucitrol.. 7 février

1001 et Revue ncuroL, l.j mars 1901, p. '200. — De l'équilibre volilionnel slali(iue et de

l'équilibre volitionnel cinétique. Soc. de neuroL, Revue neuroL, .50 mai 1002, p. 470. — Diado-
cocinésie. Revue neuroL, 15 novembre 1902, n" 21. — C. Macfie Campbell et O. Crolzon.
Étude de la diadococinésie chez les cérébelleux. Revue neurol.. 4 décembre 1002. —
A. ViGouRou.x et M. Laignel-La\astine. Un cas d'hémias\ nergie céréljelleuse avec

autopsie. Revue neurol., 15 février 1902.

(^) Cette figure et les deux suivantes sont empruntées au travail de M. Baltinsld.

Fn.. 101 .
- Alliliidc (lu lu:

cUujs la ^îlaliou debout, clier-

chant à porter la tète en arrière

et à courber le tronc dans le

même sens en forme d'arc (").
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immobiles, droits (fig. 101), le tronc seul s'incline en arrière et le patient tombe

bien avant un individu normal: ce dernier, en inclinant la partie supérieure du

corps en arrière, fléchit les genoux pour maintenir l'équilibre en décrivant une

sorte d'arc de cercle à concavité tournée en arrière (fig.

Dans le décubitus dorsal, le trouble asynergique se traduit par ce que M. Babinski

a décrit sous le nom de mouvement associé de flexion de la cuisse. Lorsque le

cérébelleux étendu à plat sur le dos essaie de se relever les bras croisés, pour

s'asseoir, il lève les jambes, les cuisses se fléchissant sur le bassin et les talons

s'élevant jusqu'à 50 centimètres du plan du lit, dans certains cas. Cet acte est

mal exécuté parce que le malade n'associe pas. ou associe mal, le mouvement

d'extension de la cuisse sur le bassin au mouvement de flexion du tronc (fig. 104).

Il est à remarquer que cette façon de s'asseoir les bras croisés, comme si le

haut du corps était trop lourd, est très fréquente chez le jeune enfant normal.

Dans les mouvements de la jambe^la cérébelleux étant assis, l'asynergie donne

lieu à un trouble spécial: les mouvements sont brusques, faits avec une force

exagérée et comme décomposés en leurs mouvements élémentaires: pour

atteindre un point situé à 60 centimètres au-dessus du sol et en avant du genou,

le malade fléchit la cuisse sur le bassin, en n'étendant que très légèrement la

jambe sur la cuisse, puis l'extension de la jambe devient plus énergique et le

pied arrive au but assez brusquement. Pour reposer le pied sur le sol, la jambe

se fléchit sur la cuisse, tandis que la cuisse ne se meut que très légèrement;

puis, lorsque la jambe est en demi-flexion sur la cuisse, celle-ci s'étend brusque-

ment sur le bassin, et le pied vient poser à plat sur le sol. Chez l'homme sain,

tous les mouvements sont exécutés d'une manière simultanée et fondus les uns

avec les autres alors que le cérébelleux les décompose en leurs divers éléments.

[L TOLLEMER ]
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Hémiasynergie et hpirntremhleirient d'oriijine céréhello-piolubcrantielle. —
Lorsque les troubles asynergéliques sont localisés à un seul côté du corps, ils

donnent lieu à un syndrome consistant en des troubles de molililé unilatéraux

occupant un côté du corps : ces troubles se caractérisent principalement, au

membre supérieur par du tremblement, au membre inférieur par une perturbation

de la faculté d'association des mouvements : ce syn-

drome dépend d'une lésion cérébelleuse ou cérébello-

protubérantielle située du même côté que la partie

du corps atteinte. Ici encore la décomposition des

mouvements se produit comme dans Tasynergie,

mais d'un seul côté. Le malade soulève trop le pied

en marchant. Le membre supérieur est agité de

tremblements qui disparaissent s'il a un point d'ap-

pui ferme ou si le malade reste couché : c'est un

tremblement intentionnel qui cesse quand le malade

est couché; il n'y a pas d'incoordination, le mouve-

ment s'exécute dans le sens voulu, le tremblement

se faisant par oscillations alternatives de chaque

côté de la ligne de direction. La force est conservée

dans le bras et la jambe et il n'y a pas d'hémiplégie.

Le nystagmus coexiste fréquemment.

La cause de ce syndrome se trouve dans une

lésion unilatérale des fibres du pédoncule cérébel-

leux situé du côté des troubles: cette lésion corres-

pond à la destruction unilatérale du cervelet,

destruction qui fait que les animaux opérés lèvént

trop les pattes du côté opéré, les laissant brusque-

ment retomber sur le sol, ces mêmes pattes étant en

abduction forcée.

Les troubles de Véquilibre dans l'asy-

nergie cérébelleuse ont été étudiés à ce

point de vue spécial par M. Babinski.

Il distingue deux modes d'équilibre sou-

mis à la volonté : l'équilibre volitionnel

statique, qui fixe le corps ou une partie

du corps dans une situation quelconque

qui sera conservée un certain temps, et

l'équilibre cinétique, ou équilibre dans

les mouvements.

Dans l'ataxie, ces deux modes d'équi-

libre sont troublés, mais la perturbation

est plus manifeste au début de l'équilibre

statique. Dans l'asynergie cérébelleuse, au contraire, l'équilibre volitionnel

statique peut être conservé, du moins en partie, alors que l'équilibre cinétique

est très troublé : bien plus, la faculté de maintenir les muscles dans la fixité

peut être plus grande qu'à l'état normal, de sorte que l'affaiblissemenl de

l'équilibre cinétique coïncide avec Texallation de la fonction de l'équilibre

statique et que l'asynergie s'associe à la catalepsie, c'est-à-dire à la fixité des

attitudes; on n'observe pas les oscillations, les secousses, les vibrations
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musculaires que Ton observe à la cuisse et à la jambe chez uu homme saiu

qui essaie de maintenir ses membres immobiles.

Troubles de la diadococinâsie (ou faculté de faire se succéder rapidement les

mouvements). Il s'agit d'une fonction spéciale qui consiste dans Tassociation

d'une action excito-motrice à une action frénatrice; cette fonction est normale

lorsque chacune des deux actions qui la constituent peuvent s'exercer avec

rapidité. Les actes volitionnels nécessitent l'intégrité de cette fonction : en effet,

la marche, un mouvement quelconque, impliquent la possibilité d'arrêt de

l'impulsion pour rétablir l'équilibre. Cette fonction est intacte dans l'ataxie

tabétique de Duchenne, elle est atteinte chez le cérébelleux ou dans la sclérose

en plaques.

Si l'on étudie chez le cérébelleux les mouvements volitionnels successifs, on

s'aperçoit que leur mode de production est altéré. Prenons les mouvements

successifs de supination et de pi-onation de la main : l'homme sain peut les

exécuter avec une grande rapidité, le cérébelleux ne le peut pas, ce dernier

peut exécuter isolément un mouvement de pronation ou de supination aussi vite

qu'un individu normal, cependant il ne peut accomplir une succession l'apide

de ces deux mouvements. Mais la lésion cérébelleuse n'entrave pas la succession

rapide de certains mouvements indépendants de la volonté, la trépidation épilep-

toïde, les divers tremblements par exemple : elle n'entrave que la succession

rapide des mouvements volitionnels.

Il est à remarquer combien cette constatation pathologique est en faveur de

la théorie physiologique qui admet que le cervelet possède, parmi ses diverses

fonctions, une action frénatrice sur les divers actes nerveux.

État des réflexes. — Les réflexes sont plus ou moins altérés, en général, chez

les cérébelleux et leur altération existe du côté de la lésion du cervelet, ou tout

au moins prédomine de ce côté, si la lésion est unilatérale et le reste. Les réflexes

rotuliens sont rarement normaux, ils sont en général exagérés, mais ils le sont

d'une façon moins constante qu'on ne le pense en général; ils sont normaux
dans environ 8 à 10 pour 100 des observations de tumeurs du cervelet. Autant

que nous avons pu nous en rendre compte dans la lecture de nombreuses

observations, et autant qu'il est possible de donner des chiffres en pareille

matière, les réflexes rotuliens sont exagérés dans 00 pour 100 des cas, affaiblis

dans 15 pour 100 et abolis dans 15 pour 100 des observations. Lorsque cette

exagération est bilatérale, elle est souvent plus marquée d'un côté, qui est celui

du siège unique ou principal de la tumeur, si celle-ci est unilatérale ou envahit

un lobe latéral plus que l'autre.

L'abolition possible des réflexes dans les tumeurs du cervelet, comme dans

celles de l'encéphale en général, est une chose fort intéressante à constater,

mais que nous ne comprenons que très mal. La dégénérescence des racines

postérieures de la moelle, observée dans certains cas, expliquerait peut-être la

disparition des réflexes. Mais quelle serait la cause de cette dégénérescence :

la cachexie ou l'accroissement de la pression du liquide cérébro-spinal, pression

qui s'exercerait surtout sur la partie inférieure de la moelle? Celte deuxième

hypothèse est détruite par la constatation que la dégénérescence des racines

porté, dans certains cas, plus sur la moelle cervicale que sur la moelle lombaire.

L'exagération des réflexes patellaires peut coïncider avec du clonus du pied;

phénomène assez rare dans les tumeurs du cervelet : la trépidation épileptoïde

peut n'exister que d'un côté ou être bilatérale, et dans ce cas elle est parfois
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plus accentuée d'an côlé que nous avons vu être celui de la tumeur, dans un

cas personnel. Chez ce malade le clonus du pied était bilatéral, et très fort d'un

côté et nous avons pu constater très nettement l'absence du signe de Babinski.

L'altération des l'éflexes peut être variable suivant les points considérés : on

peut trouver les réflexes plantaires abolis alors que les réflexes rotuliens sont

exagérés, de l'abolition des réflexes rotuliens co'incidant avec celle des réflexes

plantaires, de l'exagération ou de l'abolition du réflexe rotulien et du réflexe

achilléen ou d'un des deux, etc.

Si nous considérons quel est l'éiat des réflexes chez l'animal décérébellé,

nous voyons qu'ils sont exagérés du côté opéré, si l'opération a enlevé une

moitié du cervelet, des deux côtés si la destruction est plus étendue : mais cette

exagération des réflexes est de courte durée, elle fait place au bout de quelques

jours à une diminution de la tonicité musculaire. Il semble s'agir de troubles

irritatifs du cervelet. Sans doute en est-il de même chez l'homme : les lésions

cérébelleuses provoqueraient en général l'exagération des réflexes, mais les

réflexes seraient diminués ou abolis lorsque la marche de la maladie aurait

diminué ou aboli la fonction tonique de l'organe.

Mouvements involontaires. — Muuvements choréiformes, Vremhlemenls. con-

vulsions. — A côté des troubles des mouvements volontaires, on peut observer

des troubles caractérisés par des mouvements involontaires. C'est d'abord un

mouvement involontaire dans un certain sens, postérieur ou latéral, allant parfois

jusqu'à la chute de ce côté. Les observations de latéropuhion, où le malade est

entraîné du côté de la tumeur, sont assez nombreuses, et le professeur Raymond
en a rapporté un bel exemple. D'autres fois il existe de la déviation de la tête

et du tronc, surtout dans la marche. Ces phénomènes sont absolument sem-

blables à ceux que l'on observe chez l'animal auquel on a enlevé une moitié du

cervelet. La lésion du pédoncule cérébelleux supérieur paraît être la cause du

trouble caractérisé par la tendance à se porter ou à tomber d'un côté.

Curshman('), en effet, a constaté qu'après la section d'un des pédoncules céré-

belleux supérieurs, l'animal tombe invariablement du côté opéré.

Les mouvements généraux choréiformcs ou athélo^iques et des tremblements

divers peuvent exister dans la symptomatologie du syndrome cérébelleux. La

langue même peut être agitée de tremblements fîbrillaires. Le tremblement

existe surtout dans les mains et il peut prendre la forme du tremblement inten-

tionnel de la sclérose en plaques. Cette constatation clinique est à rapprocher

des observations de David Ferrier (-) sur les singes à qui l'on a enlevé le cervelet :

les membres de ces animaux ou bien sont agités d'un tremblement fin et

constant, ou bien présentent, dans les mouvements volontaires, des oscillations

tout à fait comparables à celles de la sclérose en plaques. Quand un seul côté est

lésé, ces troubles sont continés au côté correspondant du corps. La cause des

tremblentients et des mouvements choréiformes est difficile à saisir : on admet

en général qu'ils sont dus à la lésion du pédoncule cérébelleux supérieur. Mais

une observation de Probst (•^) et Wieg vient infirmer cette opinion. Dans un

cas de gliome du vermis et du lobe latéral gauche, ils n'ont pas observé de

mouvements choréiformes ou athélosiques, ni de tremblements, malgré que le

pédoncule cérébelleux supérieur fût sectionné par la tumeur. Il semble plus

(') CuRSHMAN. Archiv fur klinisehe Medic, Bd X, p. 250.

(2) D. Ferrier. fîratn, LXV, 189i, p. 25.

(5) M. Proest et VON Wieg. Jahrbiiclicr fur Psych. und XeuroL, vol. XXI. fasc. 1 et 2. 1902.
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probable que le Iremblement intentionnel relève de Tasynergie cérébelleuse : il

serait dû à la désliarmonie dans le fonctionnement des muscles.

Les crises épileptiforvies sont assez fréquentes : elles apparaissent de pré-

férence au début de la maladie et elles peuvent en constituer toute la sympto-

matologie. Une observation de Marchand indique bien ce dernier fait, en même
temps qu'il est un bel exemple de la possibilité, pour les tumeurs du cervelet,

d'évoluer sans donner lieu à des symptômes de localisation : il s'agit d'un

homme de 58 ans, mort après une série d'accès convulsifs suivis de délire vio-

lent. Cet homme avait eu sa première crise épileptique à 50 ans. On trouva une

tumeur du volume d'une noix développée dans le cervelet au niveau du lobule du

pneumogastrique et comprimant le bulbe et la protubérance. C'était un sarcome

à petites cellules ne renfermant que des traces de glycogène : la glycogenèse

étant une des fonctions les plus constantes des cellules en voie de multiplica-

tion, on peut conclure que la tumeur a grossi très lentement, ce qui s'accorde

avec ce fait que l'épilepsie parut 8 ans avant la mort et que les nerfs voisins de

la tumeur ont pu être refoulés, ainsi que le bulbe et la protubérance, sans

provoquer d'autres symptônties que l'épilepsie.

Troubles oculaires. — Les phénomènes que l'on rencontre encore dans les

lésions du cervelet et que nous allons passer en revue ne sont plus propres

à l'altération de cet organe, mais se rencontrent dans beaucoup d'affections

cérébrales. Cependant l'amblyopie, l'amaurose sont si fréquentes, qu'on doit

les mettre immédiatement après les grands signes de localisation cérébelleuse;

elles existeraient, d'après Luys, dans 50 pour 100 des affections du cervelet et

présentent tous les degrés, depuis l'amblyopie' la plus légère, caractérisée par

une diminution de l'acuité visuelle, jusqu'à la cécité complète. L'affaiblissement

de la vue est rapide ou lent ; le champ visuel peut être rétréci. Ces troubles

visuels s'accompagnent de myosis ou de mydriase, de troubles pupillaires

variés; le plus souvent les pupilles sont inégales. Les lésions peuvent être uni-

latérales ou bilatérales. On peut observer de la cécité d'un côté et seulement

un peu de névrite de l'autre. L'examen ophtalmoscopique constate de l'hyper-

émie, de l'œdème, de l'étranglement de la papille, de la névrorétinite, de l'atro-

phie papillaire, en somme des altérations du nerf optique à des degrés divers.

On a décrit dans la région de la macula, dans chaque œil, dans un cas de

Sweet et Spiller('), une sorte de figure étoilée souvent associéeà del'inflamma-

lion rétinienne et à de l'œdème. James Taylor a attiré l'attention sur le rapport

étroit qui existe entre la tumeur cérébelleuse et la présence de cette figure

étoilée de la région maculaire, mais il ne semble pas que cela soit, cet aspect

de la macula paraît uniquement dû à l'inflammation et à l'œdème de la rétine;

il peut exister dans toutes les tumeurs de l'encéphale, cérébelleuses ou autres,

et il paraît causé par le fait que l'œdème rétinien ne peut se produire au niveau

de la fovea par suite de l'adhérence des tissus les uns aux autres en ce point :

il en résulte que, par suite de l'épaississement des parties voisines, la rétine se

plisse en forme de rayons autour de la fovea. Cet aspect n'est même pas carac-

téristique des tumeurs de l'encéphale, car on peut le rencontrer dans les mala-

dies des reins, l'anémie, la fièvre typhoïde, la thrombose de l'artère centrale de

la rétine, etc.

D'après Nothnagel, on pourrait être tenté de rapporter la papille étranglée

(') W. SwEET el G. SriLLEi!. Journal of nervous and ntental Disease. mai 1899, n° 5. p. 511.
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et la névrite optique, ainsi que l'hydrocéphalie, à une compression de la grande
veine de Galien. Mais les observations où les tumeurs volumineuses siégeaient

à la face postérieure du cervelet ne confirment pas cette hypothèse, car dans

un cas de Ferber où ces conditions étaient réalisées, on ne nota qu'une hyper-

émie tout à l'ait légère des deux papilles. Aussi se rallie-t-il à la théorie do

Griesinger qui rattache les troubles visuels à la compression des tubercules

qnadrijumeaux.

En effet, la compression ou la destruction des tubercules qnadrijumeaux est

assez fréquente et paraît bien en rapport avec la cécité. Dans un cas de James
Lloyd (') le malade, sourd et aveugle, atteint de céphalalgie intense et de

vomissements, dans l'impossibilité de se tenir debout, était porteur d'une

tumeur de la partie supérieure du verrais ; cette tumeur, du volume d'un œuf
de poule, avait détruit les tubercules quadrijumeaux qu'elle comprimait. Les

observations analogues sont nombreuses. Toutefois, il n'est pas certain que
l'hydrocéphalie ne puisse jouer un rôle dans la lésion du nerf optique : il existe

en effet des cas où l'opération, pratiquée dans le but palliatif de diminuer la

tension intracérébrale, a été suivie du retour momentané de la vision. C'est ce

que signalent Jaboulay et Descos dans un cas de tubercule de la partie inférieure

du lobe droit du cervelet. On ne peut, dans ce cas, expliquer la névrite optique

que par l'hydrocéphalie qui était grande : il est difficile d'admettre qu'il y ait

eu compression des tubercules quadrijumeaux parla tumeur et que l'évacuation

du liquide ait fait cesser cette compression, la situation du tubercule à lu

partie inférieure du lobe droit s'oppose à cette hypothèse. Il faut donc admettre

que l'hydrocéphalie joue un rôle dans la lésion optique.

Dans tous les cas, les observations cliniques prouvent, à l'encontre des

opinions anciennes deLussana, Luys et Renzi, que l'amaurose et l'amblyopiene

proviennent pas du cervelet lui-même, que celui-ci n'a aucune fonction visuelle:

jamais on n'observe en effet ces symptômes dans les affections de déficit pur de

l'organe.

Les yeux sont fréquemment atteints de nyslaymus, soit spontané, soit pro-

voqué dans certains mouvements : ce phénomène est dû à la lésion d'une

moitié du cervelet et on l'observe chez l'homme malade comme chez l'animal

opéré. Lorsque le nyslagmus est associé à du strabisme par la suite de la com-

pression d'un nerf moteur de l'œil, il disparaît et ne peut être décelé. Lorsqu'il

existe, il est très caractéristique : tout d'abord, il est latéral, ensuite il devient

plus fort lorsque le malade tourne volontairement les yeux vers le côté de la

lésion.

Hydrocéphalie. — L'hydrocéphalie existe en général dans les tumeurs du

cervelet, mais l'augmentation du liquide céphalo-rachidien peut être plus ou

moins considérable suivant les réactions méningées que cause la tumeur et sui-

vant la gêne qu'elle apporte à la circulation veineuse. Elle peut manquei-

surtout dans les tumeurs localisées à un hémisphère et il est à remarquer

que lorsque son absence a été notée, en général il n'existait pas de névrite

optique. Le cerveau de l'enfant réagit beaucoup plus fortement que celui du

vieillard et les symptômes de compression sont plus accusés dans le jeune

âge. Bregman (-) rapporte l'observation d'un enfant de 9 ans dont les sutures

(•) James Hendhie Ixoyd. Journal of neri'ous and inenlaJ Disease, octobi'C 1898, n" 10.

vol. XXV, p. 752.

(-) Bregman. Déniche Zeilrlir. fur Xervenheilk., l. XX. ô-l. 24 octobre 1901.
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crâniennes éclatèrent par suite de la tension intracrânienne : il y eut, à la suite

de cet accident, disparition de \iolents accès de céphalalgie et des vomissements

très fréquents auparavant. L'hydrocéphalie peut aussi jouer un rôle dans la

production des troubles mentaux, de l'apathie et de l'inconscience, si fréquents

à la période terminale des tumeurs cérébelleuses.

Troubles du voisinage. — Les autres phénomènes dus à la compression ou

à l'envahissement des régions voisines se combinent parfois de façon très variée :

on peut les diviser en deux ordres de faits, suivant qu'ils sont paralytiques ou

d'excitation. En effet les tumeurs du cervelet peuvent agir sur les parties

intactes du cervelet, sur le cerveau, le bulbe, la protubérance, les tubercules

quadrijumeaux et de nombreux nerfs crâniens.

Le plus fréquent des symptômes paralytiques est l'hémiplégie, qui peut n'être

parfois qu'une hémiparésie : et même encore est-elle assez rare, puisque Cubash

n'a constaté ce signe que 9 fois sur 82 cas de lésions du cervelet ; et sur 52 cas

de tumeurs quelconques de cet organe, Ferber ne l'a trouvé que 5 fois. Elle

varie beaucoup comme intensité : ce n'est parfois qu'une parésie tranchant

à peine sur l'asthénie généralisée. Mais ce peut être une véritable hémiplégie,

croisée ou homonyme, et la paralysie atteint parfois aussi en partie le côté

opposé, surtout les muscles de la colonne vertébrale : il en résulte alors que le

malade ne peut rester assis ou infléchir le tronc sans être soutenu par les

deux épaules. On ne constate ce trouble moteur dans aucune des lésions qui

entraînent seulement la perte de fonction de tout ou partie du cervelet, dans les

affections peu susceptibles d'un effet à distance, telles que l'ostéome ou le

tubercule, mais en revanche il existe dans les tumeurs à développement rapide,

qui ont une grande tendance à faire sentir au loin leurs effets, et qui se rappro-

chent en cela des abcès et des hémorragies.

Du côté des nerfs crâniens, il est facile de comprendre que la plupart des

nerfs bulbaires, en particulier le moteur oculaire externe, le moteur ocu-

laire commun, le vague, l'hypoglosse, le facial, voire même le pathétique,

puissent être comprimés directement ou indirectement par la néoplasie céré-

belleuse. Les paralysies de ces nerfs sont d'ailleurs assez rares, et les plus

fréquentes sont celles delà troisième et de la sixième paire: il en résulte,

par le fait de celle du moteur oculaire externe, un strabisme convergent et

de la diplopie, et par le fait de la destruction du moteur oculaire commun des

troubles pupillaires, mydriase ou myosis, inégalité des pupilles et strabisme

divergent. Le moteur oculaire commun est rarement pris. Le moteur oculaire

externe l'est un peu plus fréquemment. Le pathétique (quatrième paire) est très

rarement lésé : il peut être atteint cependant et Donath (') a rapporté un cas

de ce genre. La pai'alysie faciale peut exister, mais elle est extrêmement rare.

Très rarement elle coexiste avec la paralysie des extrémités, contrairement à ce

qui se passe dans la paralysie faciale d'origine cérébrale ; elle est toujours du

, même côté que la lésion du cervelet, et en général elle porte la trace de son

origine péripiiérique, le facial supérieur étant touché. La lésion des tubercules

quadrijumeaux par compression ou envahissement est assez fréquente et les

cas où on l'observe se distinguent par l'intensité des troubles de la vision.

Les troubles de la parole^ coexistant souvent avec de la gêne de la dégluti-

tion, ont une fréquence très relative. On les rencontrerait, d'après Luys, OUi-

(') J. Donath. Wiener ined. Presse, 1896, n" 20.
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vier et Leven, une fois sur cinq cas. Ils paraissent surtout rappeler l anarthrie:

la parole est scandée, mal articulée, saccadée, lente, comme les mouvements de

la langue eux-mêmes, qui sont incomplets, troublés, en quelque sorte non coor-

donnés, et la langue peut présenter des tremblements fibriliaires. Aussi faut-il

distinguer ces troubles de la parole, très fréquents dans l'atrophie du cervelet,

de ceux qui surviennent dans l'hémiparalysie de la langue et qui pourraient

dépendre de la compression unilatérale de l'hypoglosse. Dans ce dernier cas, la

parole est gênée par le non-fonctionnement des muscles de la moitié de la

langue atteinte de paralysie ; dans le premier, au contraire, tous les muscles de

la langue semblent participer à l'asthénie générale. On comprend qu'en pré-

sence de ces troubles de la parole, de la déglutition et parfois de la respiration

on puisse croire à une paralysie bulbaire.

Tous ces troubles paralytiques peuvent être remplacés par les phénomènes
convulsifs ou d'excitation dont nous avons parlé plus haut. Le nystagmus, les

accès épilepliformes généralisés ou limités à un côté ou à un membre, les trem-

blements généraux ou partiels, se rencontrent assez fréquemment comme nous

l'avons vu : on peut également constater des contractures variées. Le rythme

respiratoire peut être altéré; le cœur, quelquefois, présente de l arythmie ou du

ralentissement de ses pulsations; on peut observer des modifications paroxysti-

ques du pouls et de la respiration. Ces troubles qui annoncent, en général, une

compression bulbaire, doivent faire craindre la mort subite. Les troubles du

goût, les anesthésies, les paresthésies, les hyperesthésies suivant la distribution

des trajets nerveux sont très rares.

UirUelligcnce reste en général intacte. Mais les troubles psychiques peuvent

exister, et il s agit alors d'une hébétude comparable à celle de bien d'autres

affections de l'encéphale et causée par l'augmentation de la tension intracrâ-

nienne. Il n'est pas rare de constater de l'obnubilation de la conscience, de l'af-

faiblissement de la mémoire, et enfin, à la période terminale, une indifférence

complète. Il existe quelquefois de l'agitation, du délire nocturne, surtout dans

le cas où il s'agit d'un tubercule cérébelleux. Les troubles mentaux proprement

dits sont assez rares et semblent ne se produire que chez des prédisposés. Ce

sont des idées fixes, des hallucinations auditives et visuelles qui ont leur origine

dans les compressions des nerfs optiques et acoustiques.

Diagnostic. — Si, des résultats expérimentaux exposés plus haut, nous rap-

prochons la description des symptômes cérébelleux que nous venons d'étudier,

nous voyons qu'il y a parfaite concordance entre l'expérimentation et la cli-

nique. Chez l'animal opéré et chez l'homme atteint de lésion cérébelleuse, nous

retrouvons des troubles moteurs caractérisés par des troubles de l'équilibre,

des perturbations du tonus musculaire, de l'incoordination des mouvements

dans leurs divers modes, des troubles des réflexes tendineux: mais la lésion

cérébelleuse se précise chez l'homme par la céphalée, les attaques épilepli-

formes, les contractures, les ictus cérébelleux, les paralysies diverses, etc.

Le diagnostic d'une humeur cérébelleuse, s'il est toujours délicat, peut néan-

moins être fait et l'a été à l'heure actuelle dans un grand nombre de cas(').

Mais, s'il est nécessaire, pour arriver à ce résultat, que l'on puisse grouper cer-

(') Voir à ce propos une leçon faite à la Clinique des maladies nerveuses par M. Brissaud
et publiée dans le Progrès médical, 1894, n° 5. Le diagnostic de lunieur cérébelleuse fut

vérifié à l'autopsie.
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tains symptômes caractéristiques, encore faut-il que ces derniers ne soient pas

masqués par les signes accessoires, ces complications si nombreuses dont nous
avons parlé. Aussi diviserons-nous les tumeurs cérébrales en quaire groupes,

qui ont en clinique l'avantage d'aller du simple au composé et de correspondre

à des localisations et des extensions différentes de la lésion.

Dans un premier groupe nous placerons les cas latents, trouvailles d'au-

topsie.

Dans le deuxième, ceux où l'on observe une céphalalgie tenace, soit seule,

soit accompagnée de vertiges ou de vomissements.

Dans la troisième catégorie, aux vomissements et à la céphalalgie, aux ver-

tiges, se joint la titubation cérébelleuse et le premier par ordre des symptômes
de compression, les troubles amaurotiques ou amblyopiques.

Dans le quatrième groupe, aux phénomènes précédents s'ajoute un complexus

symptomatique causé par des compressions exercées par la tumeur et par l'aug-

mentation de la pression intracrânienne, convulsions, contractures, paralysies

diverses, hébétude et coma.

De diagnostic, pour les cas du premier groupe, il n'y a pas à en faire. En
effet, les lésions des hémisphères cérébelleux siégeant en dehors des noyaux
dentelés, ne donnent lieu à aucun symptôme de localisation, si elles ne compri-

ment pas ces noyaux indirectement. La céphalalgie, les vomissements, peuvent,

dans les cas du deuxième genre, faire penser à quelque cho^e de cérébelleux
;

c'est surtout de tubercules qu'il s'agit alors. Mais il faut la ténacité, la violence,

spéciales à la céphalée cérébelleuse, sa localisation occipitale surtout, et l'on ne

pourra faire qu'une timide hypothèse si aucun symptôme plus net ne vient la

confirmer.

Ce n'est que dans les faits du troisième groupe qu'on pourra affirmer la lésion

cérébelleuse; dans ce cas, céphalalgie, vomissements, vertiges, titubation céré-

belleuse avec les caractères déjà décrits, permettront, svu'tout si l'amblyopie s'y

ajoute, de faire le diagnostic.

Celui-ci sera déjà bien plus difficile dans les cas du dernier groupe ; il pourra

cependant se faire avec les signes diagnostiques du troisième, si les phénomènes

de compression ne les masquent pas trop. Les combinaisons les plus variées des

signes cérébelleux et des signes de compression peuvent se rencontrer, chacun

des phénomènes pouvant faire défaut suivant le cas. Aussi assez rarement le

diagnostic pourra-t-il être à peu près certain : pour le faire, il faudra constater,

outre la présence de certains signes, l'absence ou les anomalies de certains

autres. En somme, on se basera sur la constatation des phénomènes suivants,

associés en plus ou moins grand nombre: céphalalgie tenace, siégeant souvent,

mais non toujours, à la région occipitale, vomissements, vertiges persistants,

troubles de l'équilibre, titubation cérébelleuse, chutes parfois dans un sens

déterminé; tendances aux attitudes spéciales du corps ou de la tète (rétroflexion

de la tête, opisthotonos, pleurosthotonos), convulsions épileptiformes ou trem-

blements choréiformes, troubles oculaires; enfin, contrastant avec les sym-

l)tômes précédents, intégrité remarquable de la sensibilité générale et parfois

des fonctions intellectuelles, rareté des paralysies,

j

Quelles vont donc être les étapes du diagnostic? Nous nous trouvons en pré-

j

SBUce d'un malade atteint d'une maladie à évolution progressive avec céphalée,

vertiges, vomissements, névrite optique, amaurose, troubles des réflexes, etc.,

tous symptômes qu'on peut rencontrer dans les tumeurs intracrâniennes quel

[L. TOLLEMER ]
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qu'en soit le siège : il faut localiser la lésion. Déjà tous ces symptômes pour-

ront présenter des caractères spéciaux qui attireront notre attention vers h;

cervelet; il nous faut les étudier de plus près, les grouper, voir quelle est leur

valeur. En un mot, il nous faudra : 1" localiser la tumeur dans le cervelet, dia-

gnostic régional; 2" reconnaître le point du cervelet où elle siège, diagnostic can-

tonal; 3" supputer la nature du néoplasme, diagnostic étiologique.

Diagnostic régional. — Le diagnostic régional sera basé sur la constatation

des symptômes dus essentiellement à la lésion cérébelleuse, en premier lieu la

démarche titubante, Tasynergie cérébelleuse et, dans certains cas, l'hémi-

asynergie cérébelleuse avec hémitremblement, les troubles de coordination des

membres supérieurs, l'altération des réflexes, puis en second lieu les sym-

ptômes concomitants avec leurs caractères .spéciaux, céphalée occipitale, ver-

liges, vomissements, troubles visuels, tendance à tomber dans un certain sens,

contraction douloureuse de la nuque. Il sera nécessaire d'étudier les caractères

de ces différents symptômes tels que nous les avons signalés à la symptomato-

logie.

Cliniquement, la localisation cérébelleuse est souvent très difficile : en effet,

certains points de la physiologie du cervelet sont encore obscurs, et de plus, il

faut compter, non seulement avec les effets de destruction du tissu cérébelleux,

comparables à ceux de l'expérimentation, mais aussi avec les effets de l'aug-

mentation de la compression intracrànienne : ces effets d'ailleurs peuvent aider

au diagnostic. Les phénomènes de compression des organes voisins sont sou-

vent des indices précieux : la compression d'un nerf crânien, facial, vague,

hypoglosse, etc., la déviation conjuguée des bulbes oculaires, rhémiplégio

alterne, les phénomènes de paralysie bulbaire indiquent une localisation dans

la fosse crânienne postérieure.

Il est extrêmement difficile, pour ne pas dire impossible, de faii-e le dia-

gnostic entre les tumeurs -du cervelet et celles des tubercules quadrijumeaux :

ces derniers organes sont souvent comprimés ou envahis par les néoplasmes

cérébelleux. D'après Nothnagel, pour localiser les tumeurs dans la région des

corps quadrijumeaux on doit considérer : 1° une démarche incertaine, ressem-

blant à celle d'un homme ivre, surtout si cette démarche est le premier sym-

ptôme; 2'' en plus une double ophtalmoplégie nucléaire non entièrement symé-

trique, mais ne prenant pas tous les muscles à un égal degré, avec prédilection

pour les muscles droits supérieur et inférieur. Néanmoins, d'après L. Bruns ('),

Gordinier, Thomas, et d'assez nombreux observateurs, ces propositions sont

sujettes à revision.

Diagnostic cantonal. — De quel côté du cervelet se trouve située la tumeur,

dans un lobe latéral et de quel côté, ou dans le lobe moyen?
1" La lésion est-elle située dans le lobe droit ou le lobe gauche? Pour recon-

naître ce siège, nous nous baserons : 1° sur les signes de compression encé-

phalique, céphalée, stase papillaire, s'ils prédominent d'un côté, qui sera celui

de la tumeur; 2" sur les signes cérébelleux proprement dits, parésic musculaire

du côté lésé, modifications du réflexe patellaire du côté de la tumeur, hémi-

asynergie et hémitremblements cérébelleux, tels que Babinski les a décrits,

titubation, etc.

Rappelons que les effets de la tumeur cérébelleuse sont directs : les lésions

(') L. Bruns. Archiv fur Psuchialric and Nervenkrankli., Bd XXVL Heft i, 189i.
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du lobe droit agissent sur le côté droit du corps, les lésions du lobe gauche sur

le côté gauche, celles du vermis et d-u lobe médian sur les deux côtés; ces faits

sont démontrés par l observation expérimentale et par la clinique appuyée sur

l'anatomie pathologique. Les symptômes cérébelleux, troubles de l'équilibre,

asthénie, hémiasynorgie pour le membre inférieur, ataxie pour le membre supé-

rieur, troubles des réflexes, occupent le côté homonyme du corps si la lumeur

est dans un lobe latéral et les deux côtés si elle est médiane ou si elle com-

prime ou envahit le lobe médian; les troubles prédominent du côté de la lésion,

ce qui est le contraire de ce qu'on observe dans le cerveau.

Nous avons vu que parfois le siège de la céplialéc, non seulement est occipiial,

mais coïncide avec le coté de la lumeur : la céphalalgie occipitale unilatérale

aura donc une grande valeur pour localiser la tumeur dans un lobe latéral. Il

en sera de même de la percussion du crâne, qui parfois est douloureuse unique-

ment à l'occiput, et d'un seul côté qui, en général, est le côté du néoplasme.

Le sens de la rotation et de la chute, si important dans les expériences sur les

animaux, perd une grande partie de sa valeur chez l'homme, c'est un symptôme
rare; comme chez l'animal, la chute a lieu du côté de la lésion. Si celle-ci est

médiane, la chute, théoriquement, a lieu en arrière, et il y a de l'opisthotonos.

Déjà inconstant chez l'animal, ce symptôme n'existe qu'exceptionnellement chez

l'homme, ce qui n'a rien de surprenant si l'on songe qu'il est déjà bien moins

prononcé chez le singe que chez le chien ('). De plus quand la chute se produit,

elle peut, chez l'homme, avoir lieu du côté opposé à la tumeur, ce qui doit tenir

à l'augmentation de la pression intracrânienne : il ne faut donc pas se laisser

influencer par la direction dans laquelle l'individu tend à tomber, si cette direc-

tion est en désaccord avec les autres symptômes de localisation.

. Nous ne reviendrons pas sur les troubles de l'équilibre et du mouvement, sur

l'asynergie, les contractures: Vatlitude est parfois très caractéristique; comme
chez l'animal opéré, il y a inclinaison latérale de la tête vers le côté de la

lésion, la face étant rapprochée de l'épaule, et il y a la même incurvation laté-

rale de la colonne vertébrale avec concavité tournée du côté de la lésion.

Les réflexes, en général exagérés, sont surtout altérés du côté de la lésion, si

celle-ci est unilatérale.

Les lésions de compression ou d'irritation des nerfs de la base ou des fais-

ceaux sensitifs ou moteurs du bulbe, les paralysies, la cécité, la surdité,

l'agueusie, lorsqu'elles sont unilatérales, se produisent du côté de la lésion. On
a observé parfois une anémie unilatérale de la face du côté de la tumeur.

La production ou la variation de certains symptômes dans certains décubitus

peut aider puissamment à localiser la néoplasie cérébelleuse. On peut voir le

vertige, les nausées, les vomissements, des tintements d'oreille apparaître ou

s'accentuer lorsque le malade se couche sur un côté : ils disparaissent ou s'at-

ténuent lorsqu'il se couche sur le dos ou sur l'autre côté. Cette variation des

symptômes sous l'influence du décubitus indique une grosse tumeur qui ne

peut siéger que dans la fosse cérébelleuse postérieure; elle indique aussi que
cette tumeur siège près de la ligne médiane et qu'elle comprime le vermis

lorsque le malade se couche sur le côté opposé à l'hémisphère cérébelleux dans

lequel elle siège : sa valeur diagnostique est considérable lorsqu'elle existe.

La valeur diagnostique de Vhémiasynergie est très grande, elle permet de faire

(') RisiEN RussELL. Cliniral Journal, 18!)X, n" 15.
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le diagnostic de lésion cérébello-protubéranlielle el de localiser la tumeur dans

un côté du cervelet, s'il n'y a pas de symptômes de voisinage indiquant la pré-

sence du néoplasme dans la protubérance.

La tumeur siège-t-elle dans le veniiis cl le lobe médian? — Ici nous retrou-

vons le syndrome cérébelleux tel que nous l'avons décrit, avec ses caractères

de bilatéralité des symptômes. D'après Noihnagel, la lésion du vermis peut

seule donner des troubles de l'équilibre, mais on observe également ces trou-

bles dans les tumeurs des hémisphères cérébelleux lorsque celles-ci vont agir

directement sur les noyaux centraux du cervelet ou les comprimer. Les sym-

ptômes observés sont à peu près égaux des deux côtés du corps. L opistholonos,

les troubles de la respiration par compression du bulbe, le siège el le carac-

tère des diverses paralysies qui peuvent se produire permettront de localiser la

tumeur dans le lobe médian du cervelet.

Peut-on, povissant plus loin l'analyse, reconnaître si la tumeur siège sur la

face supérieure ou inférieure de l'organe, sur la circonférence antérieure ou le

pédoncule moyen? Les néoplasmes de la face supérieure du cervelet ont long-

temps les symptômes généraux des tumeurs cérébi^ales; leurs symptômes de

localisation cérébelleuse sont tardifs. La compression des nerfs pourra aider au

diagnostic, celle du facial a été signalée; mais le diagnostic est souvent très dif-

ficile.

Les tumeurs de la face inférieure du petit cerveau se confondent, quant à

leurs synaptômes, avec celles des hémisphères et du lobe moyen siégeant sur la

moitié antérieure. Les néoplasies de la circonférence antérieure du cervelet et

du pédoncule cérébelleux moyen lèsent facilement les nerfs crâniens, causant

des paralysies ou des hyperesthésies du côté de la lésion par compression ou

envahissement (facial, auditif, moteur oculaire externe, glosso- pharyngien,

pneumo-gastrique, spinal, hypoglosse).

Radiographie. — On a tenté de localiser la tumeur cérébelleuse à l'aide de la

radiographie ('). Même chez l'enfant, le résultat obtenu ne peut être une aide

au diagnostic; ceci n'a rien de surprenant si l'on songe à la situation du cer-

velet dans la boîte crânienne et si l'on observe que les tissus qui constituent

les tumeurs se laisseront traverser par les rayons de Roentgen aussi facilement

que le tissu nerveux; ce ne serait que tout à fait exceptionnellement qu'on

pourrait tirer un renseignement de leur emploi.

Diagnostic avec d'autres maladies. — Nous nous appesantirons peu sur le

diagnostic des affections qui n'ont qu'un symptôme commun avec la lésion

cérébelleuse, puisque le diagnostic de celle-ci ne pourra être assis que sur un

faisceau de symptômes.

La névralgie occipitale, la céphalée syphilitique, ne peuvent être confondues

avec la céphalalgie cérébelleuse, puisqu'il n'y a pas lieu à diagnostic si cette

dernière existe seule; de plus, les points douloureux spéciaux et l'hyperes-

thésie pour la première, les commémoratifs pour la seconde, suffiront à les

distinguer.

Les maladies de l'estomac donnent bien des vomissements et des vertiges a

slomacho Iseso., mais accompagnés d'une dyspepsie qui s'améliore presque toujours

par le traitement. De plus, les vomissements sont douloureux dans les aflections

de l'estomac, indolores dans la lésion du cervelet.

(•) Steele. The Chicago cUnic,vo\. XIII, n»!.
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Le vertige de Ménière peut être plus difficile à reconnaître; en effet, fréquem-

ment les malades qui en sont atteints ont des nausées, des vomissements, du

nystagmus, des vertiges, voire même une sorte de titubation. jMais l'absence de

céphalalgie et de troubles de la vue, jointe aux phénomènes auriculaires (surdité

plus ou moins complète, bovu'donnements, etc.), permettra de distinguer cette

affection de la tumeur cérébelleuse.

La neurasthénie présente parfois une grande ressemblance avec une lésion

du cervelet. Dans cette maladie, en effet, la douleur occipitale spéciale, dite

du cervelet, les troubles gastriques, les vertiges existent. Mais la céphalée n'esl

pas une véritable douleur; c'est plutôt une lourdeur, une tension, une pression :

elle n'est pas comparable aux élancements, aux coups de couteau de la lésion

cérébelleuse. Si sa localisation est parfois occipitale, elle s'irradie le plus sou-

vent aux tempes et au front, dans les limites du casque. De plus, les vomis-

sements n'ont pas le caractère particulier de violence qu'ils ont dans le néo-

plasme cérébelleux. Il n'y a pas de titubation, pas de troubles de la vue. Los

vertiges, moins fréquents, sont moins intenses. Enfin, l'état général du sujet,

son état mental particulier dans la neurasthénie, permettront encore de la

rejeter.

Les méningites diverses, chroniques ou aiguës, seront en général assez faci-

lement distinguées des tumeurs du cervelet, et la ponction lombaire, en per-

mettant de faire le cytodiagnostic du liquide céphalo-rachidien, pourra être d"un

grand secours. Toutefois il faudra numérer avec soin les globules blancs et

interpréter le cytodiagnostic suivant la présence en plus ou moins grande quan-

tité des diverses espèces de leucocytes. Dans un cas de Ch. Achard('), chez un

malade tombé subitement dans la rue et présentant des symptômes méningi-

tiques, la ponction donna issue à un liquide laissant un léger dépôt dans lequel

on trouva des leucocytes assez abondants. La mort survint dans une attaque

convulsive. On constata, à l'autopsie, non pas une méningite tuberculeuse qu'on

avait cru exister, mais une tumeur ramollie, siégeant dans le lobe droit du cer-

velet; c'était un endothéliome. La recherche du signe de Kernig ne pourra être

d'un grand secours, car on le constate lorsque la tension intra-cérébrale due à

l'hydrocéphalie est exagérée : c'est ce que nous avons pu constater dans un cas,

où le liquide jaillissait avec force lors de la ponction lombaire et où le signe de

Kernig, très accentué, avait fait au début porter le diagnostic de méningite

chronique.

Mais la maladie avec laquelle la lésion cérébelleuse peut être confondue le

plus facilement à un examen superficiel, c'est l'ataxie locomotrice. Duchenne,

en effet, avait considéré d'abord comme équivalentes l'incoordination motrice

ataxique et la titubation cérébelleuse; il réfuta bientôt lui-même cette erreur :

au lieu de marcher en zigzag, comme entraîné par son poids, levant peu les

pieds, de présenter en un mot la démarche de l'homme ivre qui titube, ainsi

qu'il arrive pour le cérébelleux, l'ataxique ne décrit aucun zigzag : il regarde

ses jambes, et celles-ci levées trop haut sont rejetées avec force sur le sol. Chez

le cérébelleux tout le corps oscille, chez l'ataxique les jambes sont folles. En
cas de doute, les autres symptômes trancheraient la question.

Les tumeurs du cerveau n'ont de commun avec les tumeurs du cervelet que
les symptômes causés par les actions à distance, augmentation de la pression

(') Ch. Achard et Cii. Laudry. Bull, de la Soc. méd. des linp. de Paris, 4 juillcL 1901.
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mtracrânienne ou compressions do voisinage. Elles s en distingueront par les

signes de localisation, l'absence de titubation. L'existence d'une hémiplégie,

les caractères de celle-ci, en particulier de la paralysie faciale si elle existe, les

circonstances qui auront accompagné la production de l'hémiplégie auront le

plus grand poids. Les cas où il y aura de l'épilepsie jacksonienne, de l'aphasie,

du ptosis, de l'hémianesthésie, seront des cas de tumeurs cérébrales. N'oublions

pas toutefois que, d'après Bruns, on peut observer dans certaines lésions du

lobe frontal un trouble de l'équilibre analogue à Talaxie céré];)elleuse. Mais,

dans les cas de lésion cérébrale, la torpeur intellectuelle est intense et primi-

tive, tandis que dans la lésion cérébelleuse elle est rare, lente à venir parce

qu'elle est due aux progrès de Thydropisie ventriculaire.

Diagnostic étiologique. — Une affection cérébelleuse étant reconnue, quelle

est la nature de la lésion? Les commémoratifs, les symptômes actuels de la

syphilis feront penser à une gomme cérébelleuse. L'athérome généralisé, un

anévrisme concomitant, l'âge du sujet, les sensations de battement dans la

tête, eilfin les paralysies isolées des nerfs crâniens feront pencher vers l'hypo-

thèse d'un anévrisme. La coïncidence de la constatation d'un autre kyste hyda-

tique, la rapidité des phénomènes de compression, les accès épileptiformes,

feront croire à l'hydatide.

On reconnaîtra que l'on se trouve en présence d'un abcès du cervelet, d'abord

en recherchant l'état de l'oreille moyenne, la constatation d'une otite suppurée

ancienne étant en faveur de l'abcès. La température élevée, la constatation de

la polynucléose du sang plaideront encore en faveur d'une suppuration céré-

belleuse : la ponction lombaire pourra être utile pour le diagnostic.

La nature tuberculeuse de la tumeur pourra être supposée d'après les anté-

cédents ou lorsqu'on constate des lésions tuberculeuses du poumon ou d'autres

organes. Dans un cas, nous avons fait le cytodiagnoslic du liquide céphalo-

rachidien recueilli par ponction lombaire : très pauvre en cellules, ce liquide ne

renfermait que d'extrêmement rares lymphocytes. Injecté à forte dose (12 centi-

mètres cubes) dans la veine de l'oreille du lapin, ce liquide tuberculisa l'animal

bien avant la mort du malade et nous pûmes ain.si aftirmer la nature tubercu-

leuse du néoplasme. Dans ce même cas, l'injection de tuberculine donna lieu à

une réaction fébrile caractéristique.

Le cancer se soupçonnera par l'amaigrissement rapide, la coloration jaune

paille, les productions cancéreuses dans d'autres organes. On pourra l'affirmer

quand le cancer, envahissant l'occipital, y déterminera des bosselures, — fait

éminemment rare, — et, seulementquand on aura éliminé ces tumeurs, il faudra

penser aux néoplasmes bénins et se souvenir de la prédilection du système

nerveux pour ces tumeurs issues de lui-même, les gliomes.

Traitement. — Nous n'avons pas à insister sur la gravité des tumeurs céré-

belleuses qui donnent lieu à des symptômes. Sauf dans le cas de syphilis, où le

traitement pourra amener la résolution de la gomme et la cessation des sym-

ptômes, le traitement médical ne pourra être que palliatif.

Le traitement chirurgical des tumeurs du cervelet comporte : i" des opéra-

tions curatives; 2° des opérations palliatives.

1" Les opérations curatives sont pratiquées dans le but de guérir le malade

par l'enlèvement de la tumeur cérébelleuse. Mais, lorsqu'il s'agit du cervelet.
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l'ablation d'un néoplasme est difficile et dangereuse. On ne peut atteindre à

travers la fosse occipitale que la dixième partie environ de chaque hémisphère

du cervelet. Or, la tumeur cérébelleuse siège assez rarement dans la surface

ainsi rendue accessible : elle se trouvera souvent dans le lobe moyen au-dessous

de la tente ou dans le sillon qui sépare du cerA^elet le bulbe et la protubérance,

et ces deux points sont également inaccessibles. Ajoutons à cela la difficulté

de localiser la tumeur et de savoir exactement où la chercher, la difficulté de

l'enlever sans de trop grands délabrements, comme on est parfois obligé d'en

faire dans les tuberculomes et les gliomes qui infiltrent le tissu nerveux sans

toujours former de tumeur à contours bien définis, les récidives de tumeurs

malignes, les dangers d'hémorragie et de méningite infectieuse, et nous nous

demanderons si vraiment il est utile de tenter une opération si dangereuse.

Certains chirurgiens n'ont jamais vu guérir un seul malade : tel est le cas

d'Allen Starr qui, sur neuf cérébelleux opérés, n'a pas eu un seul succès (').

Cependant, à cette interrogation, les statistiques répondent par des consta-

tations encourageantes. Ce n'est que depuis peu d'années que les progrès du

diagnostic et l'antisepsie chirurgicale ont permis de songer à l'intervention

sanglante dans les tumeurs du cervelet. En 1887, Bennelt May ("^) enleva par la

trépanation un tubercule cérébelleux; l'enfant, antérieurement très épuisé,

mourut quelques heures après. Mac Ewen, en 1895, rapporte trois interven-

tions pour tubercules du cervelet avec succès opératoires : dans 2 cas les

malades moururent, 4 à 5 mois après l'opération, de tuberculose d'autres

organes; dans le troisième cas, la céphalalgie fut supprimée. Depuis, les obser-

vations se sont multipliées. Sur 565 cas de tumeurs de l'encéphale opérées, il

s'agis.sait 50 fois de néoplasmes du cervelet. Sur ces 50 tumeurs cérébelleuses,

20 fois la tumeur ne put être trouvée; 6 fois elle fut inopérable, 2i fois elle put

être enlevée. Sur les 24 derniers cas il y eut 8 morts et Iti guérisons.

Quelle que soit donc la gravité d'une telle intervention, elle est légitimée par

le fa.it que le malade n'a pas d'autres chances de guérison et que, si l'opération

ne le guérit pas, elle peut lui rendre la vie plus supportable en atténuant, tout

au moins pour un temps, les symptômes douloureux de la lésion intracrânienne.

Aussi, le diagnostic cantonal étant posé, il ne faut pas hésiter à faire de larges

craniotomies pour mettre à nu le plus possible de la surface du cervelet et à

inciser l'organe si c'est nécessaire. Dans un cas, Duret(") a enlevé presque toute

"l'écaillé de l'occipital. La blessure des sinus latéral ou longitudinal n'est pas à

redouter : on peut les décoller avec un peu de précaution et les réséquer, si

c'est nécessaire. Le point le plus délicat est la manipulation de la tumeur qui

nécessite les plus grandes précautions si l'on veut éviter de léser les organes

voisins et les parties importantes du cervelet : on n'extrait pas les néoplasmes

cérébelleux de leur lit de substance nerveuse comme on énuclée un fibrome

de la paroi utérine (Duret).

On peut être amené à n'enlever qu'une partie de la tumeur, car son exérèse

complète entraînerait des délabrements tels que la survie devient probléma-

tique. Dans un cas de Personali ('), pour enlever un néoplasme du corps rhom-

boïdal, il fallut extirper à peu près complètement le lobe latéral du cervelet. Le

(') Alli:\ Statu!. Tlie Journal uf nerrovs and mental Disca^:r, 50 juillet 11100. ti" 7. p. 598.

(2) Bennktt May. The Lanr.eU 1887, t. I, p. 709.

(^) DuBKT. XVI" Congrès de l'Associatioii française de chirurgie. 19 au "24 octobre 1905.

('') Stefano Personali. liifornia medica, an. XVIL vol. III. 1900. n"~ 40, li, il.
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malade se mit à maigrir de façon extraordinaire, quoique son état général lYil

assez bon et qu'il fût fortement alimenté; il fondait à vue d'œil et mourut do

méningite. Cette altération de la trophicité est à rapprocher de l'amaigris-

sement des animaux à qui Ton a enlevé le cervelet.

Lorsque le malade guérit, s'il survit un certain temps, les symptômes s'amen-

dent progressivement; le retour de la vision s'opèi-e peu à peu. Les réflexes

restent très longtemps exagérés.

Dans certains cas l'opération est répétée pour récidive de la lésion. Dans

d'autres une première opération est faite pour diminuer la tension intracéré-

brale trop exagérée et une deuxième pour enlever le néoplasme. C'est ce qu'a

fait Jaboulay : le malade fut soulagé momentanément par l'opération palliative

et la vision se rétablit : il mourut de syncope respiratoire pendant la deuxième

intervention nécessitée par le retour des phénomènes cérébelleux.

2° Opérations palliatives : elles sont destinées à apporter un soulagement

momentané aux symptômes de compi'ession dus à l'exagération de la tension

intracrânienne. Elles sont légitimées par les phénomènes douloureux dcl hydro-

céphalie, par la céphalée en particulier. La ponction lombaire, qui a été pra-

tiquée dans ce but, pourrait être dangereuse si la tumeur est située dans le

voisinage du bulbe ; car elle peut venir comprimer cet organe si l'encéphale

s'affaisse sur lui-môme par suite de la diminution brusque de la quantité du

liquide cérébro-spinal. Elle sera donc pratiquée avec précaution et surtout au

point de vue diagnostique.

La trépanation décompressive pourra rendre des services lorsque, par suite

de l'absence de signes de localisation précise, on ne saura où aller chercher la

tumeur. Elle pourra facilement être rendue exploratrice etcurative si la tumeur

est visible et opérable. Pour la pratiquer, il faut faireune large résection osseuse:

on peut laisser la dure-mère intacte, quitte à l'ouvrir dans une deuxième inter-

vention, ou l'ouvrir de suite. La trépanation simple peut être fort utile dans

les tumeurs inaccessibles ou inopérables, en ramenant momentanément et par-

fois pour un temps assez long la vision à peu près perdue, et en supprimant la

céphalée, les vomissements, etc.

III. — HÉMORRAGIE CÉRÉBELLEUSE

Lorsqu'en 1858 Hillairet fit paraître, dans les Archives générales de médecine

une série d'articles sur les hémorragies cérébelleuses, il était le premier à

essayer de les classer et de les diagnostiquer. Serres dans un mémoire.

Andral (') dans des leçons cliniques, n'avaient guère fait que publier des obser-

vations : Hillairet étudia les hémorragies cérébelleuses au point de vue clinique

et distingua deux formes : l'une légère, pouvant guérir, et l'autre grave, à

marche lente ou à marche rapide. Brown-Séquard, OUivier, Leven, Luys (-),

analysèrent les symptômes de cette affection et cherchèrent à la différencier des

autres lésions encéphaliques. Lanoix('') étudia la valeur de l'hémiplégie croisée,

(') Andral. Clinique médicale de Par-i^t, 1810; Cours de pathologie interne, 18iS.

(-) Luys. Arch. gén. deméd., 1805.

L.-VNOix. Élude critique de l'hémiplégie croisée dans les affections cé)'ébellcuses, 1865.
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et Carion ('), résumant les travaux antérieurs, fournissait encore des observa-

tions nouvelles. Nothnagel tenta, dans son Traité diagnostique des maladies

du système nerveux, de distinguer riiémorragie cérébelleuse des autres lésions

du même organe et de celles du cerveau.

Uéliologie de l'hémorragie du cervelet est la même que celle de riiémorragie

cérébrale : l'artériosclérose y joue le, rôle prédominant. L'hypertrophie du cœur
est signalée par Weber, le rhumatisme par Touche. Wcber a vu un cas d'hémor-

ragie cérébelleuse chez une jeune tille de 25 ans atteinte de syphilis inconnue

et non traitée (^).

Anatomie pathologique. La lésion trouvée à l'autopsie varie suivant

qu'on se trouve en l'ace d'un foyer ancien ou d'un foyer récent : sous ce rap-

port elle est en tout comparable à celle qu'on trouve dans l'affection similaire

du cerveau. Si le foyer est petit, même caillot non rétractile, même dilacération

de la substance nerveuse. Mais il n'en est pas toujours ainsi, et il faut distin-

guer au point de vue anatomique la lésion à petit foyer de la lésion à grand

foyer, ces deux formes correspondant à deux points de vue cliniques différents.

D'après Duret (''), l'artère du nucleus dentatiis, du corps rhomboïdal, serait

l'artère de l'hémorragie cérébelleuse à grand foyer : de fait le noyau dentelé est

atteint par l'hémorragie dans presque toutes les hémorragies cérébelleuses dont

nous avons relevé les observations. Dans quatre cas observés par Touche (^)

nous trouvons : Obs. I.— Hémorragie récente occupant les corps dentelés et la

partie supérieure du vermis avec pénétration ventriculaire ; Obs. IL — Vaste

foyer hémorragique ancien détruisant tout le centre de l'hémisphère cérébelleux

gauche, y compris le corps dentelé, tout le vermis postérieur, et envoyant un
prolongement en arrière du corps dentelé, du côté droit; Obs. IIL — Foyer hé-

morragique au centre du lobe gauche du cervelet; Obs. IV. — Hémorragie dé-

truisant le corps dentelé gauche du cervelet et sectionnant le pédoncule cérébel-

leux moyen.

L'épanchement sanguin est parfois considérable, occupant presque tout un
hémisphère, intéressant parfois le vermis et l'autre hémisphère. Si la substance

nerveuse cède, le sang pénètre dans le quatrième ventricule et fuse jusqu'au-

dessous des méninges : le volume de l'épanchement est donc susceptible de

varier beaucoup. Les petits foyers hémorragiques sont relativement rares,

d'après Nothnagel. Très exceptionnellement ils sont limités au vermis, et le plus

souvent ils intéressent le corps rhomboïdal ou son voisinage au centre d'un hé-

misphère cérébelleux. On peut y suivre l'évolution du caillot et des parois du
foyer, en tout comparable à celle des mêmes lésions dans les hémisphères céré-

braux, et ces hémorragies peuvent aboutir à la formation de foyers enkystés.

Dans un cas de Vigouroux et Laignel-Lavasline (^), à l'autopsie d'un artério-

scléreux mort d'hémorragie protubérantielle, 1-4 mois après une hémorragie

cérébelleuse, on trouva, à la partie postéro-externe de la substance blanche de

l'hémisphère cérébelleux droit, une lésion ovale, longue de "2 centimètres,

large de 1 centimètre et demi, à parois roux jaunâtre, à bord dur, à fond pous-

(') Carion. Contribution à Vétude stjmptoinatique et diofjnosliijne de l'hémorragie cérébelleuse.

Thèse de Paris, 1875.

Webeb. Journal of nervous and mental Diseuse, auùt 1901.
('') Duret. Arch. de physiol. norni. et path., 1877.

(') Touche. Arch. gén. de méd., juillet 1900.

(') Vigouroux et I^aignel-Lavastine. Revue neuroL, X« année, n" 5, 15 février 1902.
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siéreiix : l'examen microscopique montra qu'il s'agissait d'un cnkystcmcnl du

vieux foyer hémorragique. Ces petits foyers permettent, en effet, au malade de

survivre; les grands sont rapidement mortels. Parfois l'hémorragie cérébelleuse

se fait par poussées successives, par étapes pour ainsi dire. Dans un cas de

Weber où le foyer s'était rompu dans le 4« ventricule, l'hémisphère céré-

belleux droit renfermait une accumulation de caillots anciens et récents.

Comme dans l'hémorragie cérébrale, on trouve des lésions concomitantes des

artères: ces dernières altérations permettent de concevoir la co'incidence assez

fréquente d'hémorragies simultanées dans le cerveau et le cervelet. Alors le

foyer cérébral se trouve du même côté que le foyer cérébelleux ou bien du côté

opposé. Le parallèle entre les deux lésions sera complet quand nous dirons que

l'on trouve aussi des anévrismes miliaires dans les artères du cervelet, quoique

ces lésions artérielles soient beaucoup plus rares dans ce dernier organe, d'après

Hillairet, Charcot et Bouchard, Carion. Ceci expliquerait peut-être la rareté rela-

tive de l'hémorragie cérébelleuse : en effet, par rapport à celle du cerveau, sa

fréquence serait comme 1 à 12 selon Rochoux (-), 1 à 15 selon Andral. 1 à ."0 ou

35 selon Hillairet.

Plus rare encore est le ramollissement cérébelleux : d'une part, les throm-

boses oblitérantes sont peu fréquentes dans le cervelet : d'autre part, l'angle

formé par l'artère basilaire avec les vaisseaux cérébelleux rend difficile l'em-

bolie dans ces derniers. Le plus souvent assez limité, le foyer de ramollissement

occupe soit le centre, soit les couches corticales d'un hémisphère : dans ce der-

nier cas, rarement il s'étend à la surface de tout un lobe. Il faut ici encore dis-

tinguer de grands et de petits foyers : ils co'incident (=) le plus souvent avec des

altérations analogues du bulbe et de la protubérance, d'où il résulte que

leurs symptômes sont généralement masqués par ceux qui relèvent de ces

lésions.

Symptômes de ïhémorragie à grand foyer. — Dans la description d'une

attaque d'hémorragie cérébelleuse, nous aurons surtout en vue l'hémorragie

grave, à grand foyer.

Il y a ou non des prodromes ; ceux-ci sont variables, comme dans l'hémor-

ragie cérébrale, et ils ont les mêmes causes. Ce ne sont que des symptômes

du trouble de la circulation encéphalique : seule la localisation de la céphal-

algie à l'occiput aurait quelque valeur en faveur d'une atteinte du cervelet. Il

en serait de môme des mouvements involontaires de la tète signalés parBrown-

Séquard.

Après une durée très variable de la période prodromique, l'hémorragie

s'installe, avec ou sans un ictus. Celui-ci manque en elfet assez fréquemment,

mais quand il existe, il reproduit exactement celui de l'hémorragie ou du ra-

mollissement cérébral : il y a une attaque d'apoplexie. C'est la forme grave à

marche rapide (Hillairet). Le malade peut mourir sans revenir à lui, mais le

plus souvent il reprend connaissance plus ou moins complètement, vomit à

plusieurs reprises, a parfois des convulsions généralisées et tombe dans une

période comateuse de durée variable que termine la mort. Dans d'autres cas,

il s'agit de la forme grave à marche lente ; là encore l'ictus peut manquer; s'il

(') Webeis. Jcnirnal of nervous and mental Dittcase, août 1001. \>. i6i.

('^) Hociioux. Recherches sur l'apoplexie, 18.5.â.

(^) LÉON d'Astros. Marseille. 1895.
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existe, il est moins violent et apparaît surtout le matin, parfois la nuit. Le ma-

lade revenu à lui vomit. Le symptôme saillant est négatif, c'est l'absence très

fréquente de paralysie Jocalisée après l'ictus : mais le malade accuse un

très grand affaiblissement généralisé. La paralysie ne paraît qu'au bout d'un

certain temps, de vingt-quatre heures à une vingtaine de jours ; elle

annonce en général une nouvelle poussée hémorragique à laquelle le malade

succombe.

Peut-on faire, dans ces formes graves, le diagnostic de la localisation

cérébelleuse? L'attaque d'apoplexie ne laisse que peu de doutes sur la pré-

sence d'une affection encéphalique. Mais la lésion siège-t-elle dans le cerveau ou

le cervelet"? L'analyse seule des symptômes permettra de tenter ce diagnostic.

A la période d'ictus, il est impossible de distinguer l'hémorragie cérébrale

de l'hémorragie cérébelleuse. On peut rencontrer tous les symptômes de l'une

dans l'autre : toutefois quelques signes, dans les cas très favorables, peuvent

faire pencher dans le sens de l'une ou de l'autre.

Les vomissemenls existent très fréquemment dans la lésion cérébelleuse (dans

la moitié des cas environ), et, d'après Hillairet, ils se montrent plus volontiers

lorsque l'évolution est graduelle sans perte de connaissance. Ils surviennent aussi

dans les cas où il y a ictus. Mais cette fréquence ne peut servir à rien au point

de vue du diagnostic avec l'hémorragie cérébrale, où on les rencontre égale-

ment, quoique moins souvent. Leur caractère a plus d'importance. Dans l'apo-

plexie cérébelleuse, les vomissements sont persistants, apparaissent à plusieurs

reprises, redoublés parfois avec une violence extraordinaire, alors que dans

l'hémorragie cérébrale ils se bornent à un ou deux. Ils indiquent la compression

du bulbe.

Le vomissement peut même, semble-t-il, constituer à lui seul l'ictus cérébel-

leux. Dans un cas de Touche on trouva à l'autopsie, chez une vieille rhumati-

sante, un foyer d'hémorragie cérébelleuse (') : cette femme avait présenté des

vomissements un mois avant sa mort. Le foyer hémorragique avait le volume

d'un petit œuf de poule et occupait le centre de l'hémisphère cérébelleux gauche :

la moitié externe du corps dentelé correspondant était détruite. Ce foyer dalail

d'environ un mois, d'après l'aspect du caillot qu'il contenait.

Lorsque le malade est revenu à lui, le plus ordinairement on constate qu'il ne

peut se tenir debout ; il tombe si on l'abandonne à lui-même. Parfois c'est

ainsi que débute la maladie. Il n'y a pas de paralysie, mais une faiblesse remar-

quable et qui empêche môme quelquefois le patient de se tenir assis. Si les

troubles sont moins prononcés, si la faiblesse permet néanmoins la station

debout, on constate des troubles de l'équilibre, de l'incertitude de la démarche,

la titubation cérébelleuse, l'hémiasynergie avec hémitremblement, en un mot
les symptômes que nous avons étudiés à l'occasion des tumeurs du cervelet et

qui constituent le syndrome cérébelleux. Parfois aussi il existe une paralysie qui

dépend (Lanoix, Niemeyer) de la compression qu'exerce l'épanchement sanguin

sur le bulbe et la protubérance. En général elle n'existe pas au début : elle

s'installe peu après celui-ci, quelquefois seulement au bout de plusieurs jours.

Elle est tantôt croisée, tantôt homonyme, et ces variations de chaque cas s'ex-

pliquent facilement par les variations dans la compression des organes voisins :

cette paralysie peut occuper un seul membre.

(') TouCHii. Revue neuroL, \b mars 1901, p. '278.
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De la compression et des varialions de la pression inlracrànienne dérivent

encore les convulsions et les contractures générales ou parlicllcs plus rares que
dans riiémorragie cérébrale.

La sensibilité générale est inlacte, qu'il y ait ou non paralysie.

L'étal des yeux est variable : l amaurose, l'amblyopie feraient toujours défaut

dans les lésions cérébelleuses de cette nature, d'après Hillairet et Nolhnagel.

Ces auteurs n'accordent pas de valeur à un fait de Michelet qui, d"après Andral.

avait observé un cas d'araaurose par lésion hénaorragique d un lobe du cer-

velet.

Les paralysies oculaires .seraient extrêmement rares et variables dans Thé-

raorragie cérébelleuse. Les pupilles sont dilatées, contractées ou normales,

réagissant ou non à la lumière. Le facial, l'hypoglosse, sont atteints d'une

façon très irrégulière.

On constate parfois la déviation conjuguée de la tète et des yeux : elle peut

avoir lieu du côté opposé à la lésion.

La respiration ne pi'ésente pas grande différence avec ce qu elle est dans l'hé-

morragie cérébrale; calme au début, quand il n'y a pas eu d'ictus, elle devient

bruyante, stertoreuse, et peut se ralentir : Carion a observé tantôt des pauses

respiratoires de quinze secondes, tantôt quatorze respirations par minute.

Le pouls, d'ordinaire normal, peut être ralenti; il est parfois irrégulier, et

Remak a considéré ce fait comme caractéristique. La température s'abaisse si

le pouls et la respiration sont ralentis.

L'état de l'intelligence est-il différent dans l'hémorragie cérébrale et dans

l'hémorragie cérébelleuse? Il ne le semble pas : dans la forme brusque le coma
est le même, et dans le cas d'hémorragie récente, le malade sorti de l'ictus pré-

sente un état d'hébétude d'où l'on peut le tirer et qui n'offre vraiment rien de

spécial.

Diagnostic. — Pour le diagnostic nous devrons considérer deux cas : il y a

ou il n'y a pas paralysie d'emblée.

S'il n'y a pas paralysie d'emblée le?' commémoratifs de l'attaque, les vomis-

sements avec leur caractère de violence spéciale, l'affaiblissement général et

surtout l'incertitude de la démarche, enfin l'absence de paralysie, permettront

de supposer la lésion cérébelleuse. Si la paralysie, dont l'absence étonnait en

présence des autres symptômes, survient petit à petit, si les symptômes para-

lytiques sont vagues et peu accusés, l'hypothèse deviendra encore plus vrai-

semblable.

S'il y a ictus et paralysie d'emblée, le diagnostic avec l'hémorragie cérébrale

est impossible. Tout au plus, dans certains cas, le caractère des vomissements','

les phénomènes paralytiques anormaux, pourront-ils faire soupçonner le siège-

de la lésion. Si l'hémiplégie est directe, la persistance des vomissements, les

vertiges, la céphalalgie occipitale alors que l'hémorragie cérébrale ne cause

guère de douleur de tête, l'asthénie musculaire du côté opposé à l'hémiplégie,

seront en faveur de l'atteinte du cervelet. On se rappellera (jue les troubles de

la vue sont exceptionnels dans l'hémorragie de cet organe. l'hémiplégie est

croisée, il faudra faire le diagnostic avec l'hémorragie de la protubérance; s'il

n'y a pas de paralysie faciale, le diagnostic sera peut-être possible, mais, si elle

existe, il devient impossible, la physionomie de ce symptôme étant la même
dans les alfections des deux organes.
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Là ne se bornera pas le diagnostic : il faut encore éliminer l'hémorragie

méningée, et la tâche est malaisée. Toutefois, dans celle-ci, le début est plus

bruscjue : il y a toujours attaque d'apoplexie, et les convulsions tétaniformes

sont la règle; mais il peut en être de même dans l'hémorragie cérébelleuse, et

si l'on songe que céphalalgie, étourdissements
,
vertiges e( vomissements se

retrouvent dans les deux affections, qui toutes deux sont mortelles, on verra

toute la difficulté d'affirmer l'une ou l'autre. Tout au plus le début graduel,

l'absence de convulsions et d'ictus pourront-ils faux- songer au cervelet.

Les hémorragies cérébelleuses se distingueront difticilement des ramollisse-

ments de cet organe. En effet, le tableau clinique, les symptômes sont les

mêmes, et le diagnostic entre les deux lésions est encore plus difficile que pour

le cerveau. Si l'état du cœur du malade peut faire penser à une embolie, si son

âge, l'état de ses artères permettent de croire à une thrombose, on pourra

soupçonner le ramollissement, mais non l'affirmer. L'évolution de la lésion svu'-

tout pourra aider à faire la distinction étiologique du trouble cérébelleux.

IV. — RAMOLLISSEMENT DU CERVELET

Le ramollissement cérébelleux est plus rare encore que l'hémorragie ; en effet

les thromboses oblitérantes sont peu fréquentes dans le cervelet, et l'angle que les

vaisseaux cérébelleux forment avec l'artère basilaire rend difficile leur embolie.

Anatomie pathologique. — Parfois assez limité, souvent double, le foyer

de ramollissement peut siéger sur tous les points du cervelet: il occupe les cou-

ches corticales plus souvent que les parties centrales et rarement il s'étend à tout

un lobe. La partie de l'organe le plus souvent atteinte est sa face postéro-

inférieure. Cependant tout un lobe peut être atteint par la lésion : dans un cas

de Charon un hémisphère entier était transformé en une bouillie blanche,

ocreuse par place. Il faut encore distinguer de grands et de petits foyers; ils

coïncident souvent avec des altérations analogues du bulbe et de la protubé-

rance, d'où il résulte que leurs symptômes sont souvent masqués par ceux qui

relèvent de ces dernières lésions (').

Vétiologie du ramollissement cérébelleux est celle du ramollissement du

cerveau. — L'embolie est exceptionnelle ; la thrombose oblitérante due à l'artério-

sclérose est fréquente. — Dans l'observation de Charon (-), où la malade mourut

de rupture du cœur, l'athérome était tel que le réseau artériel était transformé

en un lacis de tubes rigides. L'artérite syphilitique a été également signalée :

dans un cas de Claude ("), le ramollissement qui siégeait dans le lobe gauche

laissant le lobe droit et le vermis indemnes, était dù à une lésion syphilitique de

l'artère cérébelleuse postérieure et inférieure.

Symptômes. — La symptomatologie se confond avec celle de l'hémorragie

cérébelleuse en foyers plus ou moins limités et nous n'y reviendrons pas. Le

début est souvent progressif. Les symptômes varient suivant le siège du

ramollissement et suivant les lésions concomitantes d'autres parties de l'encé-

phale. Les foyers cérébelleux peuvent accompagner de grands foyers cérébraux

(') LÉON d'Astros. Marseille, ISQÔ.
('•') Charon. Arrh. de neurol., avril '1896.

('') H. Claude et O. Josuk. Bull, de la Soc. analomique de Paris, p. 547, trimestre, 1897.
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et la symptomalologie devient alors très complexe. Dans un cas d"Anlon('|- mi

homme de 55 ans, présentant depuis quelques mois une hémiplégie gauche, lui

atteint quelque temps avant sa mort de vomissements et de vertiges, puis

d'ataxie et de mouvements convulsils du côté droit. L'autopsie démontra qu'il

avait un ramollissement de la région temporale droite par thrombose de Tartère

cérébrale postérieure, et un ramollissement de rhémisj)hère cérébelleux droit

par oblitération de l artère cérébelleuse postérieure. Cette dernièi-e lésion avait

causé Fataxie et les tremblements du côté droit. Dans les lésions atteignant le

vermis le syndrome cérébelleux apparaît, vertiges, litubation, asthénie, vomis-

sements, parfois troubles oculaires. Il peut exister de la somnolence et il n'es!

pas rare de constater des troubles psychiques (-) rappelant les changements de

caractères, les idées mélancoliques avec dépression physique que Bourneville a

constatée chez les individus porteurs de lésions cérébelleuses anciennes.

Comme l'hémorragie, le ramollissement cérébelleux peut ne se traduire par

aucun symptôme d'ordre cérébelleux ou autre. Dans le cas de Charon(") cil(''

plus haut, quoique tout l'hémisphère droit fût transformé en une bouillie

blanche, ocreuse par places, on n'avait observé pendant la vie aucun symptôme
attirant l'attention sur le cervelet. La thrombose oblitérante était ancienne, mais

les vermis étaient intacts.

Le syndrome cérébelleux dû au ramollissement peut revêtir la forme de

psetcdo-sclérof^e en j^laques lorsque le ramollissement porte sur la face inférieure

du cervelet et la forme de c/wrée cérébelleuse, lorsque c'est la face supérieure de

l'organe qui est surtout atteinte. Le tremblement, les mouvements choréiformes

ne sont pas rares dans les lésions cérébelleuses de tous les genres, mais il est

très exceptionnel que chacun de ces symptômes atteigne l'intensité que

Touche (') a signalée dans deux observations. Dans la première, il s'agit d une

pseudo-sclérose en plaques : outre la titubation, il existait du nystagmus, du

tremblement intentionnel identique à celui de la sclérose disséminée, de la

paraplégie spasmodique, et la parole était scandée; le ramollissement, très

ancien, atteignait le territoire des deux artères cérébelleuses postéro-inférieures,

c'est-à-dire le vermis inférieur et la partie correspondante de la face posléro-

inférieure des deux hémisphères. Ceci tendrait à faire considérer le tremble-

ment de la sclérose en plaques, le nystagmus et la parole scandée comme dus

à la lésion des fibres cérébelleuses (soit dans le cervelet, soit dans la protubé-

rance), par les plaques scléreuses. Dans la deuxième observation les mouvements
choréiformes étaient généralisés, mais prédominaient à droite : un ramollis-

sement aigu atteignait la totalité du vermis supérieur et les parties voisines

de la face supérieure des deux hémisphères.

V. — HÉIWORRAGIES ET RAMOLLISSEIHENTS DU CERVELET
EN FOYERS STATIONNAIRES

Importants pour la physiologie pathologique de l'organe, les vieux foyers

d'hémorragie et de ramollissement sont des raretés. La limitation de ces

(') G Anton. Jahrbiieher filr Psycliiatric icnd Neurologie, vol. 1'.^. 1900, p. "i09.

(-) De Bl.vsi. Gazselta degii ospcdali et délie cliniche. 12 juillet lOO."), n° 8."».

(') Charon. Arch. de neurol.. avi li 1806.

(*) Touche. Soc. de ncui-ol. de Paris. /îeu«e neurol., Ib février 1000, p. 1 iO.
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lisions exclut les actions à distance (compressions et autres) qui donnent aux

grands foyers à marche rapide leur physionomie, d'ailleurs si rarement caracté-

ristique.

Dans beaucoup de cas ces lésions n'ont pas de symptômes pendant la vie : ce

sont trouvailles d'autopsie. Dans d'autres, quelques symptômes peuvent attirer

l'attention vers le cervelet. Très rarement on retrouve un ictus à l'origine des

accidents. Des phénomènes d'ordre moteur parfois existent et parfois manquent.

Dans le second cas, souvent on constate de la céphalalgie, mais elle peut faire

défaut : la diminution de l'acuité visuelle dépend d'autres actions que de celles

imputables au foyer cérébelleux. On a enfin signalé des troubles du caractère ('),

apathie, tristesse; et ces derniers, très inconstants, n'offrent rien de typique.

Mais bien souvent ces foyers stationnaires causent des troubles moteurs qui ne

semblent pas relever d'actions à distance. Nothnagel, en effet, dit que l'hémi-

plégie n'existe pas en pareille occurrence; il conteste un cas d'Andral, trop

ancien. Ce qu'on relate, c"esl, outre la céphalalgie et les vertiges, un symptôme
positif, la démarche titubante, spéciale aux lésions cérébelleuses et que nous

avons étudié plus haut. Seul, le groupement de la céphalalgie, des vertiges et

de la démarche titubante, en somme la présence du syndrome cérébelleux,

joint aux commémoratifs, pourra faire penser à la lésion en foyer stationnaire

du cervelet. Rappelons que le chancellement cérébelleux n'existera que dans le

cas d'titteinte directe ou indirecte du vermis. Mais dans bien des cas, lorsque

le diagnostic de lésion cérébelleuse aura pu être fait, on hésitera entre l'abcès,

la tumeur, l'hémorragie et le ramollissement; les commémoratifs encore, la

marche de l'affection permettront seuls de reconnaître quelquefois la nature du

trouble cérébelleux.

VI — ABCES DU CERVELET

Les abcès du cervelet sont une lésion peu fréquente : d'après Kôrner, sur

100 constatations d'abcès de l'encéphale, il y aurait 02 abcès cérébraux,

.")'J abcès cérébelleux, et enfin les deux seraient atteints à la fois dans G cas.

D'après Pad, il y aurait une collection purulente dans le cervelet contre quatre

dans le cerveau. Comme toutes les autres altérations cérébelleuses, les abcès

peuvent ne donner lieu à aucun symptôme, mais quand des signes sont

constatés la gravité de l'affection est telle qu'il y a le plus grand intérêt à la

diagnostiquer, car le traitement chirurgical seul peut ({uelque chose pour le

malade. (Voy. plus haut. Abcès du cerveau.)

Étiologie et anatomie pathologique. — Les causes des abcès du cervelet

sont les mêmes que celles des abcès du cerveau. Ils sont causés parfois par la

[)yémie, au même titre que les autres abcès métastatiques, d'autres fois par de
véritables embohes septiques. Mais le plus souvent ils sont consécutifs à une
suppuration voisine du cervelet et principalement aux ostéites suppurées du
temporal. Parmi celles-ci, la plus fréquente, la carie du rocher, est aussi le plus

fréquemment la cause de l'abcès, ainsi qu'on le constate pour le cerveau. Les

(') BouRiSEviLLF,. Éludes rUniques et tbermoinclriques sur les maladies du syslèine nerveux.
Pariiï, 187^2.

TiiAiTÉ DE médecim:, 2- édit. — L\< 26
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lésions de Foreille, les oliles moyennes suppurées chroniques, causes k-s plus

fréquentes de la nécrose de cet os, sont donc pour une large part dans l étiologie

de cette affection, qui a même été constatée à la suite d'une simple otite externe.

Notons qu'assez rarement les otites aigiiës suppurées causent cette maladie :

elles causent plutôt la méningite ou la thrombose dès sinus. Toutefois on ne

saurait éliminer les otites aiguës de l'éliologie de l'abcès du cervelet et il se

peut qu'une otite aiguë très passagère puisse se retrouver à l'origine des acci-

dents; parfois l'abcès cérébelleux deviendra évident alors qu'on aura perdu tout

souvenir de la lésion de l'oreille moyenne; tel est le, cas remarquable de suppu-

ration du cervelet rapporté par le professeur Dieulafoy ('). Il s agissait d'un

homme de 35 ans qui avait eu, un mois auparavant, une otiteaiguë dont il avait

complètement perdu le souvenir, quoique l'oreille malade ait coulé pendant 2

ou 3 jours ; ce ne fut qu'après l'opération que la femme du malade fit connaître

cette particularité.

Chroniques ou aiguës, les otites que l'on retrouve à l'origine des abcès céré-

belleux peuvent être consécutives à une angine, à du coryza, à la grippe, à la

pneumonie, à une fièvre éruptive (scarlatine ou rougeole). Elles peuvent dater

de quelques semaines ou de quelques mois, voire de plusieurs années. Récentes

dans de nombreux cas, celui de M. Dieulafoy, dont nous venons de parler, un

autre de Chipaull('^), etc., les otites peuvent remonter à la première enfance

alors que l'abcès se produit chez un adolescent ou un homme fait. Cest ainsi

que l'intlammation de l'oreille durait depuis plus de 20 ans(^), depuis iô ans('),

un an(''), 7 ans (Thèse de Logereau), 12 ans (Mac E>Yen), 45 ans (Schwarlz).

Dans ce dernier cas l'otite, suite de rougeole, avait débuté à Fàge de 3 ans el

l'abcès cérébelleux se produisit à l'âge de 48 ans (").

C'est donc à la carie du rocher, consécutive ou non à l'otite, qu'il faut faire

jouer le plus grand rôle. Or les lésions de l'oreille moyenne et la carie du rocher

donnent aussi lieu à l'abcès du cerveau ; cette localisation soit au cerveau, soit

au cervelet, a sa cause dans la situation de la carie du rocher. Quand la lésion

osseuse siège sur la. face supérieure de l'os, c'est le cerveau qui est le siège de

la collection purulente secondaire; si c'est la face postérieure de l'os qui est

atteinte, l'abcès, s'il se forme, siégera dans le cervelet. Cette règle se vérifie

dans toutes les observations, c'est donc en général dans un hémisphère céré-

belleux qu'on le trouvera, il s'étendra plus ou moins vers le vermis, qu'il pourra

envahir complètement. Les lé.sions de l'apophyse mastoïde, si fréquentes à la

suite de l'otite moyenne, sont signalées par Politzer comme causes de l'abcès

du cervelet : c'est par suite du plus grand développement chez l'adulte des

cellules mastoïdiennes (dévelojîpement qui rend intarissable la suppuration)

que l'enfant est moins exposé à la collection purulente du cervelet. De cette

étiologie on peut déduire le siège de la collection : elle se trouve du côté de

l'oreille malade, mais dans des cas exceptionnels on a pu la trouver du côté

opposé. Les abcès du cervelet dus aux otites pourront être divisés en 1" antéro-

externes ou externes, les plus fréquents, correspondant au sinus latéral et à la

face postérieure de l'antre mastoïdien, et 2" antérieurs ou antéro-internes,

(*) Dieulafoy. Presse méd., n" 51, 27 juin 1900.

(^) CiuPAULT. In Bull, de la Soc. anut., 1888.

('') Chatelier. Bull, de la Soc. anal., 1897.

('') Netter et Delpeuch. Bull, de la Soc. anal., 1898.

(•') Gaudier. Soc. de chir. de Paris, 50 novembre 1898.

('') l^LANCHE. Thèse de Paris, 1890.
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correspondant au méat auditif interne et à la l'ace postérieure du rocher (').

Les tfaumatismes crâniens jouent encore un rôle dans l'étiologie de la lésion

qui nous occupe, mais plus, rarement que pour le cerveau.

Le volume de l'abcès est variable ; il varie de la taille d'un petit pois à celle

d'un œuf de poule ; certains contiennent un demi-verre de pus. Il soulève plus

ou moins la paroi formée par l'hémisphère cérébelleux, qui est déformé, et, si

la collection est assez considérable, le lobe peut être l'éduit à une mince coque.

L'abcès du cervelet est accompagné souvent d'un autre abcès situé entre le

rocher et la dure-mère et d'une pachyméningite purulente externe qui sert

d'intermédiaire entre la lésion de l'oreille et l'abcès cérébelleux. Cette pachy-

méningite peut même donner lieu à une perforation qui fait communiquer

l'abcès avec le foyer formé autour de la carie du rocher. Outre la nécrose des

os et la pachyméningite avec pus et fongosités, il n'est pas rare de trouver de la

phlébite des sinus, surtout du sinus latéral, qui d'après Picqué et Mauclaire(-)

est atteint dans la moitié des cas ; cette phlébite, qui ne produit parfois que la

thrombose du sinus, peut en provoquer le sphacèle. Mais les méninges, malgré

tout, peuvent rester saines, et entre l'ostéite et l'abcès on trouve alors ces

membranes et une couche nerveuse non altérées. Dans les deux tiers des cas le

pus est entouré de tous côtés par la substance cérébelleuse. Il s'agit alors d'un

véritable abcès à distance, sans connexion apparente avec le foyer originel,

foyer qui peut disparaître très vite dans les otites aiguës : dans le cas de

M. Dieulafoy dont nous parlons plus haut, les coupes de l'oreille moyenne et

interne, pratiquées après la mort du malade, se montrèrent absolvunenl

normales.

Le pus contenu dans l'abcès est épais, jaunâtre ou verdàtrc, parfois fétide.

On y trouve les microbes ordinaires de la suppuration, ceux des otites, strep-

tocoque, staphylocoque, le pneumocoque même ; ce dernier peut avoir perdu

toute sa virulence et même sa végétabilité. Ces microbes, partant de l'oreille,

atteignent le cervelet de deux façons : ou bien ils causent la carie du rocher,

qui provoque elle-même une collection sous-dure-mérienne, d'où naît une ménin-

gite localisée suppurée : le cervelet s'enflamme par contiguïté, d'où abcès;

dans ce cas, la paroi cérébelleuse de l'abcès est incomplète; ou bien les microbes

suivent la voie artérielle, véritable embolie septique, ou la voie veineuse

donnant lieu à une phlébite suppurée, ou encore la voie lymphatique. Ces

derniers modes de propagation expliqueraient l'intégrité des méninges souvent

constatée et l'isolement de l'abcès au milieu de l'organe, dont la sui'face paraît

saine.

Que la propagation soit directe ou que la formation du pus soit le résultat de

la migration des microbes, comment se fait-il que la lésion otique puisse pro-

voquer la lésion cérébelleuse à un moment donné plutôt qu'à un autre? Ici nous
voyons reparaître une théorie de pathologie générale, celle de l'exaltation de la

virulence des microbes en cavité close, si remarquablement appliquée par

M. Dieulafoy à la pathogénie de l'appendicite. La cavité close se réalise, en cas

d'otite aiguë, par l'oblitération de la trompe d'Eustache ou la fermeture trop

précoce de la perforation du tympan, que celte perforation soit spontanée ou
artificiellement produite ; en cas d'otite chronique, il peut y avoir rétention du
pus dans les cellules mastoïdiennes ou dans la caisse par des bourgeons char-

0) IL Bourgeois. Tlièse de Paris, n» '26, 1902.

Ô Picqué et Mauclaire. XIL Congrès de chirurgie, 1898.
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nus. Et de fait, il est fréquemment noté, dans les observations d'abcès consé-

cutifs aux lésions anciennes de la caisse, que depuis un certain temps l'écou-

lement auriculaire était tari, lorsque les accidents cérébelleux ont éclaté. Dans
certains cas on observe que les symptômes de l'abcès du cervelet n'ont apparu
qu'à la suite d'une angine, de la grippe, d'une fièvre éruptive. et alors il est

possible que la maladie fébrile aiguë ait été réensemencer en quelcjue sorte le

foyer otique, d'où partiront des microbes à vitalité et virulence assez exaltées

pour aller provoquer la formation du pus dans le petit cerveau.

La cavité de l'abcès présente des parois grisâtres et tomenteuses, parfois

déchiquetées. La collection purulente peut être plus ou moins enkystée, si elle

est ancienne. L'abcès du cervelet peut lui-même provoquer des lésions, secon-

daires en se propageant aux tissus avoisinants. Sur 05 cas vérifiés à l'aulopsie.

on trouve io fois des lésions de voisinage, qu'on peut classer ainsi (').

Zone de i-amollissement aulour de l'abcès 7 fois.

Méningite purulente par perforation de l'abcès dans les méninge? . 7 —
Méningite purulente par infiltration 7, —
Méningite sérofibrineuse sans continuité avec l'abcès ô —
Ouverture libre de l'abcès 4 —
Ouverture de l'abcès dans le 4' ventricule "> —
Abcès ayant perforé la dure-mère !) —
Hyperémie méningée 5 —
Encéphalite diffuse 2 —

Symptômes. — L'abcès du cervelet, s'il n'intéresse pas le vermis et s'il est

bien localisé, s'il reste stationnaire, peut demeurer tout à fait silencieux. Il peut

même fuser au loin et causer des dégâts assez considérables sans provoquer de

symptômes cérébelleux : le pus, dans ce cas, dissocie le tissu nerveux et fuse

sans former vin foyer bien circonscrit qui provoquerait par son volume la pro-

duction de signes de localisation. C'est ainsi qu'on peut comprendre l'observa-

tion de Bimler(-) dans laquelle un abcès du cervelet était resté silencieux : dans

ce cas le pédoncule cérébelleux moyen était dissocié par le pus. Or la lésion de

ce pédoncule entraîne une symptomatologie très spéciale et il faut admellre

que le pus n'avait fait que l'infiltrer sans interrompre la continuité d'un grand

nombre de ses fibres, comme l'aurait fait un abcès enkysté.

Mais le plus souvent l'abcès n'évolue pas sans produire des désordres graves

({ui attirent l'attention, et il rentre dans la catégorie des lésions en foyer du cer-

velet qui donnent lieu à des symptômes cérébelleux : il intéresse alors, ou com-

prime, le vermis, les pédoncules ou les noyaux centraux. C'est ainsi c|ue dans

le cas de M. Dieulafoy l'abcès à pneumocoque, malgré son petit volume (il con-

tenait 2 grammes de pus) donna lieu au syndrome cérébelleux, mais il était

placé à la partie antérieure du lobe, dans la substance blanche, entre la surface

du cervelet et le noyau dentelé; évidemment sa paroi postérieure comprimait ce

dernier noyau. Il faut lui distinguer deux marches, l'une aiynë, l'autre c/iro-

niqiie, pouvant se succéder réciproquement.

Dans la forme aiguë, le plus souvent le patient est atteint d'une olorrhée

ancienne, qui a produit une surdité plus ou moins complète, indiquant ainsi

l'atteinte profonde de l'oreille moyenne ; mais l'otite pourrait aussi être de date

récente (cas de Chipauli). L'écoulement d'abord continu est à la longue devenu

(') Paul Koch, in Mauclaire et Picouk. Lor. rit.

(-) BiMLER. Bourgogne médicale, 7' année, n" 1-2, 189!?.
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intermittenL et parfois même est tari depuis quelque temps : tout à coup les

accidents apparaissent, soit sans cause apparente, soit à l'occasion d'une angine,

d'une inflammation des fosses nasales qui réveille la lésion de l'oreille moyenne.

Ces accidents ont d'emblée un caractère grave : ce sont des troubles encé-

phaliques, un coma plus ou moins profond parfois avec des symptômes

généraux d'infection : tout cela masque la lésion cérébelleuse et existe égale-

ment dans l'abcès du cerveau. Mais si l'on examine l'oreille, on voit que la

région mastoïdienne est rouge, empâtée, parfois même fluctuante, et l'écoule-

ment par le conduit auditif peut avoir recommencé. Quelquefois pourtant

l'apophyse est normale, .sauf qu'elle est le siège d'une douleur profonde s'exas-

pérant par la percussion. En somme, on le voit, ce sont des signes de la carie

osseuse et de l'inflammation méningée : les phénomènes cérébelleux font défaut,

et le malade peut mourir avec un abcès cérébelleux non soupçonné.

Ces symptômes peuvent s'amender, et la maladie passe à l'état chronique :

ce n'est qu'alors que les phénomènes propres aux lésions cérébelleuses font leur

apparition. Ils peuvent d'ailleurs ouvrir la scène, si la période aiguë fait défaut,

ce qui est assez fréquent. Dans ce cas, il n'y a pas de réaction inflammatoire et

les signes de l'abcès sont ceux que nous avons étudiés à propos des tumeurs

cérébelleuses et qui sont spéciaux aux néoplasmes à développement progressif,

donnant lieu à des symptômes de localisation : nous pouiTions répéter ici tout

ce que nous avons dit à propos des tumeurs du cervelet auxquelles on voudra

bien se reporter, en ce qui concerne le symptomatologie des abcès.

Quatre d'entre les signes sont parmi les plus fréquents et les plus importants :

c'est d'abord la céphalalgie, vive et persistante, surtout occipitale et parfois

même exactement limitée au côté où se trouve l'abcès; elle peut présenter des

irradiations vers les tempes et le front et sa violence peut arracher des cris au

malade. Ensuite viennent les vomissements répétés, provoqués par les mouve-
ments, le fait de s'asseoir ou l'ingestion d'aliments : ils présentent le même
caractère de ténacité signalé pour les autres lésions du cervelet. Enfin les

vertiges et la titubation dite cérébelleuse sont caractéristiques de l'atteinte

<Iirecte ou indirecte du vermis et des ganglions centraux, et pathognomoniques
de la lésion du cervelet. L'individu oscille sur ses pieds comme un homme
ivre, décrit des zigzags, tombe même parfois, en un mot sa démarche présente

les caractères que nous avons déjà décrits pour les tumeurs du cervelet. La
chute a lieu quelquefois d'un côté, toujours le même, qui dans ce cas peut être

celui de la tumeur
; mais elle peut avoir lieu tantôt d'un côté, tantôt de l'autre

alors qu'un seul des hémisphères est pris et sa valeur diagnostique est encore

moindre que nous ne l'avons dit pour les tumeurs. Cette chute est accompa-
gnée parfois d'un ichcs cérébelleux, comparaljle à l' ictus épileplique ou à l'ictus

laryngé du tabès : l'ictus est précédé de vertiges et il peut y avoir perte de

connaissance.

Souvent encore on constate de l'inégalité des pupilles, qui sont immobiles et

réagissent peu ou point à la lumière; parfois il existe de l'amblyopie, ou du
nystagmus.

Si ces symptômes peuvent exister seuls, dans la plupart des cas il s'y ajoute

d'autres symptômes dus à la compression des organes voisins. Quelquefois
c'est une paralysie, alterne dans certaines observations, c'est-à-dire une para-

lysie faciale avec strabisme convergent d'un côté et paralysie des membres du
côté opposé. Parfois le malade présente une violente contracture douloureuse

[L. TOLLEMER.}
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(lo la nviqiie, qu'on ne peut essayer de réduire sans le l'aire soullVir : on a même
signalé des crises d'opislholonos avec perte de connaissance. La conlraclure

de la nuque peut être limitée à un seul côté, d"où déviation de la tète ; ou bien

elle est symétrique. Les paralysies des nerfs crâniens voisins, dues à la com-

pression, ne sont pas rares.

Dans le cas de marche chronique, lu température générale est variable : par-

fois élevée, elle peut ne pas dépasser 58 degrés et ne semble pas dépendre de

Tabcès même du cervelet : en effet, elle tombe à la normale, le plus souvent

après la trépanation qui nettoie l'os et le foyer sus-dure-mérien.

. L'état général du malade reste bon : mais à un moment donné, en général,

les vomissements reprennent avec une nouvelle intensité, le malade ne peut se

mouvoir sans les provoquer. Les crises douloureuses deviennent plus fréquentes,

tous les symptômes s'accusent : l'affaiblissement devient extrême et le malade

meurt dans le coma ou dans une crise de douleur parfois avec opisthotonos.

Les résultats de la ponction lombaire sont en général négatifs, à moins de

propagation aux méninges.

Diagnostic. — On le voit par les symptômes, il n'est pas toujours facile : en

effet, les abcès à marche chronique présentent à peu près tous les symptômes des

lésions en foyer, des tumeurs du cervelet, et leur diagnostic revient à faire le

leur. Seul l'écoulement purulent par l'oreille permettra, si on le constate, de

penser à l'abcès • il faudra se rappeler que souvent, dans la marche chronique,

il n'y a pas de phénomène inflammatoire récent du côté de l'apophyse mastoïde

ou de l'oreille, et l'on tiendra compte de tout écoulement d'oreille, surtout tari

depuis peu de temps. La constatation de la polynucléose dansle sang sera égale-

ment en faveur de l'abcès.

Dans les abcès aigus du cervelet, la lésion est marquée par la violence de la

réaction générale, par les phénomènes typhoïdes ou pyohémiques. L'attention

pourra bien être attirée du côté de l'oreille et, reconnaissant la lésion de celle-ci.

on pensera à un abcès cérébral, à une méningite ; rien ne permettra de penser

au cervelet. L'abcès cérébral sera difficilement éliminé dans bien des cas: dans

une observation de Reverdin et Vallelte(') les symptômes cérébelleux étaient

dus à la compression du cervelet par un abcès du lobe occipital d'origine

otique. Dans une autre observation, Drummond(-). observant des convulsions

jacksoniennes de la face passant au bras droit, avec paralysie de la face et du

bras droit et parésie de la jambe du même côté, crut se trouver en pi-ésence

d'une lésion des circonvolutions rolandiques gauches : il s'agissait d'un abcès

de l'hémisphère droit du cervelet.

Et même dans le cas où les vomissements répétés, la céphalalgie occipitale

intense, la contracture de la nuque, se rencontreront, il faudra éliminer, avant

de penser à l'abcès du cervelet, encore la méningite et la thrombose des sinus.

Le côté de la lésion sera facile à reconnaître s'il y a eu ou s'il y a otite. Dans lo

cas contraire on se basera sur les symptômes exposés quand nous avons étudié

les tumeurs du cervelet.
'

v^ussi le pronostic, basé sur le diagnostic et sur la possibilité d'une inter-

vention complète, est-il des plus graves dans le cas d'abcès à marche primiti-

(") J.-L. REVERDI^' el A. V.\llette. Revue iiiéd. de la Suisse romande, n" 0. 20 juin 190'2. p. 260.

(-) Drummond. The Lancet, 28 juillet ISO-L
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voment aiguë ou de poussée aiguë dans un abcès chronique. Les collections

purulentes à marche chronique ont la gravité des tumeurs du cervelet; elles

se comportent comme ces dernières, si une poussée aiguë ne vient pas terminer

la scène.

Traitement. — Il est évident qu'il n'y en a qu'un, l'évacuation du pus : il

est donc du ressort du chirurgien, qui devra se rappeler, pour le point à tré-

paner, que Fabcès est toujours plus près du rocher que de l'occipital.

L'intervention chirurgicale devra, dans un premier temps, s'il y a lésion

aiguë ou chronique de l'oreille et des cellules mastoïdiennes, nettoyer cette

région par un large évidement pélromastoïdien ; dans certains cas où le dia-

gnostic d'abcès cérébelleux sera douteux, on verra cette opération faire dispa-

raître tous les symptômes : s'il y a des signes de localisation cérébelleuse bien

nets, ilya lieu de faire une large trépanation mastoïdo-occipitale qui permettra

d'explorer la fosse cérébelleuse. Parfois on pourra être guidé par le pus placé

à la surface du cervelet, mais dans bien des cas il faudra ponctionner ou inciser

le tissu cérébelleux (').
-

Les mêmes accidents de syncope respiratoire que nous avons signalés dans

les tumeurs du cervelet se retrouvent dans les abcès : il y a là une complica-

tion opératoire dont il est bon de tenir compte. Dans l'observation du malade

de M. Dieulafoy, la respiration fut suspendue pendant 20 minutes, le cœur
battant faiblement : la respiration reprit par hasard, le chirurgien ayant touché

du doigt la face postérieure du bulbe ; elle s'arrêta à diverses reprises chaque
fois que le doigt était enlevé et finit par se rétablir complètement. Étant donnée
la fréquence relative des syncopes respiratoires pendant les opérations sur le

cervelet, peut-être y aurait-il lieu de recourir à cette manœuvre en cas de

besoin.

L'opération a éié faite bien des fois, mais Mac-Ewen le premier guérit une

malade par une opération systématique, en 1887. La trépanation est d'ailleurs

loin de donner de brillants résultats, et dans la plupart des cas, la faute en est

à la disposition anatomique de la collection purulente. La thérapeutique chirur-

gicale s'adresse surtout à la suppuration du rocher et à l'abcès situé entre cet

os et la dure-mère. Aussi que peut-il arriver? C'est que le chirurgien ayant

trépané, nettoyé le foyer purulent extérieur au cervelet, on voit, que la sup-

puration osseuse continue ou non, les symptômes de la lésion cérébelleuse

suivre leur cours. Le chirurgien a vu la surface du cervelet, elle lui a semblé

saine et il a ignoré l'abcès profond du cervelet dont le malade meurt, parfois

au bout de un ou deux mois. Aussi lorsque, après une première trépanation, les

phénpmènes cérébelleux s'accentuent, le chirurgien doit faire une ponction

dans le point trépané. Encore cette ponction pourra-t-elle passer près du foyer

sans l'ouvrir : il faudra se rappeler que les abcès sont souvent dans la partie

antérieure du cervelet, et tâcher d'atteindre ce point, quelque dangereuse que

soit la région où l'on pénètre.

(') Voir à ce sujet : Picqué et' Mauclathe. Suppuralions otiliques de la loge cérébelleuse.

XII" Conférés français de chirurgie, 17-24 octobre 1898. — Guinard, Poirier, Broca. Soc. de

cliir., 14 décembre 1898, etc.
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VM. — ABSENCE, ATROPHIE, SCLÉROSES DU CERVELET
ATAXIE HÉRÉDO-CÉRÉBELLEUSE DE MARIE

ATROPHIE OLIVO PONTO-CÉRÉBELLEUSE DE DÉJERINE ET THOMAS

Nous réunirons sous un seul litre tous ces faits qui donneront lieu à quatre

chapitres différents. En effet nous allons voir que Tatrophie et l'hypertropliic

du petit cerveau ont les mêmes symptômes, qu'elles ne diOerent que par leur

anatomie pathologique et que l'absence congénitale du cervelet est représentée

par un cas unique. Les cas d'atrophie seraient évidemment précieux pour l'élude

des fonctions du cervelet, s'ils étaient des cas simples : il n'en est malheureu-

sement rien, et leurs conditions éliologiques, les altérations conconiitanles

des autres parties de l'encéphale, rendent ces lésions difficiles à obsei ver.

Cependant l'étude des atrophies du cervelet poursuivie avec méthode dans ces

dix dernières années a permis de dégager deux types suffisamment distincts,

surtout au point de vue analomo-pathologique, pour mériter une place à part.

D'une part, M. Pierre Marie a décrit une affection familiale à syndrome céré-

belleux dont la caractéristique est la nature familiale et héréditaire. D'autre

part, MM. Déjerine et André Thomas, dont les travaux ont puissamment con-

tribué à donner au petit cerveau la place importante qu'il doit occuper dans

la pathologie des centres nerveux, ont étudié une atrophie du cervelet spéciale

par les lésions de la protubérance et des olives qui l'accompagnent.

Nous étudierons donc successivement : 1" les atrophies et sclérosesdu cervelet:

2° Yhérédo-alaxip cérébelleuse ou maladie de Marie ;
3" Vatrophie olivo-fronto-

cérébelleuse type Déjerine et Thomas de l'atrophie du cervelet.

Absence congénitale du cervelet. — Ce cas unique jusqu'à ce jour fut observé

par Combetle ('), alors interne de Kapeler à l'hôpital Saint-Antoine. Nous ne

pouvons mieux faire que résumer l'observation : Alexandrine Labrosse. née à

Versailles en mai 1820, d'un père fort et robuste; mère chétive, usée par des

excès de tout genre. L'enfant vint au monde grêle, mais bien conformée: elle

était extrêmement chétive et délicate et prenait très peu d'accroissement.

A 2 ans, elle n'avait pas encore ses premières dents, et ce n'est qu'à ô ans

qu'elle commença à bégayer quelques mots. Elle ne commença à se soutenir

sur ses jambes qu'à l àge de o ans, et à 7 ans elle était très peu développée et

d'une grande faiblesse, très inintelligente, et ne pouvait articuler netlement ;

à y ans ses pupilles étaient très dilatées, ce qui fut attribué à des helminthes;

elle se masturbait.

Son bulletin d'admission à l'hôpital, en janvier 1850, porte qu'elle est para-

lysée des extrémités abdominales et parle difficilement. Ses jambes, quoique

très faibles, lui permettaient encore de marcher, mais elle tombait souvent.

Elle est à peine développée comme une enfant de six ans. A partir d'octobre ou

de novembre 1850 elle reste constamment couchée; elle peut à peine remuer les

jambes, dont la sensibilité est intacte : les mains ont tous leurs mouvements.

Elle meurt d'entérite en mars 1851, après avoir présenté des convulsions épi-

leptiformes auxquelles elle était sujette.

A l'autopsie on constata du côté du cervelet (pie, à la place de cet organe,

(') CoMBETTE. Bull, de la Soc. anal., 1851, p. 1 i8, cl Hcouc mcd., 1851, t. II, p. 57.
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existait une membrane gélatiniforme demi-circulaire, tenant à la moelle

allongée par deux pédoncules membraneux et gélatineux. Xers ces pédoncules

étaient deux petites masses blanches isolées, du volume d'un pois. Sur l'une

d'elles se trouvait un des nerfs de la quatrième paire. Les tubercules quadriju-

meaux étaient intacts. Il n'y avait pas de quatrième ventricule : il n'existait

aucune trace de pont de Varole. Les pyramides antérieures se terminaient en

fourche par les pédoncules cérébraux.

Il est à noter que les fosses occipitales étaient régulièrement conformées el

qu'il existait une hydrocéphalie manifeste. La moelle était intacte.

Ce fait n'est évidemment pas fait pour éclaircir la physiologie du cervelet,

car l'absence de cet organe est compliquée de celle d'autres organes impor-

tants. En somme, il existait trois grands troubles, ceux de l'intelligence, ceux

de la motilité et ceux de la parole. Qu'en revenait-il au cervelet? Faisons en

outre remarquer que les fosses occipitales étaient normales; et si nous son-

geons que dans les cas d'atrophie vraiment congénitale elles sont petites quand

le cervelet est petit, on peut se demander si l'absence du cervelet est bien con-

génitale et s'il ne s'est pas ramolli en masse et résorbé, ou simplement atrophié.

ATROPHIE ET SCLÉROSE DU CERVELET

Les observations de ces troubles cérébelleux sont fort différentes comme
symptômes, anatomie pathologique et étiologie : elles sont encore peu nom-
breuses et nous n'avons pu réunir que 47 observations de lésions atrophiques

du cervelet; sauf une dizaine elles sont rapportées avec détails dans la remar-

quable étude publiée par André Thomas sur le cervelet en 1897.

Pathogénie.— Étiologie. — L'étude des observations d'atrophie et de sclé-

rose du cervelet permet de les diviser, au point de vue étiologique, en deux caté-

gories : ]" l'une comprenant les cas d'atrophie où il s'agit d'une malformation

congénitale ou d'un arrêt de développement intra-utérin; 2" l'autre renfermant

les faits où il s'agit d'un processus régressif post-inflammatoire, d'un arrêt de

développement consécutif à une inflammation aiguë du système nerveux cen-

tral ayant porté son maximum d'action sur le cervelet et le système des voies

cérébelleuses, avec prédominance parfois sur le premier ou sur le second : le

processus aboutit à l'atrophie ou à la sclérose.

Dans la première catégorie la cause pathogénique est une débilité congéni-

tale, plus ou moins accentuée, due à une altération vasculaire primitive ou à

un vice de myélinisation. Dans la deuxième elle est un processus inflamma-

toire localisé, uniquement ou surtout, au cervelet. Et nous pouvons com-

prendre aussi bien cette localisation au cervelet que nous comprenons la

localisation aux cornes antérieures de la moelle dans l'inflammation qui aboutit

à la paralysie infantile. Dans plusieurs observations, en effet, nous voyons noté

<iue, à la suile d'une maladie infectieuse d'ordre général ou à prédominance

nerveuse, un enfant est resté un certain temps incapable de marcher et à pré-

senté des symptômes cérébelleux soit dès la cessation de la période fébrile, soit

lorsqu'il a pu recommencer à marcher, plusieurs mois et quelquefois plusieurs

années après.

[L TOLLEMER ]
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Les cames de ces lésions cérébelleuses sont très obscures. Le l'ait qu'on

observe ces lésions le plus fréquemment chez les idiots ('), des imbéciles, des

débiles intellectuels, des épileptiques, ne prouve pas grand'chose, atrophie et

hypertrophie se trouvant également chez ces malades. Parfois on ne trouve

aucune raison à la lésion, d'autres fois un traumatisme peut être considéré

comme la cause du début des accidents (*). Les maladies infectieuses semblent

avoir leur part dans cette étiologie ; c'est ainsi que Clapton (^) cite un cas où la

malade resta six mois sans marcher à la suite d'une rougeole : quand elle

recommença, sa démarche était mal assurée et resta telle. Elle mourut à l'Age

de trente-trois ans, d'une pleurésie. Le cervelet, très atrophié, était fort dur.

La fièvre typhoïde, une gastro-entérite, sont souvent constatées au début des

accidents. Dans un cas de Concetti (') un enfant de 5 ans et demi bien portant

et sans antécédents héréditaires, eut une fièvre typhoïde à la suite de laquelle

il développa des symptômes de lésion cérébelleuse (démarche ébrieuse, ten-

dance à tomber à gauche). D'autres fois l'infection causale peut rester localisée

au système nerveux : tel est le cas de Redlich où un individu de 52 ans

avait été atteint d'une congestion cérébrale à l'âge de 2 ans: il commença à

marcher à 12 ans et à parler à 16 ans : c'était un type d'atrophie cérébelleuse

acquise. Les intoxications, l'alcoolisme, pourraient peut-être aussi être incri-

minés. En somme, les conditions étiologiques de l'atrophie scléreuse du cer-

velet sont peu nettes. Il est des cas où la lésion semble congénitale : tel est

celui de Gabrielle Buscadehing, cité par Andral (") : l'hémisphère gauche man-

quait totalement. Lorsque l'origine congénitale n'est pas douteuse, on trouve

parfois des lésions plus ou moins étendues d'autres parties des centres ner-

veux : c'est ainsi que, chez une enfant morte à l'âge de neuf semaines avec

spina bifida, hydrocéphalie et paraplégie, Warrington et Monsarrat (') ont

trouvé un développement très incomplet du cervelet et de ses pédoncules, des

corps restiformes, des olives, des fibres arquées, des noyaux protubérantiels et

des noyaux rouges. La moelle, très mince et mal développée, était bifide.

Cette atrophie cérébelleuse peut se rencontrer chez les animaux. Risien Rus-

sell rapporte un cas d'atrophie congénitale d'un hémisphère cérébelleux chez le

chat; le lobe droit était à peine la moitié du lobe gauche, cette atrophie s'était

manifestée pendant la vie par une parésie accentuée des deux membres du côté

droit, surtout de la patte postérieure droite qui était un peu plus petite que la

gauche. Chez un chien le fait est signalé par Deganello et Spangaro (') :

l'aplasie de l'écorce cérébelleuse était déterminée par la persistance de la struc-

ture embryonnaire pendant la vie extra-utérine. La congénitalité de la lésion

était démontrée par le développement insuffisant des couches moléculaires et

granuleuses du cervelet; la forme anormale des cellules de Purkinje, l'exis-

tence de granulations dans la couche moléculaire, leur rareté dans la couche

granuleuse, et l'état normal du centre médullaire. Ce chien présentait des

troubles de la coordination des mouvements, troubles qui allèrent en croissant

(') DouRSOUT. Annales médico-psychologiques, mai-juin 1891.

(^) PiERRET. Archives de physiol. normale et pathoL, I871-187'2.

(^) Clapton. Transacl. of Ihe Patliol. Soc. of London. 187L
('') LuiGi Concetti. la Pediatria, an VI, n° 8, août 1808, p. 240.

(">) E. Redlich. Wieiier Medicinische Wochenschrift, 1895, n" 19.

('') AxDisAL. Clinique, 4' cdit., V, p. 715.

(") W. B. Warrington et K. Monsarrat. Brnin, n» 100, p. 44'i.

") Deganello eL Spangaro. Rivista di palologia nervosa c mentale, février 1899, p. 64.
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(le la naissance à la mort : ceci devait être en effet, car le cervelet restait dans

un état stationnaire alors que les autres parties du système nerveux attei-

gnaient un développement de plus en plus parfait.

Anatomie pathologique. — Les cas sont, à ce point de vue, bien diffé-

rents : parfois le cervelet est simplement plus petit et il n'existe pas une

atrophie véritable : tel est celui d'Otto ('), où le cervelet mesurait 5 centimètres

de large, 5 de haut, 2 5/4 dans sa plus grande épaisseur. Il était asymétrique,

la moitié droite plus grosse que la gauche: le trajet des sillons présentait quel-

ques différences avec l'état normal; l'organe s'adaptait aux fosses occipitales.

Tout durci il pesait 20 grammes, et le cerveau également durci et normal

pesait 81hi grammes; microscopiquement il était sain : il s'agissait donc d'un

arrêt de développement dans le bas âge plutôt que d'un état régressif de

l'organe.

Dans d'autres cas l'atrophie porte sur une ou plusieurs parties du cervelet,

tantôt un hémisphère, tantôt les deux, et le vermis peut manquer avec l'un ou

l'autre ou exister seul. Enfin cette atrophie vraie peut porter sur tout l'organe.

La partie atrophiée est représentée tantôt par une petite masse informe ayant

le volume d'une amande (cas de Gabrielle Buscadehing), tantôt par une masse

ayant gardé grossièrement la forme de la partie primitive et simplement beau-

coup plus petite; l'aspect de cette masse est dans certains cas jaune pâle,

les sillons semblent recroquevillés. Dans un cas de Neuburger et Edinger (^),

où le malade mourut à 46 ans, par varice du bulbe rompue, sans avoir jamais

présenté de signes cérébelleux, l'hémisphère droit avait le volume d'une noi-

sette, mais il avait gardé l'aspect extérieur du cervelet : la pie-mère recouvrait

le lobe atrophié et le reste de l'organe était sain. La consistance de la substance

cérébelleuse est augmentée dans la j^lupart des faits; elle est parfois d'une

dureté extraordinaire, dure comme du bois dans un cas de Duguet (^). La

lésion du cervelet entraîne des altérations diverses des organes en relation avec

lui, de véritables dégénérescences. Dans un cas de Cramer (*) l'écorce du cer-

velet était atteinte à gauche à des degrés divers par la sclérose. Dans les

parties les plus altérées, les cellules de Purkinje avaient disparu absolument et

la couche granuleuse était très éclaircic. Dans les autres points les cellules de

Purkinje étaient touchées à des phases diverses : les grosses fibres myéli-

niques avaient subi une altération parallèle à celles des grosses cellules en

question. Le pédoncule cérébelleux supérieur gauche, le noyau rouge de la

calotte gauche, le pulvinar du côté opposé, étaient diminués de volume. Le

pédoncule cérébellevix moyen gauche, la sub.stance grise de la protubérance à

droite, le corps restiforme gauche ainsi que le cordon latéral du même côté et

le noyau d'origine de ce cordon étaient atrophiés ainsi que les noyaux d'origine

du cordon postérieur et la grosse olive du côté opposé. Le lobe moyen était

intact et il n'y avait pas eu d'incoordination. Ces dégénérescences ont été étu-

diées dans un assez grand nombre de cas et elles peuvent, dans les atrophies

cérébelleuses pures, aider beaucoup à fixer les connexions du cervelet avec les

autres parties du .système nerveux central. Des examens microscopiques très

(') Otto. Archiv fiir Psychialrie und Xervenkrmikitciloi, Bd IV et Bd \T, 1874 et 187(3.

(*) Neububger et Edinger. Berlincr klin. Wochenschr., 1898, n° i.

{^) Duguet. Bull, do la Soc. anal., mai 1862.

('') Cramer. De l'nlropliie du cervelet. Soc. iinychialrique de Berlin, 16 mars 1891.
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FiG. 10b (demi-schématique). — Une foliole de IoIjc sain.

(Grossissement de loO diamètres environ).

D'après Lannois et Paviot.

minutieux oui été publiés par André Thomas, en particulier dans son travail

sur le cervelet (1897), auquel il est nécessaire de se reporter pour l'étude

détaillée de ces dégénérescences.

Les lésions histologiques peuvent porter sur les diverses parties du cervelel.

On peut avec Max Arndt(') les divi-

ser en 5 catégories suivant que
1" la substance grise et la sub-

stance blanche sont également

lésées, 2'^ le processus morbide

. existe dans l'écorce, 5" il s'agit

d'une atrophie scléreuse par pro-

cessus inflammatoire chronique in-

terstitiel avec lésions vasculaires.

Au microscope (-) on trouve, sui-

vant le degré de l'atrophie, une

disparition plus ou moins complète

des cellules et des tubes nerveux

et une augmentation du tissu con-

jonctif : parfois comme dans le cas

de Clapton il est impossible de

déceler le moindre élément ner-

veux. Que l'atrophie .soit primitive

ou secondaire, la lésion commence en général par la partie profonde des

folioles : une altération intense apparaît brusquement. La couche granuleuse

diminue beaucoup d'épaisseur et par places elle n'est plus marquée que par

une légère condensation des cellules qui sont à peine plus nombreuses que

dans la couche médullaire : en d'autres points elle disparaît. Les grandes

cellules de Purkinje disparaissent en certains points sans laisser de traces :

celles qui persistent sont norma-

les. En même temps on voit appa-

raître, en dehors de la couche des

grains et nettement séparée d'elle,

une couche innominée de cellules

ovales, pâles, à noyau formé de

chromatine peu dense, à un ou

deux nucléoles fortement colorés.

Ces noyaux, dont l'atmosphère de

protoplasme est peu visible, ont un
volume double ou quadruple de

celui des grains. Ils forment une

couche continue, assez dense en

son centre, qui contourne les den-

telures cérébelleuses comme une bordure ou un feston. Ces cellules pré-

existaient sous les cellules de Purkinje et sous les grains : elles sont seule-

ment mises en évidence par leur disparition. Le nombre des fibres à myéline

Fi(i. 106 (demi-schémalique). — Une foliole du lobe alro-

phié. L'atrophie porte sui loul sur les dentelures de l:i

base de la foliole.

(') Max Arndt. Berlin. Archiv. fur Psycli. und Neroenkrankh., \8di, H. 2, Bd X.WI.
("^) Lannois. Lt/on médical, 30° année, iO avril 1898, n" 15. — Lannois et Paviot. Revue

?ie)«)'o/., 1898, 6' année, n" 19. — Nouvelle Iconographie de la Soipêtrière, K' année, wQ.nov.-déc.
1902. — Congrès de Grenoble, août 1902.
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est plus ou moins réduit. Les vaisseaux peuvent avoir des parois normales ou

un peu épaissies : ils sont altérés dans le cas de sclérose.

Dans la plupart des cas il y a des lésions concomitantes des méninges : elles

sont épaissies, adhérentes à la surface atrophiée, et parfois elles forment au

niveau de cette dernière une sorte de poche renfermant du liquide. La lepto-

méningite est constatée dans une observation de Sommer ('), où le cervelet

pesait 114 grammes. Les altérations d'autres parties de l'encéphale sont fré-

quentes : la protubérance est petite et plus ou moins asymétrique. Les pédon-

cules cérébelleux moyens sont grêles et très plats. Le cerveau même est

parfois atteint, soit dans sa totalité (Meynert) (-), soit dans un seul hémisphère,

qui peut être celui du coté opposé à la lésion cérébélleuse. Lallement ('•) signale

une atrophie du corps strié et de l'olive droits avec une atrophie de l'hémi-

sphère cérébelleux gauche.

Enfin l'hydrocéphalie à des degrés divers est signalée dans la plupart des

observations.

Symptômes. — Il est difficile de faire une description spéciale de l'atrophie

du cervelet au point de vue clinique. Ses signes sont ceux des lésions cérébel-

leuses en foyer, et sa symptomatologie est compliquée des phénomènes dus

aux altérations concomitantes d'autres parties du système nerveux. Dans huit

cas analysés par Nothnagel avec beaucoup de soin, il existe un symptôme
constant, l'incertitude dans les mouvements des extrémités, constante pour les

membres inférieurs, existant parfois même pour les membres supérieurs. En
règle générale, on observe toujoui'S, dans les cas de déficit partiel ou d'atrophie

partielle du cervelet, lé syndrome cérébelleux avec plus ou moins de netteté,

mais il peut manquer : le malade de Neuburger et Edinger n'avait jamais pré-

senté le moindre symptôme cérébelleux et cependant son hémisphère céré-

belleux droit était à peu près absent; ce manque de symptômes peut

s'expliquer par une action de suppléance du reste du cervelet : d'ailleurs,

quelque diminué que fût ce lobe au point de vue du volume, son écorce était

normale ainsi que sa substance blanche, et la lésion était bien congénitale.

Nous retrouvons ici les troubles du mouvement et de la station debout,

c'est-à-dire les troubles de la coordination et de l'équilibration qui caractérisent

le syndrome cérébelleux pur. Dans la station debout le malade écarte les

jambes de façon à élargir sa base de sustentation, le corps oscille de même que

la tête, parfois le patient a besoin d'un point d'appui. La marche est chance-

lante, le malade titube comme un homme ivre (démarche ébrieuse), il festonne

en suivant une ligne brisée et écarte les jamijes qu'il soulève et repose brus-

quement, mais il ne talonne pas comme le labéticjue, dont il n'a pas non plus

le luxe exagéré de mouvements. Il se fatigue vile et tombe souvent. L'occlusion

des yeux n'augmente pas l'instabilité.

Tous ces troubles diminuent ou cessent lorsque le malade est assis ou

couché. Les réflexes sont exagérés ou normaux.

Le tremblement peut être d'allure choréiforme ou revêtir le caractère inten-

tionnel que l'on observe dans la sclérose en plaques; l'écriture est tremblée.

Parfois il existe un affaiblissement général tel qu'il est impossible au malade

(') Sommer. Archiv fur P^tijch. und Nerocnk>'anl;ll., XV. Ilcfl. 1, [i. 255.

{^) Mey.neht. Wiener ined. Jahrb., 1864.

(^) Lallemem'. BuU. de lu Sue. analomiqnx\ 18l>2.
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de marcher : ce trouble ne dépend pas de la paralysie, mais de Tasthéiiie mus-

culaire généralisée (Doursout). Le sens musculaire esl iiihn I.

Très fréquemment on trouve des troubles de la parole, qui esl lente, sac-

cadée, cahotée, et semble tenir à la maladresse de la langue à se mouvoir,

gênée qu'elle est comme tous les autres muscles volontaires. Ce trouble de la

parole peut sinuder à ter point la paralysie glosso-laryngée, que certains

auteurs ont décrit des cas de paralysie pseudo-bulbaire dorigine cérébel-

leuse (') atrophique. Tous ces troubles d'ailleurs ne présentent rien de bien

spécial à l'altération atrophique de l'organe : ils ont la même physionomie que

dans les autres lésions du cervelet et la même inlerprélalion physiopalliolo-

gique. L'incoordination motrice et les grands troubles cérébelleux proviennent,

ici aussi, de l'atteinte du vermis ou des noyaux centraux du cervelet. Mais les

autres altérations des centres nerveux, bulbe, protubérance et cerveau,

viennent mêler aux signes cérébelleux les symptômes propres à leurs diverses

atteintes, et l'exagération de la pression intracrânienne qui cause l'hydrocé-

phalie vient parfois y joindre des troubles intellectuels. Les crises épilepti-

formes, les douleurs de tête même ne sont pas rares. Le vertige est rarement

signalé, les vomissements sont exceptionnels. Il existe parfois des troubles des

muscles oculaires, du strabisme ou du nystagmus. Dans le cas d'Otto où le

cervelet, sain quant à sa structure, était excessivement petit, il y avait une per-

version remarquable du sens moral : Courmont insiste sur ce fait et d'autres

analogues à l'appui de sa théorie du cervelet organe psychique. L'intelligence

est en général conservée, mais on retrouve la même asthénie dans l'esprit que

dans les muscles : le caractère est triste, mélancolique, neurasthénique.

La sensibilité générale est intacte et le développement de l'individu n'est pas

entravé par la maladie. Celle-ci pourrait môme durer fort longtemps : dans un

cas de Pierret la malade fut prise à l'âge de quatre ans, après une chute, des

troubles de l'atrophie cérébelleuse, et mourut à soixante et un ans d'hémor-

ragie cérébrale.

Les observations d'atrophie ruinent absolument la théorie de Gall : l)our-

soul, dans un cas où le cervelet pesait 80 grammes, a constaté des excès géné-

siques extraordinaires. 11 en était de même chez le malade d'Otto, où le cervelet

pesait 20 grammes. Dans huit cas d'hypertrophie, où le cervelet pesait de 200 à

256 grammes, Doursout n'a constaté aucune excitation génitale; chez trois

même il y avait, de ce côté, défaut manifeste d'énergie.

La clinique, appuyée sur les données de l'anatomie pathologique, semble

bien prouver que l'hypertrophie et l'atrophie du cervelet entraînent toutes

deux les mômes signes, parmi lesquels prédomine une insuffisance locomotrice.

Diagnostic. —• Il est fort difficile, en présence d'un cas d'atrophie du cer-

velet, de diagnostiquer autre chose qu'une lésion du cervelet, encore faut-il que

les signes soient ceux que nous avons trouvés être pathognomoniques de la

lésion de cet organe. Il sera impossible d'affirmer la nature de celle-ci : tout au

plus pourrait-on, dans certains cas, soupçonner son origine scléreuse, à l'aide

des commémoralifs et de la longue durée de la maladie.

(') Brosset. Lyoa médical, 20 avril 1890. *
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HÊRÉDOATAXIE CÉRÉBELLEUSE

{MALADIE DE MARIE)

Définition. — Le nom dliérédo-ataxie cérébelleuse a été donné par ÏNl. Pierre

Marie à une maladie héréditaire et surtout familiale, maladie de développement,

qui se manifeste cliniquement par de l'incoordination cérébelleuse et anatomi-

quement par une lésion atrophique du cervelet. Le mot alaxie est ici pris dans

le sens que les physiologistes lui ont souvent donné en parlant du trouble de

l'association des mouvements qui est le résultat des lésions cérébelleuses :

nous l'avons souvent employé au cours de l'exposé physiologique et à propos

des symptômes des tumeurs; il englobe tous les troubles asynergiques dont

nous avons parlé plus haut.

Historique. — M. Marie a créé ce type en réunissant 16 observations très

différentes à en juger par l'étiquette que leur avaient accolée les auteurs, à

savoir : 2 observations de Fraser(') (atrophie du cervelet), 5 de Nonne (-), (ma-

ladie familiale particulière), 8 de Sanger Brown (^) (ataxie héréditaire), o de

Klippel et Durante(*) (aifections nerveuses familiales et héréditaires.) Toutes ces

observations présentaient un même caractère clinique, la lilubalion et l'incoor-

dination cérébelleuses : deux autopsies, l'une de Fraser, l'autre de Nonne,

montraient des altérations du cervelet.

En 1894, MM. Brissaud (^) et Londe (") étudient 5 observations personnelles

de cette nouvelle maladie nerveuse et, dans sa thèse, Londe, en 1895, l'ait une

étude d'ensemble de l'hérf^do-ataxie cérébelleuse : nous ferons de larges

emprunts à cet excellent travail basé sur 25 observations dont 5 personnelles.

Nous n'insisterons pas sur l'historique des travaux postérieurs à cette date,

nous les signalerons au fur et à mesure que nous étudierons les diverses parties

de la question.

Étiologie. — Uâge de début est tardif, ce qui est remarquable pour une
maladie à caractères héréditaire et familial, et ce qui la différencie déjà d'autres

affections du système nerveux présentant ce même caractère, la maladie de

Friedreich par exemple. Sur 56 cas, 15 fois le début a lieu après l'âge de 20 ans,

6 fois après 50 ans, 5 fois après 40. Exceptionnellement on a vu les symptômes
apparaître à 10 ans ou au-dessous : dans 11 cas seulement la maladie a débuté

au-dessous de 20 ans, dont 5 fois après 15 ans. Dans 3 observations de Neff le

début eut lieu au-dessus de 55 ans.

Les membres d'une même famille sont souvent atteints au même âge, ou

encore le début a lieu, dans la même famille, à un âge de plus en plus précoce.

Il résulte de ce début tardif que le caractère familial de la maladie est très

(*) Fraser. Glasgow médical Journal, 1880, I.

n Nonne. Archiv. fiir Psychiatrie, 1891, XXII, p. 283.

(') Sanger Brown. Brain, 1892, p. 250.

(*) Klippel et Durante. Revue de méd., octobre 1892 et Semaine méd., 1892, p. 467.
' (">) Brissaud et Londe. Revue neurologique, 1894.

{^) Brissaud, Leçons sur les maladies du système nerveux, 1895.

[L. TOLLEMER.'i



416 MALADIES DL" CERVELET.

accentué, les enfanls et leurs piirenls peuvent être malades en même temps:

car les hérédo-ataxiques cérébelleux peuvent avoir des enfanls ;i\ aiil de tomber

malades, et ce fait est au contraire exceptionnel chez les indiviilii- alloinis do la

maladie de Friedreich.

Sanger Brown a pu réunir 21 cas de rail'ection qui nous occupe répartis sur

5 générations de la même famille. Lennmalm ('), sur 53 mend^res d'une même
famille répartis sur plusieurs générations, a trouvé 8 hérédo-ataxiques cérébel-

leux : il en a observé 5 avec soin, une femme de 22 ans, chez laquelle le débiil

eut lieu à 13 ans, la mère de la précédente âgée de 52 ans avec début à 45 ans

et une tante maternelle avec début à 26 ans. Netî"(^)a publié l'observation d'une

famille où il semble qu'il se soit produit 15 cas en 4 générations : il en a publié

2 dont 1 avec autopsie. Dans cette famille, la maladie ne commenta pas

au-dessous de 55 ans : chez un des malades, qui vivait encore à 86 ans, le début

eut lieu à 60 ans; chez deux autres l'afiection débuta à Tàge de 72 ans.

C'est donc d'une maladie héréditaire et surtout familiale qu'il s'agit : si ce

caractère semble manquer parfois, cela peut venir du fait que l'absence de ren-

seignements exacts empêche de le mettre en lumière, et aussi, comme le fait

remarquer Londe, de ce que, si l'enfant frappé est un enfant unique, le carac-

tère familial manquera, faute de famille pour ainsi dire. II est évident que ces

cas isolés passeront facilement inaperçus. Une observation d'Heveroch (")

montre bien cette possibilité : il s'agissait d'un cas type d'ataxie cérébelleuse de

Marie et il fut cependant impossible de constater l'hérédité similaire.

Le sexe féminin est plus souvent atteint : sur ses 25 cas, Londe noie

14 hommes et 9 femmes; mais dans la famille observée par Sanger Brown, sur

55 garçons 12 furent atteints, et sur 19 fdles 11 tombèrent malades: dans une

branche de cette famille comptant 5 enfants la fdle seule fut atteinte, les quatre

garçons restant indemnes. La maladie est plus souvent transmise par les

femmes; elle peut sauter une, deux et même trois générations.

La consanguinité des parents est rarement notée : Londe la signale dans 2 de

ses observations et nous la retrouvons dans un cas de Lenoble et Aubineau. Les

tares nerveuses ou autres sont fréquentes dans les familles où l'on observe cette

maladie.

La syphilis ne paraît pas jouer un rôle dans l'étiologie de l'hérédo-ataxie

cérébelleuse. En revanche Yaleoolisme paternel est assez fréqueinuienl signalé

(Fraser, Klippel et Durante, Rossolimo). La luberculosc pulmonaire, maladie

de déchéance familiale et individuelle, est relevée dans plusieurs observations.

Dans les antécédents personnels on note la syphilis, le rhumatisme articulaire

aigu, la fièvre typhoïde, etc., sans qu'on puisse établir une relation entre ce-

maladies et le trouble cérébelleux : il en est de même pour le Iraumalisme.

parfois signalé.

Symptômes. — Les principaux symptômes, qui sont aussi généralement les

premiers en date, sont les troubles de la molilité. Nous retrouvons ici, avec ses

caractères bien connus, le syndrome cérébelleux et les troubles des l'éflexes qui

indiquent, ainsi que les troubles oculaires, la lésion du cervelet.

(') Lennmalm. Nord med. Arch., 1897, N. F. VUE n° 29.

(-) I. IL Nei f. AmeiHcan Journal of Imanily, voE 51, 1894-1895.

(•') Ant. Hii\ EROCii. Casopis Cesky'ch le'karu. Polyclinique de iUnivcisilc tchèque. I80(i.

C. 17-20.
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Les troubles de la motilité consistent dans des troubles de l'équilibre avec

incoordination des mouvements surtout aux membres inférieurs : on les constate

principalement pendant la marche et la station debout.

La démarche est variable, suivant la période de l'affection où l'on observe les

malades : elle acquiert vite le type de la démarche ébrieuse. Au début, les

malades avancent avec incertitude, lentement, en déviant de la ligne droite

pour y revenir, comme s'ils étaient ivres. Ils écartent les jambes pour élargir

leur base de sustentation, afin de garder ou de reprendre un équilibre qu'ils

semblent sans cesse sur le point de perdre, ainsi que l'indiquent les oscillations

du haut du corps : il y a tendance à tomber indifféremment d'un cùté ou de

l'autre. L'hérédo-cérébelleux fixe un point placé devant lui pour garder son

équilibre : il s'accroche aux objets ou suit les murs pour se soutenir. L'insta-

bilité est plus marquée lorsqu'il se met en mouvement ou lorsqu'il fait un demi-

tour sur lui-même. En somme, la démarche possède le type cérébelleux tel que

nous avons appris à le connaître par l'élude expérimentale et clinique. Uatli-

tude pendant la marche est telle que le tronc est porté en arrière, les reins sont

cambrés.

L'incoordination musculaire peut exister aussi dans les membres supérieurs

et il y a de légers mouvements choréiformes, du tremblement ; on n'observe pas

de tremblements fibrillaires.

Uasthénie est fréquemment notée : les malades se plaignent d'une sensation

de fatigue continuelle, de faiblesse ou de raideur des jambes, faiblesse plus

apparente que réelle.

Dans la station debout le signe de Romberg est absent, l'occlusion des yeux

n'augmente pas ou augmente à peine (Brissaud) l'instabilité. Le trouble de l'équi-

libre cesse lorsque le malade est couché et l'incoordination des membres devient

moindre dans cette position. Le xcns musculaire est intact ; la force musculaire

est normale.

h''i)icoordi)iation des membres supérieurs, rare au début, apparaît à peu près

constamment au cours de la maladie. En général elle se manifeste par de l'incer-

titude des mouvements, de l'hésitation, mais parfois il existe un tremblement in-

tentionnel qui d'abord ne se révèle que tout à la fin de l'acte volontaire. Au mo-
ment de saisir l'objet la main hésite, elle plane et devient le siège d'oscillations

({ui cessent une fois l'objet saisi. Les actes délicats, écrire, boutonner, ramasser

une épingle sont altérés par ce tremblement : l'écriture surtout est atteinte, elle

se fait par à-coups, est tremblée, parfois impossible. L'occlusion des yeux est

sans influence sur ce tremblement qui est identique à celui de la sclérose en

plaques. Il existe souvent aussi du tremblement de la tète qui s'exagère dans la

station debout etpendant l'émotion, et disparaît (juand la tète [est soutenue. La
tète peut être déviée d'un côté.

Les mouvements choréiformes s'observent sous forme de secousses, d'oscilla-

tions latérales des doigts, de mouvements choréiformes des bras, des épaules et

du tronc.

Les troubles de la mimique sont importants à noter: ils consistent en contrac-

tions exagérées des muscles de la face, contractions se produisant à titre de
mouvements associés à un mouvement quelconque et surtout en parlant. Au
repos cette contraction donne au malade un faciès étonné qui s'exagère pendant
1 action : les muscles frontaux, l'orbiculaire des lèvres, les muscles du menton
sont plus ou moins contractés.

TRAITli DE MÉDECINE, 2' édil. — IX. 27
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luQS troubles de la parole et de la voir sont fréquents. La parole est presque
toujours modifiée, parfois môme avant l apparition de l incoordination des

membres supérieurs. Il s'agit d'une sorte d'ataxie delà parole: celle-ci est irrégrii-

lière, elle se précipite tout à coup, fait explosion. La respiration est irrégulière,

d'où émission saccadée des mots. La voix est sourde, gutturale, monotone. Il

existe du tremblement de la langue.

Le vertige est loin d'être constant: mais il peut exister et ne se produire que
dans une position spéciale. Une malade de Fraser était prise de vertiges et de

nausées en se couchant horizontalement.

Les réflexes sont fréquemment altérés. Le réflexe patellaire est exagéré 16 fois

sur 19 malades ; il peut être normal et souvent son exagération disparaît à la pé-

riode terminale. C'est ce qui est arrivé dans un cas de Menzel, dont nous repar-

lerons plus loin : il y avait des lésions du système cérébelleux dans la moelle.

Le clonus du pied est assez rare. Les réflexes cutanés sont quelquefois dimi-

nués.

Il n'y a pas de troubles de la sensibilité. Le malade ressent fréquemment une

sensation exagérée de fatigue, il est atteint souvent de céphalée (parfois celle-

ci est occipitale), de douleur de reins. Les douleurs à type fulgurant sont très

rares, elles peuvent marquer le début de l'affection. Il n'y a pas de troubles tro-

phiques, à part l'amaigrissement.

Du côté des facultés psychiques on note, comme dans un grand nombre de lé-

sions cérébelleuses de quelque nature qu'elles soient, des modifications du carac-

tère et de l'intelligence, de la tristesse et du découragement ou bien de l'hébé-

tude, de la niaiserie, de l'insouciance: les malades sont irritables, leur mémoire

est parfois affaiblie, l'attention se fatigue vite : il y a, comme le dit Seelig-

muller, de l'ataxie des pensées. Le faciès, morne au repos, par suite de

l'atonie des muscles de la face devient étonné quand le malade s'anime. Les

troubles mentaux proprement dits sont rares : Sanger Brown et Nonne les ont

signalés.

Les troubles oculaires sont fréquents : on les retrouve 22 fois sur 25 observa-

tions. Ils peuvent se borner à de la diminution del'acuité visuelle, et cette dimi-

nution est bilatérale et progressive ; on note également du rétrécissement bila-

téral du champ visuel. La lésion peut aboutir à une atrophie papillaire, de degré

variable, souvent légère et en général bilatérale ; cette atrophie est notée 7 fois

sur 22 cas où le fond de l'œil était altéré ; elle se montre tardivement, 22 ans

(Sanger Brown), 8 ans (Marie) après le début. Peut-être devient-elle plus fré-

quente lorsque les malades vieillissent. Les réactions pupillaires sont normales :

toutefois Klippel et Durante ont constaté leur lenteur, et dans un cas de Sanger

Brovs^n le signe d'Argyll Robertson était présent: il est vrai que dans ce dernier

cas l'atrophie papillaire était complète.

On observe parfois des troubles de la musculature extrinsèque des yeux. Il

peut y avoir des secousses nystagmiformes des globes oculaires, surtout quand

le regard se porte dans une certaine direction, mais onn'observe pasde nystag-

mus véritable (Londe). La paralysie plus ou moins complète du muscle droit

externe existait 6 fois sur 24. Dans d'autres cas il y a une certaine tendance à

porter le regard toujours dans le même sens, de côté et en haut. La paralysie

du muscle droit supérieur est signalée par Nonne, et Sanger Brown décrit un

ptosis statique, qui se produit seulement au repos.

L'ouïe, l'odorat, le goût, sont intacts. Iln'yapas de troubles sphinctériens ou
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génito-urinaires. Les malades avalent parfois de travers, la déglutition étant

gênée.

11 peut exister de la scoliose. Deux malades de Erb auraient présenté un

pied bot.

Évolution. — Le début, comme on Va vu plus haut, a lieu dans la 2'" enfance,

l'adolescence ou l'âge adulte, en général de 20 à oO ans. Les troubles s'instal-

lent graduellement. Dans la plupart des cas le début a lieu par l'apparition de

l'ataxie cérébelleuse dans les membres inférieurs et par les troubles de l'équi-

libration qui en sont la conséquence : assez souvent les troubles des membres

inférieurs, de la parole et de la voix apparaissent peu après ou en même temps

que l'incoordination de la démarche. Enfin les cas observés successivement par

Klippel et Durante, puis Oulmont et Ramond font penser que la lésion du

système cérébelleux peut gagner la moelle.

Des prodromes apparaissent parfois avant les troubles de l'équilibre : ils sont

d'ordre neurasthénique et Londe, qui les a étudiés avec soin, signale parmi

eux la céphalée, des douleurs de reins, la fatigue, des paresthésies, des engour-

dissements. Toutes les causes déprimantes, traumatismes, émotions, grossesse,

infections, causent une accentuation des symptômes. Le début paraît môme
parfois avoir lieu par une pyrexie ou à la suite d'une pyrexie. Miura signale que,

chez deux frères, le début se fit par une maladie fébrile indéterminée d'une du-

rée de 10 à 15 jours. Rossolimo('), chez trois enfants issus d'un père alcoolique,

a vu les symptômes survenir : chez un frère, à la suite d'une pyrexie; chez un

autre, à la suite d'excès de masturbation, et chez la sœur, après une contusion

du genou droit.

La marche est fatalement progressive : la maladie peut rester stationnaire, mais

elle ne rétrocède jamais. La durée peut en être fort longue, si bien que l'on a pu

se demander si l'on peut en mourir : cependant Miura dit que le malade dont il fit

l'autopsie est mort des progrès de l'affection. Arcangeli (^), à propos d'une ma-

lade atteinte depuis six ans d'hérédoataxie cérébelleuse, dit que le grand-père

paternel, le père et une sœur sont morts d'une maladie identique : peut-être la

terminaison naturelle a-t-elle lieu par une émaciation analogue aux troubles

trophiques des animaux décérébellés.

On peut distinguer, avec Londe, quatre périodes à Vhérédo-alaxie cérébelleuse.

ha première, période prodromique ou neurasthénique, manque souvent. La
deuxième période d'ataxie cérébelleuse est celle des troubles simples de l'équili-

bration : la station debout et la locomotion sont encore possibles sans aide: cette

période peut durer plusieurs années, souvent 8 ou 10, 27 années dans un cas.

Dans la troisième phase, période d'astasie, le malade présente une incoordi-

nation incompatible, à un degré plus ou moins accentué, avec la station

debout et la locomotion sans aide. Le tremblement apparaît ou s'accentue.

Elle dure plusieurs années. La quatrième pjériode est dite d'impotence absolue;

le malade est confiné au lit et peut rester longtemps dans cet état si quelque

affection intercurrente, la tuberculose pulmonaire, par exemple, n'intervient

pas. Une malade de Sanger Brown vivait encore à 67 ans et sa maladie avait

débuté à 55 ans : elle était aveugle par atrophie des nerfs optiques et impotente

(') RossoLiMO. Soc. de neurol. et de psijch. de Moscou, 24 avril 1898. — Nouvelle iconographie
de la Salpêtrièrc, janvier-févriei' 1899.

(^) Arcangeli. Roy. Acad. mcdic. Roma, juin 1895.
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par suite de la conLraclure de ses jambes en llexion à angle di'oil el de son

alaxie.

Formes. — Le tableau cliuiciue de l'hérédu-alaxie cérébelieu-^e peut varier

dans des détails plus ou moins importants, si on compare ce cpi il est dans une
famille à ce qu'il était dans une autre : c'est ce que Londe appelle la marque de

famille de TaU'ection. C'est ainsi que les troubles visuels manciuant ou étant

présents, on'peut distinguer deux formes: l"avec troubles visuels; sans troubles

visuels. Chez ses trois malades, Rossolimo signale comme particularité familiale

la distribution spéciale des troubles des muscles moteurs des globes oculaires;

on constatait une parésie des muscles droits internes et obliques au lieu d'une

parésie des droits externes et des droits supérieurs, qui est généralement signa-

lée : de plus le développement de la musculature des membres inférieurs était

considérable, par suite sans doute de l'exercice continuel au(}uel étaient soumis

ces muscles dans les efforts faits pour maintenir l'équilibre.

Une forme de combinaison avec la maladie de Friedreich paraît exister. Un
malade qui présentait le syndrome cérébelleux avec conservation et exagéra-

tion des réflexes peut passer du type de Marie dans celui de Friedreich. Deux
des trois malades de Klippel et Durante sont dans ce cas : lorsqu'ils ont été

examinés par eux, les réflexes rotuliens étaient conservés, (pioique diminués

(en 1892) : or ces malades, examinés en octobre 1894 par M. Oulmont ('), étaient

en train de devenir ataxiques-héréditaires de Fi'iedreich après avoir été hérédo-

ataxiques cérébelleux : leurs réflexes rotuliens étaient abolis et des lésions

médullaires s'étaient évidemment développées chez eux : leur frère était resté

un hérédo-cérébelleux pur. Un malade de Menzel (^)a eu d'abord de l'exagération

du réflexe patellaire qui est redevenu normal à la fin de la vie : à l'autopsie on

a trouvé des lésions médullaires et une forte atrophie du cervelet : Lenoble et

Aubineau, en étudiant deux cas de maladie nerveuse familiale intermédiaire

entre la maladie de P. Marie et la maladie de Friedreich, ont constaté que l'un

des réflexes rotuliens existait encore, alors que l'autre avait disparu, les réflexes

des membres supérieurs étaient normaux. — L'hérédo-ataxie cérébelleuse peut

donc évoluer vers l'ataxie héréditaire de Friedreich, celle-ci venant en quelque

sorte compliquer la première, mais la réciproque n'est pas prouvée, ce qui suffi-

rait à maintenir l'indépendance clinique de ces deux types morbides au lieu de

les réunir en un seul, l'ataxie héréditaire, comme on serait tenté de le faire. On
peut admettre que la maladie de Friedreich et l'hérédo-ataxie cérébelleuse sont

dues à des lésions systématisées semblables portant sur le système cérébelleux

et l'atteignant, la première, dans la moelle, la seconde, dans le cervelet. Il exis-

terait une forme de l'hérédo-ataxie cérébelleuse, débutant par le cervelet,

gagnant progressivement la moelle, et portant en fin de compte sur la totalité

idu système cérébello-médullaire qui préside à la fonction de l'équilibration. Il

serait intéressant de rechercher si, dans la même famille, on ne trouverait pas

des individus atteints d'hérédo-ataxie cérébelleuse et d'autres atteints de mala-

die de Friedreich.

D'autres associations morbides peuvent v^enir dénaturer le tableau clinique :

<;'est ainsi que l'hystérie peut provoquer des troubles visuels et des troubles de

.(') Oulmont et R.\mond. Mercredi médicnl, 1805, n" 9, 27 février.

{-) P. MENziiL. Archiv. fiir Psi/eh.,X\U, p. 100, 1801.
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la sensibilité de forme variable ; dans ce cas il n'existe pas d'atrophie papillaire.

L'idiotie n'a pas été constatée comme étant en rapport avec les lésions du cer-

velet : la débilité mentale peut coexister lorsqu'il y a arrêt de développement du

cerveau comme du cervelet.

Anatomie pathologique. — Les autopsies sont encore peu nombreuses :

elles révèlent toutes le même fait fondamental, constaté dans les deux premières

autopsies, de Fraser et de Nonne, l'atrophie du cervelet. A cette lésion céré-

belleuse viennent se joindre des lésions concomitantes du côté des autres cen-

tres nerveux, et de la moelle dans certains cas.

L'atrop/ne cérébelleuae est parfois considérable; elle peut réduire de moitié le

poids du cervelet, qui pesait 81 grammes (au lieu de 160 à 170 grammes, poids

normal) dans le cas de Fraser, et 120 grammes dans celui de Nonne. Elle est

symétrique et générale ou partielle : elle était partielle dans le cas de Menzel,

où les parties supérieures du cervelet étaient plus atrophiées que les parties

inférieures. Les parties les plus respectées étaient, dans ce cas, celles qui se

développent le plus tôt, comme le vermis, ou qui se myélinisent de bonne heure,

comme les amygdales cérébelleuses, ce qui prouverait bien qu'il s'agit d'un

arrêt de développement.

Les enveloppes du cervelet sont normales en général : dans le cas de Fraser

elles présentaient quelques petits kystes formant des lacunes profondes dans

les sillons.

La substance grise peut être seule altérée : il existe une diminution des

cellules de Purkinje et celles de ces cellules qui subsistent ne sont pas dégé-

nérées, d'après Menzel ; Fraser a constaté leur atrophie avec déformation et dis-

parition du noyau. Nonne n'a pas constaté de diminution du nombre des

cellules de Purkinje, mais de l'atrophie simple du cervelet. Dans aucun cas on

n'a constaté de sclérose.

Outre les autopsies de Fraser, Nonne et Menzel, nous avons pu relever les

suivantes : Sanger Brown (') a publié l'autopsie du cas n" 6 dont il avait rap-

porté l'histoire en 1892 dans le Brain : la malade est morte à 67 ans, de diarrhée

tuberculeuse. La moelle était diminuée de volume, les racines étaient normales :

elle présentait des lésions légères dans les régions lombaire et dorsale, plus

prononcées dans la région cervicale : le faisceau de GoU, les faisceaux céré-

belleux directs étaient altérés, les colonnes de Clarke étaient pauvres en

cellules. L'atrophie du cervelet était peu prononcée, les nerfs optiques étaient

sains.

K. Miura (*) a observé dans un cas de la petitesse du cervelet, du bulbe et de

la protubérance. Le cerveau et la moelle étaient normaux.
Switalski (') a constaté que la moelle, le bulbe et la protubérance étaient tout

petits : il s'agissait d'un des cas ayant servi aux premiers travaux de M. Marie :

La pie-mère rachidienne et celle du cervelet sont épaissies. Le cerveau est sain.

Au microscope la moelle a subi une diminution très grande de volume, elle est

aplatie d'avant en arrière. On y trouve une sclérose incomplète des cordons

postérieurs des faisceaux cérébelleux directs, des faisceaux de Gowers et du

(') Sanger Brown-. Brain. 1807, p.-iil LXXIX, ]i. '27(1.

(*) K. MiUR.v. Mittheilungen lier med. Facult'it der Kaitterl. Japon UniversUdl z.ii Tokio, t. IV,
fasc. I, 1«)8,

('') Switalski. Suc. de neitroL. 7 fovrier HIOL lievue iicitrol., 15 février 1901.
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reste du cordon antéro-latéral jusqu'au voisinage des faisceaux pyramidaux
directs. Dans la région cervicale, la lésion est limitée aux cordons de (loU. Les

cellules sont diminuées de nombre dans les cornes antérieures et les colonnes

de Clarke. Dans le bulbe on trouve une dégénérescence du noyau de Goll et du

faisceau cérébelleux direct. Dans la protubérance, il y a une diminution consi-

dérable des fd^res du pédoncule cérébelleux moyen. Les noyaux protubéran-

tiels sont sains. Sur les coupes des hémisphères cérébelleux, on voit que le

nombre des circonvolutions est très diminué, les sillons sont plus profonds et

plus larges. Le nombre des cellules de Purkinje et leur structure ne présentent

rien d'anormal. La substance blanche centrale est réduite de volume. Le noyau

dentelé est normal. Les vaisseaux de l'axe cérébro-spinal sont très minces.

Neff (*) sur une des deux malades dont nous avons parlé plus haut, a con-

staté de l'atrophie du cervelet, de la dégénérescence des cordons cérébelleux

dans la moelle, et de l'artério-sclérose des vaisseaux cérébraux : l'incoordina-

tion de tous les muscles était extrême et les réflexes avaient cessé d'être exa-

gérés.

Hugh Patrick (^) rapporte le cas de deux frères chez lesquels peut-être l'héré-

dité syphilitique intervint. Le premier, tombé malade à 16 ans et demi devint

progressivement idiot. Le deuxième, chez lequel le début eul lieu à 17 ans et

demi, présenta également des troubles mentaux. Patrick, qui tend à ne pas

admettre la maladie de Marie en tant qu'entité morbide, quoiqu'il reconnaisse

que le malade dont il rapporte l'histoire en est un type, ajoute en note que, le

malade étant mort, le cervelet parut petit, car il n'atteignait pas le pôle posté-

rieur du cerveau.

Les lésions concomitantes, on le voit, sont fréquentes et il est presque excep-

tionnel que le cervelet soit seul atteint. Dans le cas de Nonne tout le système

nerveux avait subi une atrophie générale; seul Fraser indique que le cerveau

et la moelle étaient normaux. Menzel a trouvé dans la moelle des lésions ana-

logues à celles de la maladie de Friedreich, et en plus il y avait atrophie de

certains noyaux bulbaires et des olives. Il suppose un arrêt de développement

du système cérébello-méduUaire au 1" et 8« mois de la vie embryonnaire. Les

autres autopsies montrent la fréquence des lésions de la protubérance, du bulbe

et de la moelle.

Physiologie pathologique. — Il nous semble à peine nécéssaire de faire

ressortir le caractère évidemment cérébelleux des symptômes de l'hérédo-ataxie

cérébelleuse. En se reportant à la physiologie, on trouvera facilement les ana-

logies existant entre ces symptômes et les troubles présentés par les animaux

dont le cervelet est lésé expérimentalement.

L'incoordination cérébelleuse, avec astasie d'abord, et titubalion ensuite, des

liremblements, l'absence de modification des symptômes, que les yeux soient

ouverts ou non, l'asynergie musculaire, rhémiasynergie(que Londe signale sous

le nom d'hémiataxie cérébelleuse directe), l'asthénie, les incurvations du rachis,

les troubles oculaires, l'intégrité des fonctions sensilives et sensorielles, l'exa-

gération des réflexes,voilàautant de symptômes qui existent chez l'hérédo-ataxique

cérébelleux et chez l'animal à qui on a pratiqué une exérèse partielle ou totale

du cervelet.

(') The Journal of nervoiis and mental Diseases, mars 1902, voL 29, n" 5, p. 159.

(-) Hugh T. Patrick. The Journal of nervous and mental Diseasea, mars 1902.
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Un fait cependant paraît peu explicable; étant donnée la très longue durée de

laffeclion, il semblerait que, par analogie avec ce qui se passe chez l'animal, il

devrait s'établir une suppléance des fonctions du cervelet par les autres centres

nerveux, et en conséquence une guérison partielle tout au moins devrait se

produire; car l'animal qui survit à l'enlèvement du cervelet guérit peu à peu et

on voit disparaître, en un temps qui n'est pas très long, la plupart des troubles

cérébelleux: il ne garde souvent qu'une tendance exagérée à la fatigue. Mais il

se peut que l'âge auquel débute l'ataxie hérédo-cérébelleuse, et la façon pro-

gressive de procéder de la lésion fassent toute la différence avec la lésion

brutale du cervelet telle qu'on la produit chez l'animal. Et, de plus, peut-on

toujours assimiler ce qui se passe chez l'homme à ce qui se passe chez le chien?

Chez cet animal les suppléances nerveuses se produisent certainement bien plus

facilement que chez l'homme.

II pourrait également paraître surprenant que la lésion cérébelleuse puisse

rester cantonnée au cervelet, que Tonne trouve pastoujours des dégénérescences

secondaires dans les organes avec lesquels le cervelet est en rapport. Mais l'ana-

tomie pathologique n'a pas dit son dernier mot à propos de cette maladie, et il

est possible qu'on trouve à l'avenir d'une façon habituelle des lésions de dégé-

nérescence du système cérébelleux dans la protubérance, le bulbe et parfois la

moelle, dégénérescences consécutives à l'atrophie du cervelet ou l'accompagnant.

Diagnostic. — Le diagnostic devra se faire avec les lésions cérébellemes en

foyer, les abcès, les tumeurs, le ramollissement, les hémorragies: il sera relati-

vement facile grâce aux commémoratifs, à l'évolution et aux caractères particu-

liers des divers symptômes. Il en sera de même pour le vertige auriculaire.

Le diagnostic est fait par Klippel et Durante avec la maladie de Thomsen:

l'évolution, l'absence de prolongation réelle de la contraction musculaire chez

l'hérédo-cérébelleux permettront de distinguer ces deux maladies.

Le tabès dorsal, la chorée chronique sont si différents de l'hérédo-ataxie céré-

belleuse qu'il suffit d'y songer pour les éliminer.

Ualrophie cérébelleuse simple, non familiale, se distinguera par l'absence du

caractère héréditaire, parfois par l'inégalité des lésions et la répartition asymé-

trique des symptômes. Au point de vue anatomique, on trouve souvent des lésions

des méninges, adhérences et épaississement, qui sont rares dans Thérédo-ataxie.

De plus l'atrophie simple est scléreuse, il s'agit de sclérose du cervelet et la

lésion touche de préférence les parties inférieures de l'organe. Mais, dans

certains cas, il est évident que, faute de commémoratifs, il sera impossible de

savoir à quel type de l'atrophie cérébelleuse on doit rapporter les symptômes
observés.

La maladie de Friedrefc/< est parfois fort difficile à distinguer de l'hérédo-ataxie

cérébelleuse. En faveur de l'hérédo-ataxie on note le caractère familial, le fait

que la maladie ne remonte pas à la première enfance, l'évolution lentement

progressive et fort longue, l'attitude debout les jambes écartées, la démarche
cérébelleuse, la lassitude des jambes, la gène des mouvements des mains,

l'écriture ataxique, les secousses nystagmiformes des muscles oculaires, l'exagé-

ration de la mimique faciale, le tremblement intentionnel, l'exagération des

réflexes rotuliens et le clonus du pied. Ce diagnostic sera certes facile dans les

cas nets de l'une ou l'autre maladie. Mais bien des fois le tableau clinique sera

le môme, et un seul symptôme permettra d'étiqueter l'affection nerveuse, c'est la

[L TOLLEMER ]
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présence ou l'absence des réflexes rotuliens. L'exagération des réflexes el le

clonus du pied font éliminer la maladie de Friedreich. Il ne faudra néanmoins
pas perdre de vue que le réflexe rotulien peut persister au début de la maladie

de Friedreich. Enfin, dans les cas où par les progrès de Thérédo-ataxie cérébel-

leuse, les réflexes deviennent normaux, affaiblis ou abolis et où les lésions

gagnent la moelle, le caractère familial et les commémoralifs seront à peu près

seuls à considérer; l'évolution alors sera d'un grand secours.

Avec la sclérose en plaques le diagnostic sera parfois difficile : la symptoma-
tologie sera la même si la sclérose lèse le cervelet seul, et. dans ce cas. si le

caractère familial est méconnu, l'erreur pourra être commise.

La paraplégie spasmodique infantile, familiale ou non. les diplégies céré-

brales, etc., seront facilement reconnues.

Traitement. — Le ti'aitement est évidemment nul en ce qui concerne la

lésion. Il faudra essayer le traitement antisyphililique si l'on a des raisons de

penser que la syphilis a joué un rôle étiologique. Les tonitpies. l'hydrothérapie,

l'ergot de seigle pourront rendre quelques services.

ATROPHIE OLIVO-PONTO-CÉRÉBELLEUSE

M. Déjerine et André Thomas('), en s'appuyant sur deux observations per-

sonnelles, dont une suivie d'autopsie et d'un minutieux examen histologique.

ont isolé une variété d'atrophie du cervelet qu'ils ont séparée de l'hérédo-ataxie

cérébelleuse de Marie. Anatomiquement cette atrophie oUvo-ponto-cérébelleitsc

est caractérisée, comme .son nom l'indique, par l'atrophie de l'écorce cérébel-

leuse, des olives bulbaires et de la substance grise du pont, par la dégéné-

rescence totale du pédoncule cérébelleux moyen et par la dégénérescence

partielle du corps restiforme, par l'intégrité relative des noyaux gris centraux:

c'est une atrophie primitive, dégénérative et systématique, ni scléreuse ni

inflammatoire.

Cliniquement, elle est moins bien caractérisée : elle se manifeste en effet par

le syndrome commun à toutes les atrophies cérébelleuses : elle présente comme
caractères particuliers de n'être ni héréditaire, ni familiale, ni congénitale el

de survenir à un âge avancé.

Son étiologie est obscure : elle rentre dans le cadre des atrophies cellulaires

primitives.

Cette variété d'atrophie du cervelet a fait récemment l'objet d'un travail

d'ensemble de M. Pierre Lœw(-). Ce travail, écrit sous l'inspiration de

M. Déjerine, est basé sur sept observations. La première et la sixième ont été

déjà étudiées par le D'' Thomas dans son travail sur le cervelet, la deuxième et

la troisième sont celles que MM. Déjerine et Thomas ont utilisées dans leur

première description de ce type mm*bide ; la quatrième est une observation de

Touche, dont l'examen microscopique fut pratiqué par Thomas; la cinquième

(') J. DKJEniNE et A. Tiiom.\s. Nouvelle iconographie de la Salpêlrière, an XIII, ii" î. juillel-

août 1900.

{^) Pierre Loew. Thèse de Paris, 28 ocloln'c Travail du laboratoire du professeur

Déjerine.
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ost une observation de Max Arndt, et la septième est l'observation de Menzel

que nous avons déjà signalée à propos de l'hérédo-ataxie cérébelleuse. II y a eu

quatre autopsies avec examens microscopiques pratiquées par André Thomas.

Symptômes. — Si les observations connues d'atrophie du cervelet diffèrenl

assez sensiblement par des particvdarités anatomiques pour qu'on puisse les

dilTérencier, elles présentent entre elles les plus grandes analogies au point de

vue clinique. Elles ont toutes une symptomatologie cérébelleuse plus ou moins

complexe, mais l'atrophie olivo-ponto-cérébelleuse est celle où l'on observe

avec la plus grande pureté le syndrome cérébelleux causé par la perte de la

faculté d'association des mouvements.

Caractérisé par des troubles des mouvements dans la station debout et dans

la marche, avec intégrité relative des mouvements isolés des membres, lorsque

le corps repose dans des conditions telles que l'effort pour maintenir l'équilibre

est réduit au minimum, ce syndrome ne diffère pas de celui que nous avons

déjà décrit. Nous allons revoir rapidement ses caractères.

Dans la position assise, les pieds reposant sur le sol, le corps présente des

oscillations variables, latérales ou antéro-postérieures, si le dos n'est pas

appuyé; ces oscillations s'exagèrent si le malade remue les membres inférieurs,

dont les mouvements sont lents, hésitants, accompagnés de tremblements ;

cependant les mouvements élémentaires des divers segments de ces membres

s'exécutent à peu près normalement. Les membres inférieurs sont agités de

tremblements.

Les malades se mettent debout avec difficulté : il leur faut un appui, et ils

cherchent, en écartant les jambes, à augmenter leur base de sustentation, pour

maintenir leur équilibre en se levant.

Dans la station debout, le malade a la position classique du cérébelleux. Les

jambes écartées, il oscille et finirait par tomber s'il n'a pas de soutien à sa

portée. Il ne peut se tenir sur une jambe. L'instabilité est exagérée lorsqu'on

veut faire exécuter au malade un mouvement passif, qu'on le pousse latérale-

ment, en avant ou en arrière.

Dans la marche, la titubation devient plus évidente encore : le cérébelleux

écarte les jambes, il maintient son équilibre avec effort et soulève brusquement

le pied qu'il repose de même, ne faisant que de petits pas. Il festonne et suit

une ligne brisée : en un mot, il présente la démarche que nous avons décrite, à

type plus ou moins ébrieux, suivant la période de la maladie. L'asynergie muscu-

laire est évidente, sans être aussi prononcée que dans les lésions du cervelet où

l'on trouve à la fois des phénomènes de destruction et de compression du tissu

de l'organe.

Les mouvements des membres supérieurs sont à peu près normaux, quoique

lents, le malade étant assis ou couché. Mais il peut exister une certaine mala-

dresse au moment de saisir l'objet, ou de l'incertitude des mouvements analogue

à ce que l'on voit dans le tabès. Les membres supérieurs sont agités de trem-

blements; l'écriture est toujours tremblée, parfois illisible.

Les réflexes rotuliens ou autres sont aussi souvent normaux qu'exagérés.

L'ataxie proprement dite fait défaut et la force musculaire est intacte.

L'expression du visage est, dans une observation, celle de l'étonnement, dans

une autre, celle de la niaiserie. La parole est toujours altérée, elle est lente,

scandée, nasonnée à des degrés divers.

[L. TOLLEMER -\
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La semihililé est intacte dans tous ses modes : un des malades marchait sur

du coton, il n'avait pas la sensation du sol. Le signe de Romberg n'existe pas;

toutefois il pourrait se produire à la fin de la maladie. Les organes des .se?i.s sont

normaux : deux fois on relève les secousses nystagmiformes des globes

oculaires.

Le vertige n'a été signalé que dans un cas où le malade présentait en outre

une lésion de l'oreille. Les vomissemenls n'ont pas été observés.

h'étal mental est celui des cérébelleux en général, intelligence conservée et

tristesse.

Le syndrome cérébelleux était associé, chez deux malades, dans un cas à

une atrophie du membre supérieur droit, dans l'autre à la sclérose en plaques.

Évolution. — Le début, presque toujours lent et progressif, a lieu à un âge

avancé, qui varie de 42 à 66 ans. Les malades ne présentent aucun antécédent

héréditaire d'ordre nerveux. En général, la faiblesse eU'incertitude de la marche

marquent le début de l'affection : dans un cas, des étourdissements el la

titubation survenue subitement furent les premiers symptômes. L'état céré-

belleux s'accentue peu à peu pour acquérir toute son intensité au bout d'un

temps plus ou moins long. La durée totale de la maladie a été deux fois de sept

ans, une fois de quatre ans, une fois de deux ans et demi. La terminaison peut

avoir lieu par mort subite, par une maladie pulmonaire aiguë ou par une autre

maladie accidentelle.

Anatomie pathologique. — L'examen anatomique a été fait par ^DL Déje-

rine et Thomas dans trois cas. Voici, d'après eux, la caractéristique de cette

variété d'atrophie cérébelleuse.

1" Atrophie symétrique de récorce cérébelleuse, plus prononcée sur les liémi-

sphères que sur le vermis, contrastant avec l'intégrité relative des noyaux gris

centraux, noyau dentelé, noyau du toit, noyau sphérique el bouchon.
2° Atrophie totale de la substance grise du pont et dégénérescence totale du.

pédoncule cérébelleu.x moyen : le pédoncule cérébelleux supérieur, qui prend

ses origines dans le noyau dentelé, est, au contraire, relativement bien conservé.

5" Atrophie très prononcée des olives inférieures, des noyaux juxta-olivaires,

des noyaux arciformes, dégénérescence des fibres arcifonnes externes et du corps

restiforme. Les pédoncules cérébraux et les pyramides paraissent plus petits

que normalement, mais sans trace de dégénérescence.

Les lésions semblent avoir débuté à la fois dans la substance grise du pont

et les olives inférieures. L'écorce cérébelleuse présente la lésion des cellules de

Purkinje que l'on retrouve dans toutes les atrophies du cervelet : les cellules

de Purkinje qui subsistent sont très altérées et la plupart ont disparu. Il ne

reste plus trace de la substance grise du pont, et le plus grand nombre des

cellules des olives inférieures sont atrophiées ou disparues : ces lésions cellu-

laires ont eu les conséquences sjiivantes : l'atrophie des cellules de la substance

grise du pont a causé la dégénérescence du pédoncule cérébelleux moyen;
l'atrophie des cellules de l'olive inférieure a provoqué la dégénérescence par-

tielle du corps restiforme; à l'atrophie des cellules de Purkinje est due la dégé-

nérescence des fibres de projection du cervelet, et de tout cela résulte l'atro-

phie de la substance blanche et de l'écorce cérébelleuse. Cette atrophie systé-

matique, portant sur les noyaux d'origine des principales voies ail'érentes de
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l'écorce et sur cette écorce, est primitive, car on ne voit ni lésion inflammatoire,

ni prolifération névroglique.

Dans certains cas, on a observé des lésions de la moelle ou des racines

médullaires qui paraissent sans rapport réel avec les lésions fondamentales du

cervelet.

Physiologie pathologique. — Les troubles de l'équilibre et de la locomotion,

contrastant avec l'intégrité des mouvements isolés des membres, sont la carac-

téristique de la suppression expérimentale de tout ou partie du cervelet. C'est

donc bien la lésion cérébelleuse qui est la cause des symptômes de l'atrophie

olivo-ponto-cérébelleuse, la plupart de ces signes s'expliquant par le trouble

permanent de l'association des divers mouvements. Nous n'insisterons pas sur

cette interprétation physiologique des symptômes.

Diagnostic. — Le diagnostic de l'atrophie olivo-ponto-cérébelleuse repose,

au point de vue clinique, sur la constatation du syndrome cérébelleux, sur le

fait que ce syndrome apparaît à un âge avancé, sur sa marche lente, mais pro-

gressive, sur l'absence de caractère héréditaire ou familial. Au point de vue

anatomo-pathologique, ce diagnostic se fait par la constatation d'une atrophie

dégénérative systématique et primitive ayant envahi l'écorce, les olives bul-

baires, la substance grise du Pont de Varole; le pédoncule cérébelleux moyen
est dégénéré en totalité, le corps restiforme en partie : les noyaux gris centraux

du cervelet sont peu lésés.

Il est relativement facile de reconnaître cliniquement que l'on se trouve en

présence d'une atrophie cérébelleuse : la variété d'atrophie est difficile à recon-

naître. Uhérédo-ataxie cérébelleuse pourra se reconnaître à son caractère fami-

lial et à la plus grande complexité de ses symptômes : le tremblement inten-

tionnel, l'exagération de la tonicité musculaire, l'état neurasthénique accentué,

les troubles de la mimique faciale, l'atrophie papillaire, les paralysies oculaires,

seront en faveur de la maladie de Marie.

Nous n'insisterons pas sur le diagnostic avec les tumeurs et les abcès du

cervelet: ces dernières lésions se reconnaîtront facilement à leur symptoma-
tologie complexe, à la violence des symptômes, aux lésions de voisinage ou à

distance qu'ils déterminent, vomissements, céphalalgie, névrite optique, para-

lysies diverses.

Les lésions labyrinthiques, le tabcs, la maladie de Friedreich, les paralysies

pseudobulbaires, l'hystérie, la neurasthénie, se distingueront assez facilement

d'une lésion cérébelleuse bien caractérisée.

[t. TOLLEMER.}





MALADIES

DES PÉDONCULES CÉKÉHMUX,

DES TUBEKCULES QUADRIJUMEAUX, DE LA PllOTURÉRANCI^

ANNULAIRE ET DU BULBE RACHIDIEN

Par GEORGES GUILLAIN
Cliel' de clinique ù la Faculté de Médecine de Paris.

I. - PATHOLOGIE DES PÉDONCULES CÉRÉBRAUX

CHAPITRE PREMIER

CONSIDÉRATIONS GÉNÉRALES

Anatomie. — Sur une coupe du pédoncule cérébral on peut distinguer, en

avant des tubercules quadrijumeaux, deux régions : Tune antérieure ou pied

du pédoncule, l'autre postérieure ou calotte. La substance noire de Sœmme-
ring sépare le pied de la calotte. Des faisceaux nerveux, différents par leur ori-

gine et leur terminaison, sont contenus dans ces deux étages. Dans le pied du
pédoncule on remarque des voies descendantes : le faisceau pyramidal, le

faisceau géniculé, le faisceau de Tiirck. Dans Taire de la calotte on reconnaît le

noyau rouge de Stilling, le ruban de Reil, la formation réticulaire. Le faisceau

central de la calotte a des connexions avec la capsule du noyau rouge. A ce

noyau aboutissent aussi les fibres du pédoncule cérébelleux supérieur qui, plus

bas, sur les coupes inférieures du pédoncule, s'entre-croiseront pour former la

commissure de Wernekink. Des voies motrices accessoires, que Ton peut

appeler parapyramidales, sont contenues dans la calotte du pédoncule comme
dans la calotte de la protubérance. Enfin il est important de noter que les noyaux
d'origine du nerf moteur oculaire commun sont situés au-dessous de l'aqueduc

de Sylvius et que les fibres radiculaires issues de ces noyaux traversent la

région de la calotte pour venir émerger dans la région interpédonculaire.

Ces prémisses anatomiques nous permettront de comprendre pourquoi sont

[GEORGES GUrLLAIN.]
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dissemblables les signes des lésions du pii'd el de la calotte du pédoncule. Il

convient cependant d'ajouter que, bien souvent, les lésions atteignant simulta-

nément les deux étages, la symplomafologie on clinique est mixte.

Symptômes des lésions du pied du pédoncule. — C'est dans, les lésions du

pied du pédoncule que l'on observe l'hémiplégie alterne supérieure ou syndroriie

de Weber{^). Le syndrome de Weber se caractérise par l'association d'une

hémiplégie d'un côté du corps à la paralysie du nerf moteur oculaire commun
du côté opposé. Brissaud a fait remarquer que les hémiplégies croisées du syn-

drome de Weber, dans les cas de lésions en foyer localisées à la partie interne

du pédoncule, ont pour caractère particulier d'être plus prononcées à la face

qu'aux membres. La paralysie du moteur oculaire commun peut être partielle

ou totale. En règle générale la paralysie est plus accentuée que dans les lésions

de la calotte, car les fibres radiculaires se réunissent dans cette région.

Les vastes foyers de l'espace interpédonculaire peuvent atteindre les deux

nerfs moteurs oculaires communs, d'où ophtalmoplégie complète. On connaît

aussi des cas de lésions du pied du pédoncule qui n'ont pas amené de paraly-

sies oculaires (Greiwe).

Les troubles de la sensibilité manquent dans les lésions exactement limitées

au pied du pédoncule. Von Monakow signale des troubles vaso-moteurs,

des œdèmes des extrémités. Weber, Schrader ont observé un abaissement de

température de plusieurs degrés au niveau des parties paralysées.

Symptômes des lésions de la calotte du pédoncule. — Les noyaux d'ori-

gine du nerf oculo-moteur commun étant situés au-dessous de l'aqueduc de

Sylvius et les filets radiculaires traversant la calotte, on s'explique que la para-

lysie de la troisième paire soit un symptôme très important des lésions de cette

région. La paralysie est souvent partielle, le droit interne et le droit supérieur

sont les muscles qui semblent être atteints avec élection. Dans les vastes

foyers, la paralysie du nerf peut être totale et même bilatérale. Remarquons
incidemment que, pour certains auteurs, la migraine ophtalmoplégique est due

à un spasme des artères de l'oculo-moteur commun.
Des paralysies des mouvements associés des yeux ont été parfois observées.

Les troubles de la sensibilité sont très fréquents; tantôt, mais rarement, on

constate une hémianesthésie absolue du côté opposé à la lésion. Le plus sou-

vent il s'agit d'hypoesthésie, d'interprétation défectueuse des sensations. Ces

troubles de la sensibilité ne sont pas en rapport direct avec l'étendue des

destructions du ruban de Reil, car celui-ci peut être presque entièrement lésé

sans que cliniquement on observe une anesthésie très prononcée. Dans les

tumeurs à évolution lente les troubles de la sensibilité manquent souvent. La

sensibilité est capable de suivre d'autres voies que le ruban de Reil, des sup-

pléances sont faciles à ce dernier.

Des troubles vaso-moteurs ont été signalés, comme dans les lésions du pied

du pédoncule.

Weinland, Ilberg, GTreiwe, Henschen, Jacob ont signalé des troubles de l'au-

dition dans l'oreille opposée au foyer. D'après Siebenmann qui fit une revision

des cas publiés, les troubles de l'audition seraient bilatéraux et n'existeraient

que si les lésions atteignent les tubercules quadrijumeaux postérieurs et les

corps genouillés internes. Somme toute, les troubles auditifs n'appartien-

nent pas aux lésions limitées à la calotte du pédoncule.

(*) Voir p. 474 le chapitre consacré aux paralysies alternes.
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L'ataxie, dite cérébrale, caractérisée par la maladresse et, Tincoordination des

mouvements intentionnels s'observe souvent. D'après Moeli et Marinesco cette

ataxie serait subordonnée aux troubles de la sensibilité; pour d'autres auteurs,

elle serait la conséquence du retentissement indirect de la lésion de la calotte

sur le faisceau pyramidal. Quand le noyau rouge (Starr, Kolisch, Muratow) ou

les pédoncules cérébelleux supérieurs (Eisenlohr) sont lésés, on peut constater

de l'ataxie cérébelleuse caractérisée par des désordres de l'équilibration au

repos et pendant la marche.

Des mouvements choréiformes, du tremblement des extrémités paralysées ne

sont pas très rares. La paralysie de la troisième paire accompagnée d'hémi-

plégie croisée avec tremblement constitue le syndrome de Benedikt.

Syndrome de Benedikt. — Benedikt (de Vienne), étudiant dans une leçon

publiée en 1889 le mécanisme du tremblement en général, rapportait trois faits

d'un syndrome qu'il proposait d'appeler « une hémiparésie avec pai'alysie

croisée du moteur oculaire commun avec un tremblement des parties paraly-

sées ». Interprétant ce syndrome, Benedikt ajoutait : « Dans ces cas la lésion me
paraît siéger bien évidemment dans le pédoncule cérébral au niveau du noyau

de l'oculo-moteur, au point d'émergence de ce nerf ». Charcot, en 1895, fit une

leçon à la Salpêtrière dans laquelle, rappelant les observations du médecin de

Vienné, il décrivait sous le nom de « syndrome de Benedikt » la paralysie de la

troisième paire accompagnée d'hémiplégie croisée avec tremblement. Gilles de

la Tourette et Jean Charcot (') ont publié une étude d'ensemble de ce syndrome.

Des observations nouvelles ont été rapportées par Raviart et Ausset, Touche,

Vigouroux et Laignel-Lavastine, d'Astros et Hawthorn, Flesch. Il faut men-
tionner enfin un important mémoire de Halban et Infeld (^) qui ont réuni tous

les cas connus.

Le tremblement qui coexiste avec l'hémiplégie et caractérise le syndrome de

Benedikt n'est pas toujours son contemporain immédiat. Il apparaît le plus

souvent avec elle, mais parfois ne se montre que un an ou deux ans après. Ce

tremblement semble, dans la majorité des cas, être intermédiaire entre celui de

l'hémichorée et de l'hémiathétose. Il peut ressembler aussi au tremblement de

la paralysie agitante ou de la sclérose en plaques; il paraît toujours s'exagérer

dans les mouvements intentionnels II existe dans les membres supérieur et

inférieur, parfois aussi dans le cou et le tronc, produisant une sorte de balance-

ment du corps dans le sens latéral. Il est chez certains malades assez actif et suf-

fisamment fort pour déterminer des excoriations bientôt converties en cicatrices

sur les membres atteints, les mains en particulier, par suite du frottement de

ces parties contre les surfaces environnantes (Gilles de la Tourette et Jean

Charcot). Dans certains cas, on a constaté un double syndrome de Benedikt.

Le syndrome de Benedikt, autant qu'on en peut juger par le petit nombre
d'autopsies publiées, semble être sous la dépendance d'une lésion de la calotte

du pédoncule.

(') Gilles de la Tourette et Jean Charcot. Le syndrome de Benedikt. Semaine méd.,

1900, p. 127.

{-) Halban et Infeld. Zur Pathologie der Hirnschenkelliaube mit besonderer Beriicksich-

tigung der postliemiplegischen Bewegungsei-scheinungen, /Ir^ej/e» mis dein Neur. InslUule an
jjier Wiener Universiliit. Herausgegeben von prof. D'^ H. Obersteiner, Heft 9, lilO^.
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CHAPITRE II

RAMOLLISSEMENT DES PÉDONCULES

Avanl d'enlreprendre l'étude dos ramollisseinenls et dos lioinorragios du

pédoncule, je crois nécessaire de rappeler succinctement quelques notions aiui-

tomiques sur la circulation artérielle de cette région du névraxo. Elles sont on

effet indispensables pour comprendre la topographie des l'oyers hémorragiques

ou des foyers de ramollissement, partant pour comprendre les symptômes

observés en clinique.

Circulation artérielle du pédoncule. — La circulation artérielle du pédon-

cule cérébral a été étudiée par Duret et plus récemment par Alezais ot

d'AstrosC) et par Shimamura (de Tokio)(').

Les artères pédonculaires naissent de la cérébrale postérieure, soit de son

tronc, soit de ses branches. Quelques artérioles ont pour origine la cho-

roïdienne antérieure, la communicante postérieure, la cérébelleuse supérieure.

Avec Charpy on peut classer ces artères en quatre groupes : artères centrales,

artères radiculaires, artères périphériques, artères jumelles.

Les artères centrales, artères médianes sus-protubérantiolles de Duret. s en-

foncent dans le trou borgne interpédonculaire, se dirigent en arrière et en haut,

• adjacentes au raphé. Ces artères qui continuent la série dos artères miMlianos

de la moelle, du bulbe, de la protubérance, donnent des branches collatérales

au noyau rouge, se terminent dans les noyaux du moteur oculaire commun et

du pathétique. D'après Shimamura, le territoire de ces artères est terminal, no

communique ni avec les territoires latéraux, ni avec le territoire central du côté

opposé, ni avec le réseau des tubercules quadrijumeaux. Ce territoire des

artères centrales a la forme d'un triangle à base antérieure. Shimamura sup-

pose que si le noyau du moteur oculaire commun est fréquemniont atteint de

ramollissement, cela tient à la limitation de son territoire vasculaire, à son

caractère terminal, à sa situation au confluent du système carolidien et du

système vertébral.

Uartère radiculaire du moteur oculaire commun, décrite par Alezais ot

d'Astros, naît de la cérébrale postérieure en dedans du nerf. L artère s'enfonce

avec les racines du nerf dans le pédoncule.

Les artères centrales et les artères radiculaires sont des artères pédonculaires

internes ou interpédonculaires, elles s'engagent par les trous internes de

l'espace perforé postérieur.

Les artères périp/iériques naissent de la cérébrale postérieure, de la commu-
nicante postérieure, de l'artère choroïdionne antérieure, do l'artère optique.

Elles contournent souvent en arc la face latérale et dorsale du pédoncule, sur

(*) Alezais et d'Asthos. La circulation ariciielie du pédoncule cércbraL Soc. de biol.

'2 avril 1802. clJoiimal de Vannlomie et de la plujsMogie. 18!)2, p. 51!».

(-) Shimamura. Ueber die Blutversorgung der Pons und Iliniriclicnkelgesend. Neuvol.
Ccnlralblatt, 1894.
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une certaine étendue, puis s'enfoncent en sens rauie a travers le pied du pédon-

cule, le sillon latéral et le locus niger, l'étage supérieur ou région de la calotte

(Charpy).
.

Les tubercules quadrijumeaux ont une vascularisation très riche. Les artères

jumelles antérieures qui vont aux tubercules quadrijumeaux antérieurs, les

artères jumelles moyennes qui existent entre les tubercules quadrijumeaux

antérieurs et postérieurs, proviennent de la cérébrale postérieure. Q^ant aux

artères jumelles postérieures qui irriguent les tubercules quadrijumeaux posté-

rieurs, elles proviennent de l'artère cérébelleuse supérieure. Le territoire des

artères jumelles paraît indépendant du territoire vasculaire des noyaux d'ori-

gine du moteur oculaire commun et du pathétique.

D'autres artères ne font que traverser le pédoncule pour se diriger vers les

régions voisines, ce sont les artères optiques. Ces artères sont intéressantes à

connaître, car elles aussi peuvent être le siège d'hémorragies du pédoncule.

Parmi les artères optiques internes l'antérieure ne pénètre généralement pas

dans le pédoncule. D'après les recherches d'Alezais et d'Astros Vartère optique

Interne et postérieure naîtrait souvent de la cérébrale postérieure un peu au-

dessus de l'artère des noyaux de la troisième paire et pénétrerait dans la partie

interne du pédoncule cérébral povu" arriver à sa destination dans la couche

optique. La rupture de cette artère, peu après son origine, peut produire un

foyer d'hémorragie à la partie supéro-interne du pédoncule. Les artères optiques

externes et postérieures au nombre de deux ou trois, dit Duret, naissent de la

cérébrale postérieure à la partie moyenne du circuit qu'elle décrit autour du

pédoncule cérébral, s'enfoncent entre le corps genouillé externe et le corps

genouillé interne et traversent très obliquement de dehors en dedans et de bas

en haut la direction du pédoncule pour s'épanouir dans la couche optique. On
comprend, dit Duret, que leurs hémorragies puissent fuser dans le pédoncule.

Étiologie. — Kahler et Pick, d'Astros (') ont observé des ramollissements du
pédoncule consécutifs à des embolies, mais ces faits sont exceptionnels. Dans la

très grande majorité des cas les foyers de ramollissement sont sous la dépen-

dance des artériles chroniques, àe VatJiérome, de Vartériosclérose, ha syphilis, qui

est un facteur important dans la genèse des artérites cérébrales, est souvent la

cause première des ramollissements du pédoncule. Toutes les infections, toutes

les intoxications qui sont susceptibles d'amener l'artérite cérébrale chronique

peuvent se rencontrer dans les antécédents des malades.

Les artérites cérébrales aiguës de l'enfance semblent pouvoir aussi amener
des foyers de ramollissement. P. Marie et G. Guillain(-) ont constaté à l'au-

topsie d'un malade une sclérose de la région du noyau rouge paraissant en

rapport avec un foyer de ramollissement survenu dans l'enfance.

D'Astros(') a rapporté le cas d'un ramollissement du pédoncule par thrombose

veineuse tuberculeuse, le système artériel étant resté indemne. Il s'agissait d'un

jeune enfant atteint de méningite tuberculeuse.

h'âge auquel s'observent les ramollissements du pédoncule est assez variable.

(') D'Astros. Pathologie du pédoncule cérébral. Revue de rnéd., 189i, p. L J'ai fait de nom-
breux emprunts à cet excellent mémoire.

(^) P. Marie et G. Guillain. Lésion ancienne du noyau rouge. Dégénérations secondaires.
Nouoelie Iconogr. de la Sulpêtricre, 1903, p. 80.

(^) D'Astros. Ramollissement pédonculaire d'origine tuberculeuse, syndrome de Wcber.
'

A'" Congrès dea vuklecim aliéiiistett el neurologislcK de France. Marseille, 1899.

TRAITÉ DE MÉDECINE, '2° édit. — I.X. 28
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Un malade de d'AsIros avait 2(5 ans, le malade de Leydea 28 ans. celui

d'Alexander 45 ans, celui de Kahler el Pick i8 ans, celui de Oyon 78 ans. Trois

malades, observés par Marie et Guiilaiii, avaient dépassé la soixantième aiiiiéi'.

Somme toute, il s'agit en général d'individus âgés.

Anatomie pathologique. — D'Astros distingue deux variétés principales de

ramollissement du [)édoncule.

Dans une première variété, il existe une oblitération isolée de la première

portion de la cérébrale postérieure. Le ramollisacïnent occupe seidentcnl Icx

régiom internes et antérieures du pédoncule. Les foyers peuvent être ou limités ou

volumineux. Dans un cas de Kahler et Pick tout le pied du pédoncule était

détruit. Les ramollissements les plus étendus arrivent en bas à la limite de la

protubérance, s'étendent en haut jusqu'au thalamus, détruisent les parties

antérieures du pédoncule et en dedans peuvent atteindre la région des noyaux

de l'oculo-moteur jusqu'à l'aqueduc de Sylvius et le troisième ventricule. Les

parties externes et postérieures du pédoncule restent relativement intactes.

Dans une seconde variété le ra'niollisserne7it diffus atteint en outre les i-égions

externes et postérieures du pédoncule, c'est-à-dire l'étage supérieur. C'est ce que

l'on voit dans les observations de Luton, de d'Astros. Dans son cas d'Astros

accorde un rôle important pour la production de ce vaste ramollissement à l'obli-

tération de l ar-

tère cérébelleuse

supérieure : cet

auteur en etîet a

insisté sur les ri-

ches anastomoses

qui unissent au

niveau de l'étage

supérieur du pé-

doncule lartère

cérébelleuse su-

périeure, la pé-

donculo - jumelle

et les branches

terminales de la

cérébrale posté-

rieure. Dans les

cas de ramollisse-

menl allci^nant

la calotte du pé-

doncule il y a sou-

vent coïncidence

d'un ramollisse-

ment du cervelet

( artère cérébel

-

leuse supérieure) ou d'un ramollissement des régions postérieures et ventri-

culaires du cerveau (bi'anches terminales de la cérébrale postérieure).

L'oblitération de l'artère optique interne et postérieure amène un ramolli^-

sement du thalamus et du pédoncule.

FiG. 107.— Cas Jou... F. RamollissemeiU île la région du locus niiicr dans le pùdon-
cule gauche. Nr. Noyau rouge. P. "Voie pyramidale {Collection IMerre Marie).
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L'oblitération de la pédonculo-jumelle à son origine a des conséquences peu

graves, car cette artère présente à la partie supérieure du pédoncule des

anastomoses importantes qui assurent le rétablissement de la circulation

(d'Astros).

P. Marie et G. Guillain(') onl observé un ramollissement presque exclusi-

vement limité à la substance -noire de Sœmmering (fig. i). Sur les coupes du pé-

doncule cérébral passant par le noyau rouge on constatait que le ramollissement

avait détruit tout le locus niger, intéressait légèrement la partie externe et infé-

rieure de la capsule du noyau rouge 3 le pied du pédoncule, à l'exception de ses

fibres profondes, était respecté. Sur les coupes delà région sous-optique on voyait

une petite cavité qui était la continuation supérieure du ramollissement sous-

jacent, cette cavité était située en ari^ière et en dedans du corps de Luys. Sur

les coupes du pédoncule passant par la région inférieure du noyau rouge et les

fibres du nerf oculo-moteur commun, on ne constatait plus de ramollissement

dans le locus niger si ce n'est à la partie la plus externe vers le faisceau de

Turck qui lui-même était intéressé ainsi que quelques fibres du ruban de Reil.

Symptômes et formes cliniques. — Les prodromes sont fréquents, se

caractérisent par des céphalées, des étourdissements, des vomissements. Un

malade observé par Cestan et Bourgeois (*) éprouva, plusieurs mois avant

l'ictus, dés fourmillements dans un bras qui fut paralysé dans la suite. Les

symptômes peuvent s'établir progressivement sans ictus. Le plus souvent le

début des accidents se fait par une attaque d'apoplexie.

Les troubles circulatoires du système artériel antéro-inférieiir du pédoncule,

ceux qui répondent aussi à l'oblitération isolée de la première portion de la

cérébrale postérieure, se traduisent en clinique par le syndrome de Weber
typique ou par les éléments dissociés de ce syndrome.

La paralysie du nerf oculo-moteur commun se reconnaîtra à ses signes

habituels (ptosis, strabisme, diplopie, etc.). Souvent on n'observe qu'une

ophtalmoplégie externe; des ramollissements du pédoncule sont même assez

limités pour ne se manifester pendant un certain temps que par une para-

lysie partielle et incomplète de la troisième paire. Peut-être certaines para-

lysies incomplètes de ce nerf, décrites par Fournier dans la syphilis cérébrale,

dépendent-elles de petits foyers de ramollissement localisés au pédoncule

dans la région des noyaux ou atteignant les fibres radiculaires dissociées du
nerf. L'ophtalmoplégie interne peut aussi s'observer. Achard et Lévi(=) ont

rencontré dans la calotte du pédoncule un petit foyer de ramollissement qui

avait amené la paralysie totale du moteur oculaire commun sans hémiplégie

croisée. En général la paralysie totale de la troisième paire se montre dans les

cas de ramollissements très étendus (observations de Luton, d'Alexander) et

d'autre part dans certains ramollissements limités siégeant à l'étage inférieur

au point de convergence de toutes les fibres du moteur oculaire commun
(observation de Mayor, de Leyden). Dans le cas de Cestan et Bourgeois, où le

nerf moteur oculaire commun gauche était complètement détruit, il y avait perte

(') P. Maru-: et G Guillain. Rniiiollissement de la substance noire de Sœmmering. Revue
neurol., 1903, p. 347.

(-) Cestan el BouncEOis. Syndrome de Weber avec autopsie. Revue neurol.. 1000. p. 4'28

(>) Achard et LÉvi. Paralysie totale et isolée du moteur oculaire commun par foyer de
ramollissement pédonculaire. Revue neurol., 1901, p. 046.
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du réflexe consensuel pour Tœil droit. Oyon. d'Astros ont rapporté des faits

où existait avec de roplitalmoj)légic externe du myosis.

D'Astros admet que le système des artères de roculo-moleur fournit une

artériole au noyau du pathéticjue, aussi y aurait-il lieu de rechercher la para-

lysie du pathétique dans les paralysies alternes pédonculaires.

Uhémipléfjie qui se voit du côté opposé à la lésïon est fréquemment incom-

plète, au mouis au déljut. Elle est souvent progressive et devient complète et

absolue au bout d'un temps plus ou moins long.

Les troubles sensitifs manquent dans le .plus grand nombre des cas.

Quand les troubles de la circulation se produisent aussi dans le système artériel

pédonculaire jwstéro-supérieur et que le ramollissement atteint ces régions, on

peut observer de nouveaux signes. Les troubles de la sensibilité sont souvent

très marqués, des symptômes d'incoordination motrice, d'ataxie du mouve-

ment, le syndrome de Benedikt peuvent exister (voir le chapitre consacré

à la séméiologie générale des lésions du pédoncule). Les troubles intellec-

tuels ont été notés (Mayor, Leyden, Alexander, d'Astros).

Les troubles de la parole, la dysarthrie sont inconstants et mériteraient d"ètre

étudiés dans de nouvelles observations. Dans les faits de Luton, d'Oyon, de

Kahler et Pick, d'Alexander, les troubles de la parole n'existent pas et il

convient de remarquer que les lésions du pédoncule siégeaient à droite. Dans
les observations de Mayor, de Leyden, de d'Asti'os, où les ramollissements

s'étaient produits dans le pédoncule gauche, des troubles de la parole sont

notés. Dans le cas de d'Astros où toute l'épaisseur du pédoncule gauche était

ramollie, l'auteur s'exprime ainsi : « Les troubles de la parole sont des plus

marqués. Ce n'est pas de l'aphasie proprement dite, le malade construit des

phrases, mais ne peut arriver à construire correctement les mots et à prononcer

nettement les syllabes. C'est de dysarthrie, de troubles d'articulation qu'il

s'agit à un degré extrême. Le malade répond toujours en apparence logi-

quement, mais dans un bredouillement ininteUigible ou à peu près. » Dans

deux des cas que nous avons observés avec M. Pierre Marie la dysarthrie

était très accentuée, la parole expiratoire, explosive: il s'agissait de ramollis-

sement du pédoncule gauche.

On peut observer avec le syndrome de Weber de Vhémianopsie. JoffroyC) a

rapporté un exemple de cette association. Cette symptomatologie est due à

l'oblitération de l'artère cérébrale postérieure en arrière de la communicante

postérieure et en conséquence à des lésions de ramollissement du lobe occipital.

Dans un cas de Raymond (-) l'hémianopsie était associée avec un syndrome de

Benedikt.

Il est une autre forme clinique à signaler, c'est le syndrome de Weber bila-

téral. Souciues(^) a observé chez une femme de 50 ans un double syndrome de

Weber ainsi constitué : une hémiplégie gauche avec une paralysie totale et

complète de la troisième paire d'une part et une hémiparésie droite avec une

paralysie partielle et incomplète de l'oculo-moteur commun gauche d'autre

part. A l'autopsie. Souques constata des lésions bilatérales. Dans le pédoncule

(') JoFFROY. Syndrome temporaire de Weber avec liémiopic permanente. Nouvelle Iconogr.

de la Salpèlrière, 1898, n» 1.

(^) Raymond. Sur un cas d'association d'iiéniianopsie et de paralysie alterne supérieure.

Gaz. des hôp., 31 juillet 1902.

(') Souques. Double syndrome de Weber suivi d'autopsie. Revue neuroL. 1900. p. 148, el

Nouvelle Iconogr. de la Salpèlrière, 1900, n" 2.



RAMOLLISSEMENT DES PÉDONCULES. i.'.7

cérébral droit était un foyer de ramollissement qui détruisait le noyau rouge,

les fibres de la troisième paire et une partie du pied du pédoncule; dans le

pédoncule cérébral gauche existait un foyer scléreux détruisant le quart interne

du pied du pédoncule et touchant les fibres de l'oculo-moteur gauche. Le

moteur oculaire commun droit était complètement dégénéré. Brissaud a

constaté que, dans le syndrome de Weber, une faible participation du second

nerf de la troisième paire est plutôt la règle que l'exception.

Évolution. — Les' lésions syphilitiques du pédoncule sont susceptibles de

régresser par un traitement approprié.

Les ramollissements du pédoncule sont toujours d'un pronostic sérieux. La

mort, dans la majorité des cas, survient assez rapidement, dans un laps de

temps qui varie de quelques jours à plusieurs mois. Très souvent, dans les

formes prolongées, les malades meurent par des complications pulmonaires

infectieuses qui se localisent avec élection du côté de la paralysie.

Diagnostic. — La présence d'un syndrome de Weber implique presque tou-

jours l'existence d'une affection du pédoncule. Des lésions organiques et même
Vhystérie peuvent cependant simuler la paralysie alterne supérieure, ainsi que

je l'ai indiqué dans le chapitre consacré aux paralysies alternes (page 474).

La lésion pédonculaire étant reconnue, il faut déterminer sa cause.

Le diagnostic différentiel entre une petite hémorragie et un ramollissement

du pédoncule est très difficile, surtout dans les cas à début brusque par un

ictus. Si ce dernier a été précédé de prodromes, si ailleurs les symptômes se

sont progressivement accentués sans ictus, l'existence d'un ramollissement est

probable.

Une tumeur du pédoncule sera reconnue par les signes généraux de com-

pression et d'hypertension intracrânienne (céphalée, convulsions, vomissements,

névrite optique, etc.).

Une sclérose en plaques anormale pourrait simuler un ramollissement du

pédoncule se traduisant en clinique par de l'exagération des réflexes, de l'hémi-

parésie, de tremblement, de l'incoordination motrice, des troubles de la

parole, etc. Dans les cas de sclérose en plaques l'affection a une marche plus

lente, elle est progressive. L'évolution de la maladie assurera presque toujours

le diagnostic.

Le groupement des différents symptômes observés chez le malade permettra

le diagnostic du siège du foyer de ramollissement dans l'étage inférieur ou dans

l'étage supérieur du pédoncule.

Traitement. — Le traitement des ramollissements du pédoncule ne mérite

pas de considérations particulières. Je renvoie pour ce sujet au traitement des

ramollissements du cerveau. Les mêmes préceptes thérapeutiques et hygié-

niques conviennent à ces localisations différentes de lésions identiques.

{GEORGES GUILLAIN]
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CHAPITRE III

HÉMORRAGIE DES PÉDONCULES

Parmi les foyers hémorragiques des pédoncules cérébraux il l'aul. avec DureL
distinguer d'une part ceux qui proviennent de la rupture d un vaisseau propre

du pédoncule, d'autre part ceux qui résultent de ce que le sang a l'usé d'une

région voisine. Les hémorragies du corps strié et du thalamus, par exenqile.

fusenlparfois dans le pédoncule.

D'Astros ('), dans son mémoire, divise les hémorragies pédonculaires en deux

groupes :

I. — Les hémorragies provenant d'artères qui ne font que traverser le pédon-

cule pour se rendre à la couche optique, mais ont, avant d'arriver à leur destina-

tion, un trajet intrapédonculaire assez long. La rupture de ces artères (artères

optiques, postérieures externes, artères optiques postérieures internes) crée des

foyers d'hémorragie dans la partie supérieure des pédoncules.

IL — Les hémorragies pédonculaires produites par la rupture des artères

-nourricières du pédoncule. Les foyers les plus importants sont ceux qui sont

créés par la rupture des artères du moteur oculaire commun; ces foyers siègent

à la partie interne du pédoncule.

Anatomie pathologique et Symptomatologie.— I. L'hémorragie peut être

due à la rupture des artères optiques dans leur trajet pédonculaire. La rupture,

dans certains cas, se produit dans le thalamus et le sang fuse secondairement

dans le pédoncule. Les hémorragies sont en général diffuses. Cliniquement elles

se traduisent par le syndrome hémiplégie. Comme le nei'f moteur oculaire

commun est rarement atteint, l'hémiplégie alterne est l'exception. D'Astros fait

une distinction entre les hémorragies pédonculaires supérieures produites par

la rupture des artères optiques externes et celles relevant de l'artère interne

postérieure. Cette dernière artère, en effet, se dirige vers le thalamus dans la

partie interne du pédoncule et passe au voisinage du noyau supérieur du moteur

oculaire commun. L'hémorragie résultant de la rupture de l'artère optique

postéro-interne pourrait atteindre simultanément les fibres motrices dont la des-

truction amène l'hémiplégie et le noyau supérieur de l'oculo-moteur commun
dont la destruction détermine la paralysie de l'iris et de l'accommodation. Il

s'agirait là d'une paralysie alterne non encore décrite qui, d'après d'Astros,

serait cai*actérisée par V/iémiplégie d'un côté du corps et Vophtalmoplégie interne

de Vautre côté, les muscles externes de Vœil pouvant rester intacts.

IL — La rupture de l'artère du moteur oculaire commun amène des hémorra-

gies de la partie interne du pédoncule. Des observations ont été publiées par

Bennet, Weber, Leteinturier, Rickards, Leube, Bouphaud. Si la rupture del'ar-

ère du moteur oculaire commun a lieu dans la première partie de son trajet à

(') D'Astros. Pathologie du pédoncule cérébral. Revue de méd., 1894.
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Iravers l'étage inférieur du pédoncule, on constatei-a un foyer situé presque

immédiatement au-dessus de la protubérance avoisinant le raphé médian (autop-

siedeWeber). La rupture des artères dans l'étage supérieur du pédoncule amène
un foyer hémorragique occupant la partie interne du pédoncule au-dessus du
locus niger, en avant de l'aqueduc de Sylvius. Ce foyer peut s'étendre en hau-

teur depuis la protubérance annulaire jusqu'au troisième ventricule. Rickards a

constaté l'occlusion de l'aqueduc de Sylvius par compression du canal contre les

tubercules quadrijumeaux : il peut en résulter, ainsi qu'il est facile de le com-

prendre, une accumulation du liquide céphalo-rachidien dans les ventricules du

cerveau. Dans certains cas le foyer hémorragique peut se rompre dansl'aqueduc

de Sylvius ou le troisième ventricule. Les hémorragies dans l'étage supérieur

FiG. KIS. — Cas Baz... F. Foyer hémoiTaf;ique flans le locus niger et la i-égion de la calotle ilii pédoncule droil.

Nr. Noyau rouge. P. Voie pyramidale (Collection Pierre Marie).

du pédoncule peuvent être moins étendues. En effet les branches terminales de

l'artère de l'oculo-moteur comtnun peuvent se rompre vers leur terminaison et

produire là de petits foyers qui, s'ils sont multiples, peuvent néanmoins rester

distincts vu la divergence de ces artérioles terminales (d'Astros).

Les hémorragies pédonculaires internes se traduisent en clinique par le syn-

drome de la paralysie alterne supérieure : hémiplégie totale d'un côlé du corps

et paralysie du nerf moteur oculaire commtin du côté opposé. Il faut remarquer
cependant que, si la paralysie du moteur oculaire commun est constante, l'hé-

miplégie au contraire est un symptôme contingent. Ce fait s'explique très bien,

car, dans les cas de petits foyers hémorragiques, la voie pyramidale peut n'être

que partiellement lésée ou même être respectée.

De même que l'anatomie pathologique nous a permis de distinguer les foyers

hémorragiques de l'étage inférieur du pédoncule et ceux de l'étage supérieur,

de même en clinique on peut observer une symptomatologie dissemblable dans

l'une ou l'autre de ces deux éventualités.

Les hémorragies pêdoncidatrps internes de l'étage inférieur ont pour manifes-

[GEORGES GUILLAIN ]
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talion clinique le syndrome de Weber. Comme pour les hémorragies cérébrales

on peut observer quelques prodromes : maux de têle, vertiges, etc. Les malades,

en efîel, sont le plus souvent âgés et artérioscléreux. Dans un cas rapporté par

Simonin etDopter('), il s'agissaitd'un individujeuneatteint d'artériosclérose géné-

ralisée, le syndrome de Weber s'était créé au décours d'une rougeole. Sous l'in-

fluence de cette infection, il s'était produit des hémorragies dans le mésoeéphale.

La paralysie du moteur oculaire commun du côté de la lésion est totale (obser-

vations de Weber, de Leteinturier). La musculature externe et la musculature

interne de l'œil sont paralysées, ce quise comprend, carl'hémorragie se fait dans

une région où convergent toutes les fibres radiculaires de la troisième paire.

L'hémiplégie du côté opposé à la lésion, dans les grosses hémorragies, est éga-

lementtotale. Bennet signale des mouvements spasmodiques intermil lents dans

la mâchoire de son malade. Weber a observé des spasmes de la jambe paralysée.

L'hémianesthésie est notée dans quelques observations, mais il semble qu'elle

régresse rapidement. Certains auteurs ont constaté des troubles vaso-moleurs.

Les hémorragies pédonculaires internes de Vétage supérieur olïrenl certaines

particularités cliniques. Des vomissements peuvent se voir au début de l'alTec-

tion. Leube et Rickards ont observé chez leurs malades une céphalalgie posté-

rieure, de la somnolence, de la torpeur intellecluelle, du délire incohérent. Pour

Rickards cet état mental serait causé par Taccumulation du liquide céphalo-

rachidien dans les ventricules du cerveau, celle accumulation étant due à la

compression de l'aqueduc de Sylvius par l'hémorragie. On peut constater la

déviation conjuguée de la tête et des yeux, la titubation cérébelleuse.

La paralysie de la troisième paire est partielle, l'ophtalmoplégie externe est

dissociée, caries fibres radiculaires du nerf s'écartent dans l'étage supérieur du

pédoncule. Si les noyaux d'origine du nerf moteur oculaire commun sont atteints

par l'hémorragie, la paralysie prendra les caractères des paralysies nucléaires.

D'Astros fait remarquer que l'absence d'ophtalmoplégie interne est la règle. Il

existe cependant certaines observations où l'intégrité des muscles de l'iris ne

paraît pas absolue.

L'hémiplégie du côté opposé à la lésion n'est pas un symptôme nécessaire des

hémorragies de l'étage supérieur, elle manque dans beaucoup de cas: mais, si

le foyer est volumineux, la région du pied du pédoncule et la voie pyramidale

peuvent cependant être comprimées.

Weber, Leube ont signalé dans les hémorragies pédonculaires internes le

ralentissement du pouls. Weber, Rickards ont noté la constipation opiniâtre.

III. — Les hémorragies du pédoncule produites par la rupture des autres ar-

tères nourricières amènent des symptômes variables suivant leur siège. L'hémi-

plégie est fréquente, mais, comme les fibres du moteur oculaire commun ne

sont pas lésées, le syndrome de Weber n'est pas réalisé; les observations d'ail-

leurs sont très rares.

Les*hémorragies des pédoncules cérébraux peuvent causer la mort subite, tel

le cas de Cornil {^). Souvent la mort survient par des lésions secondaires pleuro-

pulmonaires. Weber, Rickards, Andral ont noté la prédominance de ces lésions

du côté de la paralysie.

(') SisiONiN et DoPTER. Syndrome de Weber et gangrène des orteils au déi'oinv d'une

rougeole. Arch. de niéd. expér. el d'anat. palh.., 1902, p. O'ifl.

(-) Cornil. Hémorragie pédonculaire, mort subite. Bull, de la Soc. anat. de Paris. 1900.

}). i'ji).
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CHAPITRE IV

TUMEURS DES PÉDONCULES

Etiologie. Anatomie pathologique. — Les tumeurs des pédoncules sont

relativement rares. Parfois on observe desgommes syphililiques, des gliomes, des

glio-sarcomes.

Raymond et Cestan(') ont trouvé dans une autopsie une tumeur delà grosseur

d'une petite noix logée dans le pédoncule cérébral gauche. Cette tumeur avait lésé

à gauche la totalité du noyau rouge,-la partie interne du ruban de Reil, le noyau

de la troisième paire, à droite la moitié interne du noyau rouge. Elle était con-

stituée par une série de tubesayant complètement détruit la substance nerveuse.

La paroi de ces tubes était formée par une couche de cellules cylindriques, à

contour bien limité, à noyau central allongé, très coloré. La tumeur s'agrandis-

sait par des bourgeons externes des tubes, bourgeons à l'intérieur desquels

pénétraient des papilles vasculaires donnant ainsi au néoplasme un aspect papil-

lomateux. Le centre de la tumeur était en nécrobiose complète. Les auteurs

n'ayant pas trouvé de cancer dans les viscères, se basant aussi sur les caractères

des cellules néoplasiques, sur ce fait que la pie-mère du pédoncule était revêtue

d'une couche de cellules néoplasiques avec papilles bourgeonnantes dirigées vers

l'intérieur du pédoncule, admirent que la tumeur n'était pas secondaire à un

cancer viscéral passé inaperçu, mais qu'elle était primitive. Ils supposèrent, avec

quelques réserves, qu'il s'agissait d'un cas de jmpillome prirrnlif épit/u'Iioïde de

la pie-mère.

Les tumeurs du pédoncule les plus fréquentes sont incontestablement les

tumeurs tuberculeuses. D'après Allen Starr, sur 21 tumeurs diverses des tubercules

quadrijumeaux et des pédoncules, 16 étaient de nature tuberculeuse. Raviart(-)

a réuni dans sa thèse inaugurale 45 cas de tubercules du pédoncule. D'Astros et

Hawthorn (''), Guinon (^) rapportaient récemment de nouvelles observations.

Sur 54 observations de tubercules du pédoncule où Fàge est indiqué on trouve

5 sujets ayant moins de deux ans, 6 entre deux et quatre ans, 7 entre quatre et

dix ans, 5 entre dix et vingt ans, 15 entre vingt et cinquante-deux ans. On voit

donc, d'après cette statistique, que, si le jeune âge est particulièrement prédis-

posé aux tubercules, ceux-ci n'épargnent pas l'âge adulte.

Comme pour les autres localisations tuberculeuses de l'encéphale, on trouve

souvent de la tuberculose pulmonaire ou ganglionnaire concomitante.

(') Raymond et Cestan. Sur un cas do pnpillome épithélioïile du noyau rouge. Contiibu-
tion à l'élude des fonctions du noyau rouge. Arch. de neuroL, 191)2, p. 82. — Raymond. Sur
une forme particulière du svndrome de Webcr. Clin, des mal. da si/st. nerveux, ti' série,

l'JO.3, p. 411.

(^) Raviaht. Les tubercules des pédoncules cérébraux. Thèse de Lille, 1900.

(') D'Astros et IIawtmorn. Syndrome de Beiiedikt. Tubercule solitaire du pédoncule
cérébral (étage supérieur). Reçue neurol., 1902, p. 577.

('') GuiNON. Soc. de pcdialrie, 19 mai 1903.
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Le nombre des tubercules existant dans le pédoncule varie suivant les cas.

Parfois le pédoncule est le siège d'un seul tubercule et celui-ci peut être le seul

existant dans toute la niasse encéphalique. Parfois on trouve plusieurs tuber-

cules ; dans certaines observations, on les a vus coïncider avec des tumeurs

tuberculeuses du cerveau.

Le volume de ces tumeurs tuberculeuses varie. Les unes ont le volume d'un

pois, d'une cerise, les autres le volume d'une aveline, d'une noix. Ils occupent

tantôt une faible étendue des pédoncules, tantôt leur presque totalité, ils peuvent

même s'étendre à la protubérance, aux tubercules quadrijumeaux, au thalamus.

Dans un cas souvent cité de Bruns, une tumeur tuberculeuse s'étendait depuis

le ventricule latéral jusqu'au bulbe en passant par le pédoncule et la protu-

bérance.

Le siège des tubercules n'est pas constant. Tantôt ils se rencontrent dans la

région du pied du pédoncule, tantôt dans la région de la calotte, tantôt dans la

substance noire de Sœmmering. Leur forme est sphérique ou allongée.

Les tubercules du pédoncule se ramollissent et dans les autopsies la tumeur,

en général, offre les caractères du ramollissement.

Le tubercule est parfois encapsulé et certains auteurs ont décrit, outre une

^véritable coque fibreuse, des cloisons de même nature qui, parties de cette cap-

sule, viendraient diviser la tumeur en autant de logettes. Très souvent, à la péri-

phérie, le tissu néoplasique s'infiltre et dissocie le tissu nerveux de sorte que

l'étendue des destructions de la substance nerveuse n'est pas en rapport avec le

volume de la tumeur (Raviart). La substance nerveuse est infiltrée d'éléments

embryonnaires.

L'hydrocéphalie, la méningite tuberculeuse compliquent souvent les tuber-

cules des pédoncules cérébraux.

Symptômes. — Les tumeurs du pédoncule se traduisent en clinique par

deux groupes de symptômes : 1" des symjjtômes de compression, communs à

toutes les tumeurs de l'encéphale ;
2° des symptômes de lésion en foyer. Dans les

cas de tumeur tuberculeuse, la fréquence de la méningite tuberculeuse et de

l'hydrocéphalie ventriculaire explique la complexité fréquente de la symptoma-

tologie.

Les symptômes de compressioyi, sur lesquels je crois inutile d'insister, sont : la

céphalée, les vomissements, les convulsions, l'affaiblissement intellectuel, les

vertiges, le coma, les modifications du pouls et de la respiration, la stase papil-

laire, la névrite optique. L'examen du fond de l'œil donne des résultats assez

variables. La névrite optique œdémateuse est sans nul doute souvent observée,

mais on a vu des tubercules volumineux ne déterminer aucun trouble du fond

de l'œil; telles sont les observations de Ross, Mendel, Krafft-Ebing, Greiwe,

Raviart. L'absence de névrite optique n'autorise donc pas à éliminer le dia-

gnostic de tumeur du pédoncule.

Dans un cas de Gintrac un tubercule du pédoncule cérébral droit ne causa

aucun symptôme de lésion en foyer, le sujet âgé de six mois ne présenta que des

convulsions. Ce tubercule siégeait dans la partie inférieure et externe du

pédoncule.

Les symptômes propres aux tumeurs du pédoncule varient suivant la localisation

de celles-ci. Nous avons principalement en vue dans cette description les tuber-

cules qui constituent les tumeurs les plus fréquemment constatées. Raviart fait
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remarquer que 22 fois sur 58 faits de tubercule bien observés, un syndrome a llerne

a été décrit. Celui-ci, dans la majorité des cas, se constitue lentement. Pendant

un laps de temps variable, les troubles croisés, moteurs ou sensitifs, existent seuls.

Les phénomènes oculaires ne font leur apparition que plus ou moins longtemps

dans la suite. Dans certaines circonstances ce sont au contraire les troubles

oculaires (ptosis, strabisme, etc.) qui apparaissent les premiers, la paralysie du

côté opposé se montrant après. Parfois la paralysie alterne a été constatée à la

suite d'un ictus, alors souvent les troubles directs et croisés se produisent simul-

tanément.

La paralysie du moteur oculaire commun peut être complète comme dans les

cas d'Archambault, Krafft-Ebing, Bouveretet Chapotot. L'ophtalmoplégie interne

peut exister seule (cas de Fleischmann), l'ophtalmoplégie externe a été observée

à l'état isolé par Gallois. Diins la plupart des cas on se trouve en présence

d'ophtalmoplégie interne et externe incomplètes ou combinées (ptosis, dilata-

tion de la pupille, strabisme externe, etc.).

Uhémiplégie pédonculaire peut être totale portant alors sur la face, l'hypoglosse,

les membres ; elle peut, au contraire, n'afl'ecter que séparément chacune de ces

régions. L'exagération des réflexes, la trépidation épileptoïde sont fréquentes.

L'hémichorée accompagnant l'hémiplégie a été observée dans plusieurs cas.

Le tremblement a été noté dans diverses observations. Dans celle de Mendel et

celle de Audry, le tremblement revêtait un caractère intentionnel. Chez le

malade de Blocq et Marinesco il affectait une grande ressemblance avec le trem-

blement parkinsonien, si bien que le diagnostic de paralysie agitante hémilaté-

rale fut porté par ces auteurs. Gowers, Henoch, Grawitz ont aussi noté l'hémi-

tremblement.

On peut rapprocher de ces faits l'hémiataxie que l'on trouve signalée dans

quelques observations.

Les troubles de la sensibilité s'observent parfois : liémianesthésie, hémihyper-

algésie, fourmillements, sensations douloureuses. Des symptômes douloureux

ont été signalés dans le domaine du trijumeau et sont sans doute en relation

avec l'altération de la racine descendante de la cinquième paire. Dans un grand

nombre de cas de tumeurs du pédoncule,yrl n'y avait pas de troubles sensitifs

malgré la destruction du ruban, de Reil. Il n'est pas prouvé, me semblc-t-il,

que; la sensibilité soit conduite exclusivement par le ruban de Reil et nous

savons d'ailleurs que les suppléances sont extrêmement faciles aux conducteurs

détruits.

Dans un cas de Haenel(') une tumeur très étendue avait déterminé la para-

lysie du trijumeau, du facial, de l'acoustique.

On a noté parfois des troubles vaso-moteurs et iheriniques du côté de la para-

lysie,

Marche. Formes cliniques.— Il existe des tumeurs tuberculeuses du pédon-

cule dont la marche est foudroyante. Un enfant, par exemple, tombe dans le

coma et meurt en quelques jours sans avoir repris connaissance.

Les tumeurs de la calotte et les tumeurs du pied du pédoncule donnent lieu à

une symptomatologie un peu dissemblable.

(') Hans Haenel. Klinischer Bcilrag zur Kenntniss dcr Erkraiikune;en des IIirnschenl<ols.
Deulscltc Zeita. f Nenwiih., 1900, XVII.
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La lésion dans certains cas peut envahir les deux pédoncules. Bonnefin, Bou-

veret et Chapotot, Krafft-Ebing ont observé un syndrome allerne bilatéral. Par-

fois on voit un syndrome de Wcber se compliquer simplement d'une paralysie

de Toculo-moteur commun du côté opposé, cette dernière pouvant d ailleurs

rester incomplète.

Les tumeurs du pédoncule évoluent toujours avec une assez grande rapidilé.

Dans les tumeurs tuberculeuses l'état général s'aggrave, des convulsions et du

délire se montrent, les sphincters se paralysent et la mort survient. La durée

apparente (car on ignore la durée de la phase latente) varie dans ces cas de

quelques jours à quelques mois. Des complications peuvent d'ailleurs survenir

parmi lesquelles la méningite tuberculeuse est une des plus graves.

Diagnostic. — Les éléments du diagnostic d'une tumeur du pédoncule seront

fournis, d'une part, par les signes généraux de compression indiquant l'existence

d'une tumeur et, d'autre part, par les signes de lésions en foyer permettant de

localiser cette tumeur intracrànienne dans le pédoncule. L'existence du syn-

drome de "Weber est un des meilleurs symptômes de la localisation pédonculaire.

Les tumeurs de la base du crâne peuvent, en comprimant le faisceau pyrami-

dal, être la cause d'une paralysie alterne, mais ces tumeurs sont généralement

accompagnées de la paralysie de plusieurs nerfs crâniens, parfois existe de

l'exophtalmie. De plus les deux pédoncules sont souvent intéressés. Uliystérle

peut simuler le syndrome de "Weber, j'ai indiqué ailleurs les signes permettant

de reconnaître la névrose (page 480).

La tumeur du pédoncule étant diagnostiquée, il faudra essayer de la localiser

en recherchant avec soin les signes traduisant la lésion des fibres de la calotte,

ou la lésion des fibres du pied. Nous avons vu que, dans les lésions de la calotte,

la paralysie du moteur oculaire commun est souvent partielle, car les filets radi-

culaires du nerf sont écartés les uns des autres; au contraire les tumeurs de

l'étage inférieur du pédoncule causent plus fréquemment la paralysie totale

de la troisième paire. Dans les tumeurs de la calotte, les troubles moteurs ne se

présentent pas sous la forme de grosse paralysie, mais on observe spécialement

de l'incoordination motrice, du tremblement intentionnel, de la démarche céré-

belleuse, de l'asynergie, de la dysarthrie rappelant celle de la sclérose en

plaques.

Il faut enfin déterminer la nature de la tumeur. On recherchera toujours les

antécédents syphilitiques et les stigmates de cette affection. Dans le cas de

.syphilis cérébrale l'examen chimique etcytologique du hquide céphalo-rachidien

pourra peut-être fournir des indications en montrant une quantité anormale

d'albumine et l'existence de lymphocytes. Chez un sujet jeune on songera à une

tumeur tuberculeuse, diagnostic qui sera rendu plus vraisemblable si le malade

a des signes 'de tuberculose osseuse, articulaire, ganglionnaire ou pulmonaire,

s'il est un héréditaire tuberculeux. II faut bien savoir cependant que le diagnos-

tic clinique de la nature d'une tumeur est extrêmement difficile. Dans un cas de

Sutton, par exemple, une tuberculose pulmonaire avait fait croire à la nature

tuberculeuse d'une tumeur du pédoncule, l'autopsie montra un gliome. C'est

en effet seulement sur la table d'autopsie ou au laboratoire que Ton détermine

avec exactitude la structure histologique de la tumeur.

Traitement. — Quand on soupçonnera une tumeur syphilitique, on pratiquera
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un traitcmenf spécifique intensif. Dans les autres cas la thérapeutique interne

ne donne aucun résultat. Les tumeurs du pédoncule sont au-dessus des res-

sources d'une intervention chirurgicale.

CHAPITRE V

LÉSIONS TRAUMATIQUES DES PÉDONCULES

La situation profonde des pédoncules cérébraux explique que les plaies de

cette région du névraxe soient rares. Dans les blessures par armes à feu, on a

pu constater parfois des lésions des pédoncules coexistant avec des délabre-

ments osseux plus ou moins importants. J'ai rappelé ailleurs une observation

curieuse d'Eisenlohr où une balle de revolver était restée fixée dans un tuber-

cule quadrijumeau.

Plus intéressantes sont les lésions des pédoncules à la suite d'un trauma-

tisme intra-orbitaire. Dans une observation de Pamard (d'Avignon) une lame

de fleuret pénétra dans l'orbite entre la paroi externe et le globe oculaire, s'in-

sinua dans le crâne par la partie interne de la fente sphénoïdale, lacérant la

partie interne du sinus caverneux et détruisant le pédoncule cérébral. Oberlin

a observé un fait semblable.

Martial ('), dans un travail fait sous l'inspiration de Pierre Marie, a constaté à

la suite de nombreuses expériences sur le cadavre que les parties cérébrales

lésées en cas de pénétration par voie orbitaire sont presque constamment les

suivantes : le chiasma ou les bandelettes optiques en arrière du chiasma, le

péloncule a son entrée dans le cerveau ou au-dessous, la corne sphénoïdale, la

capsule interne, la couche optique, le corps strié. Retenons de ces expériences

ce fait que le pédoncule peut être lésé à la suite de Iraumatismes intra-orbi-

taires, ce que d'ailleurs la clinique avait montré.

CHAPITIli: VI

POLIENCÉPHALITE SUPÉRIEURE HÉMORRAGIQUE AIGUÉ

Gayet a attiré l'attention sur les lésions aiguës hémorragiques siégeant au

niveau des parois du troisième et du quatrième ventricule. Wernicke (') étudia

des faits semblables sous le nom de poliencéphalite supérieure hémorragique;

(') Martial. De t'Iiémiplégle trnumalique. Thèse de I\Tris, 1900.

(^) Gayet. Archiver de physioloijie, 1875, p. ZU.

(5) Wermcke. Die acule hamorrhagischc Polienceplialitis sui)erior. Lelirjurh der Gchirn-

krankheilen, Bd II, p. 229.

[GEORGES GUILLAIN ]
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cet auteur insista sur raltéralion iallammaloire des noyaux des nerls laolcurs

de l'œil et sur l'évolution rapide de l'affection qui aboutit à la mort en dix

à quatorze jours. Thomsen (') relata l'autopsie de cas de paralysies nucléaires

aiguës des muscles de l'œil survenues chez les alcooliques, cas cliniquenienl

identiques à ceux de 'Wernicke.

D'autres observations plus récentes ont été rapportées par Kojcwnikofl".

Eisenlohr, Murawieff, Boedeker, Jacobaeus, Schûle, Goldscheider, Gudden, Rai-

mann, Ilori et Schle.singer, Bozzolo, Wildbrand el Saenger.

Étiologie. — L'analyse des différentes observations prouve que Ycdrootisme

chronique joue un grand rôle dans la genèse de l'affection. Des cas de polien-

céphalite supérieure ont été signalés à la suite d'inloxications par l'acide sulfu-

rique, par l'oxyde de carbone. Oppenheim a observé une poliencéphalile

hémorragique chez un individu qui avait été longtemps traité avec du lysol.

Les maladies infectieuses sont parfois la cause de la maladie. Marf'an (-) a

signalé un cas d'ophtalmoplégie externe d'origine nucléaire à la suite de la vari-

celle. Bozzolo (') a vu des faits de poliencéphalile hémorragique supérieure à la

suite de la grippe. Oppenheim insiste aussi sur cette étiologie grippale. La

syphilis est un facteur étiologique chez quelques malades.

Il semble que, dans certains cas, les intoxications d'orir/hie alimentaire

(viandes avariées, charcuteries, poissons), puissent être incriminées.

Dans un cas de Luce ('') une poliencéphalile hémorragique supérieure fui

observée au cours de la granulie.

Claude, au cours d'examens des centres nerveux d'animaux intoxiqués par

des toxines microbiennes (empoisonnements aigus ou lents) a souvent rencon-

tré des lésions inflammatoires dans certaines parties de l'isthme de l'encéphale,

lésions accusées surtout au niveau des îlots de substance grise.

Symptômes. — La maladie survient souvent chez des individus qui présen-

taient depuis longtemps des signes de l'intoxication alcoolique chronique. Des

prodromes sont parfois constatés, le malade se plaint de céphalée violente, de

vertiges, de vomissements. Dans certains cas on a constaté de la rigidité de la

nuque. On peut se demander s'il ne s'agissait pas alors d'une légère irritation

méningée. La somnolence, l'apathie, le délire apparaissent rapidement, en

même temps que se développent des paralysies des muscles des yeux.

Parfois on observe une ophtalmoplégie externe bilatérale et totale, le fait est

relativement rare. Le plus souvent les deux yeux sont inégalement atteints et

tous les muscles moteurs d'un globe oculaire ne sont pas paralysés. Tantôt on

observe des paralysies associées, tantôt les deux muscles droits extei'nes sont

seuls atteints, tantôt sont seuls paralysés les muscles droits internes. Le stra-

bisme et la diplopie varient suivant les muscles paralysés. Le ptosis n'est

(') Thomsen. Zur Pathologie unrl palliologisclien Analomie der aculen complelen (altcolio-

lisclien) Augenmuskellalimiing ( PolienceplialiLis acuta supcrior Wernicke). An-li. f. Psi/rit..

Bd XIX.
(^) Marfan. Un cas d'oplilalmoplégie externe d'origine nucléaire cliez une lillelle de

vingt-deux mois à la suite de la varicelle. Arch. de mcd. des enfants, mars 1898.

(^) Bozzolo. Poliencefaliti eniorragiche acule da inlluenza.fia'f's/a critica di clinicu mcdica.

Firenze, n" b, p. (5'.l, 20 janvier 1900.

('') Luce. Tuberculose Polioencephalitis superior. Aerztlirher f 'erein zii Ilambiiri/. séance du
'24 février 190r).



POLIENCÉPHALITE SUPÉRIEURE IIÉMORRAGIOUE AIGUË.

observé que dans un certain nombre de cas, il est d'ailleurs souvent inégale-

ment prononcé aux deux yeux.

L'ophtalmoplégie interne n'est pas très fréquente. Les pupilles réagissent

ordinairement normalement dans les mouvements d'accommodation. Toutefois

les pupilles peuvent être inégales et leurs réactions un peu lentes. C'est à tort

que Wernicke avait supposé que les paralysies étaient toujours associées et que

le releveur de la paupière supérieure et le sphincter de l'iris étaient épargnés.

Le nystagmus est rare.

La névrite optique est observée dans un grand nombre des cas, elle n'est pas

toujours également développée aux deux yeux. Herrnbeiser (') a constaté à

l'examen ophtalmoscopique autour du disque du nerf optique de petites hémor-

ragies sous forme de stries circulaires ou sous forme de bandes en rapport

surtout avec les veines. Il est intéressant de remarquer que son malade guérit,

au bout de quelques mois, des troubles oculaires ainsi que des autres sym-

ptômes.

En même temps que les troubles oculaires qui sont la caractéristique de

l'affection, on observe souvent d'autres symptômes. Parfois l'on constate de

la faiblesse ou de la paralysie des membres d'un seul ou des deux côtés du

corps. Ces paralysies sont flasques ou spasmodiques. La démarche est souvent

ataxique ressemblant à celle des cérébelleux. Les mouvements ataxiques,

choréiformes ou athétosiformes des membres, les tremblements sont loin d'être

rares.

La sensibilité n'est presque jamais modifiée. Les réflexes tendineux sont ou

normaux ou exagérés, fort rarement abolis. Les réflexes cutanés sont souvent

affaiblis, principalement au niveau des membres paralysés.

La parole est fréquemment altérée, elle devient difficile, bégayante, parfois

incompréhensible dans les derniers stades de l'afreclion.

L'obnubilation de la conscience, la tendance au sommeil, au coma même sont

des symptômes importants. Cette somnolence est parfois si accusée que l'on

pourrait alors songer à la « maladie du sommeil » observée en Afrique. Le

délire est fréquent. Raimann (^), Elzholz (') ont soutenu que la psychose de

KorsakofT et la poliencéphalile aiguë hémorragique supérieure étaient les mani-

festations ditïérentes d'un même processus.

La fièvre fait habituellement défaut. Cette absence de fièvre est importante

pour différencier de la poliencéphalite certains cas de méningite qui pourraient

être sujets à confusion ('').

Le pouls est en général accéléré et faible. Les troubles de la respiration se

montrent à la fin de la maladie.

Aux symptômes précédents parmi lesquels les troubles de la musculature de

l'œil doivent être mis au premier plan, il n'est pas très rare de voir s'associer

des symptômes bulbo-protubérantiels tels que la paralysie faciale, la difficulté de

(-) IIkrrniieiser. Augenspiegelbefund bei Polioenceplialilis hamorrhagica superior.
Wiener medizinisc.he Presse, 5 novembre 18!(o, ri" 44.

(-) Raimann. Polieiicephalilis superior acuta und Deliriiim alcoliolicuiii als Einleitung
eiricr Koi'sakovv'schen Psychose oline Polyncuritis. Wiener klin. Woch., 1900, p. .51.

('') Elzholz. Ueber die Beziehungen der Korsakoff'sclien Psychose zur Polioencephalitis
acuta haemorrhag. superior. Wiener klin. Woch., 1900. p. 3.")0.

('') Il serait intéressant d'examiner dans les cas de poliencéphalite le liquide céphalo-
rachidien au point de vue cytologiiiue suivant la méthode de Widal. Peut-être le cyto-
diagnostic permettra-t-il de constater parfois une certaine participation de la méninge à
l'inllammation du tissu nerveux.

IGEORGES GVILLAIN ]



4-48 PATHOLOGIE DES l'ÉDONCULES CÉRÉBRAUX.

la maslicalion el do la déglulilion. L'aspociiilion de la policncéphalile supé-

rieure et inférieure a été signalée par différents auteurs. Burker ('). Taylor(-)

récemment encore en décrivaient des cas.

L'inllammation d'ailleurs peut être diffuse, atteindre aussi le cerveau, la

moelle. Il y a une parenté évidente entre l'encéphalite aiguë de Strïimpell, hi

poliencéphalile hémorragique de Wernicke, la poliencéphalite inférieure el la

poliomyélite antérieure aiguë. Des examens anatomiques ont donné la preuve

de cette diffusion possible des lésions à travers tout l'axe nerveux. J'ajou-

terai que ce ne sont pas seulement les affections aiguës et suraiguës du télen-

céphale, du mésencéphale et de la moelle qui sont susceptibles de s'associer,

mais encore les affections subaiguës et chroniques.

La poliencéphalite supérieure hémorragique aiguë a une évolution rapide. La

mort survient en général entre le huitième et le quatorzième jour, elle peut être

plus tardive. Dans un cas de Hori (de Tokio) et Hermann Schlesinger (") une

poliencéphalite supérieure hémorragique s'étant accompagnée d'un ensemble

de symptômes rappelant la paralysie pseudo-bulbaire dura seize semaines.

Thomsen, Suckling, Salomonsohn ont rapporté des observations de poliencé-

phalite aiguë terminée par la guérison. Tomasini (^), Magnus ("'), Kornilolï (")

ont fait des constatations semblables.

Anatomie pathologique. — La poliencéphalite hémorragique aiguë est,

comme son nom l'indique, une inflammation avec tendance hémorragique de

la substance grise de la partie supérieure du mésocéphale. Quand on examine

macroscopiquemenl les coupes du pédoncule, on voit que la substance grise

qui entoure l'aqueduc de Sylvius est plus ou moins ramollie et qu'elle est le

siège de multiples petites hémorragies. Sur les coupes microscopiques on se

rend un compte exact de l'évolution anatomique des lésions. Les artérioles, les

capillaires apparaissent dilatés, remplis de sang. Les gaines périvasculaires

contiennent du sang ou des leucocytes qui témoignent du processus nettement

inflammatoire. L'infiltration leucocytaire est souvent très accentuée. On observe

aussi des corps granuleux nombreux. On comprend que ces hémorragies se

produisant au milieu des noyaux d'origine des nerfs de l'œil détruisent les cel-

lules nerveuses. Dans quelques cas de poliencéphalite aiguë on a observé la

dégénération des cellules des noyaux d'origine des nerfs sans hémorragies.

Zingerle(') a insisté sur ce que le tissu nerveux peut être lésé indépendamment

et primitivement.

La substance grise du troisième ventricule, de l'aqueduc de Sylvius ou du

(') Burker. Ueber Policncephalilis aciita hacmorrhagica superior et inferior. /uaugùial
Dissert., Tubingen, février 1002.

(-) E. W. Taylor. Poliencephalomyelilis and allied conditions. Boston médical and surgical

Journal, il et 18 juin 1905.

(') Hori et Hermann Schlesinger. Poliencephalitis sn]jerior liaMiiorrhagica mit subaciitem
Verlaufeund dem Symptoinencomplexe der Pseudobulbarparalyse. Arbeiten aus dem Insiiiui

fiir Anatomie und Physiologie des Cenlralnervensystems an der Wiener Universilal. Herausge-
geben von Prof. D' Heinrich Obersteiner, Hcft 4, 1890.

('*) Tomasini. l^oliencéphalite supérieure aiguë suivie de guérison. La clinica médira
italiana, 1898, p. 228.

(^) Magnus. Sur un cas de poliencéphalite supérieure aiguë sui\ie de guérison. Xnrsk
Magazin for Laegevidenskahen, 1899, p. 1066.

(*) KoRNiLOFF. .Soc de nenrol. de Moscou, 24 septembre 1899, Vratch, 1899, p. 1399.

(') ZiNGERLE. Beitrage zur Kliniic und palhologischen Anatomie der akulen Ophlalmoi>lc-
gien. MonatsrJirift /'. Psych. und Nenrol., 189", H, 3, p. 178.
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quatrième ventricule est souvent le siège prédominant 'des lésions, mais la

substance blanche peut aussi être atteinte par le processus inflammatoire. Il

semble même que, dans la plupart des cas de poliencéphalite supérieure aiguë,

ce sont plutôt les fibres radiculaires de la troisième paire que les cellules des

noyaux qui présentent des adultérations.

Les hémorragies, les infdtrations leucocytaires, les altérations vasculaires

peuvent se voir non seulement au niveau de pédoncule, mais encore dans le

cerveau, le bulbe, la moelle. Dans un cas de Goldscheider les lésions s'obser-

vaient au niveau du plancher du ventricule, aussi au niveau du ruban de

Reil, des pédoncules cérébelleux supérieurs, du locus niger, du noyau rouge,

du pied du pédoncule cérébral, du thalamus, de la capsule interne. Dans une

observation de ïhomsen on constatait des dégénérations et des hémorragies

dans le noyau du glosso-pharyngien, du vague, du pathétique, dans toute la

substance grise entourant le ventricule jusqu'au niveau de la commissure

postérieure. Dans un cas de Kaiser toute la substance grise depuis le troisième

ventricule jusqu'à l'extrémité inférieure du bulbe était lésée; les noyaux de

l'hypoglosse, du vague, du glosso-pharyngien, de l'accoustique, du facial, de

l'abducens, du trijumeau, du pathétique étaient atteints en partie unilatérale-

ment, en partie bilatéralement. De plus on constatait des lésions dans le locus

niger, le faisceau longitudinal postérieur et dans la corne antérieure au niveau

de renflement cervical de la moelle.

Certains auteurs comme Thomsen, Jacobaeus, Boedeker ont soutenu que la

poliencéphalite supérieure aiguë ne serait qu'une complication de la polynévrite

alcoolique. Sans nier la possibilité de polynévrites chez des malades qui souvent

sont de grands buveurs, il est cependant évident que l'opinion des précédents

auteurs ne correspond pas à la majorité des faits, car on connaît des cas de

poliencéphalite sans polynévrite concomitante.

La diffusion des lésions hémorragiques ou inflammatoires dans la substance

grise et dans la substance blanche montre que bien souvent l'expression polien-

céphalite est impropre. // ne s'agit pas (ïune maladie systématisée, mais bien

d'une encéphalite (inflammation de l'encéphale) dont les foyers sont multiples.

Sans doute ceux-ci prédominent dans certains cas au niveau des noyaux
d'origine de la troisième paire, mais il peuvent siéger dans la substance ner-

veuse adjacente. Il existe, au point de jvue de la pathologie générale, des rap-

ports indiscutables entre l'encéphalite du type Wernicke et l'encéphalite du
type Strumpell-Leichtenstern ; nous avons vu aussi les associations fréquentes

de la poliencéphalite supérieure avec la poliencéphalite inférieure et avec la

poliomyélite.

La pathogénie, l'anatomie pathologique des lésions dont nous nous occupons

sont identiques dans tout le névraxe. Seules diffèrent les localisations et

partant la symptomatologie. Toutes ces inflammations aiguës de l'encéphale,

du pédoncule, de la protubérance, du bulbe et de la moelle paraissent être

d'origine infectieuse ou toxique. Il ne s'agit pas de maladies différentes, mais de

localisaiions dissemblables des poisons minéraux, végétaux, microbiens.

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2" écHt. — IX. 29
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CHAPITRE VU

OPHTALMOPLÉGIE NUCLÉAIRE PROGRESSIVE
POLIENCÉPHALITE SUPÉRIEURE CHRONIQUE

Sous le nom d'op/tto Iinoplégies nucléaires on désigne les paralysies des muscles

des yeux qui sont sous la dépendance de lésions des noyaux d'origine des nerfs

moteurs de l'œil. L'ophlalmoplégie est dite exlm-ne quand elle est limitée à la

musculature extérieure de l'œil, interne quand la musculature interne (appareil

ciliaire et irien) est atteinte, totale quand les muscles extrinsèques et intrin-

sèques sont paralysés. Comme toutes les paralysies, l'ophlalmoplégie peut être

complète ou incomplète.

Le présent chapitre est consacré à l'étude de Tophtalmoplégie nucléaire

évoluant d'une façon lente et progressive, affection désignée aussi sous le nom
de poliencéphalite supérieure chronique.

Pour comprendre la symptomalologie de l'ophtalmoplégie nucléaire et pour

interpréter les coupes histologiques permettant de constater les lésions cellu-

laires, il est nécessaire de connaître la topographie et la structure des noyaux

d'origine des nerfs moteurs de l'œil,

aussi je rappellerai préalablement

quelques notions d'anatomie normale.

Considérations anatomiques. —
Le noyau d'origine du nerf moton-

oculaire commun est situé dans le

pédoncule cérébral au niveau des tu-

bercules quadri jumeaux antérieurs: il

est en avant de l'aciueduc de Sylvius,

en arrière et en dedans du faisceau

longitudinal postérieur. Son extrémité

inférieure se continue presque sans

limites avec le noyau du patliétique.

Le territoire d'origine du moteur ocu-

laire commun comprend dilTérents

groupes de cellules ainsi qu'on le voit

sur la figure 5 empruntée à Charpy.

Tout à fait en avant est le noyau de la

commissure postérieure ou de Dark-

schcAvitsch; en arrière est le noyau

d'Edinger-Westphal formé de pet Ile

cellules, puis le noyau latéral ou noyau

principal. Entre les deux noyaux latéraux est le noyau médian formé de grandes

cellules. Dans ces différents noyaux on a cherché à déterminer les centres des

divers muscles qu'innerve la troisième paire (Hensen et Voelkers. Kahler et

Pick, Westhal, Perlia, etc.)
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Allen Starr a réuni les difl'érenls exemples de paralysie isolée d'un muscle de

i'œil ayant donné lieu à un examen histologique après la mort et a schématisé

dans le tableau suivant la topographie des noyaux de l'oculomoteur commun.

En dehors. En dedans.

Groupe su])érieur.

Nerf du constricteur

de l'iris.

Nerf du muscle ci-

liaire.

Groupe inférieur.

Nerf de l'clévaleur

de la paupière su-

périeure.

Nerf du droit supé-

rieur.

Nerfdu pelitoblique.

Nerf du droit in-

terne.

Nerf du droit infé-

rieur.

En dedans En dehors.

Groupe supérieur.

Nerf du muscle ci-

liaire.

Nerf du constricteur

de l'iris.

Groupe inférieur.

Nerf du droit in-

terne.

Nerl' du droit infé-

rieur.

Nerf de l'élévateur

de la paupière su-

périeure.

Nerf du droit supé-
rieur.

Nerf du petitoiilique.

Bernheimer (') a consacré à l'étude des noyaux du moteur oculaire commun
un important travail. D'après cet auteur, le centre de roculo-moteur commun
est constitué par deux noyaux

allongés, noyaux latéraux prin-

cipaux. A droite et à gauche de

la ligne médiane et en arrière

de la moitié antérieure du noyau

latéral principal est le noyau

paire médian à petites cellules

en partie identique au noyau

d'Edinger-Westphal. Au-dessous

de ces noyaux à petites cellules

on trouve sur la ligne médiane

un noyau impair à grandes cel-

lules qui a la forme d'un fuseau,

ce noyau fait partie du centre de

l'oculo-moteur commun. Ouant
au noyau de Darksrhewitsch, il

n'aurait aucune connexion avec

la troisième paire, pans une sé-

rie d'expériences chez des sin-

ges, Bernheimer a fait la résec-

tion des muscles dont il voulait

rechercher les centres d'inner-

vation et a examiné ensuite le

pédoncule et la protubérance

avec la méthode de Nissl. Il

ressort de ses expériences que

le centre d'innervation des mus-

cles extrinsèques (droit supérieur, droit inférieur, droit interne, petit oblique

Via. 110. — l'rojeclion scliéniatiqiic des ^rdupcs (L'iliihifi'cs des
noyaux laléraux principaux et des noyaux médians de
l'oculo-moLeur commun, d'après Bernliciiiier. Les ' lignes

noires et poinlillées montrent le trajet des libres centrifuges

pour les muscles dont les fibres nerveuses proviennent à la

l'ois du noyau direct et du noyau croisé (droit inlerne, obli-

que intérieur), les lignes pointillées correspondent aux fibres

les moins nombreuses. Celte ligure a été publiée par la

Hi'iMir, nrin-rilogiqur^ 1K98, p. ^11.

(') Bernheimer. E.xperimentelle Studien zur Kenntniss der Innervation der inneren und
âiisseren voii Oculomotorius versorgten Muskcln dîs Auges. Von Graefe s. Arch. fiir Ophtal-
mologie, 1897, vol. XLIV, fasc. r,, p. iSj.
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siège exclusivement dans les noyaux latéraux principaux et les cellules latérales

qui s'y rattachent. Les parties dorsale et antérieure du noyau latéral principal,

les noyaux médians pairs à petites cellules et le noyau impair à grosses cel-

lules doivent être les centres du releveur de la paupière, du sphincter de l'iris

et du muscle ciliaire. D'ailleurs Bernheimer chez deux singes a détruit la mus-

culature interne de l'œil sans toucher à la musculature externe. Dans ces cas

il a constaté des altérations cellulaires dans le noyau pair médian à petites

cellules et dans le noyau impair médian à grosses cellules. Le noyau pair

médian du côté droit innerve l'œil droit, celui de gauche l'œil gauche, tandis

que le noyau médian à grosses cellules innerve les deux yeux. Dans une autre

série d'expériences, Bernheimer a excisé isolément chacun des muscles innervés

par la troisième paire, de façon à préciser la disposition des centres secondaires

de chaque muscle dans le noyau latéral principal. Ces centres sont répartis

ainsi que le montre la figure 110. L'auteur arrive à ces conclusions que le centre

du droit inférieur est croisé, le centre du petit oblique est en majeure partie

croisé, le centre du droit interne est à la fois croisé et direct, le centre du droit

supérieur est surtout direct, celui du releveur de la paupière exclusivement

direct.

Bien qu'on ne soit pas en droit d'appliquer intégralement à l'homme les con-

clusions obtenues par Bernheimer chez le singe, les faits de l'anatomie patholo-

gique semblent cependant démontrer qu'il y a des- corrélations analomiques

évidentes entre ces deux espèces animales. Il convient de se souvenir d'ailleurs,

suivant une juste remarque de Brissaud, que les noyaux étagés au niveau de

l'aqueduc de Sylvius doivent être envisagés comme des groupements complexes

de centres fonctionnels^ ce qui ne veut pas dire que les noyaux en question

n'aient pas chacun une influence prépondérante à l'égard d'un muscle de l'œil.

Le noyau d'origine du nerf pathétique est situé au-dessous de l'aqueduc de

Sylvius dans la substance grise centrale. Il correspond à un plan transversal

passant par l'extrémité antérieure des tubercules quadrijumeaux postérieurs. Il

continue le noyau du moteur oculaire commun. Les deux nerfs pathétiques

s'entre-croisent complètement et émergent à la face postérieure du tronc cérébral.

Westphal et Siemerling (Ueber die progressive Lâhmung der Augenmuskeln,

Aixh. f. Psych. 1891) ont décrit un second noyau qui serait situé dans la

substance grise en arrière du noyau classique, l'ont même considéré comme le

véritable noyau d'origine du nerf pathétique, le noyau classique appartenant

pour ces auteurs au territoire du nerf oculo-moteur commun. D'après les

recherches de Kausch (Ueber die Lage des Trochleariskernes , Neurol.

Centralblatt, 1894, n" 14), les conclusions de Westphal et Siemerling sont erro-

nées, le noyau qu'ils ont décrit n'est pas un noyau moteur et le noyau des

auteurs classiques est le véritable centre du pathétique.

Le moteur oculaire externe a deux noyaux d'origine. Le noyau principal est

situé dans la . moitié supérieure du plancher du quatrième ventricule, il

correspond à Veniinentia teres qui est formée par le noyau du moteur oculaire

externe contourné par le genou du nerf facial. Van Gehuchten a décrit un

second noyau situé en avant et en dehors du noyau principal entre ce dernier et

le noyau du facial. Pacetti a trouvé ce noyau chez l'homme. On a contesté son

rattachement à la sizième paire; cependant les observations de paralysie

nucléaire publiées par Kaplan et Finkelburg viennent à l'appui de l'opinion de

Van Gehuchten (Charpy).
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Historique. — La connaissance des ophtalmoplégies nucléaires est de date

relativement récente. C'est Brunner(') qui, en 1850, employa le premier le nom
d'ophtalmoplég-ie pour désigner les paralysies multiples des muscles de l'œil.

De Graefe dans la suite publia des cas d'ophtalmoplégie extérieure, insista sur

leur analogie avec la paralysie glosso-labio-laryngée, nota l'intégrité dans ses

observations du muscle releveur de la paupière supérieure et la conservation

des réflexes pupillaires et accommodateurs. Hensen et Voelkers en 1878

publièrent les résultats de leurs recherches expérimentales sur l'origine du

moteur oculaire commun; Foerster la môme année interprétait d'une façon

exacte l'origine de l'ophtalmoplégie extérieure. Hutchinson, en 1879, dans une

conférence faite à la Société médico-chirurgicale de Londres, décrivit les deux

formes d'ophtalmoplégie: l'ophtalmoplégie externe et l'ophtalmoplégie interne.

Pour lui l'ophtalmoplégie externe est sous la dépendance d'une lésion nucléaire,

l'ophtalmoplégie interne serait due à des lésions du ganglion ophtalmique.

Parinaud, en 1880, montra que l'ophtalmoplégie interne de même que l'ophtal-

moplégie externe sont sous la dépendance des lésions des noyaux. Albert Robin

mentionna l'ophtalmoplégie dans sa thèse d'agrégation (1880). Des observations

et des mémoires furent publiés à l'étranger par Lichtheim, Wernicke,

Westphal, Remak, Mauthner, Siemerling.

Charcot, G. Guinon et Parmentier insistèrent sur les rapports nosographic[ues

entre l'ophtalmoplégie nucléaire progressive, l'atrophie musculaire progressive

et la paralysie labio-glosso-laryngée. Panas étudia dans ses leçons la poliencé-

phalite chronique. Il faut mentionner aussi les thèses inaugurales de Blanc

(Paris, 1886), de Dufour (Berne, 1890), de Sauvineau (Paris, 1892), de ToUemer
(Paris, 1894).

Brissaud(^) et Raymond (') ont consacré plusieurs de leurs leçons aux ophtal-

moplégies. Parmi les travaux d'ensemble parus récemment à l'étranger je

citerai l'ouvrage de Wilbrand et Saenger(') et l'article de Bernheimer (^).

Étiologie. — Les causes de l'ophtalmoplégie nucléaire progressive sont, dans

la plupart des cas, très difficiles à élucider. Les infections, les intoxications

exogènes ou endogènes ont une influence évidente, mais nous ne connaissons rien

de précis à ce sujet. La syphilis a été très souvent retrouvée dans les antécédents

des malades, je crois qu'elle est un facteur étiologique très important. Homen^)
a rapporté l'histoire de deux frères jumeaux atteints d'ophtalmoplégie nucléaire.

La poliencéphalite supérieure chronique s'observe parfois au cours d'autres

maladies du névraxe : sclérose en plaques, psychoses (Siemerling, Leyden et

Goldscheider), paralysie générale, tabès. Dans le tabès on sait que, le plus

souvent, les paralysies des muscles de l'œil ont pour caractère la soudaineté de

leur apparition, leur dissociation, leur peu de durée, leur tendance aux
récidives. Dans d'autres cas, l'ophtalmoplégie des tabétiques est progressive et

(') Brunner. De paralysis musculomm oculi nonnulla. Berlin, 1850.

(*) Brissaud. Leçons sur les maladies nerveuses. Paris, 1895. Leçons 17 à 21, p. 004-446.

P) Raymond. Clin, des mal. du si/st. nerveux, ¥ série. Paris, 1900. Leçons 5 et 6.

('') Wilbrand et Saenger. Die Neurologie des Auges. Wiesbaden, 1900.
(•'') St. Berniieimer. Aeliologic uncl pathologische Anatomie der Augenmuskellahmungen.

Graefe-Saemiscli tlaudbuch der gcsamten Augcnheilkundc, Zweile Auflage, .j9 Lieferuns;.
Leipzig, 1902.

C') lIoMEN. Deux cas d'ophtalmoplégie externe chez deux frères jumeaux. Revue neurol.
1899, p. 198.
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totale. Les exemples de tabès compliqué d'une ophlalmoplégie chronique à peu

près totale sont relativement rares; de tels faits ont été signalés par Ilutchinson,

Buzzard, Ross, Peterson, Seymour-Sharllcy, Ziem, Thomsen, Siemerling.

Dejerine, Raymond. De l'ensemble des autopsies publiées il semble résulter que

l'ophtalmoplégie chronique, quand elle s'associe au tabès, est essentiellement

une paralysie d'origine nucléaire, elle est l'expression d'une poliencéphalilc

supérieure; elle a, comme dit Raymond, une signification identique à celle do

la poliencéphalite inférieure que l'on peut observer dans les mêmes circon-

stances sous forme d'hémiatrophie de la langue. Il est à remarquerque l'ophtal-

moplégie chronique totale peut précéder les signes médullaires du labes.

Anatomie pathologique. — Les autopsiesde Hutchinson-Gowers, Weslphal,

Siemerling, Oppenlieim, Boeltinger, Marina, Zeri, Cassirer-Schifl", etc. ont

permis de connaître l'anatomie pathologique de l'ophtalmoplégie nucléaire.

Parfois les lésions sont étendues à tous les noyaux moteurs des nerfs de l'œil

(oculomoteur commun, pathétique, moteur oculaire externe). Souvent, le

noyau de la troisième paire est principalement altéré et les centres des muscles

intrinsèques sont respectés. Les lésions ne sont pas toujours symétriques.

Au microscope on constate les mêmes altérations cellulaires que dans la

paralysie bulbaire chronique. L'atrophie des noyauxmoteuvsdeVœil est la lésion

capitale, les cellules de ces noyaux présentent des modifications nucléaires et

cytoplasmiques, les granulations de Nissl disparaissent peu à peu, les dentrites

s'atrophient, des vacuoles se constatent; la pigmentation des cellules est souvent

très considérable. Au bout d'un laps de temps plus ou moins long, un grand

nombre de cellules disparaissent complètement et alors il est facile de constater

au microscope, même avec un grossissement relativement faible, l'atrophie des

noyaux. Il est à remarquer que, dans un même noyau, les lésions des différentes

cellules sont souvent à un degré très inégal.

Sur les coupes colorées avec la méthode de Weigert, on voit que le ré>ieau des

fibres myéliniijues dans les noyaux est beaucoup moins dense que normalement.

Parfois l'on observe de l'hyperémie, des hémorragies capillaires, parfois

des infiltrations embryonnaires, de petites zones de sclérose. On a signalé

Fépaississement de l'épendyme, des altérations de la substance grise sous-

épendymaire.

Secondairement à ces altérations des noyaux, on voit des lésions dégénéra-

tives des racines nerveuses, des nerfs et des muscles.

Quand la poliencéphalite supérieure est associée à la poliencéphalite infé-

rieure ou à l'atrophie musculaire spinale, on trouve des lésions cellulaires dissé-

minées dans les différents noyaux moteurs de l'axe nerveux.

Symptômes. — Le début de la poliencéphalite supérieure chronique pro-

gressive est lent et insidieux. Exceptionnellement on a signalé un début

brusque. Le ptosis ou la diplopie sont souvent les premiers symptômes qui

éveillent l'attention du malade et l'engagent à consulter. Peu à peu l'ophtal-

moplégie s'accentue; la parésie ne suit aucun ordre déterminé, elle frappe

successivement, suivant les cas, tel ou tel muscle de la troisième paire, le droit

externe ou le grand oblique. Plusieurs années sont souvent nécessaires pour

que l'affeclion ait atteint son développement complet. Alors les muscles in-

nervés par le moteur oculaire commun, le pathétique, l'abducenssont paralysés.
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Ail début de la maladie la paralysie présente souvent un caractère spécial sur

lequel Benedikt et Mauthner ont attiré l'attention. Quand un des muscles com-

mence à se prendre, mais n'est pas encore lout à fait paralysé, l'oeil est capable

encore de se mouvoir dans le sens d'action de ce muscle, mais seulement après

des efforts énergiques, des contractions musculaires répétées, saccadées.

A la période d'état, le fades des malades est très particulier. Il a été très bien

décrit par Hutchinson. Les paupières sont abaissées et voilent la partie supé-

rieure du globe de l'œil, les sujets ont l'air endormi. Le muscle frontal cherche

à suppléer l'action du muscle releveur de la paupière; aussi les sourcils sont-ils

relevés, le front plissé de rides transversales. Le malade a la tôle renversée en

arrière pour pouvoir ainsi distinguer les objets que la chute de la paupière ne

lui permet plus d'apercevoir. L'intensité de ptosis est variable, il est souvent

plus marqué le soir que le matin, il n'est jamais complet.

Les mouvements du globe de rœil, quand ils sont encore possibles, se font

mal, incomplètement, avec souvent des secousses nystagmiformes ; il est facile de

préciser le degré d'abolition des mouvements en faisant suivre des yeux un

objet que l'on déplace successivement dans les différents méridiens. A un certain

stade de l'affection les globes oculaires sont immobiles ; les deux yeux, suivant

l'expression de Benedikt, semblent figés dans de la cire. Pour regarder à droite

ou à gauche le malade est obligé de tourner la tète. Le regard est fixe et vague.

La diplopie est fréquente au début de l'affection, elle permettra de préciser le

muscle parésié ou paralysé. On se rappellera que toute diplopie homonyme
résulte de la paralysie d'un abducteur, toute diplopie croisée de la paralysie

d'un adducteur et que l'image est toujours déviée du côté où agit le muscle

paralysé. Tous les malades ne se plaignent pas de diplopie ; ce fait est dù à ce

que la déviation oculaire se produit avec une grande lenteur et à ce que le

malade fait inconsciemment abstraction d'une des images.

Très souvent Vophtalmoplégie interne n'accompagne pas l'ophtalmoplégie

externe. Toutefois elle peut exister, on l'a même vue précéder la paralysie des

muscles extrinsèques. Dans l'ophtalmoplégie interne la pupille est moyenne-
ment dilatée et ne réagit plus à la lumière et à l'accommodation; fréquemment

les réactions pupillaires sont seulement paresseuses.

Formes cliniques. — Dans la forme que nous avons prise comme type de

description, la poliencéphalite supérieure chronique a un début insidieux, une

évolution lente; il faut de nombreuses années pour que l'affection ait atteint

son développement complet. Parfois la paralysie est d'abord unilatérale puis

atteint ensuite l'autre œil. Ainsi Mauthner a vu une ophtalmoplégie débuter

par l'œil gauche et atteindre seulement l'œil droit vingt ans plus tard. Dans

le cas de Hudovernig (') les symptômes restèrent unilatéraux. Les périodes

d'arrêt de l'affection ne sont pas rares; elle resta stationnaire 15 ans dans un cas

de Graefe, 2") ans dans un cas de Strumpell.

La poliencéphalite supérieure peut s'associer à la poliencéphalite inférieure

réalisant ainsi un type clinique pédonrulo-ponto-bulbaire. On observe alors une

paralysie labio-glosso-laryngée à laquelle s'adjoignent les autres éléments des

syndromes bulbaires (polyurie, albuminurie, glycosurie). La mort survient en

général en moins d'une année par des troubles cardio-pulmonaires. Quand la

(') Hldovernig. Un cas de paralysie bulbaire supérieure clironique. Nouvelle Ironogr. de

la Salpêlriére, 1000, p. i'iô.
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moelle est également malade, on constate des alrophkyi muiiculalres spinales.

Des cas de poliencéphalo-myélite chronique ont été rapportés par Seelig-muller,

Eichhorst, Sachs, Guinon et Parmentier, Brislowe, Bernhardt, etc.

On peut enfin décrire des formes associées. Ce sont les cas où les signes de

l'ophtalmoplégie nucléaire progressive s'observent au cours du tabès, de la para-

lysie générale, de la sclérose en plaques.

Diagnostic. — Le diagnostic d'une ophtalmoplégie est très simple. Il est en

effet extrêmement facile de reconnaître l'existence de la paralysie des muscles

de l'œil soit par les symptômes subjectifs que rapporte le malade, soit par les

signes objectifs que l'on constate. Le point important et difficile en clinique est

de déterminer le siège des lésions qui déterminent l'ophtalmoplégie; il faut

savoir reconnaître l'origine nucléaire de l'ophtalmoplégie, car on peut ainsi

affirmer un pronostic grave, prévoir l'éventualité plus ou moins prochaine d'ac-

cidents bulbaires. Je rappelle que la poliencéphalite supérieure chronique a

un début lent, une évolution progressive, qu'elle ne s'accompagne pas de trou-

bles de la santé générale.

L'ophtalmoplégie de cause orbilaire est unilatérale. Les circonstances écologi-

ques (tumeurs, abcès, traumatismes) échappent rarement au clinicien. Les nerfs

moteurs de l'œil ne peuvent être lésés dans leur ensemble qu'au niveau de la

fente orbitaire, l'ophtalmoplégie est externe et interne, l'exophtalmie est pres-

que toujours constatée, les douleurs sont souvent intenses. Il n'est pas rare

d'observer une anesthésie ou une hyperesthésie du territoire cutané innervé par

la branche ophtalmique (Brissaud).

L'ophtalmoplégie de cause basilaire est sous la dépendance de méningites

tuberculeuse ou syphilitique, de néoplasmes, etc. Les paralysies sont unilaté-

rales ou doubles. Les nerfs voisins, le trijumeau, l'olfactif, le nerf optique, sont

fréquemment comprimés d'où des symptômes nouveaux; l'amblyopie et la

névrite optique de l'œil paralysé ne sont pas rares. On donne comme caractère

constant à l'ophtalmoplégie basilaire d'intéresser à la fois la musculature externe

et la musculature interne de l'œil, d'être somme toute totale. Ce fait n'est pas

d'une exactitude rigoureuse. Par compression basilaire de la troisième paire

aussi bien que par infiltration syphilitique peut se voir une paralysie partielle

de ce nerf. C'est ce que montrent différentes observations réunies dans un
mémoire de Ferron (') et un cas récemment publié par V. Frankl-Hoch\vart(*).

Au cours de maladies infectieuses (diphtérie, pneumonie, fièvres éruptives)

ou d'intoxications (alcool, plomb, nicotine, etc.), on peut observer des opthal-

moplégies externes. Il s'agit sans doute dans bien des cas de polynévriles. Le

diagnostic de polynévrite est très probable quand les paralysies oculaires évo-'

luent en même temps que d'autres paralysies d'origine névritique (paralysies du

voile du palais, du facial, des membres). La curabilité fréquente de ces para-

lysies oculaires est encore en faveur de leur origine périphérique, mais il ne

faut pas oublier que, dans les névrites dites périphériques, bien souvent les cel-

lules d'origine des nerfs sont aussi atteintes par l'agent morbide ; ces cellulo-

névrites sont également susceptibles de guérison.

{') Perron. De l'ophtalmoplégie extrinsèque ou intrinsèque unilatérale par lésion basi-

laire. Annales d'oculisllque, novembre 1902, p.

(-) V. Frankl-Hochwart. Ein Fall von aUuter exteriorer Oculomotoriuslahmung auf neuri-

tischer Basis. Arbeiten aus dem Neurologisriieii Instilute an dev Wiener Unisersilat. Ileraus-

gegeben von prof. D' H. Obersleiner, Helt 9, 190'2.
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Les racines du nerf oculomoteur commun peuvent être lésées dans leur tra-

jet intra-pédonculaire soit par un ramollissement, soit par une hémorragie, soit

par une tumeur, etc. Unilatérales en général, ces paralysies radicidaires seront

reconnues par l'existence concomitante de troubles paralytiques dans le côté

opposé du corps (syndrome de Weber).

Les ophtalnioplégies sus-nucléaires ou mieux extra-nucléaires sont des paraly-

sies des mouvements associés des yeux. Leur symptomatologic est donc très

spéciale.

II existe dans la littérature médicale, un certain nombre d'observations

d'ophtalmoplégie congénitale. Elles ont été rapportées par Graefe, Steinheim,

Baumgarten, Mauthner, Uhthoff, Mœbius, Kunn, Schapringer, Gourlein ('),

Heubner(^), Ikonikow(^), Barneff(*) et Cabannes(^), Péchin(''), Gessner(').

Habituellement quelques muscles de l'œil sont seuls atteints et le ptosis très

prononcé. Parfois l'ophtalmoplégie externe est totale, la musculature interne de

l'œil est épargnée. L'ophtalmoplégie congénitale coexiste souvent avec une

diplégie faciale congénitale. Cabannes (-), Wilbrand et Saenger {") ont réuni

les différents cas connus de diplégie faciale congénitale. Celle-ci est caractérisée

par une paralysie de tous les muscles de la face avec atteinte prédominante de

l'orbiculaire des paupières et du frontal. Il semble prouvé par quelques autopsies

que les ophtalmoplégies et la diplégie faciale congénitales sont dues à un arrêt

de développement, à une aplasie ou une hypoplasie des noyaux moteurs de l'œil.

Les paralysies oculaires congénitales s'observent dans la première enfance et

ne sont pas progressives, elles seront donc facilement diagnostiquées.

La poliencéphalite aiguë hémorragique de IVernicke sera reconnue aux phéno-

mènes généraux (céphalée, vertiges, vomissements, tendances au sommeil) qui

l'accompagnent, à son évolution très rapide, à sa symptomatologic grave.

Il existe chez les enfants une variété iïoph.tahnoplégie qui a les allures de la

paralysie infantile spinale. La majorité des muscles oculaires est rapidement

paralysée, puis les symptômes s'amendent et les troubles restent localisés à un
seul ou à quelques muscles qui s'atrophient dans la suite.

Les ophtalmoplégies de la paralysie bulbaire asthénique, du syndrome d'Erb

seront d'un diagnostic facile. Les muscles masticateurs, les muscdes innervés

par les nerfs du bulbe et de la moelle sont aussi atteints. L'épuisement précoce

qui se manifeste au moindre effort est caractéristique de la myasthénie. La
réaction électrique de Jolly c'est-à-dire l'épuisement rapide de la contractilité

musculaire confirmera le diagnostic. De plus il y a, au cours de l'affection,

des périodes de rémission.

Dans le vertige paralysant de Gerlier, le Kubisagari des Japonais, les troubles

(') GouRFEiN. Un cas de double ophtalmoplégie congénitale et héréditaire chez six

membres de la môme famille. Revue méd. de la Suisse romande, 1896, p. 673.

(-) IIeubner. Soe. de méd. berlinoise, mai 1900.

(') Ikonikow. Ophtalmoplégie extérieure double congénitale. Thèse de Lausanne, 1900.

(*) Barneff. Contribution à l'étude de l'ophtalmoplégie congénitale. Thèse de Bordeaux, 1900.

Cabannes et Bauneff. Étude sur l'ophtalmoplégie congénitale. Nouvelle Iconogr. de la

Salpêtrière, 1900, p. 615.

C') PÉCHIN. Un cas d'ophlalmoplégie congénitale. Revue dliygiène et de méd. infantiles,
1902, n»» 5-4.

(') Gessner. Angeborene totale Ophtalmoplégie. Niivnberger med. Gesell. und Poliklinik,
séance du 20 février 1902.

(^)
Cabannes. Étude sur la paralysie faciale congénitale. Revue neurol., 1900, p. 1011.

(") Wilbrand et Saenger. Die Kongenilalen Defekte im Gebiete der Facialismuskulalur
resp. des Augenfacialis. — Die Neurologie des Anges, t. I, Wiesbaden, 1900, p. 588.
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oculaires, le plosis surviennent sous forme d'accès. Ceux-ci durent de une à

dix minutes, se reproduisent par série pendant quelques heures. En général,

dans les cas légers, tous les symplùnies disparaissent entre les accès.

Les ophtalmoplégies observées dans Vhijslérie ont des caractères particuliers,

les mouvements volontaires sont atteints, mais les mouvements réflexes sont

conservés.

La paralysie oculomolrice périodique ou récidiranle, la miijraiiie oplilalmo-

plégique seront reconnues avec une grande facilité et le diagnostic avec

l'ophtalmoplégie nucléaire progressive ne se posera guère en clinique.

On observe parfois chez les diabélifjue:^ des paralysies oculaires. En présence

de celles-ci on évitera de diagnostiquer une poliencéphalile supérieure avec

glycosurie d'origine bulbaire L'évolution des deux affections est tellement

différente qu'il est inutile d'insister sur cette cause d'erreur exceptionnelle.

Le diagnostic de poliencéphalile chronique étant fait, on recherchera pour

compléter la diagnose, s'il s'agit de la forme pure ou de la forme associée avec

le tabès, la paralysie générale, la sclérose en plaques.

Traitement. — En présence d'une ophlalmoplégie il faut toujours songer à

la syphilis et ne pas hésiter, si on a le moindre doute sur l'existence de celte

infection, à instituer un traitement spécifique.

Certains médicaments comme la strychnine, le nitrate d'argent peuvent être

utiHsés ; leur influence thérapeutique n'est malheureusement pas très efficace.

L'électrisation des muscles de l'œil est difficile et les résultats obtenus peu

probants. Erb, dans ces cas, applique le pôle positif sur l'une des paupières et

le pôle négatif sur le côté opposé de la nuque, utilise les courants faibles.

En somme toute thérapeutique est impuissante à enrayer l'évolution pro-

gressive des atrophies cellulaires que l'on constate dans la poliencéphalite

supérieure chronique.

CHAPITRE VIII

LES PARALYSIES DES MOUVEMENTS ASSOCIÉS DES YEUX

Les mouvements des globes oculaires nécessitent, pour être bien exécutés,

l'action combinée des deux yeux. Il existe des mouvements associés de laté-

ralité vers la droite et vers la gauche, des mouvements associés d'élévation et

d'abaissement. A ces quatre mouvements principaux, il faut ajouter les mouve-

ments associés de convergence et de divergence dans lesquels, contrairement

aux précédents, les axes visuels perdent leur parallélisme.

Tous les mouvements associés des globes oculaires peuvent être para-

lysés, Parirtaud (') a consacré à ce sujet, en 1885, un important mémoire.

Les paralysies associées des mouvemenls de latéralité sont les plus fréquentes.

Tantôt il s'agit de la déviation conjuguée de la tête et des yeux telle qu'on la con-

(') Parin.\ud. Arcli. de neurol., 1883.
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state dans les lésions du cerveau et du mésocéphale. Tantôt la paralysie existe

sans déviation permanente : dans le regard au loin la situation des yeux est nor-

male, les mouvements d'élévation et d'abaissement sont conservés, seul est aboli

le mouvement de latéralité associé.

Le muscle, droit interne, qui semble paralysé quand on sollicite un mouvement
de latéralité, agit d'une façon normale quand on sollicite un mouvement de con-

vergence. De plus il est facile de constater que la paralysie cesse durant

l'épreuve monoculaire. Si, par exemple, on suppose une paralysie des mouve-

ments de latéralité à droite, l'occlusion de l'œil droit permet au muscle droit

interne de l'œil gauche d'agir comme normalement. Dans ces paralysies il n'y

a généralement pas de diplopie. De nombreux exemples de paralysies associées

des mouvements de latéralité existent dans la littérature médicale.

Les paralysies associées de rélévation sont relativement rares. Parinaud,

Nieden, Henoch, Raymond en ont publié des observatio:iS.

On peut observer des paralysies combinées portant à la fois sur les moiivemenls

associés de Vélévaiion et de l'abaissement comme dans les cas de Wernicke, Pari-

naud, Sauvineau, Teillais.

Les paralysies des mouvements associés d'abaissement sont exceptionnelles.

Poulard('), dans un intéressant travail que j'ai mis à contribution, en a rapporté

un exemple très net. Un malade présenté à la Société de Neurologie de Paris

successivement par Crouzon, Babinski, Pierre Marie a été le sujet d'une impor-

tante discussion sur le diagnostic différentiel entre la paralysie des abaisseurs

du globe oculaire et le spasme des élévateurs.

La paralysie des mouvements associés des yeux peut coexister avec une hémi-

plégie. Je rappelle (voir p. 479) que Grasset a attiré l'attention sur une variété

de paralysie alterne motrice, la paralysie alterne du type Foville. Il s'agit de

la paralysie des membres d'un côté, du facial total et de l'hémi-oculomoteur

rotateur des yeux de l'autre.

Pathogénie. — Ce ne sont pas les lésions périphériques des muscles et des

nerfs qui produisent les paralysies des mouvements associés. Il semljle difficile

aussi d'assigner à la paralysie une origine nucléaire, car l'anatomie montre que

les noyaux, surtout ceux du moteur oculaire commun, se touchent, et par suite

on comprendrait mal qu'une lésion puisse atteindre certains groupements cellu-

laires sans toucher ceux qui sont adjacents. Aussi est-il probable que la lésion

siège en dehors des noyaux, dans des centres coordinateurs des mouvements
oculaires ou sur les fibres qui réunissent ces centres coordinateurs aux noyaux

d'origine des nerfs moteurs de l'œil. Cette thèse a été soutenue par Parinaud,

Sauvineau, Teillais, Raymond, Poulard, etc.... La situation de ces centres coor-

dinateurs n'est pas encore nettement fixée.

L'expérimentation a démontré chez les animaux (singe, chien) l'existence de

zones corticales dont l'irritation produit des mouvements associés des globes

oculaires. Prévost, Vulpian, Landouzy, Grasset ont vu que des lésions du cer-

veau, de la protubérance annulaii-e, amènent chez l'homme une déviation con-

juguée des yeux. Il semble donc logique d'admettre des centres corticaux d'as-

sociation des mouvements oculaires en connexion avec d'autres centres protu-

bérantiels.

(') Poulard. Paralysie, des mouvements associés des yeux. Arcli. d'ophtalmologie . mai 1001.
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D'après des recherches récentes de Piltz, de Gerwer. il y aurait dans l'écorce

cérébrale des animaux, comme le chien, trois centres oculomoteurs : un centre

frontal, un centre pariétal, un centre occipital. Des fibres nerveuses émanant

de ces divers centres et suivant les unes et les autres des trajets différents

dans l'encéphale, viendraient se mettre en connexion avec le tubercule quadri-

jumeau antérieur. Dans des expériences anciennes Adamûck et Beaunis avaient

localisé dans les tubercules quadrijumeaux antérieurs les centres de coordina-

tion des mouvements associés des yeux, Prus a vu que l'excitation électrique

des tubercules quadrijumeaux amène des mouvements associés des yeux. 11

convient de remarquer, toutefois, que, d'après des expériences de Topelanski

et de Bernheimer, les tubercules quadrijumeaux antérieurs ne seraient pas le

siège des mouvements associés des yeux. Bernheimer dit même avoir constaté

que, après l'extirpation de l'un des tubercules quadrijumeaux antérieurs chez

le singe, l'excitation de l'écorce du pli courbe amène encore des mouvements
associés des yeux.

Les examens faits, chez l'homme, par la méthode anatomo-clinique semblent

prouver que des centres extra-nucléaires présidant aux mouvements associés

des yeux se trouvent dans la région des tubercules quadrijumeaux. En effet

les lésions siégeant dans la région des tubercules quadrijumeaux ou au niveau

des fibres mal connues qui unissent les centres extranucléaires aux noyaux plus

inférieurs peuvent créer une paralysie des mouvements associés. Raymond a

eu l'occasion de faire l'autopsie d'un malade qui avait été atteint d'une hémi-

plégie sensitivo-motrice gauche, sans ictus préalable, associée à une paralysie

des mouvements de latéralité des yeux, à une certaine exagération des réflexes

tendineux, à un certain degré d'ataxie et à une agitation athétosique des

doigts du côté paralysé. En outre, dans les derniers temps de sa vie, ce malade

avait présenté une diminution de l'acuité auditive à gauche, une gène de la

déglutition, des douleurs très vives dans la main paralysée et une accen-

tuation de la paralysie au niveau de cette main. A l'autopsie, on trouva dans la

moitié droite de la protubérance un gros tubercule solitaire situé entre les

noyaux des troisième et sixième paires, mais absolument extra-nucléaire (').

Dans un autre cas de paralysie des mouvements associés des yeux, Raymond
et Cestan ont constaté une plaque de sclérose de la région pédonculo-protu-

bérantielle. Parinaud a insisté d'ailleurs sur la fréquence des paralysies asso-

ciées des yeux dans la sclérose en plaques.

Bruce (') a observé une double paralysie de mouvements conjugués latéraux

des yeux. A l'autopsie il trouva un tubercule occupant l'emplacement des noyaux

des sixième et septième paires des deux côtés et des bandelettes longitudinales

postérieures.

Le cervelet, d'après des expériences physiologiques et des faits cliniques,

semble agir aussi sur les mouvements des globes oculaires.

Les études des anatomistes ont encore fourni quelques documents intéres-

sants. Duval, Laborde, Graux, Huguenin ont montré qu'il existe entre le noyau

du moteur oculaire externe et celui du moteur oculaire commun du côté

opposé, une anastomose qui serait destinée à assurer la collaboration fonction-

(') Raymond et Cestan (Gaz. des hôp., 1905, p. 829) ont rapporté de nouveaux cas de para-
lysie des mouvements associés de latéralité par lésion tuberculeuse située dans la calotte

de la protubérance entre les noyaux de la sixième et de la troisième paire.

(2) Bruce. Review of Neurologij aud Psijchlalry, 1905, n° 5.
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nelle de ces deux centres dans les mouvements de latéralité. Daval a décrit

une anastomose entre le noyau de la troisième paire d'un côté et celui du pathé-

tique du côté opposé. On a vu des fibres commissurales révmissant les noyaux

des nerfs de l'œil de chaque côté. Le faisceau longitudinal postérieur est très

vraisemblablement une voie d'union importante entre les différents noyaux des

nerfs de l'œil.

Sans doute certaines paralysies associées sont en rapport avec des lésions

des noyaux qui présentent entre eux une union qui les rend fonctionnellement

dépendants les uns des autres; on a vu, par exemple, des cas de lésions

nucléaires de la sixième paire ayant déterminé une paralysie associée du droit

interne du côté opposé dans les mouvements de latéralité : mais ces paralysies

associées paraissent dues, bien plus souvent, à une lésion extranucléaire de

la région des tubercules quadrijumeaux ou à une lésion de la calotte protu-

bérantielle détruisant les fibres d'union entre la sixième et la troisième paire.

L'étude des paralysies associées montre qu'il existe, en dehors des noyaux

d'origine des nerfs moteurs de l'œil, des centres coordinateurs régulateurs des

mouvements associés des globes oculaires, centres extranucléaires siégeant au

voisinage des tubercules quadrijumeaux et paraissant préposés à la coordination

des mouvements réflexes binoculaires, centres corticaux qui semblent jouer un
rôle dans l'association des mouvements volontaires binoculaires. Peut-être

existe-t-il des centres cérébelleux qui auraient une action pour maintenir les

rapports et assurer l'équilibre des axes visuels (Foulard).
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La symptomalologie des affections des tubercules quadi-ijumeaux n'est pas

encore absolument précise. Ce fait, d'ailleurs, s'explique. Il est, en effet, rela-

tivement rare d'observer des lésions exactement limitées aux tubercules qua-

drijumeaux; l'anatomie pathologique humaine nous montre des tumeurs, des

hémorragies, des ramollissements qui s'étendent vers les régions adjacentes

du pédoncule cérébral, de la protubérance ou de la région sous-optique et l'on

comprend qu'il soit bien souvent difficile d'interpréter les symptômes observés.

De plus, l'anatomie normale de celte partie du névraxe n'est pas encore parfai-

tement connue et les recherches physiologiques et expérimentales ont donné

fréquemment des résultats contradictoires.

Il existe cependant dans la littérature médicale des documents analomo-

cliniques qui peuvent être utilisés pour schématiser la symptomatologie des

lésions de la région des tubercules quadrijumeaux.

Historique. — Nothnagel (') écrivait en 1885 : « Nous nous heurtons, à propos

des tubercules quadrijumeaux, à une pénurie d'observations sensible à ce point

que nous ne possédons presque aucun fait utilisable en matière d'alTections de

déficit revêtant la forme de foyers d'hémorragie ou de ramollissement limités

à ces organes. Nous n'en avons ni observé ni pu trouver dans la bibliographie

un seul cas qui fût capable de nous servir. »

Nothnagel (^) plus tard, en 1889, a écrit un important travail sur la séméio-

logie des tumeurs des tubercules quadrijumeaux.

Des mémoires documentés ont été publiés par Eisenlohr (^), Ruel('), Bruns

Weinland ("). Von Monakow^ Ç) a largement étudié ce sujet dans sa pathologie

cérébrale. Raymond (*) a consacré aux lésions des tubercules quadrijumeaux

plusieurs leçons cliniques. Plus récemment Nissen(^) étudiait le diagnostic diffé-

(*) Nothnagel. Traité clin, du diagnostic des mal. de l'encéphale, 1885.

{^) Nothnagel- The diagnosis of disease of tlie corpora quadrigeniina. Brain, 1889.

(') EisENLOiiR. Zur Diagnose der Vierhugelerkrankungcn. Jahrhiicher der Hamburger Staats-

krankenanslalten, 1889.

RuEL. Physiologie el pathologie des tubercules quadrijumeaux. Thèse de Genève, 1890.

(') Bruns. Zur differentiellen Diagnose zwischen den Tunioren der Vierhùgel und des

Kleinhirns. Archiv fiir Psychiatrie und .Xervenkranh-lieitrn. I8'.li. B. '26, IL 2.

('') Weinland. Ueber einen Tumor der Vierhugelgcgeiid und iiber die Beziehungen der

hinleren Vierhiigel zu Gehorstorungcn. Archiv /'. Psycinalric. B. 26, H. 2.

(') Von Monakow. GeliirnpaLhologie, Vienne, 1897.

(**) Raymond. Clin, des maladies du si/st. nerveux, .j' séi'ie, leçon VII: série, leçons XIV
et XV.

^^) NissEN, Zur KliniU der Tunioren von Vierhiigelgegend, neljst Bemerlvungen zu ihrer

Difl'erenlialdiagnose mit Kleinhirngesclnviilsten. Jalirb. f. Kinderheilk., LI\', 5 el 6.
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rentiel des tumeurs des tubercules quadrijumeaux d'avec les tumeurs du cer-

velet.

Physiologie des tubercules quadrijumeaux.— Avant d'étudier la symptomatolo-

giedes lésions de déficit chez l'homme, voyons ce que nous enseignentles physio-

logistes.

On a longtemps considéré les tubercules quadrijumeaux comme les noyaux

d'origine des nerfs optiques, on admettait que leur ablation unilatérale amenait

la cécité de l'œil du côté opposé. Adamïik, Beaunis localisaient dans les tuber-

cules quadrijumeaux antérieurs les centres de coordination des mouvements as-

sociés des deux yeux.

Prus (') excitant par l'électricité les tubercules quadrijumeaux antérieurs du

chien a constaté les faits suivants: l'excitation de la partie antérieure ou de la

parlie postérieure d'un tubercule quadrijumeau n'amène aucun mouvement de

l'œil du côté correspondant, mais l'œil du côté opposé se porte en bas et au-de-

dans. Quand l'excitation porte sur la partie interne de l'un des tubercules qua-

drijumeaux, l'œil du côté opposé se porte en haut et en dehors. Quand
on excite la partie externe de l'un des tubercules, les deux yeux se déplacent

horizontalement vers le côté opposé. Par l'excitation de la partie moyenne de

l'un des tubercules quadrijumeaux antérieurs on détermine du nystagmus et

du myosis. Le mydriase au contraire est parfois observée dans l'excitation de la

partie postérieure ou latérale de l'un des tubercules quadrijumeaux antérieurs.

Toute excitation électrique de l'un des tubercules (puidrijumeaux postérieurs

amène le déplacement des deux yeux dans le sens horizontal vers le côté opposé

avec exophtalmie et nystagmus. Prus croit à l'existence dans les tubercules qua-

drijumeaux antérieurs de centres moteurs mis en action surtout par des excita-

lions optiques. Bernheimer a nié l'existence de centres réflexes pour les mouve-

ments des yeux dans les tubercules quadrijumeaux antérieurs.

Pour von Bechterevv le tubercule quadrijumeau antérieur a des rapports étroits

avec la fonction visuelle, il joue probablement le rôle de centre rétlexe par le

moyen duquel les excitations visuelles peuvent agir sur la sphèremotrice. Il l'ait

remarquer qu'une excitation électrique sur cette région amène rapidement un

tremblement convulsif de tout le corps. Von Bechterew pense que le tubercule

quadrijumeau postérieur intervient dans l'audition, l'émission de la voix, la

coordination des mouvements réflexes. Sa destruction expérimentale produit,

d'après cet auteur, de la surdité, de l'aphonie, de l'astasie et de l'abasie. Inverse-

ment l'excitation du tubercule quadrijumeau postérieur met en jeu la fonction

vocale, produit des mouvements des yeux qui se dirigent du côté opposé, des

mouvements tétaniques des membres, enfin le pavillon de l'oreille du côté opposé

se redresse et se dirige en avant.

David Ferrier et William Aldren Turner (-), après de nombreuses expériences

sur des singes, arrivent récemment à cette conclusion qui mérite d'être souli-

gnée, que les lésions destructives limitées aux tubercules quadrijumeaux n'amè-

nent pas de phénomènes permanents. En effet, après la disparition de certains

symptômes transitoires comme la contraction de la pupille et la déviation des

globes oculaires, on n'observe plus rien d'anormal. Quand subsistent certains

phénomènes comme l'instabilité de la marche, le tremblement dans les mouve-

(') Piius. Unters. iiber clekl. Reiziing der Vicrhûgel. Wicn. klin. Woch., 1899, n" 45.

(-) David I'erhmor el, William Aldrun Tuhner. Expérimental lésion of the corpora quadri-
gcniina in iiioniveys. L'rain, Spring, 1901.
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ments volontaires, laneslliésic, les troubles de la vision, Ferrier et Turner

pensent qu'il y a eu lésion des centres nerveux adjacents comme le cervelet, le pé-

doncule cérébelleux supérieur, le thalamus, les radiations optiques. Aussi ces

auteurs concluent-ils de leurs recherches que les tubercules jquadrijumeaux ont

peu de relation avec les sens de la vue et de l'audition, du moins chez l'homme

et chez les singes, car les tubercules quadrijumeaux paraissent avoir une réelle

importance chez les poissons et les oiseaux.

Si les résultats des expériences physiologiques paraissent contradictoires

et décevants, il y a lieu toutefois de décrire, d'après la méthode anatomo-clinique

humaine, un ensemble de symptômes en rapport avec les lésions de la région

des tubercules quadrijumeaux.

Étiologie.— Des tumeurs des tubercules quadrijumeaux ont été observées par

Ruel, Bastian, llberg, Weinland, Reynolds, Griesinger, etc. Ces tumeurs

peuvent être des gliomes, des glio-sarcomes. Dans un cas de Biancone(')il s'agis-

sait d'un sarcome ayant comprimé et atrophié les tubercules quadrijumeaux

postérieurs, envahi les antérieurs, emplissant le troisième ventricule, intéressant

la partie inférieure et moyenne des deux thalamus. Fritz Spieler ("') a observé

dans le voisinage des tubercules quadrijumeaux une tumeur lipomateuse venant

de la pie-mère
;
quatre cas

5^"-r^^ semblables existent dans

la littérature.

Les tumeurs Hiberculeu-

^ 'Jà^^^^^^^^^
'

^ ^'^^ P^*^ exception-

nelles, elles se voient

surtout chez les enfants;

Bruns, Raymond, Sorgo,

Nissen en ont rapporté

des observations.

Millingen a constaté un
«^r-ès du volume d'une noix

dans le tubercule quadri-

jumeau antérieur gauche.

Le malade de Eisenhlor,

un homme de 25 ans, avait

reçu une balle de revolver

qui était restée fixée dans le

tubercule quadrijumeau.

Bouchaud ('•) a vu une petite hémorragie dans le tubercule quadrijumeau

antérieur droit. Les ramollissements de cette région sont assez rares, Pierre

Marie et Georges Guillain ont observé un l'amollissement des tubercules quadri-

jumeaux gauches (fig. 111) qui d'ailleurs se prolongeait jusque dans le cervelet.

FiG. 111. — Cas Ga.... F. l-over de ramollissement du tubercule qua-
drijumeau gauche. Le ramollissement se prolongeait jusque dans
le cervelet. Flp. Faisceau longitudinal postérieur. Pcs. Pédoncule
cérébelleu.x supérieur. (Collection Pierre Marie.)

Symptômes. — Pour Nothnagel deux symptômes sont seuls importants pour

(') BiANco.NE. Contrlbuto clinico ed anatomico allo studio délie eminerize bigemine. Rivisla

sperimentale di Freniatria, vol. XXV, 1899.

(-) Fritz Spieler. Ein Lipom der Vierhugelgegend. Arbeiten aus dem 'Xeur. InslitiUe an
der Wiener Universilàt, Heft 8, 1901.

(') BoL'GHAiiD. Hémorragie dans le tubercule quadrijumeau antérieur droit. Arch. gcn. de

méd., 1905, p. 782.
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diagnostiquer une lésion des tubercules quadrijumeaux : 1" une démarché incer-

taine, titubante, surtout quand elle se montre comme première manifestation de

rafï'ection; 2°une ophtalmoplégie qui intéresse les deux yeux, mais non d'une

façon absolument symétrique. La paralysie manifesterait une prédilection pour

les muscles droits supérieurs et inférieurs. Les deux symptômes donnés par

Nothnagel ne sont pas pathognomoniques des tumeurs des tubercules quadri-

jumeaux ; ainsi chez un des malades de Nissen ces deux phénomènes avaient

fait complètement défaut et cependant lautopsie montra l'existence d'une

tumeur localisée exclusivement aux tubercules quadrijumeaux. De plus, l'as-

sociation d'une ophtalmoplégie double et de l'ataxie peut se voir dans les

tumeurs du cervelet.

Les rapports de contiguïté entre les noyaux de la troisième paire et les tuber-

cules quadrijumeaux, les connexions anatomiques multiples entre ces noyaux el

les parties voisines, expliquent la fréquence relative des jxtralysies oculaires

dans les lésions de la région des tubercules quadrijumeaux. L'ophtalmoplégie

complète est rare, on observe des paralysies partielles et incomplètes des muscles

de l'œil, elles portent de préférence sur les mouvements d'abaissement et d'éléva-

tion du globe de l'œil, plus rarement sur les mouvements de latéralité. Le ptosis

est fréquent. D'après von Monakow, en général les troubles des mouvements des

yeux ne seraient pas associés, ils seraient limités à l'œil du côté correspondant

au siège de la lésion. Raymond insiste au contraire sur ce fait que les lésions

de la région des tubercules quadrijumaux amèneraient des paralysies des mou-

vements associés des yeux et orincipalement des mouvements de latéralité. Les

paralysies des mouvements associés sont le plus souvent incomplètes, elles

se traduisent par de petites saccades qu'exécutent les globes oculaires quand

le regard se porte dans une direction déterminée. Il s'agit somme toute

d'une ophtalmoplégie extra-nucléaire. Le nystagmus est signalé dans quelques

observations.

Les troubles pupil la ires sont assez variables, ils peuvent être limités à un seul

œil; ils consistent dans une mydriase paralytique et dans une abolition plus ou

moins complète des réflexes lumineux et d'accommodation (Raymond).

Les troubles de la vision ne paraissent pas appartenir à la symptomatologie

normale des lésions des tubercules quadrijumeaux. Sans doute on a noté chez

les animaux des troubles de la vision, sans doute Rastian, Reynolds, Griesinger

ont observé des tumeurs des tubercules quadrijumeaux avec cécité, mais tous

ces faits ne sont pas très probants. Il existe en elTet des cas négatifs nombreux,

les malades de Ruel, de Eisenlohr, de Weinland, par exemple, malgré leurs lé-

sions des tubercules quadrijumeaux n'avaient pas de troubles de la vue, étaient

capables de lire. D'un autre côté les cas de tumeur avec troubles de la vue ne

prouvent pas que ces derniers soient sous la dépendance de la lésion des tuber-

cules quadrijumeaux, car nous n'ignorons pas que les tumeurs cérébrales

amènent de l'hypertension intracrânienne, des troubles papillaires, etc. De
plus, il ne faut pas oublier que les lésions des tubercules quadrijumeaux peuvent

atteindre soit le corps genouillé, soit la bandelette optique, c'est-à-dire la voie

optique elle-même.

Les désordres nlaxiques sont fréquents. Le malade exécute avec maladresse

les mouvements intentionnels, parfois il existe un tremblement provoqué par

l'exécution des mouvements volontaires. On peut voir aussi une véritable ataxie

cérébelleuse, des troubles de l'équilibration et de la marche. Les mouvements

TRAITK DE MÉDECINE. 2» édit. — IX. 7)0
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atliélosirormes et choréilormes ne sont pas rares. Sorgo a observé une

lésion tuberculeuse d un tubercule quadrijuineau qui avait déterminé dans

les membres supérieurs des réactions motrices rappelant la myoclonie. Cet

auteur admet des centres sous-corticaux pour les divers muscles et les groupe-

ments musculaires fonctionnels. Ce sont ces centres qui, d'après lui, sont le

siège de la myoclonie, de l'athétose, de la chorée. Pour von Monakow l'incoordi-

nation motrice provient de la lésion du ruljan de Reil: Starr croit à la lésion du

noyau rouge ; Eisenlohr met Tincoordinalion sur le compte de l interruplion

des fibres nerveuses au niveau de l'entre-croisement des bras des tubercules

quadrijumeaux ; Bruns pense à une compression exercée sur le bulbe. Je crois

que l'ataxie, lesmouvements choréiformes, alhétosiformes, appai'tiennent beau-

coup plus à la pathologie de la calotte pédonculaire qu'à la pathologie des

tubercules quadrijumeaux eux-mêmes. Dans la calotte du pédoncule cérébral

en effet peuvent être irrités les pédoncules cérébelleux supérieurs, les noyaux

rouges, les voies parapyramidales. C'est à l'irritation et à la lésion de ces fais-

ceaux pédonculo-médullaires, pédonculo-cérébelleux et des centres nombreux
de cette région qu'il faut attribuer les différents troubles de la motililé (jue

je viens de mentionner.

Les lésions des tubercules quadrijumeaux postérieurs se traduiraient, d'après

certains auteurs, par des troubles de raiidition. Pour Ruel, ils ne seraient pas

rares. Weinland, ayant réuni dans la littérature 19 cas de tumeurs des tuber-

cules quadrijumeaux a vu que 9 fois des troubles de l'audition avaient été

signalés. Dans cinq d'entre eux, les troubles auditifs étaient bilatéraux, dans

les quatre autres ils n'existaient que pour l'oreille du côté opposé à la lésion.

Weinland a insisté sur ce que les troubles de l'audition passent souvent ina-

perçus en raison de leur faible intensité. Raymond a constaté aussi chez un de

ses malades cette diminution de l'acuité auditive et pour lui c'est un argument

en faveur d'une lésion des tubercules quadrijumeaux postérieurs. Il existe

d'autre part plusieurs observations négatives; dans le cas de Eisenlohr, où le

tubercule quadrijumeau postérieur était détruit, l'audition était normale. Il est

possible que l'altération des corps genouillés joue un rôle dans la production

des troubles auditifs.

Des troubles de la sensibilité sont assez fréquemment observés. Ce sont des

paresthésies (sensation d'engourdissement, de fourmillement), de l'hypoes-

thésie, de l'anesthésie qui peut être profonde, articulaire et musculaire. Nissen

pense que les lésions des tubercules quadrijumeaux se manifestent parti-

culièrement par des troubles de la sensibilité et des douleurs irradiant vers la

portion dorsale du rachis, ce qui cadrerait assez bien, pour cet auteur, avec

l'opinion d'après laquelle le ruban de Reil se terminerait en partie dans les

tubercules quadrijumeaux antérieurs.

Les troubles de la mastication sont exceptionnels. -Von Monakow les men-

tionne; ils ne peuvent être expliqués que par une extension du processus mor-

bide au noyau moteur du trijumeau ou à la racine issue de ce noyau.

Slawyk et Oestreich ont observé chez leur malade une augmentation de

volume du pénis. Biancone a relevé dans son cas une sorte de priapisrne, une

augmentation considérable du senx génésique. Ce symptôme correspond à ce que

l'on observe chez les animaux vertébrés autres que les mammifères après l'abla-

tion de ce qui correspond chez eux aux tubercules quadrijumeaux (lobes

optiques ou tubercules bijumeaux).
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Tels sont les mulliples symptômes que l'on peut constater dans les lésions de

la région des tubercules quadrijumeaux. Leur groupement suivant les malades

est très variable et Ton ne peut fixer aucune règle à ce sujet. De plus, il ne faut

pas oublier que souvent on observe en même temps des lésions de la voie

motrice se traduisant par une hémiplégie plus ou moins accentuée. Dans

un cas observé par Raymond ('), voici par exemple le complexus sympto-

matique constaté : une hémiparésie motrice s'établit, sans ictus préalable,

dans tout le côté gauche, doublée d'une hémianesthésie beaucoup plus accusée

et associée à une paralysie des mouvements de latéralité des globes oculaires

avec une ébauche du signe de de Graefl'e lors des mouvements d'abaissement

des yeux. En outre, du côté paralysé, les réflexes tendineux sont exagérés, les

doigts sont le siège d'une agitation athétosiforme incessante, les mouvements

intentionnels trahissent un certain degré d'ataxie.

Diagnostic. — Le diagnostic différentiel entre les tumeurs des tubercules

quadrijumeaux et les tumeurs du cervelet est très dil'licile. Il existe cependant

un certain nombre de particularités symptomatiques qui, suivant les cas, pour-

ront orienter la diagnose vers l'une ou l'autre de ces tumeurs. La céphalalgie,

qui, chez les sujets atteints d'une tumeur du cervelet, affecte toujours la nuque,

est moins tenace et plus inconstante comme siège, lorsqu'il s'agit d'un néo-

plasme des tubercules quadrijumeaux. Dans les tumeurs du [cervelet, les vo-

missements sont très fréquents durant toute l'évolution de l'afl'ection; dans les

tumeurs des tubercules quadrijumeaux, d'après Nissen, les vomissements se

montrent principalement au début pour devenir très espacés ou même dispa-

raître tout à fait au cours de l'évolution de la maladie et faire de nouveau leur

apparition peu avant la mort.

D'après Bach(-), une paralysie symétrique des muscles de l'œil serait un bon

symptôme d'une lésion des tubercules quadrijumeaux. Dans les affections du

cervelet les paralysies symétriques de la troisième et de la quatrième paires

sont rares. Le nystagmus est plus fréipient dans les lésions du cervelet que

dans celles des tubercules quadrijumeaux.

La limitation de l'ophtalmoplégie au nerf oculo-moteur commun et au pathé-

tique est en faveur d'une affection des tubercules quadrijumeaux. La parti-

cipation de l'oculo-moteur externe peut se voir dans les cas de tumeurs des

tubercules quadrijumeaux et de tumeurs du cervelet (Bruns), mais il est évi-

dent que la paralysie des nerfs situés plus bas que le moteur oculaire externe

parle en faveur d'une lésion cérébelleuse. La marche de la maladie peut aussi

fournir des indications. Le début par des phénomènes ataxiques et la prédo-

minance de ceux-ci sont en faveur du siège <le la lésion dans le cervelet, au

contraire le début par l'ophtalmoplégie et sa prédominance dans l'ensemble des

symptômes est en faveur d'une lésion des tubercules quadrijumeaux. D'après

lîruns, l'incoordination motrice et les désordres choréiformes parlent plutôt en

faveur d'une lésion cérébelleuse; je ne crois pas qu'avec les seuls phénomènes
ataxiques il soit facile de localiser la lésion. L'état du fond de l'œil peut donner

aussi des renseignements, la névrite optique est relativement rare dans les

(') R.VYiMOND. Sur un cas de lésion en foyer de la région des tubercules quadrijumeaux.
Clin, des mal. du .s(/s<. nerveux, o" série, p. S'î'i, l!)01. _

(*) Bach. Die okularen Symptôme bei lirkrankungcn des Kleiidiirns. aer Vierhugcl und
dcr Zirljeldriise. Zeits. fur Augenticilk. août HKI'J. Fascicule -', p. •l\~i-'2ôl.
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tiimours des lubercules quadrijumeaux. elle semble au conlrairc très fréquente

dans les lumeurs du cervelet. En ce qui concerne l'acuité visuelle, elle diminue

de bonne heure et assez rapidement dans les tumeurs cérébelleuses où il n"esl

pas rare de rencontrer même la cécité complète, tandis que les lésions de>;

tubercules quadrijumeaux laissent la vision longtemps intacte.

Uliyslérie, comme certaines lésions de la région des tubercules quadriju-

meaux, peut donner lieu à des hémiplégies sensitivo-motrices et à des ophtal-

moplégies. Raymond, à propos d'un de ses malades, a été amené à discuter ce

diagnostic. Les signes sont nombreux qui permettent de reconnaître la névrose.

Le.-^ paralysies dans l'hystérie s'établissent avec soudaineté, elles se déplacent

et disparaissent ainsi. Elles se traduisent par l'abolition complète des mouve-

ments volontaires dans les parties paralysées et non par une simple ataxie,

comme on l'observe dans les lésions de la calotte du pédoncule. La démarche

des hémiplégiques hystériques est caractéristique, les malades traînent coiuine

une masse inerte leur membre paralysé, le pied balaye le sol. tandis que le bras

reste pendant le long du corps. L'hémispasme facial appartient à la sympto-

matologie de l'hystérie. Quant à l'hémianesthésie hystérique, elle est sensitivo-

sensorielle. On aura, de plus, pour compléter ce diagnostic les difTérents signes

sur lesquels Babinski a attiré l'attention. Les paralysies oculaires d'origine

hystérique ne portent que sur les mouvements volontaires. Demande-t-on aux

malades de regarder dans telle ou telle direction, ils ne peuvent exécuter le

mouvement, mais si on les distrait, si on détourne leur attention de Texamen.

le mouvement commandé s'exécute très bien, d'une façon automatique. Somme
toute, il sera toujours facile de différencier ces paralysies hystériques d'avec

une lésion de la région des tubercules quadrijumeaux.

Pronostic et traitement. — Le pronostic des lésions de la région des tuber-

cules quadrijumeaux est toujours très sérieux, il est tout à fait inutile d'insister

sur ce point. Les tumeurs de cette région sont inopérables, on doit se borner à

un traitement symptomatique.



III. - PATHOLOGIE DE LA PROTUBÉRANCE ANNULAIRE

CHAPITRE PREMIER

GÉNÉRALITÉS

Considérations anatomiqiies. — On peut considérer, au point de vue ana-

tomique, deux régions dans la })rotuljérance annulaire : l'une antérieure ou

ventrale, l'autre postérieure ou région de la calotte. Dans l'étage antérieur du

pont descendent les différents faisceaux que l'on trouve dans le pied du

pédoncule. Le faisceau de Tiirck, qui est un faisceau temporo-protubéi^antiel,

s'épuise dans les parties supéro-postéro-externes de l'étage antérieur, le faisceau

interne et le faisceau moyen du pied du pédoncule descendent vers les parties

inférieures protubérantielles bulbaires et médullaires du névraxe. La voie

motrice dans l'étage antérieur du pont est segmentée par les fibres transver-

sales des pédoncules cérébelleux moyens. En bas, les différents segments se

réunissent pour former la pyramide bulbaire.

Dans la calotte de la protubérance existent des faisceaux ascendants ou

descendants que l'on poursuit d'ailleurs dans la calotte du pédoncule cérébral.

Les pédoncules cérébelleux supérieurs qui se sont entre-croisés à travers la

commissure de Wernekink, le ruban de Reil médian et latéral, le faisceau

ongitudinal postérieur, le faisceau central de la calotte, des fdjres à trajet

court sont dans cette région. Parmi ces multiples faisceaux, existent chez

l'homme comme chez les animaux des voies motrices que l'on peut appeler

parapyramidales (faisceau de von Monakow, faisceau descendant des tubercules

(juadrijumeaux antérieurs, faisceaux thalamo-spinaux, etc.).

Des nerfs crâniens ont aussi leur origine ou leur terminaison dans la protu-

bérance annulaire. C'est ainsi que sur les coupes intéressant les différentes

hauteurs du pont, on voit les noyaux du pathétique, les racines du trijumeau,

les noyaux de l'abducens, du facial, de l'acoustique. On trouvera dans les traités

d'anatomie du système nerveux la description détaillée de la structure de la

protubérance annulaire. Les quelques notions que nous venons de rappeler

sont cependant suffisantes pour nous permettre de comprendre les principaux

syndromes protubéranliels. Il convient de remarquer d'ailleurs que souvent les

lésions de la protubérance atteignent également le bulbe et que partant la

symptomatologie observée est bulbo-protubérantielle. Il est relativement plus

rare de voir les lésions de la protubérance se poursuivre dans le pédoncule ou
réciproquement.
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Séméiologie des lésions de la protubérance. — Do polit s foyers siégeant

dans la f'ornialion réliciihiirc peuvenl ne donner lieu à ancun symptôme (\'on

Monakow). Différents auteurs, Chwostek, IMeynerl. Hunnius ont observé des-

tumours ((ui s'étaient développées lentement et étaient restées latentes.

Abstraction faite de ces cas, les lésions de la protubérance donnent le plus

souvent naissance à un ensemble de symptômes assez précis.

L'analomie montre que les fibres destinées au facial, à rabdurcns ne sont pas

encore entre-croisées dans les parties juxta-pédonculaires de la protubérance,

aussi est-il facile de comprendre qu'une lésion de ces régions puisse amener
une hémiplégie totale du côté opposé semblable à Thémiplégie capsulaire.

Olliver, Lépine, Nothnagel, Kiissmaul, etc. ont publié dos observations d'hémi-

plégie croisée totale par lésions do la protubérance. Cette hémiplégie se dilTé-

rencierait de l'hémiplégie capsulaire par dos troubles plus accentués do la

parole, de l'anarthrie, plus tard par le développonioni (rmn' ( (nilriicl m-c très

prononcée.

L'hémiplégie protubérantioUe revêt ordinairement un autre caractère. Los

foyers protubérantiels produisent la paralysie alli'rw du type Millard-Gubloi'.

Cette paralysie est caractérisée par l'association de la paralysie des membres
d'un côté avec la paralysie du facial du côté opposé et parfois en même temjjs

de l'oculo-moteur externe. Les fibres motrices destinées aux noyaux du facial et

de roculo-moieur externe s'entre-croisent au niveau de la partie supérieure de

la protubérance, aussi toute lésion détruisant ces fibres après leur entre-

croisement, le*-' noyaux des nerfs ou les fibres radiculaires et intéressant en

même temps la voie pyramidale pourra créer le syndrome de Millard-Gublor.

Quand le noyau ou les fibres radiculaires du nerf facial sont atteints, la

paralysie présente les caractères des paralysies nucléaires ou périphériques. oll<>

est dégénérative. Les lésions supranucléaires, celles qui atteignent les fibres

avantleur entrée dans le noyau, amèneraient, d'après les conclusions que donne

Oppenheim avec réserves : une paralysie faciale totale sans diminution de la

contractilité électrique, avec, au contraire, exagération de celle-ci, avec aussi

augmentation de l'irritabilité mécanique.

Le moteur oculaire externe, le trijumeau peuvent être atteints par la lésion.

Dans ces cas on observe de nouvelles variétés de paralysies alternes. J'ai con-

sacré plus loin un chapitre spécial à l'étude des diverses paralysies alternes (voir

page 474). On trouvera dans ce chapitre la description des paralysies alternes

motrices et sensilives, des paralysies motrices coexistant avec la paralysie des

mouvements associés des yeux.

Il existe dans la littérature quelques faits d'hémiatrophie i'acialo coexistant

aA'ec une hémiatrophie des membres du côté opposé. Brissaud(M pense que

ces hémitrop/ionévroses alternes dépendent de lésions protubérantielles.

On peut observer dans les lésions de la protubérance des paralysies des

extrémités sans paralysie des nerfs crâniens. D'autre part, certaines lésions

créent seulement des paralysies dex nerfs crâniens sans paralysie dos extré-

mités. Hunnius a observé une tumeur limitée intraprotubérantiolle qui n'avait

déterminé que la paralysie du facial. Elsholz a vu une hémorragie bulbo-

protubéranliollo (|ui avait donné lieu à la paralysie du facial, do l'abducens, do

(') Brissavd. I^cs trophonévroses coiihaliques. Lerons sur les maladies nerveuses, ISO'.t,

]). 57(1.
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riiypoglosse sans aucune paralysie des membres. Il existe quelques rares cas

de paralysies alternes limitées à la sphère d'innervation des nerfs crâniens.

Les paralysies des mouvements associés de>^ yeux sont parfois observées. J'ai

consacré à ce sujet un chapitre spécial (voir page 458).

La déviation conjuguée de la tète et des yeux, sur laquelle Vulpian, Prévost,

Landouzy, Grasset ont attiré l'attention, s'observe dans les lésions delaprotnbé-

rance. Landouzy, au sujet de ces dernières, est arrivé à ces conclusions : a) un
malade qui tourne ses yeux vers ses membres paralysés est atteint d'une lésion

protubérantielle de nature paralytique
;
b) un malade qui détourne les yeux de

ses membres convulsés est atteint d'une lésion protubérantielle de nature con-

vulsive.

Les troubles de la parole se constatent parfois. Raymond et Artaud ont rap-

porté l'observation de trois cas de ramollissement de la protubéi-ance avec dysar-

thrie et paralysie de la langue, les lésions occupaient la partie postérieure et

interne des pyramides motrices. Markowski (') qui a fait une étude d'ensemble

des troubles de la parole dans les lésions de la protubérance est arrivé à ces

conclusions : un foyer de ramollissement gauche unilatéral n'amène pas de troubles

de la parole, même si la totalité du faisceau pyramidal est intéressé, mais quand

le faisceau pyramidal gauche est détruit dans la protubérance, il suffit, pour

produire l'anarthrie, d'un foyer détruisant la partie médiane-dorsale du faisceau

pyramidal droit. L'auteur en déduit que les conducteurs moteurs de la parole

passent dans les deux côtés de la protubérance, que les troubles de la parole

sont surtout produits par les lésions protubérantielles siégeant dans la partie-

médiane et dorsale de la voie pyramidale. L'anarthrie dans les lésions de la pro-

tubérance peut atteindre une grande intensité ; dans les lésions bilatérales on a

la symptomatologie de la paralysie pseudo-bulbaire. Des troubles de la dégluti-

tion peuvent dans ce cas se constater, mais l'abolition complète de la déglutition

ne s'observe que lorsque le bulbe lui-même est lésé.

Les lésions de la calotte de la protubérance amènent souvent des troubles de

la sensibilité. On a observé des Itémianestliésies alternes (voir p. 478). Parfois,

comme dans les cas de Spitzka, de Meyer, les troubles de la sensibilité existent

seuls sans troubles moteurs. Ailleurs on observe une hémiplégie avec hémianes-

thésie. L'intensité des troubles de la sensibilité tactile, thermique, douloureuse

du sens musculaire, est d'ailleurs variable. Parfois les malades accusent des

paresthésies, des hyperesthésies, des douleurs dans leurs membres en même temps

que se montrent des contractures douloureuses des muscles, ces phénomènes
se voient principalement quand il y a irritation des voies sensilives ou motrices

par un abcès, une tumeur. Le trismus a été observé dans certains cas, en parti-

culier par Wernicke.

La fréquence des convulsions, des crises épileptiformes dans certaines lésions

de la protubérance, a fait admettre à Nothnagel l'existence d'un centre convul-

sif. Dans un travail récent, Hans Luce (-) après avoir analysé les expériences de

Nothnagel, Binswanger, Bechterew, et réuni un certain nombre d'observations,

conclut à l'existence d'une épilepsie d'origine protubérantielle.

('j Markowski. Zur Casuislik der Hordei'krank. der Brûcke mil besonder. Beriicksichli-

giing der dufcli dièse verursaclil. anartli. Spraclisirtrungen. Arcli. f. Psyrii.. Bd XXIII. 18i>2.

(^) Hans Luci^. Zuin Kapilel der Ponsliaemot rh. Ein Beitrag zur Fragc nach der Existenz
von NoUinageTs Kramplrenlruni in der \ arolsbruckc des INIenschen. Deutsclie Zeilsrhrift flir

Nervenlieitlmiide, Bd XV, p. 3'27, I8'.)il.
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h'ataxie esl rréquenle dans les lésions de la [)roluljéi-ance. L'alaxie du mouve-

ment prédomine en général, elle esl liémilatérale, associée à des troubles du

sens musculaire et à des troubles de la sensibilité. L"ataxie cérébelleuse, comme,

dans les cas de Nothnagel, Leyden, Kahler peut aussi s'observer.

Babinski(') a montré qu'une lésion cérébello-protubérantielle unilatérale peut

déterminer un syndrome consistant en des troubles de la motilité occupant le côté

correspondant du corps. Ces troubles de la motilité se caractérisent principale-

ment au membre supérieur par un tremblement, au membre intérieur par une

perturbation de la faculté d'association des mouvements, la --^i/ncrgie nu/scu-

laire('). L'hémiasynergie peut s'associer à l'iiémianesthésie alterne et à l'hémi-

plégie alterne. Babinski a observé un malade présentant le syndi omede Millard-

Gubler qui, du côté opposé à la paralysie des membres, avait des (roubles de la

synergie musculaire. Babinski l'ait remarquer aussi que le nystagmus qui n'est

pas rare dans l'hémiplégie alterne peut être considéré comme un tremblement

intentionnel ou comme de l'asynergie et doit èlre causé par des lésions des fibres

cérébelleuses. L'hémiasynergie peut exister sans phénomènes |)i-otubérantiels

(M Babinski. Hémiasynergie et hémitreiiiblcment (fniiginc céirbello-protiibéraiitielle. Ilenie

neurologique, 1901, p. 260; idem, p. 422. — Bahinski. De l'asynergie cérébelleuse. lievur

neurol.', 18!)9, p. 806.

(-) Le malade de Babinski avait une Lunieur cérébelleuse droite qui avait altéré aussi les

5°, 6', 7° et 8' paires crâniennes, puisque cliniquement on avait constaté une kéi-atile neuro-
paralytique, une paralysie du moteur oculaire externe, une [jaralysie faciale avec réaction

de dégénérescence et une abolition de l'ouïe. Il existait de ])lus des troubles de la synergie
musculaire dans le côté di'oit du corps, côté correspondant à la tumeur. .le crois devoir
reproduire les différents modes d'examen pratif[ués par Babinski cbe/. son malade, car ils

montreront, ce qui ne peut se résumer, comment il faut recbercher l'asynergie musculaire.
Babinski a examiné la motilité dans la position assise, dans le décubilus, dans la station,

dans la marche. Dans la position assise, on constatai! que la furce musculaire était à peine

au-dessous de la normale au membre supérieur el au membre inférieur qui n'étaient ni

contracturés, ni en état d'hypotf)nicité. Au membre sujjérieur, existait un Iremljlemcnt inten-

lionnel. Ce tremblement se manifestait mèaie ([uaml, le malade étant assis, la main élait

appliquée sur la cuisse ou encore quand le bras était i)endant, c'est-à-dire en apparence au
repos; mais en réalité, dans ces attitudes, le membre supérieur n'était pas au repos com-
plet et, dans le décubitus, lorsque le membre supérieur avait un ajipui fernie, le tremble-

ment cessait complètement. Il apparaissait, au contraire, toujours lorsque le malade exé-
cutait un mouvement et devenait très prononcé quand il cherchait à maintenir le bras dans
une position incommode et fatigante.

Les mouvements élémentaires des divers segments du membre inférieur étaient exécutés
d'une manière correcte, mais il n'en était pas de même pour des actes plus conqilexes.

Si par exemple le malade portait la pointe du |)ied vers un point déterminé situé à

([uelques décimètres au-dessus du sol. il exécutait le mouvement avec précision et comme
un sujet sain, mais pour replacer le pied sur le sol. voici comment il i>rocédait : au lieu

de faire fonctionner synergiquement les divers sesrments du membre, il lléchissait d'abor<i

la jaudjc sur la cuisse, et jjendant ce premier temps n'étendait (pie modérément la cuisse

sur le bassin, puis, dans un deuxième tcmiis. il achevait l'extension de la cuisse el abais-

sait la plante du pied.

Lorsque, couché sur le sol dans la position horizontale, les bras croisés sur la poitrine,

le malade cherchait à se mettre àur son séant, le tronc exécutait un mouvement de rotation

le long de l'axe longitudinal qui passe par le côté gauche du corps et le membre inférieur

droit se détachait légèrement du sol. Si le malade, après avoir lléchi la cuisse sur le

bassin et la jambe sur la cuisse, replaçait le membre dans la position iirimitive, voici ce

que l'on constatait : à gauche, le mouvement élait normal, l'exlension de la cuisse sur le

iiassin et celle de la jamlje siu- la cuisse étaient cxccuLécs synergiquement et le talon

glissait presque sur le sol d'arrière en a\ant: à droile, le muu\emenl élait bien dilïérent :

dans un premier temps, la jambe s'étemlail sur la cuisse et le lalon était éloigné du sol

par une distance de quelcjucs décimètres, puis, dans un se<'ond temps, la cuisse s'étendait

sur le bassin et le lalon venait s'appli(|uer sur le sol.

Lorsque le malade étant debout cherchait à se mellie à genoux sur une chaise, \oici

comment il s'y prenait : il saisissait d'abord de ses mains le dossier d<> la chaise, il plaçait

ensuite successivement ses deux genoux sur le siège, en commençant indilTérenniicnl [lar
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concomitants quand la lésion est circonscrite dans le domaine du pédoncule

cérébelleux inférieur.

Récemment Babinski (') a observé que, dans l'asynergic cérébelleuse, l'équi-

libre statique peut être conservé alors que l'équilibre cinétique est profondé-

ment troublé. Bien plus, la faculté de maintenir les muscles dans la fixité peut

être plus grande qu'à l'état normal, de telle sorte que l'alVaiblissement de la

fonction de l'équilibre cinétique coïncide avec l'exaltation de la fonction de

l'équilibre statique et que l'asynergie s'associe à la catalepsie. Il est à remar-

quer que, dans l'ataxie tabétique, l'équilibré statique et l'équilibre cinétique sont

troublés l'un et l'autre, et que la perturbation dans l'équilibre statique est plus

manifeste au début que celle de l'équilibre cinétique.

Babinski (^) a constaté aussi que les malades qui présentent de l'asynergie

cérébelleuse ne peuvent exécuter des mouvements élémentaires successifs, tels

que l'acte de porter avec rapidité la main en pronation, puis en supination.

Suivant le néologisme créé par Babinski, ces malades ont perdu la diudorocl-

aésie, c'est-à-dirtv la fonction qui permet l'accomplissement des mouvements

successifs.

Raymond et Cestan ont décrit, sous le nom de syndrome prolubérunliel supé-

rieur, la paralysie alterne suivante : d'une part, paralysie des mouvements de

latéralité des globes oculaires
;
#autre part, hémiplégie atteignant très légère-

ment la force motrice et se manifestant au contraire par des troubles de la

motilité volontaire (tremblement, incoordination, mouvements athétosiformes,

asynergie cérébelleuse) et des troubles très profonds de la sensibilité subjective

et objective (fourmillements, anesthésie cutanée et articulaire des extrémités,

perte du sens stéréognostique).

Dans les vastes foyers protubérantiels on peut voir des troubles vaso-moteurs

'(Senator), des troubles de la sécrétion sudorale. Les troubles vésicaux existent

surtout dans les cas de lésion bilatérale.

Bruns, Babinski, Pierre ÎMarie et Crouzon ont constaté la hératile neuro-para-

lytique. Nous avons observé avec Pierre ÏNlarie une kératite neuro-paralytique

avec troubles trophiques de la face chez un malade qui avait une lésion d'ori-

gine méningée de l'étage antérieur de la protubérance, dette lésion avait atteint

légèrement la voie motrice et déterminé ainsi une légère hémiplégie croisée, le

.trijumeau avait été lésé, d'où les troubles trophiques oculaires et cutanés. La

le droit ou par le gauche, mais à droile au lieu de l'aire comme un sujet normal qui, |)Our

accomplir cet acte, en même temps qu'il fléchit la jambe sur la cuisse, place le genou au
niveau du siège et le porte en avant, le malade commençait par lléchir énergiqueinent la

jambe sur la cuisse et portait le genou iiien au-dessus du siège; ])uis, dans un second
temps, il appliquait le genou sur le siège.
Dans la marche, les niou\ enients du meml)rc intérieur droit étaient anormaux. La cuisse

en rotatit)n en dehors se lléchissait sur le bassin et le pied se soule\ait plus ([u'à gauche,
tandis que la llexion de la jambe sur la cuisse n'était que très légère, dans le second temps
le pied venait se poser sur le sol avec une certaine brus((uerie.
Les différents troubles qui viennent d'éli'e signalés ne sont pas de Fincoordinalion,

•comme on pourrait le croire au premier al)ord. Le sens musculaire, en effet, était ])ien

conservé, les mouvements n'étaient pas ataxiques et l'occlusion des yeux n'exerçait aucune
aclion sur leur forme. Ils constituent, comme dit Babinski, une jierlurlxition dantt la farullc
• l 'insocicUion des mouvemenlx, la syneri/ie. C'est de l'asynergie unilatérale.

(') B.vBiKSKi. De l'équilibre volitionuel stati(iue et de l'équilibre volitionnel cinétique. Dis-
sociation (le ces deux modes de l'équilibre volitionnel. asynergie et calalepsie. Société de
Xeurologie, séance du 1.") mai lflO'2.

(-) Babinski. Sur le rôle du cervelet dans les actes volitionnels nécessitant une succes-
-sion r.-qiide de mouvements (Diadococinésie). Reuue Neundogiinic, litO'2, p. 1013.
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kératite neum-paralyliqiie a été observée dans des cas de lunieurs el de ramol-

lissements proliibérantiels, mais non dans des cas d'hémorragie.

Romberg el Rosenlhal el d'autres anleurs ont rapporlé quelques observations

de troubles de l'audition par lésion protubéranlielle ; ces observations sont rares.

Récemment Gellé a attiré l'attention sur la paralysie acoustique alterne. Les

troubles du goût n'ont été que très rarement signalés.

La céphalalgie, les vomissements, les vertiges se voient scnneni dans les lé-

sions de la protubérance. Ces troubles font partie du syndrome du noyau de

Deiters décrit par P. Bonnier (voir p. MtO).

Quelques auteurs ont signalé dans les lésions de la prolu]>érance des tempé-

ratures centrales élevées. Eichhorst, dans un cas, a noté une température rectale

de 43», 6.

Nous avons souvent observé avec ÎNl. Pierre Marie que les vastes lésions de la

protubérance s'accompagnaient d'un affaiblissemenl très notable des facultés

mentales et de troubles 'psycldquex parfois très accentués. Ce fait, que nous ne

cherchons pas à expliquer, nous paraît intéressant à signaler.

CHAPITRE II

LES PARALYSIES ALTERNES

Sous le nom de paralysie alterne on désigne l'association d'une hémiplégie

motrice ou sensitivo-niotrice à la paralysie d'un nerf crânien du côté opposé.

La v^aleur séméiologique de ces paralysies est très importante, car elles sont

la manifestation clinique de lésions bulbo-ponto-pédonculaires.

11 existe des paralysies alternes motrices el des paralysies alternes sensilives.

Deux variétés sont surtout fréquentes: la paralysie alterne supérieure, du type

Weber, la paralysie alterne inférieure du type Millard-Gubler.

Historique. — La notion des paralysies alternes est relativement ancienne.

Andral écrivait vers 1824 : « Une paralysie complète de la troisième paire surve-

nant dans le cours d'une affection cérébrale et coïncidant avec une hémiplégie

des membres du côté opposé indique que la lésion se trouve du côté de la para-

lysie oculaire et dans le point où le moteur oculaire passe tout près et au-des-

sous du pédoncule cérébral. »

Gendrin disait: « L'épanchement de sang dans le pédoncule cérébral produit la

suspension directe de l'action des nerfs qui en naissent en même temps qu'il

détermine des phénomènes de paralysie et d'anesthésie du côté opposé par l'in-

termédiaire de la pyramide. »

Millard(') et Gubler(-) attirèrent Tattention sur une paralysie alterne carac-

(*) MiLLARD. A propos des foyers apoplectiques de l'encépiiale. Bull, de la Soc. anat.. 18,")5,

p. 206. — .\ propos d'un cas (relaté |iar Sénac) de tumeur libro-plaslique de la base du
crâne. Bull, de la Soc. anal., 18à(5, p. 217.

(-) Gl'rler. De l'hémiplégie alterne envisagée comme signe de lésion de la protubérance
annulaire. Ga:-. hrbd. de méd. el de cliir., 24 octobre; 7 et I i novendire IS,"i(). — An. Gcbler. Mé-
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térisée par l'hémiplégie croisée des membres et la paralysie faciale directe, ils

montrèrent que ce type morbide était en rapport avec une lésion de la protu-

bérance annulaire. Gubler, àcôté de la paralysie alterne inférieure par lésion de

la protubérance, décrivait aussi la paralysie alterne supérieure, il rappelait des

observations de Koechlin, de Luton et disait : « Etant donnée une paralysie du

moteur oculaire commun gauche avec une hémiplégie totale droite, on devra

diagnostiquer une lésion du pédoncule cérébral gauche. »

En ISOf), Weber('), médecin allemand résidant en Angleterre, fit paraître sur

la pathologie du pédoncvile cérébral un mémoire dans lequel il signalait la

coexistence de lliémiplégie d'un côté du corps avec la paralysie du moteur

oculaire commun du côté opposé. Mayor(-) en 1877, publiait une observalion de

même ordre. Dans une leçon parue en 1891, Charcot (^) proposa de donner à la

paralysie alterne supérieure le nom de syndrome de Weber.

A côté de la paralysie alterne du type Weber et de la paralysie alterne du type

Millard-Gubler, les neurologistes

modernes ont décrit des types cli-

niques un peu différents que nous

aurons l'occasion de signaler. On a

isolé aussi les paralysies alternes

sensitives. Raymond('') a consacré

une série de leçons dans son ensei-

gnement de la Salpêtrière à l'étude

des diverses paralysies alternes.

Symptomatologie. — Nous rap-

pellerons succinctement les diffé-

rents types de paralysies alternes.

Paralysies alternes motrices. —
La paralysie alterne supérieure ou

syndrome de \]'ebrr se caractérise

par l'association d'une hémiplégie

motrice ou sensitivomotrice à la

paralysie du nerf oculo-moteur

commun du côté opposé. Nous
avons vu, en étudiant la pathologie

du pédoncule cérébral, les diverses

lésions déterminant le syndrome de

Weber. Brissaud(-') a fait remar-

quer que les hémiplégies croisées du syndrome de Weber, dans les cas de
lésions en foyer localisées à la partie interne du pédoncule, ont pour caractère

moire sur les paralysios alternes en général et particulièrement sur riiémi])légie alterne
avec lésion de la protubérance annulaii-e. Ga:-. hebd. de mcd., IS-jO.

(M II. Weiser. A contrii)ution to Ihe iiatholooy ol" crura cerelu'i. Medico-cUir. Transactions
Londi'es, 180:.. ji. 121.

(-) Mayor. Paralysie alterne portant sur le moteur oculaire commun. Bidl. de la Sac anal..
mars 1877, p. 239.

('•) J.-M. Charcot. Sur un cas d'hystérie simulatrice du syndrome de Weber, in Clin, des
mal. du si/st. nerveux, Paris, 1802, I. I, p. 308.

('•) Raymond. Clin, des mal. du si/st. nerveux, 189G-1003.

(^) Brissaud. Leçons sur les maladies 7iervet(ses. 1895. p. 411. -
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/LP

FiG. 113. — Lùsioii (lu péiloiiciilf liiuiclic aiiienjuil en clinique im syndromu
fie Weber. — I^, Voie pyi'amidale: LN, locus iiiger; RR, ruban tic Reil;
NR. uoyan rouge; Flp, faisceau lonsiindinal postérieur. La lésion figurée
sur ce dessin aUeiut dans le pied du pédoncule gaïu-lio la voie motrice
destinée à l'innervation des membres et de la face à dinilc. elle atteint
aussi les fibres du nerf oculo-moleur commun saucbe.

particulier d'clrc plus prononcées à la face qu"aux membres. La paralysie du

nerf facial, contrairement à ce que l'on observe dans le syndrome de Millard-

(lubler, siège du

même côté que la

paralysie des mem-
bre<, elle présente

les caractères bien

connus de la paraly-

sie faciale d'origine

céréin-ale. Ouanl à la

paralysie du luolcur

oculaire commun,
elle peut être par-

tielle ou totale. Bris-

saud a constaté (jue

dans le syndrome de

\\'eber une faible

participation du se-

cond nerf de la troi-

sième paire est plutôt

la règle que l'excep-

tion.

Nous avons vu (page 451) que la paralysie de la troisième paire, accompagnée
d'hémiplégie croisée avec tremblement, était désignée sous le nom de « ^>jn-

drome de Benedikt ».

La paralysie aJlenic Inférieure du type Millard-Gubler est caractérisée par

l'association de la paralysie des membres d'un côté avec la paralysie du facial,

du côté opposé et parfois en même temps de l'oculo-moteur externe. L'anato-

mie montre que les fibres motrices destinées aux noyaux du facial et de l'oculo-

moteur externe s'entre-croisent au niveau

delà partie supérieure de la protubérance,

aussi toute lésion détruisant ces fibres

après leur entre-croisement, les noyaux

des nerfs, ou les fibres radiculaires et

intéressant en même temps la voie pyra-

midale, pourra créer le syndrome de

Millard-Gubler. La paralysie faciale pré-

sente habituellement les caracières des

paralysies nucléaires.

Au lieu de se réduire à une hémiplégie

d'un côté et à une paralysie faciale péri-

phérique du côté opposé, avec ou sans

participation de l'oculo-moteur exiernc,

ce qui est le propre du type ^lillard-

Gubler, la paralysie alterne peut également intéresser l'hypoglosse du même
côté que le nerf facial. Raymond a présenté un malade qui réalisait ce syn-

drome. Le même auteur a observé la simple association d'une paralysie de

l'oculo-moteur externe d'un côté à une hémiplégie du côté opposé.

Raymond a constaté chez un malade une paralysie alterne inférieure ainsi

FlG. i li. — Ijésion de la prolufiérancc annulaire
à droite ilélerriiiiia al un syniironie de Mil-

lard-Gubler (liéniiplrgie gaiicbe. jjaralysie du
facial cl de I abducens à droite).
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constituée: hémiparésie sensitivo-motrice droite, paralysie faciale gauche totale,

paralysie de roculo-moteur externe gauche et des mouvements associés du droit

interne, rétrécissement de la pupille à gauche, enfin une paralysie du masséter

de ce même côlé. Toutes ces lésions semblaient être sous la dépendance de la

syphilis.

Raymond a \u chez une femme un type particulier de paralysie alterne limi-

tée au domaine d'innervation des nerfs crâniens et intéressant: à droite un

certain nombre des filets de Toculo-moteur commun et Tabducens, à gauche la

branche inférieure du facial. Pour expliquer ces symptômes, Raymond a sup-

posé chez sa malade l'existence de deux foyers : l'un destiné à rendre compte

de la paralysie partielle de la troisième paire à droite et de la paralysie faciale

gauche devait se tronver au voisinage de la limite commune de la protubérance

et du pédoncule sur le trajet intra-

pédonculaire des fibres d'origine

<le l oculo-moleur commun et .sur

le trajet des fibres cortico-bulbaires

du facial en avant de l'entrecroise-

ment de ces fibres. L'autre foyer

devait intéresser le noyau de l'ab-

(lucens ou les fibres d'origine de ce

nerf, il était par consécjuent situé

plus bas que le précédent. Les faits

de paralysies alternes limitées à la

sphère d'innervation des nerfs crâ-

niens sont très rares. Crohn, Hun-
nius, Wernicke en ont cité des

observations.

Oppenheim a constaté chez un

malade la paralysie de l'abducens

et du trijumeau d'un côté et une

hémiplégie de l'autre.

Pierre Marie et Crouzon(') ont

décrit une variété particulière de

syndrome alterne. Leur malade
présentait une hémiplégie gauche
avec paralysie de l'ocnlo-moteur

commun droit, kératite neuropara-

lytique droite, anesthésie du trijumeau à droite, paralysie faciale droite. Ce
syndrome diffère, comme on le voit, du syndrome de Gubler et du syndrome
de Weber. Aussi Marie et Crouzon ont-ils supposé que leur malade était atteint

d'une lésion bulbaire caractérisée par un syndrome de Millard-Gubler (hémi-

plégie gauche, paralysie faciale droite, paralysie de trijumeau droite) et d'une
lésion pédonculaire caractérisée par la paralysie de l'oculo-moteur commun.
On peut voir l'association de deux paralysies alternes unilatérales. Siger-

son (2) a donné de ces paralysies alternes bilatérales la classification suivante :

(') Makii; et Cnoiizox. Sur une variété particulière du synJrome alterne : iiaralysie de
l'oculo-moleur commun droit, kératite neuroparalytique droite et hémiplégie. Soc. de neiirol.

de Paris, '2 avril 19()r>; R,-nic neurol., 1907), p. 450.

(^) SiGEii.soN. The Dublin Journal of médical Sciences. 1878.
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FiG. 115. — Paralysie alterne décrite par I^ierre Marie
et Crouzon (hémipléaie gaiiclie, paralysie du nioleur

oculaire commun droit, kératite nenroparalytique
droite, anesdiésie du Irijumeau à droite, paralysie
faciale droite). (Colleclion Pierre Marie.)
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a) La paralysie en X constituée par la j^aralysic des deux inoili(''s de la face

coïncidant avec la paralysie des mendjres des deux côtés du corps.

p) La paralysie en Y constituée par l'association de la paralysie des deux

moitiés de la face à la paralysie des membres d'un seul côté.

y) La paralysie en A renversé dont les éléments sont représentés par la para-

lysie d'une moitié de la l'ace et par la paralysie des membres des deux côtés.

o) La paralysie en V qui se réduit à la paralysie des deux moitiés de la face.

Paralysies alternes sensitives. — La paralysie alterne peut èire exclusive-

ment sensitive. On observe alors d'un côté une anesthésie de la face, de l'autre

une anesthésie des membres et du tronc. Des cas d'hémianeslhésie alterne ont

été signalés par Grenet, Petrina, Holmberg, Senalor, Nieden, Oppenlieim,

Bristowe, Allen Starr, Moeli, Jolly, Bernhardt, Mering. Dans ses leçons cli-

niques, Raymond en a rapporté plusieurs observations. Dans les cas de para-

lysie alterne sensitive, l'hémianesthésie revêt avec une grande fréquence le

caractère dissocié. Habituellement, c'est l'analgésie qui domine, mais cela n'est

pas constant. La participation du sens musculaire à la paralysie alterne a été,

notée dans certains cas, mais elle est loin d'être obligatoire (Raymond).

Si une observation de Senator semble montrer que l'hémianesthésie alterne-

peut dépendre d'une lésion bulbaire, il est évident que, dans la très grande

majorité des cas, elle traduit une lésion de la protubérance annulaire; cette

lésion siège dans la calotte protubérantielle quand la paralysie alterne " est.

exclusivement sensitive et ne se double pas d'une hémiplégie motrice.

L'hémianesthésie alterne par lésion de la protubérance annulaire est très

facile à comprendre. Sur les coupes de la protubérance, en effet, on peut voir

que la racine ascendante du trijumeau (le nerf sensitif de la face) est en arrière

et en dedans des fibres du ruban de Reil. Toutes les fibres du trijumeau sen-

sitif émanent du ganglion de Casser situé du côté correspondant, les impres-

sions sensitives que conduisent ces fibres viennent de la moitié homologue de

la face. Au contraire, nous savons que l'entre-croisement des fibres sensitives

du ruban de Reil se fait au niveau de la région inférieure du bulbe; les fibres

du ruban de Reil dans la protubérance ont donc déjà subi leur décussation et

conduisent les impressions sensitives venues de la moitié opposée du corps

(membres, tronc, cou). Aussi l'on s'explique que les lésions protubérantielles

atteignant le ruban de Reil dans cette région où il est au voisinage des fibres

radiculaires du trijumeau, amènent une hémianesthésie alterne : anesthésie de

la moitié de la face située du côté de la lésion, anesthésie des membres, de la

moitié du cou et de la moitié du tronc du côté opposé.

La paralysie alterne motrice et la paralysie alterne sensitive peuvent se super-

poser chez un même malade.

Gilbert Ballet (') a montré à la Société de Neurologie de Paris un homme
atteint de paralysie alterne et dissociée de la sensibilité (gauche à la face,

droite aux membres) associée à une parésie motrice gauche. Pour expliquer

cet ensemble de symptômes, l'auteur supposait ou l'existence d'une lésion pro-

tubérantielle unique intéressant le faisceau sensitif et le trijumeau à gauche et

en arrière et s'étendant à droite et en avant jusqu'aux fibres du faisceau pyra-

midal, ou mieux celle d'une double lésion protubérantielle postérieure à gauche,

antérieure à droite.

(M GiLDERT Ballet. Sur un cas de lésion prolubéiantielle ;ivec paralysie allernc de la

sensibilité el faux syndrome de Brown-Séquard. Revue neuroL, 1899, p. oil.
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Hémiplégie coexistant avec la paralysie des mouvements associés des yeux.

— Grasset (') a attiré rattenlion sur une variété de paralysie alterne motrice,

qu'il appelle paralysie alterne du type Foville. 11 s'agit de la paralysie des mem-
bres rrun coté, du facial total et de Vlubiri-oculo-moteur rotateur des yeux de

Vautre. Il y a deux hémi-oculo-moteurs rotateurs des deux yeux, l'un à droite

(dextrogyre), l'autre à gauche (lévogyre). La lésion d'un de ces nerfs se traduit

par la paralysie conjuguée ou la déviation conjuguée des deux yeux. Grasset,

qui individualise les nerfs hémi-oculo-moteurs, admet que Fentre-croisement de

ceux-ci se fait dans la protubérance plus haut que l'entre-croisemcnt du facial. Il

distingue trois groupes de paralysies de l'hémi-oculo-moteur : 1° le groupe pédon-

culaire ; la paralysie de l'hémi-oculo-moteur est croisée comme celle du facial

et d,es membres; 2" le groupe protubérantiel supérieur; la paralysie de Fhémi-

oculo-moteur est directe, tandis que la paralysie du facial et celle des membres
sont croisées; 5" le groupe protubérantiel inférieur; la paralysie de l'hémi-

oculo-moteur et celle du facial sont directes, celle des membres restant croisée.

Raymond (^) a observé chez plusieui's malades l'association d'une hémiplégie

sensitivo-molrice à une paralysie des mouvements associés des yeux. Il admet

que ce syndrome dépend d'une lésion de la région des tubercules quadriju-

meaux. Chez un des malades de Raymond dont l'autopsie fut faite par Cestan,

on trouva une sclérose en plaques. Une plaque de sclérose de la région pédon-

culo-protubérantielle expliquait la symptomatologie constatée

-

Raymond et Cestan ("'), dans un travail récent, ont insisté sur le syndrome

de la calotte de la partie supérieure de la protubérance. Les lésions siégeant

dans cette région amènent en clinique une paralysie alterne spéciale. On con-

state d'une part la paralysie des mouveinents de latéralité des globes oculaires,

d'autre part une hémiplégie atteignant très légèrement la force motrice et se

manifestant au contraire par des troubles de la fonction de la motilité volon-

taire (tremblement, incoordination, mouvements athétosiformes, asynergie

cérébelleuse) et des troubles très profonds de la sensibilité subjective et objec-

tive (fourmillements, anesthésie cutanée et articulaire des extrémités, perte

du sens stéréognostique). Le syndrome précédent mérite d'être nommé le syn-

drome de Rayinond-Ci'stan.

Paralysie acoustique alterne. — Gellé (^) a attiré l'attention sur ce que les

troubles auditifs (surdité, vertiges, otalgie, bruits subjectifs), liés à des lésions

des noyaux acoustiques dans la protubérance, peuvent être limités à un seul

côté opposé à celui de l'hémiplégie concomitante. Dans des observations de

Huguenin, Nothnagel, Friedreich, Wernicke, Raymond, le fait est noté. Les
.symptômes auditifs sont seuls ou associés à une ou plusieurs paralysies des

nerfs crâniens. L'existence du syndrome acoustique alterne peut èti^e utile pour
diagnostiquer certaines lésions protubérantielles.

Diagnostic. — La constatation d'une paralysie alterne implique, d'une façon

(') Grasset. Un ly|)e spécial de paralysie altenic inolrice (type h'oville) : paralysie des
memljres d'un côté, du facial total et de l'hémi-oculomoteur rotateur des yeux de l'autre

Revue neiirol., 1900, p. o8li.

(^) Raymond. Sur deux cas d'hémiplégie compliquée d'une itaralysie associée des yeux.
Clin, des mal. du sy.sl. nerveux, G" série, p. 5X9, Paris, 1905.

(') Raymond et Cestan. Le svndrome i)rotul)éraiiliel supérieur. Gnz. des'hôp., IS juillet

1903, p. 829.

(') Gellé. Paralysie acoustique alterne. Soc. de biol., séance du -5 novembre 1901.

IGEORGES OVILLAIN
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à peu prè? conslanlc, rexislence d"uiu' lésion ortianiqur du IiuIIjc. de la pi'olii-

bérance ou du p<''doneule. Ces paralysies alternes ont une valeur séméiologicpie

importante, car. suivant les nerfs n-âniens paralysés, on peut eu déduire le

siège des lésions.

Il existe dans la littérature médicale quelques cas isolés de pn ,-alij-<iefi oltcrne:<

d'origine hystérique.

La première observation de syndrome de Weber d'origine hysléri(|U(' appar-

tient à Chareot, elle fut le sujet de sa leçon sur la paralysie alterne pédonculo-

protubérantielle. Higier publia un fait semblable. L'observation de (3éraud et

Remlinger a trait à un soldat qui, .sans aucun antécédent héréditaire ou per-

sonnel névropathique, présenta au cours d"une fièvre typhoïde à forme peu

sévère diagnostiquée par la séro-réaction de \Vidal, un .syndrome de Weber
dont la nature hystérique fut prouvée par une crise convuisive typique, par des

contractions rythmiques dans les muscles paralysés augmentant lorsque le

malade se sentait observé, par la disparition rapide du syndrome. L autopsie

d'ailleurs ne montra aucune lésion. Dans une observation récemment publiée

par Bichelonne et Boucarut (') le .syndrome de Weber observé parait devoir

être rapporté à l'hystérie.

Le syndrome de Millard-Gubler peut lui aussi être simu!<'' par I hystérie :

Debove, Rendu, Gouraud ont signalé ce fait. Dans les cas puidiés par ces

auteurs il existait plutôt de l'hémispasme facial du côté de la paralysie des

membres qu'une paralysie faciale du côté opposé; il y avait donc simulation

d'une paralysie alterne. Cependant cette dernière semble pouvoir être réelle-

ment d'origine hystérique. Raymond a fait publier en ISO^. dans la thèse de son

élève Tournant, une observation de ce genre, c'est-à-dire qu'à une paralysie

motrice des membres d'un côté était associée une paralysie faciale du côté

opposé. Crocq et Marlow (^) ont rapporté un cas semblable.

Le diagnostic des paralysies alternes hystériques est parfois assez délicat

mais toujours possible. Chareot (^), étudiant dans une de ses leçons un cas

d'hystérie simulatrice du syndrome de Weber, a montré que, dans l'hystérie, les

muscles du globe oculaire ne sont pas paralysés, mais que le ptosis est de

nature spasmodique. Dans le blépliarospasme, qu'il soit tonique ou clonique. la

paupière d'habitude vibre quand on essaie de l'ouvrir, elle est fortement plissée

par la contracture, animée de frémissements convulsifs spontanés s'accentuant

lorsque le malade fait effort pour ouvrir son œil. Cherche-t-on à relever de force

la paupière, on trouve une résistance plus ou moins considérable. Quand ces

caractères font défaut, on peut encore se baser sur ce que, dans le blépharo-

spasme, le sourcil du côté malade est abaissé, l'asymétrie ne disparaît pas

quand on fait froncer le sourcil, elle s'accentue au contraire quand on com-

mande d'ouvrir les yeux démesurément. De plus, au-dessus du sourcil abaissé

et vers son extrémité nasale, il existe deux ou trois plis verticaux dont l'un très

apparent limite en dedans une petite fossette arrondie. L'ensemble de toutes

ces contractions donne à la physionomie un air triste et chagrin (Chareot).

(') Bichelonne et Bolcarut. Coup de lleurel dans lOrliile droit. Syndrome de Weber.
llysléro-lraumatisme proljable. Retnie de inéd., lOOô. p. 400.

(-) Crocq et Marlow. Un cas d'apoplexie liystérique ayant simulé à s'y méprendre une
ai)oplexie protubérantielle avec syndrome de Millard-Gubler. Journnl de mnirolor/ie et

d'hypnologic, 20 avril 1898.

('•) Charcot. Sur un cas d'hystérie simulai ricc du syndrome tle ^^'ebcr. Clin, des >n<il. da
si/st. nerveux, t. I, p. 508.
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Dans riiyslérie enfin, raneslhésie de la cornée accompagne le blé])liarospasmc.

Le diagnostic des paralysies alternes hystériques sera facilité par le mode de

début des symptômes, leur évolution, l'existence de fhémianeslhésie sensitivo-

sensorielle, par les stigmates de la névrose et aussi par les signes très impor-

tants que Babinski a indiqués pour différencier l'hémiplégie organique et

l'hémiplégie hystérique.

On peut observer en clinique des hémiplégies alternes qui ne sont pas dues à

des lésions intra-pédonculaires ou intra-protubérantielles. Un hémiplégique par

lésion cérébrale peut, par exemple, avoir du côté opposé à son hémiplégie une

paralysie faciale périphérique, nous avons observé jilusieurs cas semblables

avec M. Pierre Marie. Rendu a constaté une paralysie alterne (paralysie de la troi-

sième paire à gauche et des membres du côté droit) qui était due à un foyer de

ramollissement de la circonvolution marginale et à des exsudais comprimant le

nerf moteur oculaire commun. Perroud vit une paralysie alterne due à un

ramollissement de l'hémisphère gauche et à un tubercule de l'orbite gauche.

Dans un cas de Joffroy une paralysie du facial inférieur du côté droit coïncidait

avec une hémiplégie flasque du côté gauche ; à l'autopsie on constata l'exi-

stence d'un tubercule dans l'hémisphère droit et d'un autre tubercule dans

l'hémisphère gauche. Dans une observation de William Cecil Bosanquet (') il

existait une paralysie alterne typique, tout faisait croire à une lésion de la pro-

tubérance, à l'autopsie celle-ci était saine, mais il existait dans un hémisphère

un ramollissement limité et dans l'autre des tumeurs secondaires à une tumeur

thoraciquc. Chez un malade de Scherb(^) il y avait d'une part une hémiplégie

cérébrale, de l'autre des lésions scléro-gommeuses de la base englobant le facial

et le trijumeau. On comprend, sans qu'il soit utile d'insister, combien dans cer-

tains cas il peut être difficile de diagnostiquer ces paralysies alternes dues à des

lésions multiples périphériques et centrales. La marche de la maladie pourra

fournir des indications. Quand il s'agit d'une paralysie alterne par ramol-

lissement ou hémorragie du pédoncule ou de la protubérance, il est habituel

que les symptômes (hémiplégie et paralysie des nerfs crâniens) s'observent

simultanément après l'ictus. Au contraire, dans les paralysies alternes dues à la

coexistence de lésions cérébrales et de lésions périphériques des nerfs crâniens,

il est normal que les symptômes se développent successivement, en plusieurs

temps. Il ne faut pas oublier cependant qu'il y a des exceptions à celle règle et

que, dans certains cas de tumeurs du pédoncule ou de la protubérance, d'arté-

rites lentement oblitérantes, on peut voir le syndrome alterne se créer progres-

sivement.

{') William Clcil Bosanolet. Un cas de tumeur intro-llioracique avec lumeuis secon-
daires dans l'encépliale : paralysie allcrne. The Laurel, 10 juillet li^08, p. 1.50.

(-) SciiERu. Syndrome simulant la paralysie allerne. Médecine niodernc. Il Janvier ISlj'.».

traité de médecime, édit. — IX.

[GEORGES GUILLAIN ]
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CHAPITRE III

RAMOLLISSEMENT DE LA PROTUBÉRANCE
THROMBOSE DU TRONC BASILAIRE

Les foyers de ramollissement protubérantiels sont créés par l'oblitération du

tronc basilaire ou de ses branches.

La thrombose du tronc basilaire a été étudiée par de nombreux auteurs

parmi lesquels il faut citer : Hayem, Senator, Eichhorst, Leyden, Ch. Bastian,

Hallopeau, JofïVoy et Létienne, Iliesco.

Étiologie. Les ramollissements par embolie sont exceptionnels. En effet le

tronc basilaire a une surface de section supérieure à celle de l'une des artères

vertébrales ; aussi les caillots migrateurs sont préalablement arrêtés dans ces

dernières artères; toutefois, dans le cas d'embolie de l'artère vertébrale, des

caillots de néo-formation peuvent atteindre et oblitérer le tronc basilaire.

Les thromboses du tronc basilaire sont très souvent causées par la syphilis.

Fréquemment aussi il s'agit d'individus polyscléreux dans le.s antécédents des-

quels on retrouve des intoxications ou des maladies infectieuses, somme toute

les causes bien connues des artérites cérébrales.

Les ramollissements miliaires, les foyers de désintégration lacunaire intra-

protubéranliels se rencontrent principalement chez les malades âgés.

Anatomie pathologique. — Le tronc basilaire thrombosé se présente sur la

table d'autopsie sous la forme d'un cordon dur, rigide. On ne constate plus

l'apparenci? translucide normale du vaisseau. Si le caillot est ancien et fibrineux

l'artère a une coloration blanchâtre, si au contraire il est de date récente elle se

montre noirâtre uu violacée.

On ne peut assigner un lieu d'élection au point de départ de la thrombose.

Tantôt elle naît à la partie moyenne du tronc basilaire, tantôt à l'une de ses

extrémités. Cependant c'est surtout au niveau des éperons, soit au lieu de

confluence des deux vertébrales, soit au point de naissance des deux cérébrales

postérieures que les concrétions fibrineuses semblent avoir tendance à se former

de préférence.

Dans beaucoup d'observations les auteurs signalent l'existence d'un caillot

de date ancienne fortement adhérent à la paroi de l'artère, puis en avant et en

arrière de ce caillot des coagulations secondaires qui se sont superposées;

celles-ci sont molles, cruoriques, de formation récente. Cette superposition

peut expliquer les cas nombreux où des prodromes de peu d'importance ont

existé durant des semaines ou des mois et où brusquement ont débuté des

accidents rapidement mortels (Iliesco).

Le siège yèt l'étendue des foyers de i-amollissement que l'on constate quand la

mort n'a pas été trop rapide sont très variables. Parfois tout l'étage antérieur

du pont est détruit sur une certaine hauteur, soit d'un seul côté, soit des deux
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FiG. IIG. — Cas Lh.... Ramollissement Ijilati'ral de l'étnife antérieur de la proUibéraiicc aniiiil;iire.

(Collection Pierre Marie.)

I II.. 1 17. — Cas Tord.... Ramollissement de l'élaoe aidérienr de la protnbérancc à droile.

(Colleelioii Pierre Marie.)

ùlés. Les Toycr.'^ ont généralemenl le volume d'un pois à celui d'une noiscLle

I respeclenl les faisceaux les plus superficiels. Les vastes ramollissements dans

[GEORGES Gl/ILLAIiV.]
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la région de la calolle sont l'elalivement rares, nous en avons souxcnl rencontré

de petits dans les examens que nous avons pratiqués avec .M. Pierre Marie.

Duplant(') a observé un foyer de ramollissement limité aux noyaux du facial

et au ruban de Reil, foyer consécutif à une embolie protubéranlielle. Labadie-

Lagrave et Boix(-) ont diagnostiqué une embolie cbez un cardiaque ayant

présenté une diplégie faciale.

Souvent, chez les vieillards, on observe dans la protubérance de petits /uycr>:

de désintégration lacunaire sur lesquels Pierre Marie (^) a récemment attiré

lattention. Les lacunes de la protubérance, parfois uniques, sont fréqucmmeni

de la grosseur d'une lentille à celle d'un grain de chènevis ou d'un pois; elles

sont anfractueuses; leur teinte est foncée, parfois jaunâtre; leur contenu est

formé de tissu nerveux nécrosé, mélangé souvent à des hématies ou à du pig-

ment sanguin. Avec la méthode de Marchi elles apparaissent, quand elles ne

sont pas trop anciennes, remplies de corps granuleux. Ces lacunes détruisant

les faisceaux nerveux au milieu desquels elles se trouvent déterminent des

dégénérations secondaires. Les foyers de désintégration lacunaire sont fré-

quents et coexistent souvent, ainsi que nous l'avons dit, avec des lésions céré-

brales. Aussi est-il absolument nécessaire, quand on veut étudier des dégéné-

rations secondaires consécutives à des foyers intra-hémisphériqucs, de toujours

pratiquer des coupes de la protubérance annulaire, sans quoi Ton s expose

à faire des erreurs d'interprétation préjudiciables au point de vue de l'anatomic

du névraxc. — Il ne faut pas confondre les lacunes de la protubérance qui sont

(') DiiPLANT. l^aralysie faciale gaiiclio avec liéiiiianesLhésie droite par emixilie proLnlK'-

ranliellt, Soc. nationale de mcd. de J-ijou, 10 déceinijre 1000.

(^) Labadie-Lagrave et Boix. Sur un cas de diplégie faciale d'(irigine ai'lérielle. Arch. </ihi.

de niéd.^ janvier 1806.

('') PiEisiiE ÏMarie. Des foyers lacunaires de désintégration et de dilTéreiils autres iHats

< a\ ilaires du cei-\ eau. Revue de méd., 1901, p, 281. — ^'oi^ aussi Feiiham). Essai sur l'Iicmi-

jiléijii; des l'ieilkirds. Thèse de Paris, 1902.

I"]G. U.S. — Cas Tiss.... L. Foyers multiples de ilésinlégralion laciiiiaire

dans la |iroUibéraiice. l'y. Faisceau pyramidal. (Collection Piei-re

Marie.)

multiples ainsi qu'on

le voit sur la figure US;
presque toujours il

existe en même tem|)s

des foyers de désinté-

gration semblables
dans les hémisphères

du cerveau, en particu-

lier dans les noyaux

gris centraux. Le siège

d'élection des lacunes

protubérantielles est

l'étage antérieur au mi-

lieu du faisceau pyra-

midal qui à ce niveau

est segmenté par les

fibres transversales du

pont : parfois cependant

les lacunes se voient

dans la région de la ca-

lotte. Leur volume varie
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(les lésions A raios avec certaines cavités artificiellement produites et avec la

porose qui n'est qu'une adultération cadavérique sous la dépendance sans

doute de microbes anaérobies de la putréfaction.

Symptômes. — Dans un premier type clinique, ainsi qu'on le voit dans les

observations de Hayem('), de Joffroy et Létienne(^), la thrombose du tronc

basilaire amène la mort rapide; c'est la forme foudroyante. Le début est

brusque, apoplectiforme, le malade tombe sans connaissance; la face estcyanosée,

le pouls rapide, la respiration stertoreuse. Les quatre membres sont dans la

résolution. Parfois cependant l'on observe au début des mouvements cloniques,

des contractures, du trismus. Dans le cas de Mongour et Gentes(^), le trismus

était très prononcé. Des paralysies oculaires, du myosis, une paralysie faciale

simple ou double peuvent se constater. La température monte vite et souvent

très haut. Les malades meurent en douze, vingt-quatre, trente-six heures. Dans

la majorité de ces cas le caillot développé au niveau de l'éperon inférieur de

l'artère basilaire reste localisé dans la partie inférieure de cette artère, sauf

lorsqu'il existe des troubles oculaires. Suivant la remarque de Duret, dans ces

conditions les artères des noyaux du vague et du glosso-pharyngien sont obli-

térées, ce qui explique la mort rapide.

Dans d'autres variété cliniques il existe fréquemment des prodromes, remon-

tant même à une date éloignée, tels que céphalées, insomnies, vertiges. Certains

malades, quelques jours ou quelques heures avant le début des accidents,

éprouvent des fourmillements ou constatent une diminution de la force mus-

culaire dans une moitié du corps; puis, sans ictus, d'une façon lente et pro-

gressive, peuvent apparaître une ])aralysie faciale ou une /lémiplégie des

membres. Ces paralysies sont parfois consécutives à une attaque apoplectique,

on les observe alors au sortir du coma. Parfois l'hémiplégie, unilatérale d'abord,

devient ensuite double. L'hémiplégie protubéranlielle revêt le caractère alterne
;

les ramollissements de la protubérance peuvent créer les différentes variétés de

paralysies alternes motrices ou sensitives (voir p. 474). Oppenheim a vu, dans

un cas, un tic convulsif de la face à côté des symptômes caractéristiques d'un

ramollissement du pont. Dans les lésions de la calotte on observe parfois des

paralysies associées des yeux, de l'incoordination, des mouvements athétosi-

formes. Babinski a montré que Vhémiasynergie peut s'associer à l'hémi-

plégie ou à l'hémianesthésie alterne. Lépine('') a observé un ramollissement

protubérantiel avec syndrome cérébelleux. La dysarthrie et la dysphagie

sont fréquentes et souvent très accentuées. La surdité ou du moins la dimi-

nution brusque de l'acuité auditive sont signalées dans quelques cas; chez le

malade de Iliesco ce symptôme a été assez caractéristique, car le début de

l'attaque apoplectique a été d'abord une diminution de l'ouïe suivie immé-
diatement de l'abolition presque complète. La mort peut survenir au bout

de quelques jours avec des troubles cardiaques et respiratoires, une dyspnée

{') IIaye-m. Sur la Ihromljose par arlcrile du tronc Itasilaire comme cause de iiiorl, rapide.

Arch. de physiol.. I80S.

(*) Joffroy et Li';Tn;NNF.. ( !ontribiilioii à l éliide de la syphilis cérébrale. Hémorragie céré-

brale; artéi'ile goiiiiiicusc cl Ihrombosc du Ironc basilaire. ,br/i. de méd. exjicr.. 1801, p. 416.

('') Mom;ol'I! et (Ientks. Ramollissement protubérantiel d'origine syphilitique. Soc. d'anat.

et de pin/siol. <le Bardeau./:, juillet 1H!)!I.

('') LÉeiNE. Ramollissement jirotubérantiel avec syndrome cérébelleux. Soc. nationale de

méd. de Lyon, séance de juillet IIHII.
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progressive, des crises de suffocalion; la respiration prend parfois le rythme de

Cheyne-Stokes. L'élévation de la température est notée dans beaucoup d'obser-

vations de thromboses des artères bulbo-protubérantielles. Cette élévation de

température peut être considérable au moment de la mort et atteindre les

chiffres que l'on voit dans le tétanos, 42, 43 degrés.

Dans les cas de thrombose du tronc basilaire où la mort n'a pas été très

rapide, on peut observer des symptômes yénéraux sur lesquels Leyden a attiré

l'attention : somnolence, stupeur, délire, coma, névrite optique. Ces symptômes

semblent résulter d'un arrêt dans la circulation cérébrale. La disposition

du cercle de Willis est telle, il est vrai, que de légères diminutions d'afflux

sanguin peuvent grâce à lui se compenser, mais on peut se demander si les

deux étroites communicantes postérieures suffisent à suppléer à l'apport que ne

fournit plus la basilaire interceptée (d'Astros). Dans les cas de thrombose

basilaire, Leyden a insisté sur ce que, à l'autopsie, le cerveau apparaît gonflé,

les veines sont turgescentes, la pie-mère est œdémateuse, les ventricules

dilatés; ce sont des lésions analogues à celles que produit une tumeur céré-

brale. « De même, dit Leyden, que la ligature des grosses artères rénales

entraîne très vite un énorme gonflement de l'organe, nous voyons de la manière

la plus frappante les mêmes conséquences se produire du côté du cerveau. »

La terminaison fatale n'est pas toujours très rapide. L'on voit des malades

ayant eu un ramollissement de la protubérance vivre durant plusieurs mois ou

plusieurs années avec les symptômes de déficit correspondant à la localisation

des lésions.

Les petits foyers lacunaires de la protubérance peuvent également créer les

différents syndromes protubérantiels. Souvent ils coexistent avec des lésions

semblables des hémisphères cérébraux et l'on a un tableau clinique spécial. Il

s'agit d'individus âgés qui ont eu un ou plusieurs ictus, qui présentent une

hémiplégie incomplète, marchent à petits pas,- ont souvent des troubles psy-

chiques, du rire et du pleurer spasmodiques
;
parfois ils sont gâteux. Des foyers

lacunaires bilatéraux dans la protubérance et détruisant les voies cortico-

bulbaires peuvent créer le syndrome pseudo-bulbaire.

Traitement. — A l'exception du traitement spécifique précoce qui, dans les

cas de syphilis, peut donner des résultats favorables, la thérapeutique est

impuissante en présence des ramollissements de la protubérance. Chez les

malades âgés, scléreux, une médication hygiénique et les iodures pourront

emjîêcher la progression des lésions vasculaires, les récidives fatales. Les

hémiplégies protubérantielles sont justiciables des mêmes modes de traitement

que les hémiplégies cérébrales.
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CHAPÏTRE IV

HÉMORRAGIE DE LA PROTUBÉRANCE

Les hémorragies de la protubérance annulaire, plus rares que les hémor-

ragies cérébrales, sont cependant plus fréquentes que celles du cervelet (Von

Monakow).

Uétiologie des hémorragies protubérantielles est semblable à celle des hémor-

ragies du cerveau. Les artérites aiguës, subaiguës et chroniques prédisposent

à la rupture des vaisseaux. Souvent cette rupture est précédée de la formation

de foyers de désintégration lacunaire au centre desquels existe un vaisseau

(Pierre Marie, Ferrand). Les anévrismes miliaires, contrairement à l'opinion de

la plupart des auteurs, sont exceptionnels dans la protubérarice comme dans

le cerveau.

L'âge des malades est très variable. Larcher('), dans sa thèse, a réuni une

quarantaine de cas d'hémorragies de la protubérance chez des individus ayant

de vingt-quatre à soixante-dix-neuf ans.

L'hémorragie peut être très volumineuse et se rompre alors dans le ventri-

cule : telle cette observation de Joffroy (-) d'une hémorragie qui avait complè-

tement sectionné la partie antérieure de la pi'olubérance, séparé le cerveau du

mésocéphale et envahi le quatrième ventricule. (Généralement les foyers hémor-

ragiques varient du volume d'un grain de chènevis à celui d'une noix. Leur
siège est souvent sur la ligne médiane, ce qui, d'après von Monakow , s'expli-

querait par la distribution des artères. En elfet, ce sont les artères centrales

(artères médio-protubérantielles de Duret) qui se rompent avec élection. Les

hémorragies peuvent aussi siéger, mais plus rarement, dans la région de la

calotte protubérantielle, nous en avons observé un bel exemple avec M. Pierre

Marie.

Les hémorragies ont une tendance à fuser dans le sens de la longueur de

l'axe nerveux soit en haut, soit en bas; aussi n'est-il pas rare de constater

qu'elles sont bulbo-protubérantielles ou pédonculo-protubérantielles.

Struppler(^) a observé dans un cas des hémorragies capillaires confluentes

dans la protubérance, le bulbe et le cerveau.

Nous n'étudions pas dans ce chapitre les encéphalites hémorragiques qui

peuvent exister aussi au niveau de la protubérance annulaire.

Symptômes.— Les prodromes ne sont pas constants et n'offrentriendespécial.

Les hémorragies de la protubérance se traduisent au début presque toujours

par un iclus avec perte de connaissance; dans certains cas cependant la perte

de connaissance fait défaut.

(') Lakciier. Pathotogit' de In prolubéivnce annulaire. Thèse de Paris, 18G8.

(^) JoKFROY. Contributiun ;i l'étude médico-légale de la pulréfaclion. Arrh. de pliysiol.. 1X86,

n" 3, p. 500.

("') Strupplei!. Munckener med. Work., 24 seplciiibre 1901, p. 1520.
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Les symptômes caractéristiques de la localisation protubérantielle de l'hémor-

ragie se constatent alors que le malade est sorti du coma. Les phénom^nc^

excitai'ion sont très importants. Tantôt on observe îles mouvements unilaté-

raux épileptiformes, tantôt une contracture précoce s'accompagnant de convul-

sions intermittentes, tantôt un tableau qui rappelle l'épilepsie vraie. Dans le

cas de Clerc (') les convulsions épileptoïdes étaient généralisées et accom-

pagnées de contractures. Nothnagel attache une grande importance à ces

mouvements convulsifs, il croit d'ailleurs à l'existence d'un « centre convulsif »

dans la protubérance. Hans Luce (^) admet aussi une épilepsie d'origine protu-

bérantielle. Le trismus n'est pas rare.

Le myosU est très souvent noté. Ce myosis a été la cause que parfois, le

malade étant dans le coma, on a confondu une hémorragie de la protubérance

avec une intoxication par l'opium.

hes vomiasonents paraissent être fréquents. Dans les lésions de la protubé-

rance la déviation conjuguée de la tête et des yeux s'observe avec des caractères

spéciaux. Suivant la phrase de Landouzy le malade qui tourne ses yeux vers ses

membres paralysés est atteint d'une lésion protubérantielle de nature paraly-

tique, le malade qui détourne ses yeux de ses membres convulsés est alteinl

d'une lésion protubérantielle de natvu'e convulsive.

Certains cliniciens ont insisté sur la valeur au point de vue du diagnostic

d'une hémiplégie double. En réalité les hémiplégies doubles par hémorragie sont

exceptionnelles. Les deux voies pyramidales, en etTet, sont assez éloignées l'une

de l'autre, elles ont leurs vaisseaux propres, elles sont séparées par les fibres du

raphé qui s'opposent dans une certaine mesure à l'envahissement secondaire

d'une hémorragie. Les hémorragies d'ailleurs fusent dans le sens longitudinal

beaucoup plus facilement que dans le sens transversal. Dans certains cas cepen-

dant on peut observer une paralysie d'un côté du corps par lésion d'un faisceau

pyramidal et de plus des phénomènes d'irritation de l'autre côté dus à la com-

pression du faisceau pyramidal symétrique par le foyer hémorragique.

Uhémiplégie protubérantielle peut parfois se présenter sous l'aspect d'une

hémiplégie cérébrale banale. Ainsi Joffroy (^), Hirtz et Salomon (') ont observé dans

des cas d'hémorragie de la protubérance une hémiplégie croisée des membres et

de la face. 'Von IMonakow^ dit que. dans les hémiplégies protubérantielles, la mus-

culature du tronc est plus atteinte que dans les hémiplégies de cause cérébrale.

Beaucoup plus souvent on constate une hémiplégie alterne du type Millard-

Gubler; on peut d'ailleurs suivant le siège de l'hémorragie, voir un des diffé-

rents types de paralysie alterne que nous avons décrits dans un autre cha-

pitre. Cippolina a observé chez un malade du côté opposé à la paralysie faciale

un tremblement intentionnel des membres supérieur et inférieur. On a, dit-il.

comme un syndrome de Benedikt transporté dans la sphère du pont de "Varole.

Les troubles de la sensibilité sont très variables suivant l'étendue de l'hémor-

(') Cleiîc. Hémorragie de la proluln-rance. Bitll. de la Soc. anal. rfeNC«)'«s, 1898, p. 68").

{-) I-J^Lns Luce. Zum Kapitel der Ponshamorrhagien. Ein Beitrag zur Fragc nacli dcr

Exislenz von Nothnagel's Krampfconlruin in dcr Vamlsbriicke dos Mcnschen. Deulsclie

Zeitschr. f. Ncrvenheilk., 1899. X\".
('') Joffroy. Hémorragie de la protubérance. Arcli. de pliijsiol., 1886, p. 51o.

('*) HiRTz et S.VLOMON. Hémorragie de la protubérance annulaire sans syndrome de Miliard-

Gubler. Bull, et Méni. de la Soc. mcd. des hop. de Paris. 1902, p. 1070.

['') CiPPOLLiNA. Gazzella degli ospedali e dellc cliniche, 1902. p. lllTi.
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raidie et son siège. Quand le malade ne succombe pas, ces troubles sont fréquem-

ment transitoires. La dysarthrie et la dysphagie ne sont pas rares.

Dans cerlains cas isolés, comme celui de Elsholz, des hémorragies mortelles

de la protubérance n'ont donné lieu à aucune paralysie des membres ni à des

convulsions. Seuls certains nerfs crâniens (facial, abducens) ont été atteints.

Dans une observation publiée par CoUeville (') de diplégies associées des sixième,

septième et quatrième paires crâniennes consécutives à un traumatisme, il

semble bien qu'il s'agisse aussi d'hémorragies dans le domaine des artères des

noyaux bulbo-protubérantiels.

Des paralydes des mouvements associés des yeu.r sont parfois constatées avec

l'hémiplégie alterne. Le fait est noté dans l'observation de Samuel Gee et

H. Tooth (^).

Parfois s'observent l'albuminurie et la glycosurie.

Évolution. — Certaines hémorragies protubérantielles laisseni comme reli-

quat une hémiplégie accompagnée ou non de la paralysie de certains nerfs crâ-

niens. Toutefois les hémorragies de la protubérance sont infiniment plus graves

que les hémorragies du cerveau. La rupture du foyer dans le ventricule se tra-

duit en cliniquepar des convulsionsgénéralisées, des vomissements très fréquents,

une forte élévation de la température, du myosis, du rythme de Cheyne-Stokes.

La mort survient en très peu de temps.

Même en l'absence d'inondation du ventricule ou de compression du bulbe, la

terminaison fatale est souvent rapide. Dans bien des cas la mort survient quel-

ques heures après l'ictus; Von Monakow suppose qu'il y a paralysie des centres

vitaux du bulbe par voie réflexe. Dans une statistique de Bode sur 78 cas d'hé-

morragies protubérantielles, 48 fois la mort survint en 24 heures. Elle peut tou-

tefois être plus tardive. Ainsi un malade de Martin Cohn ("•) ne mourui que le

sixièmajour, un malade de Joffroy(*) que le dix-septième jour.

Quand les hémorragies protubérantielles occasionnent avant la mort des con-

vulsions violentes et généralisées, Joffroy a remarqué que la rigidité cadavérique

et la putréfaction du cadavre étaient rapides.

Diagnostic. — En présence des symptômes d'une hémorragie intracràniennc

récente, il est parfois très difficile de diagnostiquer le siège protubérantiel de la

lésion. Les convulsions, le myosis sont sans doute en faveur decetle localisation,

mais seule la constatation d'une paralysie alterne du type Millard-tiubler permet-

tra d'être affirmatif.

Plus tard, devant un syndrome protubérantiel, il faudra faire un diagnostic

étiologique, savoirs ils'agitd'une hémorragie, d'un ramollissement, d'une tumeur.

Dans le cas de ramollissement souvent le début est précédé de prodromes et par

conséquent moins brusque; l'évolution des tumeurs est lente et progressive,

accompagnée parfois des signes d'hypertension intracràniennc. On trouvera

d'ailleurs dans les chapitres consacrés à ces diverses affections les éléments

détaillés d'un diagnostic différentiel.

{') CoLLEviLLE. Sui' UH cas (ic diplégics nssociécs des 6", 7' el 4" paiics (•ràiiiennes. Gaz.
Iiebd. de méd. el de clnr., 1X99. ji. lIO.j.

(*) Samuel ('ir;i; et H. Tootii. Haemon-hnge into Pons, Brain, IXilX, I, p. 1.

("'j Martin Cohn. Ueber Ponsblutungen. Arcit. /'. Psi/cli., 1901, XX.XI\', |). (ilO.

('') Joffroy. Loc. cil.
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CHAPITRE V

TUMEURS DE LA PROTUBÉRANCE

Les tumeurs de la protubérance annulaire ne sont pas exceptionnelles, elles

sont plus fréquentes que les tumeurs du pédoncule cérébral ou du bulbe.

Les enfants sont plus souvent atteints que les adultes. Dans une statistique

de la Ibèse d'Auvray on voit que sur 55 cas de tumeurs de la protubérance,

58 étaient survenues chez des enfants et t7 chez des individus adultes.

Les tubercules constituent les tumeurs le plus souvent observées. Hery(') en a

réuni, en 1899, vingt-cinq cas. Des observations nouvelles ont été rapportées

par Levaditi(-), Saiio (^), Redlich(*), Aubertin et Labbé ('), Terrien (").

Les tumeurs tuberculeuses ont le volume d'un pois, d'une aveline, d'une noix,

certaines sont beaucoup plus étendues. Leur consistance est assez ferme, leur

couleur est jaunâtre, ou jaune verdàtre, souvent d'un rouge violacé à la péri-

phérie. Autour de la tumeur, la substance nerveuse est parfois normale, mais

très souvent ou bien ramollie, ou bien infiltrée d'éléments embryonnaires. Sur

le vivant il est certain que des troubles de la circulation sanguine et lympha-

tique existent autour et à distance de ces tumeurs, ces troubles ont une réelle

importance pour expliquer certains symptômes cliniques, car il n'y a pas tou-

jours un rapport direct entre l'étendue d'une lésion et les phénomènes enre-

gistrés pendant la vie. Les examens histologiques permettent de reconnaître la

structure classique des tubercules, ceux-ci sont fréquemment ramollis, parfois

calcifiés. On peut rencontrer à l'intérieur des tubercules des bacilles, mais ils

sont souvent en petit nombre et assez difficiles à colorer, il faut donc les

rechercher avec un grand soin et ne pas craindre de multiplier dans ce but les

préparations microscopiques.

Les tumeurs tuberculeuses peuvent siéger dans toutes les parties de la pro-

tubérance annulaire, mais on les voit relativement fréquemment dans la région

de la calotte. Raymond et Cestan(') dans trois cas ont observé une tumeur

tuberculeuse qui avait son point de départ dans la calotte protubérantielle

immédiatement en arrière de la couche des fibres sensitives, en dessous de

l'entre-croisement des pédoncules cérébelleux supérieurs, au-dessus du genou

du facial, cette tumeur épargnait les noyaux de la troisième et de la sixième

paire, elle était donc internucléaire, ce qui est important au point de vue de la

symptomatologie. Cette variété de tumeur tuberculeuse de la calotte, qui semble

être assez fréquente, oftre, dans les différents cas, une évolution anatomique

(') IIery. Contribution à l'étude des tubercules de la protubérance. Thèse de Paris, 1899.

(-) Levaditi. Un cas de tubercule de la protubérance. Revue neuroL, 1899, p. 586.

(') r'ANO. Tuberculose de la protubérance. Journal de neuroL, 1899, p. 228.

(*) Hedlich. Wiener klin. Wock., 1900.

(^) AuBEKTiN et Labdé. Tumeur de la protubérance, hémiplégie croisée avec participaliou

du facial supérieur. Gaz. liebd. de méd. et de chir., 1902, p. 757.

('') Terrien. Tuberculose de la protubérance: paralysie faciale. Soc. auat., 6 juin 1902.

(') Raymond et Cestan. Le syndrome protubérantiel supérieur. Gaz. des hop., 18 juillet

1905, p. 829.
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souvent identique. Le tubercule en effet augmente, envahit en avant la couche

des fibres sensitives, pousse un prolongement inférieur qui peut finalement

intéresser la sixième et la septième paire, mais cette extension est assez bien

arrêtée par les faisceaux blancs compacts des pédoncules cérébelleux qui

ferment en quelque sorte la voie d'accès de la calotte du pédoncule. Dans leurs

trois cas Raymond et Cestan ont noté que le tubercule qui avait son plus grand

diamètre au niveau du tiers supérieur de la protubérance ne dépassait pas en

haut le sillon pédonculo-protubérantiel, tandis qu'il poussait des prolongements

inférieurs très effilés qui descendaient fort bas, jusqu'au noyau de Burdach

dans un cas. Il est à remarquer de plus que les pédoncules cérébelleux moyens

par leur intrication protègent la voie motrice contre l'envahissement de l'inflam-

mation tuberculeuse. Aussi le tubercule né dans la calotte de la protubérance,

bridé en avant par les pédoncules cérébelleux moyens, bridé en haut par les

pédoncules cérébellleux supérieurs, se développe dans cette région de la calotte,

s'y maintient. Ainsi s'explique la fixité d'un type clinique parfois observé.

Les yUome>i, les (jlio-m rcomes sont des tumeurs souvent très riches en vaisseaux

qui deviennent parfois l'origine d'hémorragies. Marfan(') a rencontré un gliome

de la protubérance chez un enfant de dix ans. Ces tumeurs sont souvent éten-

dues. Dans un cas de Sabrazès et Cabannes {^), un gliome développé derrière les

tubercules quadrijumeaux postérieurs avait envahi de proche en proche la pro-

tubérance jusqu'au bulbe inclusivement. Les nerfs pathétique, moteur ocu-

laire externe, trijumeau, facial, auditif, les pédoncules cérébelleux moyens
étaient envahis par le néoplasme. Dans l'observation de Long ('') on voit que la

tumeur avait la forme d'un fuseau dont l'extrémité inférieure était dans la

moitié droite du bulbe, l'extrémité supérieure se terminait en pointe dans la

calotte du pédoncule droit et la partie moyenne renflée s'étalait dans le plan

postérieur de la protubérance.

Voroiinsky (*), Joseph CoUins (') ont observé des angio-sarcoinea de la protu-

bérance, Harry Handford (") un riiyxo-sarcomi'

.

Les gommes aypldliiuiuea sont assez fréquentes. Les luiiii'urs cancéreuses se

voient également.

Les kystes sont rares. R. Safford Newton (') a observé une tumeur kystique

énorme qui s'implantait au bord du quatrième ventricule, avait son sommet au-

dessous de la couche optique, la moitié de la protubérance était ramollie.

Abstraction faite des néoplasies tuberculeuses, syphilitiques, les trauma-

tismes de la tête joueraient un grand rôle, d'après Bischoff
C*),

dans la genèse

des tumeurs de protubérance.

(') Mari-an. lléniii)légie altorne par luiiicur de la proLiibéraiice. Jhdl. mcd., 6 avril 18'.I8,

{-) Sabrazès cl Cabannes. Opiilalmoplégies nucléaires et syndrome cérébelleux dans deux
cas de tumeur de la protubérance et du cervelet. Âr<'h. d'ophtalmologie, mars 1898.

(') Long. Un cas de tumeur de la protubérance avec dégénérescence du ruban de Reil,

du faisceau longitudinal postérieur et du faisceau central de la calotte. Arch. de plnjsioL,

octobre 1898.

(') VoROTiNSKV. de psyck. de Kazan, 1890.

(') .Josiii'H CoLLiNs. Tunior of the Pons. New-York Ncurological Society, séance du 3 no-
vembre 1901. The Journal of iiervous and mental Diseuse, 4902. ]). 105.

(") IIarry IIandford. A case of tumor of ti c Pons Varolii. Brit. med. Jauni., 1898, t. I,

p. lôK.'i.

(") R. Safford Newton. New-York Neurologia Society, 5 décemlji'e 189.").'

C) BisciiOFF. Zwei Gcschwulste der Briacke und des verlangerten Markes. Jalirhiicher f.
Psijck., 1897, XXVI, 'i et 5, p. 157.
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Les abcès protubérantiels sont exceptionnels. Cassirer(') en rapportait récom-

ment une observation; cet abcès était d'ailleurs bulbo-protubérantiel.

La protubérance peut être comprimée par des exostoses crâniennes, des ané-

vrismes, des kystes hydaliques, des tumeurs méningées. Bien que, au point do

vue anatomique, je sois autorisé à ne pas étudier ici les tumeurs extra-prolu-

bérantielles qui n'agissent que secondairement sur la protubérance soit par com-
pression, soit par infiltration, je crois absolument nécessaire, au nom do la

clinique, de les mentionner dans ce chapitre.

Parmi les tumeurs péri-prolubérantielles les plus fréquentes, il faut citer les

luraeiirs syphilttlqu('S et les sm-comeK. Ici, comme au niveau des méninges céré-

brales, l'origine des sarcomes peut être discutée, on peut les considérer avec

certains auteurs comme des sarcomes vrais, avec d'autres comme des endothé-

liomcs méningés. Au point de vue histologique, ces tumeurs présentent l'aspecl

du psammome, mais surtout du sarcome fibro-plastique. Parfois elles sont soli-

taires ayant pris naissance le plus souvent sur un des nerfs de la base; leur

volume est variable depuis celui d'une noisette jusqu'à celui d'une mandarine,

dans ce cas elles compriment et refoulent le mésocéphale, peuvent même créer

une ostéite des os de la base du crâne. Parfois les tumeurs sarcomateuses sont

multiples. Dans cette seconde variété il faut signaler une forme particulière

caractérisée non seulement par la multiplicité des tumeurs au niveau de la base

du cerveau, mais aussi par leur généralisation à la moelle et aux nerfs périphé-

riques. Au niveavi de la base du cerveau les tumeurs principales se développent

avec élection sur les nerfs auditifs, au niveau de l'angle ponto-cérébelleux

(Geschwûlste des Kleinhirnbrûckenwinkels des auteurs allemands) . De cette loca-

lisation naîtra une histoire clinique caractéristique. Les autres nerfs de la base

sont eux aussi engainés par de petits nodules sarcomateux. On voit de sem-

blables lésions au niveau de la moelle, soit sur les racines antérieures et posté-

rieures, soit dans l'axe médullaire lui-même. Les nerfs périphériques peuvent être

infiltrés par le processus sarcomateux. P. Lereboullet (-) a signalé une observation

de ces tumeurs sarcomateuses multiples propagées à la région bulbo-protubé-

rantielle, ayant englobé les origines des différents nerfs crâniens, et s'étant géné-

ralisées à la méninge spinale. Cestan(^), qui a fait récemment une étude de cette

affection, a proposé de la désigner sous le nom de neuro/ibrosarcomatose. il

s'agit pour lui d'une sarcomatose primitive de tout le système nerveux. Les

tumeurs précédentes ont été décrites comme des exemples de localisation cen-

trale de la fibromatose cutanée, la maladie de Recklinghausen (Henneborg et

Koch) (') ; en effet, dans certaines observations, on a signalé la coexistence de

molluscums cutanés. Cependant, pour Cestan, on ne doit pas confondre ces

deux affections. Certes, au niveau des nerfs périphériques, elles ont le même
point de départ, mais les tumeurs de la maladie de Recklinghausen sont des

tumeurs bénignes, du type fibreux, dont l'évolution est longue. La neurofibro-

sarcomatose est caractérisée par le développement de tumeurs malignes, du

type sarcome, dont l'évolution est rapide. C'est pour bien montrer cette diffé-

,1

(») C.\ssiREn. Arch. f. Psiich ,
mi, XXXVI.

(-) P. Lerebotllet. Sarcome jj-énéraiisé de la pie-mt>i-e bulbo-proUiI)érantiellc el spinale

simulant la méningile tuberculeuse. Soc. de pédiatrie, 10 décembre 1901.

(^) Cestan. La neurofibrosarcomalose. Revue Neurologique. 1905, p. 7i.^

('') Henneberg et Koch. Ueber « centrale » Neurofibromatose und die Geschwiilste des

KlcinhirnbrtickenwinUels (Acusticusneurome). Arch. f. Psijcli., 100'2, X-X.X\'I, 1.
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rence que Cestan a proposé le nom de « neurofibrosarconiatose ». Raymond (')

a consacré une de ses leçons à ce type morbide.

Symptômes. — Les tumeurs de la protubérance comme les tumeurs du

pédoncule se manifestent en clinique par deux variétés de symptômes : i" des

symptômes, dits de compression qui sont communs à toutes les tumeurs de

l'encéphale; 2" des symptômes de lésion en foyer.

Les symptômes de compression, que je rappelle seulement, sont : la cépha-

.lalgie, les vomissements, les convulsions, les vertiges, l'affaiblissement intellec-

tuel, la névrite optique, etc. La présence de tous ces symptômes n'est pas cons-

tante. Martin, Oppenheim font remarquer que la névrite œdémateuse manque
souvent dans les tumeurs de la protubérance. Raymond et Cestan avec une

lésion de même nature, de môme grosseur, de même localisation, de même
durée ont vu deux fois un fond d'œil normal et une seule fois une névrite

optique œdémateuse.

Je serai très bref sur les symptômes de lésion du foyer, car ces symptômes

ont été décrits dans le chapitre général consacré à la pathologie de la protubé-

rance. Quelques formes cliniques cependant méritent d'attirer l'attention.

Ce qui caractérise, en général, les tumeurs de la protubérance, c'est l'appa-

rition lente et progressive des symptômes, (^ette évolution lente et progressive

des symptômes est importante, en l'absence des signes généraux de compres-

sion, pour différencier les tumeurs de la protubérance d'autres lésions en foyer

comme les hémorragies ou les ramollissements. *

Les différents types de paralysies alternes peuvent se rencontrer, le syndrome

de Millard-Gubler est un des plus fréquemment observés. Ce syndrome ne se

constitue pas d'emblée, il débute soit par la paralysie de la face, soit par la

paralysie des extrémités et ne devient complet qu'au bout d'un certain laps de

temps. Dans les tumeurs il est relativement fréquent de voir apparaître des

douleurs, des fourmillements, des contractions spasmodiques dans la face, le

bras ou la jambe qui seront plus tard paralysés. Ces algies d'origine centrale

sont des phénomènes d'irritation causés par le développement de la tumeur.

Ces douleurs sont souvent purement subjectives, ne s'accompagnent pas de

troubles de la sensibilité objective.

Les tumeurs en se développant amènent des .symptômes nouveaux, différents

suivant leur siège. Les voies motrices peuvent être atteintes des deux côtés

du corps et alors l'on observe des parésies ou des paralysies des quatre

membres.

La dysarthrie, la dysphagie sont fréquentes.

Les différents nerfs crâniens qui ont leur origine dans cette région peuvent

être paralysés en même temps que l'on observe les paralysies des membres.

Dans certains cas les nerfs seuls sont lésés, les voies motrices restant indemnes.

Wernickea vuchez un malade des troubles du moteur oculaire commun, du mo-

teur oculaire externe, du facial, de la branche motrice du trijumeau sans paralysie

des membres. Dans l'observation de Hunnius seul le facial était atteint par

la tumeur; de même dans l'observation de Ch. Lévi. La paralysie du facial et

du moteur oculaire externe coexistaient dans le cas deTerrien. Un néoplasme de

(') Raymond. I^a Mcuiofiln'ns.ircoiiialose, variélé iiarliculii-re do ^arcoiiialose iirinuUve du
sys-lômc nerveux. Semaine incd., 'i6 aoùl 1903, i».

'277.
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la protubérance observée par Mierzejewsky et P. Rosenbach ('), siégeant dans la

calotte de la protubérance et respectant les voies pyramidales, avait altéré les

noyaux des sixième et septième paires à droite, puis, dans une mesure moindre,

le noyau de la huitième paire à droite, ceux des sixième et septième paires à

gauche, enfin dans une mesure encore plus faible, les noyaux des neuvième,

dixième, onzième et douzième paires. Il est à remarquer que seule l'altération

des sixième et septième paires à droite avait donné lieu à des manifestations

appréciables du vivant du malade.

Les altérations du trijumeau amènent soit du trismus et des sensations dou-

loureuses quand il y a irritation, soit la paralysie des muscles masticateurs et

l'anesthésie de la face quand il y a destruction des racines et des noyaux. Dans

une observation intéressante publiée par Link Ç^), cet auteur constate une paré-

sie avec trismus passager du trijumeau moteur, une parésie partielle du trijumeau

sensitif (muqueuse buccale et linguale), une paralysie du moteur oculaire ex-

terne et du facial inférieur gauche, il y avait une certaine difficulté dans les

mouvements de la langue, dans la parole. Les membres du côté droit étaient

parésiés et les téguments de ce côté hypoesthésiés à l'exception de la face. Dans

la moitié gauche de la face existaient des douleurs lancinantes, sur le côté droit

du corps le malade percevait une sensation de brûlure, spécialement au tronc

et aux membres. La sensibilité tactile avait disparu au niveau de la muqueuse
buccale et linguale à gauche, tandis que la sensibilité gustative persistait, la

sensibilité cutanée de la face était intacte. Voilà un bel exemple clinique d'une

tumeur de la protubérance.

Dans un cas de Bisclioff une lésion radiculaire de la cinquième paire avait

provoqué des troubles de la sensibilité de la face et du golit, tandis que, dans

une autre observation du même auteur, une tumeur de la calotte n'avait amené
que des troubles de la sensibitité du visage sans troubles du goût ; Bischoff en

conclut que l'intégrité du goût est un signe de lésion centrale dans les affections

du trijumeau.

Les troubles de la sensibilité existent surtout dans les tumeurs de la calotte.

Comme nous l'avons déjà dit, les troubles de la sensibilité subjective sont assez

fréquents. L'hémianesthésie, parfois alterne, s'observe aussi ; on a vu des cas

d'anesthésie généralisée.

Dan'ë'les tumeurs intéressant la calotte on constate des paralysies des mou-
vements associés des yeux, des troubles de la synergie musculaire, de l'ataxie,

des mouvements choréiformes et athétosiformes. Ces mouvements anormaux

se comprennent, puisque la voie pyramidale de l'étage antérieur, les voies para-

pyramidales motrices de la calotte, les pédoncules cérébelleux sont irrités ou

altérés, puisque aussi des troubles de la sensibilité générale et du sens muscu-

laire peuvent exister, toutes causes qui, prises chacune isolément, sont capables

de déterminer des modifications de la motilité volontaire.

Le pédoncule, les tubercules quadrijumeaux, le cervelet, le bulbe sont par-

fois englobés par les néoplasmes de la protubérance. De nouveaux syndromes

s observent alors. La polyurie, la glycosurie, les troubles de la respiration

et du pouls indiquent l'atteinte des noyaux du bulbe. D'une façon brusque

ou d'une façon lente, c'est généralement par le bulbe que meurent ces malades

(') MiERZE.iEwsKV ct P. RosENBAcii. ZiH" Syiiiptomatologie der Ponserkrankiingpii. iVcurol.

Cenlralhlatt. 1885. n" 16 et 17.

(-) Link. Ein Fall von Ponstumor. Arcli. f. Pstjch., mS, XXXIII.
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quelques mois ou une année après le début des premières manifestations mor-

bides.

Formes cliniques. — Suivant le siège des tumeurs de la protubérance, on

peut observer des associations symptomatiques, des formes cliniques nom-

breuses. Quelques-unes d'entre elles me paraissent mériter d'être schématisées :

les tumeurs tuberculeuses de (a calotte avec syndrome protuhérantlel supérieur,

la neurofibrosarcomatose, les tumeurs anévrismales. Contrairement à beaucoup

d'auteurs, je mentionne dans ce chapitre certaines tumeurs qui, comme la

neurofîbrosarcomatose et les anévrismes, sont en réalité des tumeurs péripro-

tubérantielles. L'anatomie pathologique nous a montré que, dans la neuro-

fîbrosarcomatose, le point de départ des tumeurs est souvent l'angle ponto-

cérébelleux; les auteurs allemands les plus récents les décrivent sous le nom de

tumeurs de l'angle ponto-cérébelleux. Du fait de celte localisation se trouve

créée une symptomatologie spéciale qu'il est difficile de distraire en nosographie

de la pathologie de la protubérance. Quant aux anévrismes du tronc basilaire,

ils peuvent pénétrer dans la protubérance et par conséquent être assimilés à des

tumeurs intraprotubérantielles. C'est en me fondant sur ces arguments anato-

miques et cliniques que j'indiquerai ici l'évolution de la neurofibrosarcomalose

et des anévrismes.

Le tubercule solitaire siégeant au niveau de la calotte protubérantielle donne

lieu à un ensemble de symptômes qu'ont bien décrits Raymond et Cestan (').

Voici, d'après ces auteurs, le syndrome que l'on o'bserve au début. La figure du
malade a son aspect normal, d'une part sans paralysie faciale, d'autre part sans

slrabisme interne ou sans ptosis. L'orbiculaire des paupières a conservé sa mo-
tilité, la paralysie du facial inférieur fait même défaut à cette première période,

elle peut survenir plus tard, mais toujours avec une faible intensité. Les yeux à

l'état de repos sont en position médiane, d'apparence normale, sans strabisme;

on constate très nettement une paralysie des mouvements associés de laté-

ralité des globes oculaires, cette paralysie atteint les deux mouvements vers

la droite et vers la gauche, avec toutefois une prédominance fréquente sur l'un

des côtés. Les globes oculaires ne peuvent atteindre l'angle externe et, dans

cette position, on constate des secousses de nystagmus paralytique prenant

simultanément le droit externe d'un côté et le droit interne du côté opposé.

Cependant le mouvement de convergence se fait normalement sans nystagmus,

la paralysie du droit interne est donc une paralysie du mouvement associé

d'adduction d'un œil avec le mouvement simultané d'abduction de l'autre œil.

L'élévation et l'abaissement des globes oculaires ont conservé leur amplitude,

mais on aperçoit alors quelques secousses nyslagmiformes. Les pupilles sont

égales et réagissent bien à raccommodation et à la distance.

A ces troubles oculaires s'associe une hémiplégie sensitivo-motrice à carac-

tères spéciaux. Elle siège du côté opposé à l'œil le plus atteint dans son mouve-
ment associé d'abduction, elle épargne ou intéresse très légèrement le facial

inférieur. La paralysie motrice est d'ailleurs plus apparente que réelle, elle ne

consiste pas en effet en une grosse perte de la force musculaire, la force seg-

mentaire du bras est bien conservée, car la main serre avec force et le malade

résiste très bien aux mouvements de flexion et d'extension des segments ; de

(') Raymond el Cestan. Le syndrome lirotuljéranliel supérieur. Oaz. des hup., 18 juillet

1905, p. 829.
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même la démarche ne ressemble pas à celle de l'hémiplégie. Les réflexes osseux

et tendineux sont exagérés, la trépidation spinale peut faire défaut: le réllexe

cutané plantaire peut être normal ou en extension. L'état de la molilité est

somme toute variable, mais, comme le font remarquer Raymond et Ceslan, les

manoeuvres A'olonlaires sont extrêmement altérées.

Au repos il existe un tremblement statique h grandes oscillations de la main

el du pied avec mouvement athétosil'orme des doigts de la main. Ce Ireniblemenl

s'exagère dans les mouvements volontaires, enfin Talaxie cinétique es! augmen-
tée par rocclusion des paupières. La main du malade étant étendue horizon-

tale, on la voit animée d'oscillations lentes, de grande amplitude, en même
temps que les doigts s'étendent et se fléchissent par de lents mouvements allié-

tosiformes. C'est avec des oscillations qui augmentent par l'occlusion des pau-

pières que le malade peut mettre le doigt au bout de son nez, bien souvent il

n'atteint pas le point de l'epère proposé; ainsi se manifeste un mélange d'athé-

tose, de tremblement statique et intentionnel, d'incoordination motrice.

Des modifications semblables s'observent au niveau des membres inférieurs. La

démarche est caractéristique, car le malade est essentiellement un asynergique.

Cette démarche est mal assurée, les pas inégaux avec latéropulsion allant jus-

qu'au vertige. Parfois même le sujet peut présenter le tableau caractéristique

décrit par Babinski sous le nom d'asynergie cérébelleuse. Il ne .sait plus modi-

fier son Centre d'équilibre pour dégager dans la marche la jambe oscillante et il

est atteint soit de rétropulsion, soit de latéropulsion.

La parole est saccadée, lente, légèrement bredouillée, très analogue à celle

de la sclérose en plaques.

Les troubles de la sensibilité sont toujours très accentués. Parfois ils alTectenl

la forme de la paralysie alterne sensitive, souvent ils épargnent complètement

la face. Au point de vue subjectif, c'est une sensation de froid, de piqûre, de

fourmillement à l'extrémité des doigts qui persiste sans variation et est ressentie

très douloureuse par les malades. Au point de vue objectif on peut constater

une perte de sens articulaire atteignant les petites articulations de la main et du

pied, une hypoesthésie cutanée à tous les modes, plus prononcée à l'extrémité

qu'à la racine du membre, enfin une perte plus ou moins complète du sens sté-

réognostique.

Tels sont les traits principaux de cette paralysie alterne du type Raymond et

Ceslan. Ce tableau clinique perd bientôt sa netteté par l'adjonction de signes

nouveaux. Si le tubercule s'étend dans le sens transversal, on peut consta-

ter une accentuation de la paralysie motrice, l'apparition de troubles sensitifs

dans le domaine du trijumeau, la diminution de l'acuité auditive; si le tubercule

s'étend dans le sens vertical, on pourra voir survenir un strabisme interne uni-

latéral ou bilatéral par lésions de la sixième paire, une paralysie faciale plus ou

moins prononcée, à caractères périphériques. On pourra même observer une

polyurie avec glycosurie, de la tachycardie et le malade succombera aux progrès

de l'atTection après un temps variable.

L'abcès de la prolubérance dans le cas de Cassirer, un des rares cas connus,

avait donné lieu aux symptômes suivants : hémianesthésie gauche, parésie du

moteur oculaire externe et du facial droits avec participation du trijumeau

(kératite neuro-paralytique), névrite optique, céphalalgie, hébétude. Il n'y avait

pas de symptômes moteurs. La mort eut lieu en sept jours.

La neurofibrosarcomatose paraît se présenter sous un tableau clinique assez
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caractéristique. Chez un sujet jeune apparaissent rapidement, sans cause appa-

rente, les signes d'une tumeur cérébrale avec céphalées, vomissements, torpeur

intellectuelle, névrite optique oedémateuse. Bientôt l'on constate des signes de

localisation basilaire. La surdité bilatérale ayant tous les caractères de la

svu'dité d'origine centrale, les troubles d'incoordination cérébelleuse sont les

symptômes les plus importants à mettre en relief. Oppenheim, Von Monakow^,

Sternberg, Henneberg et Koch, Cestan ont attiré l'attention sur cet ensemble

symptomatique. On peut d'ailleurs observer d'autres signes relevant des locali-

sations sarcomateuses sur les autres nerfs de la base: paralysie faciale du type

tronculaire, strabisme, atrophie de la langue, tachycardie, etc.... Il est intéres-

sant de remarquer que les localisations médullaires ont une histoire clinique

parfois très pauvre: paraplégie légère, troubles sphinctériens, etc.... Chez les

malades de Cestan il n'y avait même pas de symptômes médullaires. Cette dis-

cordance entre la symptomatologie et les résultats histologiques est encore

plus marquée pour les nerfs périphériques. Ces nerfs seront parfois le siège

de douleurs lancinantes, seront parfois hypertrophiés, mais leurs altérations

sont le plus souvent des trouvailles d'autopsie. Le diagnostic sera souvent faci-

lité par la présence de molluscums cutanés. L'évolution de la maladie est assez

courte, elle dure dix-huit mois à deux ans, son évolution est fatale. La nature

maligne des tumeurs, leur siège basilaire, la multiplicité des localisations rendent

impossible toute intervention chirurgicale.

Dans un cas de P. Lereboullet un sarcome généralisé de la pie-mère bulbo-

protubérântielle et spinale avait simulé la méningite tuberculeuse, maisl'apyréxie

était constante et la lymphocytose du liquide céphalo-rachidien était absente.

Le.s- anévrlsnie-'^ du tronr basilaire comprimant la protubérance et le bulbe

(voir p. 521) donnent parfois lieu à un bruit de souffle perçu à l'auscultation de

la partie postérieure du criine. Des tumeurs vasculaires, comme dans un cas de

Meyer, peuvent aussi donner naissance à un souffle systolique et en imposer

ainsi pour un anévrisme.

Hallopeau et Giraudeau(') datis un fait de compression de la protubérance par

dilatation anévrismale dii tronc basilaire ont noté le phénomène suivant: dès

qu'on mettait le malade sur son séant, la tète s'inclinait en avant et immédia-

tement la respiration s'arrêtait en expiration, tandis que le pouls continuait à

battre régulièrement pendant quelques secondes, puis se ralentissait insensible-

ment. Si, dans ces conditions, on renversait la tête en arrière, immédiatement

la respiration se rétablissait et reprenait bientôt les caractères qu'elle offrait

avant que le malade eût été déplacé. Les mêmes phénomènes se reproduisaient

à volonté dans le même ordre, suivant que l'on inclinait en avant ou en arrière

la tète du malade: pendant plus de douze heures on put les observer; la mort

survint au bout de ce temps par asphyxie progressive. Hallopeau et Giraudeau

expliquent cette singularité par ce fait que, quand la tète était en avant, la

compression de la protubérance par l'anévrisme était à son maximum, tandis

qu'elle était au contraire à son minimum quand la tête était renversée en arrière.

L'arrêt en expirai ion serait probablement dû à une excitation du pneumo-
gastrique.

Traitement. — Le traitement mercurielet ioduré intensif sera prescrit toutes

(') Hallope.vl" cl GiiiAiiDEAU. Encéplialc. 18X5. p. (ij7, cilc d'après Grasset. Traité prat.

des mal. du nytit. nerveux, 1894, t. I, p. 560.

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2' éflit. — IX. Titi
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les fois que Ton soupeonncra une lunieui- s\ phililique. Dans les autres cas on

fera une Ihérapeulique symptomatique. Les interventions cliirurgicales sont

impossibles pour les lumeurs de la protubérance.
,

CHAPITRE YI

LÉSIONS TRAUMATIQUES DE LA PROTUBÉRANCE

Les plaies pénéti'antes de la région de la nuque semblent j)ouvoir atteindre

la protubérance aussi bien que le bulbe. Dans une observation rapportée par

Stanislas Orlo\vski(') il s'agit d'un homme qui, dans une rixe, reeut un coup

de couteau à la nuque. Le couteau glissa entre l'occipital et l atlas et alla léser

la prolubérânce. Gliniquement en effet on constata une paralysie faciale droite

atteignant le facial supérieur et le facial inférieur, une parésie légère du moteur

oculaire externe droit avec nystagsmus, une diminution de l'ouïe de ce même
côté. Les membres de ce côté droit présentaient de l'ataxie, ceux du côte

gauche étaient parésiés. Il existait de plus une hémianesthésie alterne (face à

droite, tronc et membres à gauche). Ce tableau clinique ne laisse aucun doute

sur la réalité d'une lésion de la protubérance.

Les corps étrangers pénétrant parla cavité buccale sont susceptibles aussi de

blesser la protubérance. Un enfant dont l'observation est rapportée par

( jraham(^) ayant fait une chute, un morceau de bois pointu pénétra dans la

bouche, traversa le voile du palais et se fixa dans la base du crâne. Le malade

eut des crises convulsives puis une paralysie faciale gauche, une paralysie des

membres à droite, somme toute une hémiplégie alterne. Des expériences ont

montré à l'auteur qu'un corps pointu introduit par la bouche et suivant à peu

près le trajet que le corps vulnérant a dû parcourir, pénètre dans le crâne au

niveau de la partie antérieure du pont de Va rôle.

Le cas rapporté par Ginta(') se rapproche beaucoup du précédent. Un enfant

de trois ans en tombant s'enfonce dans la bouche un morceau ds bois pointu

qu'il tenait à la main. Il eut une hémiplégie droite avec paralysie faciale gauche

et de plus de l'aphasie. Les symptômes s'amendèrent et vingt mois après l'acci-

dent il ne subsistait qu'une très légère parésie du membre supérieur droit.

L'autevn- suppose que l'agent vulnérant a dii pénétrer dans le crâne soit à la

faveur de la non-coalescence de l'apophyse basilaire et du corps du sphénoïde,

ces deux os ne se soudant que vers la septième année, soit en fracturant la lame

basilaire mince et fragile chez les jeunes sujets. Dans les deux hypothèses la

conséquence d'une lésion de ce genre était fatalement une blessure de la protu-

bérance ainsi que Gintaa pu s'en assurer sur le cadavre. La guérison des divers

phénomènes morbides semble démontrer, d'après l'auteur, qu'il s'est agi d'un

petit foyer hémorragique plutôt que de l'attrition de la. substance nerveuse.

(') St.^nislas Orlowski. Ueljer cinen Fall von BrLickcnvcrlotzuiig bei intactcni Scliiidel.

Xcurol. Cenlralhlalt, 1901. p. 89i.

{-) Gr.ui.vm. Traumnlic lésion of llic I^ons Varoli. Brit. ined. Joiini.. 18 juin 1X98, p. I."i8l.

{') GiNTA. Syndrome temporaire de Gubler avec apliasic d'origine Iraumalirpio. Hi/omut

mcdica. -Ih el '27 mai 1901.



IV. - PATHOLOGIE DU BULBE

CHAPITRE PREMIER

LES SYNDROMES BULBAIRES

Le bulbe rachidien esL un lerriloire nerveux d'une impoiiance primordiale

dans Torganisme. Les grandes voies motrices et sensitives s'entre-croisenl dans

cette région ; le pneumogastrique, le spinal, le glosso-pharyngien, le grand

hypoglosse y ont leurs noyaux d'origine ; là aussi existent de multiples centres

dont l'intégrité est indispensable pour la conservation de l'individu.

La pathologie du bulbe est une pathologie complexe. Si, en effet, il est des

associations symptomatiques très précises et très bien individualisées, telle la

paralysie labio-glosso-laryngée, il en est d'autres au contraire dont l'étude est à

peine esquissée. Récemment Babinski et Nageotte nous apprenaient à connaître

un nouvel ensemble de symptômes bulbaires (hémiasyncrgie, latéropulsion et

myosis bulbaires avec hémianesthésie et hémiplégie croisées), Bonnier attirait

l'attention sur le syndrome du noyau de Deiters.

Bien des points de l'anatomie normale du bulbe, l'origine et la terminai-

son de certains de ses faisceaux constitutifs, sont encore obscurs. Sans nul

doute les recherches anatomiques et anatomo-pathologiques, les examens

cliniques minutieusement pratiqués permettront dans un avenir plus ou moins

lointain de décrire des syndromes nouveaux, de préciser la sémeiotique de cette

région du névraxe.

Avant d'entreprendre la description des maladies, nous croyons utile d'envi-

sager, dans une synthèse rapide, les principaux symptômes bulbaires. En cli-

nique la symptomatologie observée est souvent bulbo-protubérantielle, car les

lésions du bulbe se poursuivent fréquemment dans la protubérance ou réci-

proquement. Dans ce chapitre nous n'étudierons que les symptômes propres à

la région du bulbe.

Les lésions unilatérales de la voie motrice donnent lieu à Yhéiniplégie. Les

pyramides étant rapprochées l'une de l'autre, on s'explique que l'on puisse

observer une paralysie des quatre extrémités. Des auteurs ont pensé qu'un

foyer siégeant vers la décussation pyramidale pourrait, dans certaines circon-

stances, amener une hémiplégie croisée, c'est-à-dire la paralysie du membre
supérieur d'un côté du corps et la paralysie du membre inférieur du côté

opposé. Wallenberg croit que les fibres destinées aux membres supérieurs s'en-

tre-croisent au-dessus des fibres destinées aux membres inférieurs; l'hémiplégie

croisée s'expliquerait alors facilement par la lésion des fibres motrices d'un

membre supérieur avant leur entre-croisement et par la lésion simultanée des
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fibres d'un membiT inférieur déjà entre-croisées. Quelque séduisante que soil

cette hypothèse, le fait anatoraique ne me paraît pas exact. Dans les recherches

sur le faisceau pyramidal que nous avons poursuivies avec M. Pierre Marie, il

nous a paru évideni qu'on ne voyait pas réunies en faisceaux distincts les fdjres

destinées aux membres supérieurs et celles destinées aux membres inférieurs.

Toutes les fibres de la voie pyramidale, déjà dans le pédoncule, sont mélangées

les unes aux autres et les lésions même petites et haut situées amènent tou-

jours une dégénération diffuse dans toute l'aire du faisceau pyramidal.

On a discuté sur la position dans le bulbe des fibres destinées à transmettre

les impressions du tact, de la chaleur, de la douleur. De ces discussions n'esl

résultée aucune conclusion précise. Il n'est d'ailleurs nullement prouvé qu'il

existe pour chaque sensation des conducteurs différenciés. A l'état normal les

diverses impressions sensitives paraissent suivre la voie du ruban de Reil dans

la couche interolivaire, mais il me semble très probable que, cette voie étant

lésée, elles trouvent facilement d'autres A-oies de conduction.

D'après des observations cliniques de Senator, Goldscheider, Reinhold,

V. Oôrdt et des recherches expérimentales de Bogatschow, les fibres condui-

sant le sens musculaire subiraient un entre-croisement à la partie inférieure

du bulbe et parviendraient avec les fibres arciformes internes dans le ruban do

Reil, elles occuperaient dans la coviche interolivaire la zone adjacente au raphé.

Les foyers atteignant la voie du sens musculaire dans la partie inférieure du

bulbe pourraient produire de Yataxie homolatérale, tandis que les foyers

l'atteignant à la partie supérieure du bulbe amèneraient de Tataxie du côté

opposé du corps. L'ataxie homolatérale peut aussi être produite par les lésions

du faisceau cérébelleux direct et du corps restiforme. Oppenheim a vu dans un

cas un foyer bulbaire amener de l'hémiataxie d'vm côté du corps, de l'analgésie

et de la thermo-anesthésie du côté opposé. Babinski et Nageotte ont vu chez

trois malades un syndrome qu'ils ont décrit sous le titre suivant : « Hémi-

asynergie, latéropulsion et myosis bulbaires avec hémianesthésie et hémiplégie

croisées » (voir p. 50o).

Les rapports de contiguïté entre la racine spinale du trijumeau et la voie

sensitive générale expliquent la possibilité de V/icmianest/iésie alterne. Dans

une observation de Oppenheim, un petit foyer du bulbe avait amené une hémi-

hyperesthésie croisée.

Des paralysies alternes motrices peuvent également exister, elles ont été

déjà décrites (voir p. 474).

Les fonctions des olives bulbaires ne sont pas connues. Schroeder von der

Kolk, Kesteven, Moeser ont cru à l'existence dans les olives d'un centre de la

déglutition, von Bechterew^ y voit un centre de coordination. D'après cet

auteur, la destruction expérimentale de l'olive bulbaire produit des troubles de

l'équilibre dans la station et dans la marche. Il semble que les olives aient des

connexions importantes avec le cervelet, leur physiologie doit être dans une

certaine mesure dépendante des fonctions de ce dernier. La lésion de l'olive

chez l'homme produit le vertige, la titubation, la latéropulsion du côté corres-

pondant, véritable syndrome pseudo-cérébelleux (Leclerc).

Le bulbe contient des centres fonctionnels extrêmement importants.

Le centre respiratoire de Legallois serait situé à Textrémité inférieure du

quatrième ventricule près du bec du calamus scriptorius, au niveau des origines

du pneumogastrique. La piqûre de ce centre, le nœud vital de Flourens,
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arrête la respiration et produit la mort subite chez les animaux à sang chaud.

Misslawski a décrit dans la partie interne de la formation réticulaire à côté de

la racine de l'hypoglosse un noyau en rapport avec l'acte respiratoire, Gad,

Marinesco. Kohnstamm admettent que le territoire principal du centre respira-

toire siège dans la formation réticulaire grise. Langendorlï a nié l'existence de

vrais centres respiratoires bulbaires, pour lui il n'y aurait là que des centres

d'arrêt et de régularisation de la respiration. Il convient de remarquer que des

centres respiratoires paraissent exister aussi dans les tubercules quadrijumeaux

postérieurs, dans le thalamus, sur le plancher du troisième ventricule.

L'existence des centres respiratoires bulbaires explique les troubles fréquents

de cette fonction dans les maladies de cette région. Parfois légères, parfois très

accentuées, les modifJcadons de la respiration se traduisent par de la dyspnée,

des crises d'étouffement avec cyanose, une fatigue très rapide par la parole, de

la respiration stertoreuse, du rythme de Cheyne-Stokes. La dyspnée est continue

ou paroxystique; l'asphyxie, la mort sont parfois observées.

Simon et Horsley, Dubois-Reymond, Katzenstein ont trouvé un centre bul-

baire dont l'excitation unilatérale amène la contraction des adducteurs des

cordes vocales et non loin de lui un autre centre dont l'excitation amène la

contraction des abducteurs. Dans les lésions du bulbe, la voix est souvent

faible, rauque, on peut constater de Vaphonie (paralysie des muscles constric-

teurs du larynx). La dyspnée avec tirage et sifflement s'observe dans la paralysie

des muscles abducteurs du larynx.

Non loin du centre respiratoire est un centre d'arrêt du cœur. Laborde localise

ce centre dans la région postéro-externe du bulbe. Le centre respiratoire et le

centre d'arrêt du cœur sont indépendants l'un de l'autre. On a vu en etï'et le

cœur continuer à battre longtemps après l'arrêt de la respiration quand celle-ci

était maintenue artificiellement.

Dans les lésions du bulbe on peut observer de la tachycardie paroxystique ou

essentielle, de la brailycardic La maladie de Stokes-Adams paraît reconnaître

pour cause fréquente des lésions artérioscléreuses du bulbe. Widalet Lemierre(')

ont observé à l'autopsie d'un malade ayant présenté du pouls lent permanent

l'oblitération alhéromateuse des artères bulbaires au niveau de leur origine.

Ces auteurs font très justement remarquer que c'est là une particularité ana-

tomique intéressante, qui montre que les artérioles bulbaires peuvent à leur

origine dans le tronc basilaire subir une oblitération occasionnant le pouls

lent permanent avec syncope par ischémie bulbaire, comme l'oblitération des

coronaires à leur origine dans l'aorte peut occasionner l'angine de poitrine par

ischémie cardiaque. Le pouls lent permanent d'ailleurs, comme le dit Brissaud,

n'est pas pathognomonique d'une maladie bulbaire définie, il contribue à carac-

tériser la localisation bulbaire de tout processus inflammatoire ou néoplasiquc

évoluant dans cette région du névraxe. Brissaud (^) a rapporté l'observation

intéressante d'un malade qui, par suite d'une lésion bulbaire tuberculeuse,

présentait : une paralysie faciale, de la céphalée, une névralgie partielle du tri-

jumeau, de l'hypoacousie, du ralentissement du pouls, des vertiges, des convul-

sions épileptiformes, de l'agoraphobie.

(•) WiDAL et Lemierre. Pouls lent permanent. Ischémie bulbaire par oblitération alhéro-
mateuse des artères bulbaires au niveau de leur origine. Bulklina et Mémoires de Soc. méd.
des hop. de Paris, lOO'i, ]>. 7S'2.

(*) Brissaud. Syndromes bulbaires. Paralysie faciale et pouls lent permanent. Leevns sur
les maladies nerveuses, 1899, p. 340.
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Les centres bulbaires paraissent avoir un rôle également dans la production

de l'embryocardie (tachycardie et rythme fœtal), de l'embryocardie dissociée

(rythme fœtal sans tachycardie). La fréquence paradoxale du pouls (tachycardie

avec hypertension ou bradycardie avec hypotension) bien étudiée par

Grasset('), certaines arythmies appartiennent à la séméiolooie bulbo-prolubé-

rantielle. Grasset fait remarquer aussi que l'élat de la tension artérielle dépend

dans une certaine limite de l'innervation bulbaire et que par suite les

troubles de cette tension font partie des symptômes bulbaires.

Les troubles cardiaques et les troubles respiratoires bulbaires sont sou-

vent associés en clinique. Je crois que, au cours dos maladies infectieuses, im

grand nombre de cas étiquetés « myorardiles aiguëy< » dépendent de lésions

du bulbe. Dans la diphtérie, pour prendre un exemple, on voit chez certains

malades un tableau clinique qui se traduit par l'atlaiblissement progressif

des contractions du cœur, une chute considérable de la pression artérielle, une

pâleur de cire de la face, des vomissements répétés, de la dyspnée sans signes

d'auscultation. J. Girard {^) a montré, dans un excellent travail anatomo-patho-

logique, que les lésions du cœur dans la diphtérie sont constantes, banales,

qu'elles ne rendent pas compte des accidents cardiaques observés. Aussi l'exis-

tence de la myocardite diphtérique me paraît bien souvent douteuse. Les acci-

dents cardio-pulmonaires observés dans beaucoup d'autres maladies infec-

tieuses me semblent, comme ceux de la diphtérie, reconnaître pour cause des

troubles des centres ou des nerfs du bulbe. Des recherches anatomo-patholo-

giques du système nerveux périphérique et central pratiquées avec les techni-

ques modernes dans les cas de myocardite aiguë donneraient sans doute des

résultats intéressants et instructifs.

La paralysie et l'atrophie des muscles de la langue, des lèvres, du voile du

palais, du pharynx, l'atteinte possible du trijumeau dans ses fibres motrices et

sensitives expliquent la dysarthrie, les troubles de la mastication, de la succio)},

de la déglutition.

Les troubles de la déglutition sont fréquents dans les lésions bulbaires. L'ali-

mentation est difficile, parfois même totalement impossible. Des accidents

graves peuvent survenir non seulement par suite de l'inanition, mais aussi par

passage de corps étrangers dans les voies aériennes amenant des broncho-pneu-

monies infectieuses ou gangreneuses. Le centre bulbaire de la déglutition n'est

pas très nettement spécifié. Pour certains auteurs ce serait le noyau ambigu.

Schlesinger, V. Oordt ont constaté des troubles de la déglutition après lésion

unilatérale de ce noyau.

Dans le bulbe existe un centre du vomissement. La salivation exagérée se

constate souvent. Ce symptôme tient d'une part à ce que la salive n'est plus

déglutie, d'autre part à ce que le centre salivaire bulbaire est altéré. Parfois les

sueurs profuses sont observées par suite de l'altération du centre sudoripare.

Claude Bernard a montré, dans une expérience restée célèbre, que la piqûre

du plancher du quatrième ventricule entre les racines du nerf acoustique et

celles du pneumogastrique fait apparaître le sucre dans les urines. Avant cette

expérience l'existence du diabète dans le cours d'affections du système nerveux

avait déjà été signalée par Gregory, J. Frank, Stosch, Read Clanny, mais les

(•) Grasset. De la fréquence paradoxale de pouls (bradycardie avec hypotension ou tachy-

cardie avec hyperlension). Semaine inéd., 1898, p. 555.

(*) J. Girard. Le cœur dans la diphtérie. Thèse de Paris, 190'2.
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cliniciens et les physiologistes n'avaient pas cherché à élucider les relations de

cause à efï'et entre les deux maladies. La glycosurie nerveuse est en rapport

avec l'hyperglycémie, celle-ci pouvant résulter soit d'un excès de production,

soit d'une insuffisance de la destruction du sucre dans l'organisme. Il n'y a pas

lieu d'exposer et de discuter ici les nombreuses théories émises pour expliquer

la glycosurie nerveuse. Beaucoup d'auteurs admettent dans le bulbe un centre

frénateur de l'action du l'oie, toute lésion destructive ou inhibilrice de ce cen-

tre se traduira par la suractivité de la cellule hépatique. Dans la moelle cervi-

cale au niveau de la quatrième paire on a localisé un centre excitateur du foie,

toute lésion irritative de ce centre produira un effet semblable aux lésions des-

tructives du centre bulbaire. Ce qui semble résulter des recherches nomijreuses

des auteurs, c'est que, dans toute glycosurie avec hyperglycémie d'origine ner-

veuse, il y a toujours une suractivité passagère ou durable des cellules hépa-

tiques, suractivité qui est provoquée par une lésion indirecte ou directe, inhi-

bitoire ou paralytique du centre bulbaire frénateur (Roque). La question est

d'ailleurs compliquée encore par suite de l'existence probable d'un centre bul-

baire excito-sécréteur du pancréas.

Quoi qu'il en soit des théories, il est incontestable que la filycosurie a été

observée dans de nombreuses affections du bulbe. Becker a amené la glycosurie

par lésion de l'olive bulbaire. Dans les cas de Recklinghausen, Richardson,

Charcot, il s'agit de foyers d'hémorragie ou de ramollissement. Ailleurs, on a

observé un abcès du bulbe, telle l'observation de. Sorel. Dans un cas de Thiro-

loix existait une plaque de sclérose sous le plancher du quatrième ventricule.

Richardière, Weichselbaum, Mme Pilliet-Edwards ont observé la glycosurie

dans la sclérose en plaques. Les cas de tumeurs du mésocéphale avec glycosurie

sont nombreux (Kolisch, Michâel, Westphal, l^evrat-Perroton, Borgherini,

Savoloff et Mosler, Seegen, Recklinghausen, Richardson, etc.). La nature

de la tumeur semble avoir peu d'importance dans l'étiologie du symptôme.

Recklinghausen a constaté un fdjrome dans l'épendyme, Levrat-Perroton une

tumeur colloïde, Michaël des cysticerques, Lancereaux des gommes syphili-

tiques. Dans un travail déjà ancien, Pierre {Thèse de Nancy, 18KC) avait réuni

les différents cas de tumeurs du quatrième ventricule ayant provoqué la

glycosurie. Il est à remarquer que dans cette statistique, parmi 55 observations

de tumeurs, on n'a mentionné la présence de sucre que 4 fois et la polyurie

que 2 fois, mais dans les 29 autres observations r> fois seulement on signale

l'examen des urines. — La glycosurie, comme nous l'avons déjà dit, peut se

montrer aussi à la suite de lésions nerveuses siégeant ailleurs qu'au niveau

du bulbe. Les lésions d'origine traumatique ont généralement pour siège la

région bulbo-prolubérantielle, mais elles peuvent occuper d'autres points du
névraxe.

Claude Bernard, en piquant le plancher du quatrième ventricule un peu au-

dessus du point qui amène la glycosurie, a provoqué chez le lapin la polyurie

avec albuminurie. Kahler, en créant chez le lapin des lésions bulbaires par injec-

tion de nitrate d'argent, a établi que les lésions atteignant la partie caudale du
pont et la partie ouverte de la moelle allongée, surtout dans le voisinage du
corps restiforme, provoquaient de la polyurie. simple avec polydipsie. Valbu-
iidnurie par lésion nerveuse centrale a été parfois observée chez l'homme.
La polyurie simple a été aussi constatée dans des affections bulbaires ; Mari-

nesco, Switalski rapportaient récemment des cas de polyurie simple par lésion
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du quatrième ventricule. Thomas B. Futcher (') pense que souvent le diabète

insipide est sous la dépendance de lésions syphilitiques du tronc basilaire.

On a observé dans les affections bulbaires le syndrome oculaire sympathique

(myosis, rétraction du globe oculaire, chute légère de la paupière) qui appar-

tient à la symptomatologie des paralysies radiculaires inférieures du plexus

brachial. Ce syndrome a été vu aussi dans certaines lésions des hémisphères

cérébraux et est alors associé à une hémiplégie du type cérébral. Le syndrome

sympathique d'origine bulbaire a été étudié par Hoffmann (^), Babinski et Na-

geotte ('), Breuer et Marburg ('*).

Ces derniers auteurs ont résumé, dans un mémoire important, tous les cas où

l'on a observé dans des lésions des centres nerveux le syndrome sympathique. Il

résulte de leurs observations, comme d'ailleurs de celles de Hoffmann, de Ba-

binski et Nageotte, que les foyers bulbaires amènent le syndrome sympathique

du côté de la lésion et les foyers de l'encéphale du côté opposé. Les fibres sym-

pathiques semblent passer par la capsule interne, s'entre-croiser dans la protu-

bérance et occuper dans le bulbe les parties dorso-médiales de la substance

réticulaii'e latérale. Au point de vue physiologique on peut se demander s'il

existe un seul centre sympathique dans le bulbe ou si au contraire il faut en

admettre deux : l'un bulbaire, l'autre médullaire. Cette question mérite des

recherches nouvelles. J'ajouterai que parfois avec le syndrome oculaire sympa-

thique coexiste une paralysie du voile du palais et du récurrent (syndrome

d'Avellis) du côté de la lésion.

Nous n'avons que des connaissances très imparfaites sur l'existence et la

situation des centres vaso-moteurs bulbaires. Bechterew pense que le noyau

central inférieur est un centre vaso-moteur, Beinhold donne cette fonction à la

substance grise sous-épendymaire du quatrième ventricule dans sa partie

médiane. Leclerc(^) a indiqué que, dans certaines circonstances, Yasphyxie

locale des extrémités accompagne des désordres nerveux qui ont nettement

leur origine dans des centres vaso-moteurs du bulbe, aussi entre-L-elle dans la

composition de quelques syndromes bulbo-protubérantiels au même titre que

la glycosurie qui, en pareil cas, peut coexister avec elle.

Brissaud(^), dans les belles pages qu'il a consacrées à l'étude des syndromes

bulbaires, a décrit une variété d'angoisse véritablement essentielle qui, en dehors

de tout prodrome vertigineux, se déclare à l'improviste sous forme de crises

et qu'il dénomme Vanxiété paroxystique pure : « Rien n'est plus soudain, plus

poignant, et j'ajouterai même plus effrayant que ces accès — le plus souvent

nocturnes — accompagnés de tremblement, de sueurs froides, de pâleur livide.

Ce n'est à proprement parler ni de l'angine de poitrine, ni de l'asthme, mais

c'est la terreur de ces deux névroses tout à la fois. Les sujets qui en sont

affligés deviennent souvent des asthmatiques; d'autres deviennent de faux

(') Thomas B. Futcher. The Johns Hopkins Hospital Reports, vol. X, 1902.

{^) Hoffmann. Gleichseitige Lahmung des Halssynipathicus bei unilateraler apoplecti-

former Bulbiirparalyse. Deulsch. Arch. f. klin. Mcd., XXXVHL p. 355-

(^) Babinski et Nageotte. Hémiasynergie, latéropulsion et myosis bulbaires avec hémia-

neslhésie et hémiplégie croisées. Revue neuroL, 1902, p. 558.

('*) R. Breuer et Otto MarbuiîG. Zur Klinik und Pathologie der apoplecliformen Bulbiirpa-

ralyse. Die cérébrale sympathische Ophtalmoplegie. Arbeilen aus dem Neurologischen Insli-

lute an der Wiener Universitàl. Ilerausgegeben von Prof. Obersteiner, Heft IX, 1902.

(^) Leclerc. De l'asphyxie locale des extrémités dans les états pathologiques bulbo

protubérantiels. Semaine méd., 1900, p. 507.

(*) Brissaud. Leçons sur les mal. nerv., 1899, p. 348.
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aortiques, et chez eux les crises d'angor pecloris les plus typiques se substi-

tuent peu à peu à l'anxiété paroxystique simple ; d'autres deviennent agora-

phobes; enfin, deux fois j'ai vu les mêmes attaques d'anxiété se transformer en

épilepsie. Quel que soit le genre de ces crises, on peut en vérité prétendre et

soutenir qu'un trouble passager de l'irrigation bulbaire en est le point de

j

départ. Anxiété de la respiration, anxiété de la circulation, anxiété de l'équili-

bration, anxiété générale sans qualification plus précise, tout cela s'équivaut à

peu de chose près, lorsque la névrose seule est en jeu et ne procède évidem-

ment que d'une irritation par excès ou par défaut des nerfs bulbaires. Mais les

! lésions grossières du plancher ventriculaire ou des parties avoisinantes sont

bien capables, elles aussi, de provoquer des effets semblables. » (Brissaud.)

Brissaud, Dupré('), Souques (-) ont très justement insisté sur la différence

qui existe entre l'angoisse et l'anxiété. L'angoisse est un phénomène bulbaire,

l'anxiété un phénomène cérébral. L'angoisse est un trouble physique qui se

traduit par une sensation de constriction, d'étouffement, l'anxiété est un trouble

psychique qui se traduit par un sentiment d'insécurité indéfinissable. La dilfé-

rence entre les deux termes est importante dans la séméiologie des maladies

mentales.

1

Bonnier(') considère comme un symptôme bulbaire des crises d'euphorie

paroxystique observées chez quelques malades.

Hémiasynergie, latéropulsion et myosis bulbaires avec hémianesthésie et

hémiplégie croisées (syndrome de Babinski-Nageotte). — Babinski et Nageotte(')

ont décrit, sous le nom d' « Hémiasynergie, latéropulsion et myosis bulbaires

avec hémianesthésie et hémiplégie croisées », un syndrome qu'ils ont observé

chez trois malades. Le titre de leur travail indique bien les traits essentiels de

ce syndrome qui dépend de lésions bulbaires unilatérales, Babinski et Nageotte

ont pu pratiquer l'autopsie d'un de leurs cas.

Comme il s'agit de faits nouveaux et importants pour la physiologie et la

pathologie du bulbe, je crois utile d'analyser succinctement l'observation cli-

nique, les constatations anatomiques et les réflexions de Babinski et Nageotte.

Chez le malade qu'ils ont autopsié Bal)inski et Nageotte avaient cliniquement

constaté :

1° Des troubles de la déglutition, l'abolition du réflexe du voile du palais;

fti" Des troubles de la sensibilité au tact et à la température à droite;

5" Des troubles de la motilité. Le malade ne pouvait marcher sans être sou-

tenu, il était sans cesse entraîné à gauche et tombait de ce côté s'il était aban-

donné à lui-même. La perturbation de l'asynergie musculaire, l'hémiasynergie,

se manifestait par les phénomènes suivants. Lorsque le malade placé dans

le décubitus dorsal, après avoir fléchi la cuisse sur le bassin et la jambe sur la

cuisse, replaçait le membre dans sa position primitive, voici ce qu'on observait :

à droite le mouvement était à peu près normal, l'extension de la cuisse sur le

bassin et celle de la jambe sur la cuisse étaient exécutées presque synergique-

ment et le talon glissait sur le sol d'arrière en avant; à gauche le mouvement

(') Brissaud, Dui'kk. XIL Congrès des médecins aliénislcs et neurologistes de France et

des pays de langue Irancjaise, Grenoble, 1902.

(^) Soi^OLES. Angoisse sans anxiété. Revue Neurologique, 1902, p. 1176.

("') P. BoNNiER. Sur quelques réactions Imlbaires. Soc. de biol., séance du l 't mars 1903.

('') Baimnski et Nageotte. Hémiasynergie, latéropulsion et myosis bulbaires avec hémia-
nesthésie et hémi|)légie ci-oisécs. Soc. de neurol. de Paris, 17 avril 1902, et Revue neurol.,

1902, p. .jSS. — Babinski et Nageotte. Nouvelle Iconographie de la Salpêtrière, 1902, p. 492.

[GEOfiOrS GUILLAIN }



506 PATHOLOGIE DU BULBE.

était très différent : dans un premier temps la jambe s'étendait brusquement
sur la cuisse et le talon restait éloigné du sol par une distance d'un décimètre:

dans un second temps la cuisse s'étendait sur le bassin et le talon venait s'ap-

pliquer sur le sol. Quand le malade se mettait à genoux sur une chaise à droite

le mouvement était normal, à gauche il s'accomplissait avec brusquerie.

Il existait une très légère hémiplégie droite, caractérisée par le signe des

orteils ainsi que par le mouvement combiné de flexion de la cuisse et du bassin :

4" Des troubles oculaires. On notait un peu de nystagmus, du myosis à gauche.

Babinski et Nageotte, à l'aulopsie de leur malade, constatèrent, dans la

moitié gauche du bulbe, l'existence de quatre foyers primitifs. Le premier fover

s'étendait sur toute la moitié supérieure du bulbe, était de forme triangulaire.

Sa base s'appuyait à la pie-mère, son sommet s'avançait dans l'épaisseur de la

substance réticulée jusque près du plancher entre le faisceau solitaire et le

faisceau longitudinal postérieur. Ce foyer entamait la lame postérieure del'olive,

la moitié antérieure de la racine du trijumeau sur une petite étendue et sec-

tionnait une partie des racines du spinal, il interrompait le trajet des fibres du

faisceau de Gowers. Le second foyer s'étendait de la partie moyenne à la partie

supérieure des olives, siégeai! sur les parties latérales du ruban de Reil, sec-

tionnait la moitié postérieure du ruban de Reil, les régions internes de la

substance réticulée, quelques fascicules de l'hypoglosse, entamait le faisceau

longitudinal postérieur et se plaçait au hile des olives de manière à interrompre

à la fois les fibres olivaires gauches avant leur entre-croisement et les fibres

olivaires droites après leur entre-croisement. Les deux autres foyers siégeaient

l'un sur la partie antérieure du ruban de Reil, l'autre sur le faisceau pyramidal.

Babinski et Nageotte admettent que l'hémiasynergie observée chez leur

malade était liée à la lésion des fibres cérébelleuses contenues dans le bulbe.

Il y a lieu, disent-ils, de faire jouer un rôle important à la lésion du faisceau

cérébelleux descendant ou à celle des fibres cérébelleuses contenues dans le

faisceau de Gowers. La latéropulsion et le nystagmus paraissaient liés aussi à

l'altération des fibres cérébelleuses.

S'appuyant sur cette observation et sur deux autres cas cliniques, Babinski

et Nageotte sont arrivés à ces conclusions :

i° Une lésion unilatérale du bulbe peut donner naissance à une hémianes-

ihésie exclusivement relative au sens thermique et au sens de la douleur comme
l'anesthésie syringomyélique

;

2" Une lésion unilatérale du bulbe peut provoquer des troubles oculo-pupil-

laires qui consistent en un rétrécissement de la pupille, une diminution de la

fente palpébrale ainsi qu'en une rétropulsion du globe oculaire et qui paraissent

semblables à ceux qui résultent de la section des deux premières paireii

dorsales
;

S" Une lésion unilatérale du bulbe peut produire un syndrome ou plutôt une

association de syndromes dont les traits essentiels sont des vertiges, une hémi-

plégie et une hémianesthésie du côté opposé à la lésion, une hémiasynergie.

de la latéropulsion et du myosis du côté de la lésion.

Syndrome du noyau de Deiters (Pierre Bonnier). — Pierre Bonnier(') attribue

au noyau de Deiters le syndrome suivant parfois réalisé en clinique : vertige

avec dérobement partiel ou total de l'appareil de sustentation et troubles oculo-

(') Pierre Bonnmer. Un nouveau syndrome bulbaire. Presse méd., 1905. p. lli. — Pierre

Bonnier. Schémas bulbo-protubéranLiels. Presse mcd.. 1905, p. 021.
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moteurs réflexes, état nauséeux et anxieux, phénomènes auditifs passagers et

manifestations douloureuses dans certains domaines du trijumeau.

Êtioloyie — Le syndrome se voit principalement, en clinique, à l'occasion

de troubles périphériques dé l'oreille, comme le syndrome de Menière. Ce fait

s'explique, le noyau de Deiters étant surtout un centre labyrinthique. On le ren-

contre dans la forme labyrinthique du tabès de Bonnier, dans les lésions protu-

bérantielles de diverses affections générales et spécialement chez des sujets

dont le bulbe est déjà touché au niveau des centres pneumogastriques comme
dans l'anxiété syncopale, le pouls ralenti, l'asthme, l'angine de poitrine, dans

la polyurie avec ou sans glycosurie, dans les crises de vomissements réflexes

(Bonnier).

Étude clinique et physiologie pathologique du syndrome. — i° Vertige. — Le

vertige, d'après Bonnier, est la première réaction du noyau de Deiters, il peut

affecter des formes cliniques multiples : le malade se sentira tomber, tourner,

s'effondrera, ne saura plus où il est, comment il se tient, il perdra même toute

notion de corporalité, toute sensation de sa propre distribution dans l'espace. Le

vertige sera ou un ictus vertigineux intense et brutal ou un simple étourdisse-

ment que peuvent masquer des troubles irradiés comme l'effondrement, les

troubles de la vue, la nausée, l'anxiété, etc. La lésion du noyau de Deiters

pourra avoir ou n'avoir pas sa représentation consciente sous forme de sensa-

tion vertigineuse. Ignoré du malade, il ne se trahira alors que par les irradia-

tions motrices ou autres qui lui sont propres, c'est-à-dire soit le dérobemeni

brusque, soit la chute ou la giration dans un sens défini, soit des troubles

oculo-moteurs comme dans le vertige labyrinthique banal. Bruce (') a constaté

que la destruction du noyau de Deiters entraîne la chute sur le côté et des

mouvements d'oscillation des yeux.

Le vertige peut s'expliquer par ce fait que le noyau de Deiters est surtout

un centre labyrinthique. La racine vestibulaire de la huitième paire aboutit

dans le bulbe aux régions sous-épendymaires, au noyau interne, au noyau de

Bechterew et au noyau de Deiters. La racine vestibulaire de l'acoustique

transmet des informations d'attitude du segment céphalique pris en bloc et de la

totalité du corps vers les centres moteurs bulbaires, le cervelet et le cerveau. Il

s'agit des impressions que fournit l'appareil des canaux semi-circulaires indis-

pensables à l'équilibration. Les troubles de l'information vestibulaires reten-

tissent sur les attitudes céphaliques, oculaires et sur notre attitude totale : c'est

le vertige et les troubles irradiés.

2« Dérobemeni. — Le dérobement, tel qu'on le voit chez le tabétique ou chez

le labyrinthique simple, appartient, d'après Bonnier, au noyau de Deiters. Le
malade s'effondre et peut se trouver à terre sans sentir, ni môme avoir le

vertige. Le symptôme en question s'explique par les connexions du noyau de

Deiters avec le cervelet.

3° Troubles oculo-moteurs. — Ces troubles paraissent frc([uents. Bonnier

signale la paralysie simple de la sixième paire du même côté que l'oreille

atteinte, le tremblement paralytique du droit externe, les déviations conjuguées

des yeux, le nystagmus, les o.scillations exagérées des globes oculaires à l'occa-

sion des mouvements volontaires, leurs mouvements incohérents sous les pau-

pières abaissées, le retard unilatéral du regard et de l'accommodation, le

(*) Bruce. Brit. med. .fourn., 1809.
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myosis et la mydriase d'un côté et rinégalilé pupillaire, les paralysies passagères

ou durables, etc.... Au moment du vertige les troubles visuels sont de règle.

Très souvent fugaces, ils peuvent durer des heures ou des semaines, Bonnier,

dans de nombreux travaux, a insisté sur les rapports qui existent entre les

lésions de l'oreille et les troubles oculo-moteurs
;
Delage, après avoir expéri-

menté sur les canaux semi-circulaires, est d'ailleurs arrivé à cette conclusion que

l'appareil vestibulaire est avant tout un organe de régie oculomotrice.

¥ Etat nauséetcx, anxieux. — Les connexions du noyau de Deiters avec ceux

de la neuvième et de la dixième paires expliquent la nausée, les vomissements,

l'anxiété. Parfois on voit apparaître une soif intense, violente et paroxystique.

Les troubles respiratoires, circulatoires, sécrétoires et thermiques qui accom-

pagnent le syndrome sont des irradiations aux centres pneumogastricjues.

5" Troubles auditifs. — Bonnier suppose que le bourdonnement et la surdité

persistante de certains ictus vertigineux s'expliquent par ce fait que certaines

fibres de la racine auditive (Monakow, Held) passent derrière le corps reslifornie

et atteignent une partie du noyau de Deiters.

6" P/iénomènes douloureux. — Dieulafoy a montré que certaines paralysies

oculo-motrices sont douloureuses et que la douleur est temporale. Bonnier pour

expliquer ce fait rappelle que Probst a vu que le noyau de Deiters recevait des

collatérales de la racine sensitive du trijumeau.

Tels sont les différents termes du syndrome sur lequel P. Bonnier a attiré

l'attention. Les éléments de ce syndrome sont en clinique fréquemment dis-

sociés. Ils sont intéressants à connaître, car ils peuvent faciliter le diagnostic

des lésions bulbaires.

Des chapitres spéciaux de ce Traité étant consacrés à l étude du tabès, de la

sclérose en plaques, de la syringomyélie, nous ne ferons pas une description

nouvelle des formes anatomo-cliniques bulbaires et protubérantielles que l'on

peut rencontrer au cours de ces différentes affections du névraxe.

CHAPITRE II

RAMOLLISSEMENT DU BULBE

Considérations anatomiques. — Les artères du bulbe rachidien naissent

des artères vertébrales, spinales, de l'artère cérébelleuse inférieure et de la

partie initiale du tronc basilaire. On peut en distinguer quatre groupes : les

artères radiculaires, les artères médianes, les artères périphériques et les

artères choroïdiennes. Les artères radiculaires arrivent au contact du nerf près

de son émergence et se divisent en deux rameaux : l'un externe suit la direction

du nerf, l'autre interne pénètre dans le bulbe avec le nei'f et va jusqu'aux

noyaux d'origine. — Les artères médianes ou artères des noyaux de Duret,

artères centrales de Charpy, artères du sillon d'Adamkiewicz naissent perpen-
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diculairement sur le tronc de l'artère spinale antérieure el se dirigent horizon-

talement jusqu'au plancher du quatrième ventricule. Elles vascularisent les

noyaux du spinal, de l'hypoglosse et du facial inférieur. Là, en efl'et, ces

artères se terminent en arborisations dont les divisions se perdent autour des

noyaux d'origine de ces nerfs. Chaque noyau est dessiné par un groupe de cellules

et un îlot capillaire. Plus haut le groupe des artères sous-protubéranlielles do

Duret naît du tronc basilaire à son origine, pénètre dans le trou borgne et

nourrit les noyaux du pneumogastrique, du glosso-pharyngien et de l'auditif.—

Les artères pér'qihériquèH ou des cordons naissent du réseau pic-mérien, des

cérébelleuses, des spinales postérieures. Elles se distribuent aux diverses parties

constitutives du bulbe à l'exception des noyaux. L'olive bulbaire reçoit ses

vaisseaux de différentes sources : des rameaux périphériques ou artères oli-

vaires, de l'artère radiculaire de l'hypoglosse et même des collatérales de

l'artère centrale (Charpy). Les artères dt/ plexux choroïde émettent plusieurs

rameaux allant au plancher du quatrième ventricule.

Des variations existent dans la distribution des artères du bulbe et il est cer-

tain que les différents noyaux ne sont pas toujours vascularisés par les mêmes
artères. On peut cependant considérer comme exacte la description de Duret.

Étiologie. Anatomie pathologique. — Les oblitérations des vaisseaux

nourriciers du bulbe, soit par embolie, soit par thrombose, sont la cause des

ramollissements. Proust, Leyden, Gowcrs, etc., oiit rapporté des cas d'embolie

de l'artère vertébrale; Charcot, Joffroy, Leyden, Senator, Reinhold, Eisenlohr.

V. Oordt, Breuer et Marburg des cas de thrombose.

Les thromboses des vaisseaux du &i?/6e, parfois consécutives à l'artériosclérose,

à l'athérome, sont souvent la conséquence de lésions syphiliti(|ues. 11 faut

remarquer cependant que les artérites syphilitiques du bulbe sont beaucoup

moins fréquentes que les artérites syphilitiques du cerveau. Dans la syphilis

des centres nerveux le bulbe est somme toute rarement atteint. Adamkiewicz (')

a cherché à expliquer cette immunité relative par des considérations d'hydrau-

lique circulatoire. Au moyen d'injections poussées soit dans la grande artère

spinale qu'il a décrite, soit dans l'artère basilaire, il a vu que le bulbe était

protégé contre le choc direct de l'ondée sanguine venant de l'une ou de l'autre

de ces artères. Au bulbe la loi du rapport direct entre l'importance de l'afflux

sanguin et celle du centre nerveux à irriguer a été tournée, mais respectée par

un artifice mécanique. Au lieu du calibre des vaisseaux, c'est le nombre des

vaisseaux qui a été augmenté. Le courant sanguin en passant des vertébrales

dans les artères spinales antérieures (artères vertébro-spinales d'Adamkiewiez)

et de celles-ci dans les capillaires est brisé deux fois. C'est là comme un double

tamis et comme une double écluse. Ainsi se trouve retardé l'apport des

agents nocifs, et d'autre part se trouve assuré un état d'équilibre stable de

la circulation sanguine, équilibre nécessaire à l'accomplissement régulier des

importantes fonctions organiques auxquelles préside le bulbe.

ISanatomie pathologique des ramollissements du bulbe n'offre rien de spécial.

Très souvent les foyers sont unilatéraux. Parfois il n'existe qu'une seule zone

ramollie, parfois on en observe plusieurs adjacentes, comme dans le cas de

Babinski et Nageotte. Le siège et le volume de ces foyers varient suivant les

(') Adamkiewicz. Dci- Blutscliulz des verlangcrlcn Maiks. Neurol. Cenlmlhlatl, 1808, p. '20.").
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artères oblitérées. Il est fréquent de voir des ramollissements l)ulbo-protuhé-

rantiels ou bulbo-cérébelleux.

Quand la mort a été rapide, on ne constate pas de ramollissement du terri-

toire ischémié.

Maleïev('), ayant eu Foccasion de faire l'autopsie d'un individu mort dix

jours après l'oblitération de la partie inférieure du tronc basilaire, n'a pas

observé de foyer de ramollissement bulbaire; mais, à l'examen microscopique,

les noyaux d'origine des 9% 10'' et 12"= paires étaient dégénérés, ainsi que les

racines de ces nerfs; les noyaux d'origine des autres nerfs étaient également

atteints, mais leurs racines étaient intactes.

Symptômes. — Duret, en se basant sur la distribution des artères médianes

du bulbe, avait conçu a priori la théorie suivante : l" lorsqu'un caillot siège

dans l'une des artères vertébrales, il interrompt la circulation dans l'artère

spinale antérieure et, par conséquent, dans les artères médianes qui en partent,

c'est-à-dire dans les artères nourricières des noyaux du spinal, de l'hypoglosse

et du facial inférieur. Il donnera lieu à tous les symptômes d'une paralysie

labio-glosso-laryngée à début brusque; 2° lorsque le caillot occupe la partie

inférieure du tronc basilaire, il anémie les artères sous-protubérantielles, les

artères des noyaux du pneumo-gastrique, il s'ensuivra une mort sulfite ou au

moins rapide. Cette conception estexacte, ellea été vérifiée par les faits cliniques.

Les symptômes créés par l'oblitération des artères nourricières du bulbe

peuvent être suraigus, aigus, subaigus.

Dans un premier groupe de faits, il s'agit le plus souvent d'embolie de la

vertébrale, plus rarement de thrombose à marche rapide, l'évolution des symp-

tômes est suraiguë; le syndrome bulbaire se crée et la mort survient avec des

troubles respiratoires et cardiaques.

Dans d'autres cas, on peut observer des prodromes : douleurs de tète, som-

nolence, tendance à la syncope, vertiges, nausées, scotome scintillant. Ces

prodromes existent principalement chez les artérioscléreux. Souvent les signes

bulbaires apparaissent sans' ictus avec perte de connaissance. Bien que le

ramollissement bulbaire soit fréquemment unilatéral, on observe au début des

troubles très marqués de la déglutition, de la phonation. On a, somme toute,

le tableau d'une paralysie glosso-labio-laryngée à début brusque, et il est facile

de constater les troubles de la motilité de la langue, du voile du palais, des

cordes vocales. A ces signes bulbaires, sur lesquels nous croyons inutile d'in-

sister, s'ajoutent souvent des paralysies des membres, soit une hémiplégie

simple, soit une hémiplégie double. Reinhold, Revilliod, Goukowsky ont

observé une variété de paralysie alterne caractérisée par la paralysie de l'hypo-

glosse d'un côté et l'hémiplégie dès membres du côté opposé. Les troubles de

la sensibilité sous forme de paresthésies, l'hémianesthésie complète ou dissociée

se voient dans certains cas. Parfois on constate de Vataxie, de Yasynergie dans

les membres du côté de la lésion. Dans le cas publié par Leclerc {-), le ramol-

lissement du bulbe avait donné lieu à un syndrome cérébelleux; de tels faits

sont rares.

(') Maleïev. CoiilribuLion à ranaloniie )>aLliologi(]uc des paralysies bulbaires d'origine

vasculaire. Neurologhilchcski Veslnik. 1000, VIII, f. 5, p. 16.

{-) Leclerc. Ramollissement bulbaire avec syndrome cérébelleux. Soc. nat. de méd. de

Lyon, séance de juillet 1901. .
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he syndrome oculaire sijmpalhique a été observé dans «les paralysies bul-

baires apoplectiformes par HoiTmann, Babiiiski et Nageotte, Breuer et Ollo

Marburg. Je rappelle que Babinski et Nageotte ont vu, dans des ramollisse-

ments unilatéraux du bulbe, une association de syndromes dont les traits

essentiels sont des vertiges, une hémiplégie et une hémianesthésie du- côté

opposé de la lésion, une hémiasynergie, de la laiéropulsion et du myosis du

côté de la lésion.

Les différents syndromes bulbaires que nous avons décrits peuvent, on le

comprend facilement, s'observer dans des cas de ramollissement. Parfois, dans

les lésions vastes, aux symptômes bulbaires s'adjoignent des symptômes

protubérantiels. Quand la mort ne survient pas après quelques jours ou après

quelques semaines, soit par troubles cardiaques ou pulmonaires, soit par

troubles de la déglutition et pneumonies infectieuses consécutives, il est habi-

tuel de voiries symptômes bulbaires s'améliorer.

Oppenheim a observé un cas de paralysie bulbaire aiguë où la guérison fut

presque complète. Si le malade survit et que les noyaux ou les racines de

certains nerfs moteurs du bulbe aient été atteints, on pourra observer des

atrophies musculaires avec réaction de dégénérescence, mais les troubles

n'auront jamais la symétrie et l'évolution que l'on constate dans la paralysie

bulbaire progressive chronique.

Diagnostic. — La paralysie bulbaire apoplectiforme, par son mode de début,

son évolution, se différencie facilement des autres variétés de paralysies bul-

baires {paralysie bulbaire chronique progresiiive
^
pai'alysie bulbaire aslhénique

,

liiiiieur>i du bulbe, etc.). Parfois il peut y avoir certaines difficultés pour

diagnostiquer entre elles la paralysie bulbaire apoplectiforme et la paralysie

pseudo-bulbaire. Dans la paralysie pseudo-bulbaire, le début se fait en général

par plusieurs ictus apoplectiques; on constate des troubles psychiques, du rire

et du pleurer spasmodiques; il y a une disproportion entre l'intensité des

désordres des mouvements associés et l'intégrité relative des mouvements
simples ; on n'observe pas d'atrophies muscvdaires.

Dans les cas de paralysie bulbaire suraiguë avec mort rapide, il est impos-

sible de dire s'il s'agit d'une Iiérnorragie ou d'un ramollissement. En règle

générale, les ramollissements ont une évolution moins rapide que les hémor-

ragies. La constatation d'une cardiopathie chez le malade fera songer à une
thrombose par embolie, tandis que des signes de syphilis ou de sclérose

vasculaire, l'existence de prodromes, orienteront le diagnostic vers la throm-

bose par artérite. Il ne faut pas oublier d'ailleurs que, dans l'artério sclérose

de la vertébrale ou du tronc basilaire, on peut observer des meiopragies

bulbaires sans qu'il existe de ramollissement.

Le diagnostic du siège des lésions est très délicat, mais l'anatomie permet de

dissocier les symptômes bulbaires créés par l'oblitération des différentes

artères. L'oblitération d'une artère vertébrale amène des troubles des nerfs

glosso-pharyngien, pneumo-gastrique, spinal, grand hypoglosse. Quand l'artère

spinale antérieure, ce qui n'est pas rare, naît d'une seule artère verté-

brale, l'oblitération de cette dernière peut produire des signes bulbaires bila-

téraux et une hémiplégie double. Une hémiplégie double peut aussi se montrer
dans des ramollissements unilatéraux étendus du bulbe, alors qu'un faisceau

pyramidal avant la décussation est lésé et l'autre après la décussation. Dans
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les cas où la voie motrice est vascularisée par une artère spinale antérieure

issue des deux verléljrales, la thrombose de Tune de celles-ci pourra ne causer

aucune paralysie des extrémités.

L'artère cérébelleuse inférieure peut être le siège d'embolie ou de thrombose,

ainsi qu'il résulte des observations de V. Oordt, de Wallenberg ('). Le fovei-

de ramollissement siège dans la partie latérale du bulbe et atteint le corps

restiforme, le noyau du vague et du glosso-pharyngien, la racine spinale du

trijumeau et une partie de la formation réliculaire ; l'olive peut être lésée, le

cervelet est souvent ramolli. Dans ce cas, on observe un syndrome bulbaire uni-

latéral, une hémianesthésie du côté opposé et parfois de l'anesthésie dans le

domaine du trijumeau. L'hémiplégie ne se constate que dans les cas où est

atteint le faisceau pyramidal, mais on observe relativement fréqueiïimeni de

l'ataxie du côté de la lésion (Reinhold, Anton). On peut constater également du

nystagmus, des vertiges, une tendance à la chute du côté de la lésion.

Traitement. — Il est nécessaire de donner un traitement spécifique dans

tous les cas où Ton croit à la possibilité de la syphilis ; on obtient ainsi parfois

des résultats très favorables. Chez les polyscléreux. la thérapeutique sera sur-

tout hygiénique, on conseillera aussi les iodures.

Au début, il faut surveiller avec un grand soin l'alimentation, nourrir les

malades avec la sonde œsophagienne pour éviter les accidents de suffocation el

les infections pulmonaires.

Quand surviennent des atrophies musculaires on usera de Télectrothérapie

comme dans la paralysie bulbaire chronique progressive.

CHAPITRE III

HÉMORRAGIE BULBAIRE

Les hémorragies limitées au bulbe racliidien sont rares. Très souvent, il s'agil

de foyers protubérantiels se prolongeant dans la moelle allongée.

Les causes des hémorragies du bulbe sont les mêmes que celles des hémor-

ragies cérébrales : arlérites chroniques, athérome, etc. Les efforts violents, les

accès de colère, les conditions susceptibles d élever la tension artérielle peuveni

favoriser la rupture de vaisseaux altérés.

.Des hémorragies du bulbe se rencontrent parfois dans les maladies infec-

tieuses, les intoxications, l'urémie. Maygrier et Chavane, Bar et d'autres auteurs

ont observé des hémorragies du bulbe dans l éclampsie. Durant l'accouche-

ment laborieux, il se produit parfois des hémorragies bulbaires et des héma-

tomyélies chez les nouveau-nés.

Charrin et Leri(-) ont observé des hémorragies dans la protubérance, le bulbe

(') Walle\ber(;. Analomi^cher Befund in einem als aciite Riilbarnn'cclion (Eml)olic' (1er

Art. cerebeilar posL inf. sin.) beschriebenen Fallo. Arch. /'. Psi/i-h.. XXXIX. iflOL

(-) Charrun et LEiti. I^ésions des centres nerveux des nouveau-nés issus de mères mala-

des (mécanisme el conséquences). Acailrmic des srienres. 1(1 mars l'JOr).



HÉMORRAGIE BULBAIRE. r.ir,

et la moelle des nouveau-nés issus de femmes atteintes de différentes maladies

infectieuses (tuberculose, pneumonie, bronchite). Ces lésions sont à rapprociier,

ainsi que le font remarquer Charrin et Leri, des altérations du foie et du rein

qui sont créées, sous Tinfluence des mômes conditions étiologiques, par l inter-

vention des poisons microbiens hémorragipares ou des principes toxiques

provenant des cellules maternelles et fœtales déviées par l'infection de leur

type nutritif normal. Les constatations de Charrin et Leri sont très intéres-

santes au point de vue de la pathologie générale, car ces différentes hémorra-

gies semblent être le point de départ de certaines afleclions du névraxe qui se

développent plus ou moins tardivement dans l'existence.

Les traumatismes sur le crâne peuvent déterminer des hémorragies du bulbe.

Westphal, Duret, en donnant à des animaux des coups sur la tête en ont expéri-

mentalement produit, ce dernier auteur a attiré l'attention sur le rôle du choc

céphalo-rachidien. Les hémorragies bulbaires post-traumatiques existent aussi

chez l'homme
;
pour certains cliniciens, elles seraient une des causes possibles

du diabète sucré ou insipide que Ton observe parfois après des accidents plus

ou moins violents.

Durant l'évolution de la syringomyélie ou mieux de la syringobulbie, on peut

observer des paralysies bulbaires apoplectiformes consécutives à des hémor-

ragies.

Schlesinger a relaté une observation de paralysie bulbaire aiguë par suite de

l'abaissement subit de la pression atmosphérique chez un ouvrier ayant travaillé

dans un caisson.

Symptômes. — Très souvent l'hémorragie bulbaire amène la mori instan-

tanée ou extrêmement rapide.

Dans d'autres cas, la mort arrive progressivement après quelques heures ou
quelques jours comme dans les observations de Mesnet, de Leyden, de

Sclnvalbe. Le début est brusque, apoplectiforme, avec perte de connaissance. Dans

un cas de Senator, une hémorragie a déterminé une paralysie bulbaire aiguë

sans perte de connaissance. Quand le malade a repris conscience on observe

souvent, avec une hémiplégie simple ou double, des signes de localisation bul-

baire : paralysie du facial inférieur, de la langue, du larynx. Quand les signes

bulbaires sont unilatéraux, ils siègent du même côté que la lésion, tandis que

l'hémiplégie est croisée (Erb). La respiration est irrégulière, parfois prend le

rythme de Cheyne-Stokes; les battements du cœur sont aussi modifiés. Les

vomissements, le hoquet, la polyurie, la glycosurie peuvent se voir. Erb,

Leyden ont constaté une haute élévation de la température, tandis Cjue Lemcke
a observé de l'hypothermie. La mort survient le plus souvent parles troubles de

la respiration ou par « pneumonie de déglutition ».

Quand la mort n'est pas rapide, le malade peut présenter les signes de la

paralysie bulbaire chronique.

Le diagnostic des hémorragies bulbaires est très difficile dans les cas d apo-

plexie foudroyante, car les grosses hémorragies de la protubérance ou les

hémorragies cérébrales avec rupture dans les ventricules donnent une sympto-

matologie identique. Quand la mort n'est pas rapide, on reconnaîtra facilement

le syndrome bulbaire qui permettra de faire un diagnostic de localisation. -

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2° édit. — IX.

{GEORGES GUILLAIIV
'i



514 ATHOLOGIE DU BULBE.

CHAPITRE IV

TUMEURS DU BULBE

Les tumeurs du bulbe sont relativement rares. Dans un travail publié en

1898, Gianulli (') en a réuni vingt-sept observations. Ces tumeurs, dans la

très grande majorité des cas, ne restent pas localisées au bulbe, elles compri-

ment et détruisent dans leur évolution le cervelet, la protubérance. Nous avons

vu déjà, en étudiant les tumeurs de la protubérance, que beaucoup de celles-ci

se prolongeaient dans le bulbe rachidien.

Les tumeurs qui naissent autour du bulbe et qui le compriment sont souvent

fort difficiles à différencier des tumeurs intrabulbaires. Aussi bien devra-t-on se

reporter au chapitre des compressions bulbaires pour avoir des notions com-

plètes sur la pathologie des néoplasmes de cette région.

Étiologie. — Anatomie pathologique. — On trouve dans l.e bulbe rachi-

dien les mômes variétés de tumeurs que dans les autres parties du névraxe.

Les gimnes, les glio-sarcomes sont parmi les tumeurs le plus souvent

constatées. Bischotf (^), Gôhlman (^), Becker (*), Linck ont décrit des gliomes

du quatrième ventricule et du bulbe. Dans un cas de Marinesco (°), il s'agissait

d'un glio-sarcome hémorragique. A l'autopsie, Marinesco constata que le bulbe

était tuméfié, augmenté de volume. Le plancher du quatrième ventricule avait

disparn, à sa place on voyait un néoplasme mou, s'étendant depuis la pointe du

calamus jusqu'à la moitié supérieure du bulbe. Sur une section transversale le

néoplasme avait un aspect gélatineux et la plus grande partie était transfor-

mée en une véritable hémorragie. Le glio-sarcome hémorragique avait détruit

la partie supérieure du noyau de l'hypoglosse, le noyau dorsal (musculo-lisse

du pneumo-gastrique), le faisceau longitudinal postérieur, la partie postérieure

du ruban de Reil, de même qu'une partie de la substance réticulée. Les

fibromes, les épilhéliomes sont exceptionnels.

Les tumeurs tuberculeuses du bulbe sont souvent la prolongation inférieure

de tumeurs tuberculeuses de la protubérance. Ch. Lévi (') a vu un tubercule du

volume d'un petit haricot siégeant à la partie supérieure du bulbe vers le noyau

(') Gianulli. Conlributo clinico e analoinico allo studio (loi lumori dcl I\' vcnliiroln.

R'nHsla sperimentale di Freniatria, 1898, XXI\". p. 87-106.

(*) BiscHOFF. Zwei GeschwLilsle der Bciicke und des verlangcrion INIarkcs. Jahrbiirlier /.

Psi/rh., 1897, XV.
- (^) Gôhlman. Gliome du plancher du IV' \ entricule. Allg. Zeilsch. f. J'si/ch., 1899. LVl. 1, 237.

('') Becker. Ein Gliom des 4 Vcntrilvels nobsl Untersuchungen iib(n' Degou. in den hinicreii

und vorderen Wurzeln bei Ilirndruck utid l)ei Ztdu-ki'aid<beiten. yirch. f. l'si/ch.. 1902. X.\X\'.

(•') Linck. Zur Kcnniniss der ependyniareii Gliouio des I\' Vcnlrikels. Ziegler's BcHrarjc.

1905, XXXIII.
(") Marinesco. DiabèLe insipide dépendant d'un gliome du quatrième ventricule. XIII'' Con-

grès internalional de médecine, Paris, 1900. Comptes rendus de la seclion de neio-ologie, p. 399.

0) Ch. Lévi. Tubercule de la partie supérieure et latérale du bulbe chez un enfant.

Hémiplégie faciale. Bull, de la Soc. anal., 1897, p. 699.
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du facial. Spitzer(i) a constaté un tubercule solitaire de la grosseur d'une noi-

sette sur le plancher du quatrième ventricule.

, Les gommes syphilUiques se rencontrent aussi dans cette région. E. W.
Taylor(-) a rapporté récemment une intéressante observation anatomique et

clinique d'une tumeur gommeuse syphilitique volumineuse qui avait détruit

I

tout le plancher du quatrième ventricule.

Dans un cas de Switalski ('), il s'agit d'un angiome du plancher du quatrième

ventricule. Cet angiome s'étendait depuis le bulbe, immédiatement au-dessus

des noyaux du pneumogastrique, jusque dans le pédoncule cérébral.

Des cysticerques du quatrième ventricule ont été observés par Roger, Ham-
mer, Meyer, Rothmann, Hensen. Ce sont là souvent des tumeurs anatomique-

ment extra-bulbaires, mais qui ne peuvent vraiment pas être décrites ailleurs

que dans ce chapitre. Les cysticerques siégeant dans le quatrième venlricule

ou dans l'aqueduc de Sylvius déterminent fréquemment l'hydrocéphalie et

l'amaurose.

Je mentionnerai enfin quelques cas de tumeurs de^ plexus choroïdes du

quatrième ventricule. Codd(''^) a vu sur le plancher du ventricule à la place des

plexus choroïdes des kystes nombreux. Catola ('') a observé un gliome, Cha-

I

taloffC*), un cancer des plexus choroïdes du quatrième ventricule.

Symptômes. — Certaines tumeurs du bulbe, telles que les cysticerques qui

se développent sur le quatrième ventricule, peuvent rester latentes durant

presque toute la durée de leur évolution et ne se manifester par des symptômes

graves que peu de temps avant la mort.

De même que les" tumeurs de la protubérance, les néoplasmes du bulbe

se traduisent parfois .en clinique par des symptômes généraux d'hypertension

crânienne et par des symptômes de lésion en foyer. Il est à remarquer cepen-

dant que les lignes généraux dliypertension crânienne manquent relativement

fréquemment ; nous avons vu que ces signes faisaient défaut également

dans nombre de cas de tumeurs protubérantielles. Quand ils existent, on peut

constater : la céphalée, l'apathie, les vomissements, la névrite optique, etc....

Beaucoup plus importants sont les signes de lésion en foyer. Je crois inutile

d'insister sur ces signes qui ont été décrits dans le chapitre consacré aux

syndromes bulbaires. On observe chez les malades : des paralysies motrices

et sensitives des membres unilatérales ou bilatérales, des troubles de la motililé

de la langue, des lèvres, du larynx, c'est-à-dire le syndrome labio-glosso-laryngé

avec la dysarthrie et la dysphagie qui le caractérisent, la paralysie faciale, la

paralysie du nerf oculo-moteur externe, la surdité. L'angoisse, les vertiges

peuvent se voir. On peut supposer des tumeurs qui, par leur siège, détermine-

raient le syndrome du noyau de Deiters, le syndrome de Babinski-Nageotte.

(') Spitzer. Ein Fall von Tumor am Boden der Rautengrube. Jahrbiich. f. Psych.,iS9d,XyUl
(*) E. W. Tavlor. Gumma of thc obloiiKala. Journal of the Boston Sociéti/ of med. sciences.

vol. IV, p. 111-118, January 1900.

(^) SwiTALSKi. Un cas de polyui'ie avec lésion du riualrième ventricule. Comptes rendus de

j

lu section de neu.ralo(iie du Congrès international de 1900, p. 401.

('') CoDD. Maladie kystique du quatrième ventricule. Brit. med. Jonrn., 26 février 189X.

Catola. Un glioma dci plessi coroidei del IV ventricolo. Rivista di Patol. nervosa e

mentale, 1901.

(") Chataloff. Cancer du ])lexii> choroïdien du qunlrième ventricule. Journal {russe) clin.

1901, juin, p. 571-58.").
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BasLianelli ('), dans un cas de gliome du bulbe, a constaté un spasme rythmique

des muscles de la respiration, de la langue, du voile du palais, des lèvres.

La glycosurie a été observée dans de nombreux cas de tumeurs du bulbe.

Le diabète insipide se voit également. Chez le malade de Marinesco, il y avait

une polyurie de douze litres avec azoturie et albuminurie sans glycosurie;

chez le malade autopsié par Switalskion avait constaté de même un diabète

insipide.

Les troubles du pouls, du cœur, de la respiration, les crises bulbaires appar-

tiennent à la symptomatologie des tumeurs de bulbe et sont souvent la cause

de la mort. Au sujet des troubles respiratoires, il faut remarquer que l'observa-

tion de Marinesco semble prouver, suivant la remarcjue de François Franck,

que le véritable centre respiratoire bulbaire ne doit plus être localisé à la

pointe du calamus scriptorius. La lésion bulbaire observée par Marinesco a pu

envahir toute la région sans déterminer la mort. Les hémorragies qui dans ce

cas ont dilacéré le bulbe (il s'agissait, nous l'avons vu, d'un glio-sarcome

hémorragique) ont permis la survie, chafcune d'elles cependant déterminant un

ictus bulbaire, mais ne supprimant pas la respiration. Le malade est mort subi-

tement à la suite d'une hémorragie qui a envahi l'aqueduc de Sylvius et le

troisième ventricule. E. W. Taylor, dans le cas de tumeur syphilitique du

bulbe qu'il a rapporté, a fait aussi la remarque que les symptômes n'avaient

pas été proportionnels aux lésions.

Évolution.— Le mode de début clinique des tumeurs du bulbe est assez variable.

La céphalée, les névralgies, la raideur de la nuque, les mouvements involon-

taires dans les muscles de la face, les vertiges, la paralysie d'un des nerfs de la

région, la polyurie, etc., peuvent se montrer indistinctement comme premiers

symptômes de l'affection. Celle-ci est lente et progressive. Les périodes de

rémission et de recrudescence des symptômes se voient parfois dans les tumeurs

vasculaires. Certaines tumeurs peuvent rester latentes durant un temps très

long.

La symptomatologie peut être limitée au domaine d'un des nerfs bulbaires.

Ailleurs, dans les cas de tumeurs étendues, la symptomatologie est souvent

bulbo-protubérantielle. Oppenheim, Gerhardt, Czylharz ont remarqué que les

cysticerques du A" ventricule donnaient souvent des sjmptômes cérébello-lnil-

baires.

La mort est fatale. Elle survient souvent dans une syncope au milieu d'une

crise bulbaire. La mort subite est parfois causée par une hémorragie ou un

ramollissement du bulbe.

Dans quelques observations on a rapporté l'histoire de tumeurs restées sta-

tionnaires durant des années. La maladie dure en général quelques mois, rare-

ment un an.

Diagnostic. — Le diagnostic d'une tumeur du bulbe est facile, si l'on est en

présence d'un malade qui a des symptômes d'une lésion du bulbe et des signes

généraux d'une tumeur intra-crânienne. De tels cas ne sont pas très fréquents,

car nous avons vu que souvent les signes d'hypertension faisaient défaut dans

les tumeurs du bulbe.

(') Basti.vnelli. R. Accad. mcd. di Roma, séance 28 avril 190L
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Les hémorragies et les ramollisseme nts du bulbe créent des paralysies bulbaires

à début brusque, des paralysies bulbaires apoplectiformes. Les symptômes

s'améliorent fréquemment quand la mort n'a pas suivi de près l'ictus initial. On

retrouve chez les malades les signes d'une cardiopathie, de l'athérome. Les

tumeurs du bulbe, au contraire, ont une évolution lente et progressive.

Quand une tumeur du bulbe se traduit par le syndrome labio-glosso-laryngé,

on peut songer à la paralysie bulbaire jirog^'essive. En cas de tumeur il est rare

que le syndrome labio-glosso-laryngé soit bilatéral, contrairement à ce que l'on

observe dans la paralysie bulbaire progressive. L'évolution de cette dernière

débutant par la paralysie et l'atrophie de la langue, atteignant ensuite les mus-

cles des lèvres, du voile du palais, est difïerente. Le faciès de la paralysie bul-

baire progressive est typique, la partie inférieure du visage immobilisée a une

expression d'hébétude cjui contraste avec l'animation de la partie supérieure.

Les troubles de la sensibilité font défaut dans la maladie de Duchenne, ils exis-

tent souvent dans les tumeurs du bulbe. Dans celles-ci, la paralysie unila-

térale ou bilatérale des membres est loin d'être rare ; dans la paralysie bulbaire

progressive, quand des signes spinaux existent, ils se présentent sous la forme

de l'atrophie musculaire progressive. Le diagnostic est donc toujours pos-

sible.

Dans certaines tumeurs du bulbe on observe pa'rfois des variations dans l'in-

tensité des symptômes; on pourrait alors penser à l'existence de la paralysie

bulbo-spinale asthénique, le syndrome d'Erb. Dans cette affection la parésie pré-

domine dans les muscles masticateurs et dans le releveur de la paupière

Iptosis), on constate de la parésie des muscles de la face et de la nuque. Les

muscles sont sujets à un épuisement fonctionnel précoce, qui se manifeste à la

suite du moindre effort. Il suffit de faire parler les malades, de les soumettre à

un examen tant soit peu prolongé, de leur faire exécuter certains mouvements
pour amener les différents muscles à un état voisin de l'anéantissement, mais

ces parésies ne persisteront pas. Dans les tumeurs du bull^e la paralysie des

membres se présente sous un autre caractère. Qu'il s'agisse d'hémiplégie ou

de paraplégie des quatre membres, les symptômes ne s'amendent jamais com-

plètement, les réflexes sont exagérés. Dans les tumeurs strictement limitées au

bulbe, les muscles masticateurs et les muscles de l'œil sont respectés.

La paralysie pseudo-bulbaire parles ictus successifs qui en marquent le dél)ut,

par le défaut de concordance entre l'intensité des troubles fonctionnels et la

conservation relative des mouvements élémentaires, par l'absence d'atrophies

musculaires, par la présence chez les malades du rire et du pleurer spasmodiques,

se diagnostiquera aisément.

Certains cas de sclérose en plaques à localisation bulbo-prolubérantielle pré-

dominante ont un début insidieux, une marche lente et progressive. Les sym-

ptômes peuvent être accentués principalement d'un côté du corps, la titubation,

les vertiges peuvent être constatés. Le diagnostic est alors parfois hésitant avec

une tumeur du bulbe. Raymond ('), chez un de ses malades, a été amené à dis-

cuter le diagnostic différentiel entre des tumeurs du bulbe et la sclérose en

plaques. Dans le cas de cette dernière on observera souvent le nystagmus, une

ébauche de tremblement intentionnel. Le diagnostic toutefois peut être exlrê-

(') Raymond. Tiiiiioiii'.s ilu bulbe ou sclérose en plaques. Clin, des mal. du ttijsl. nerveux
série, l'.lOl. p. 2(1!).
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mement difficile, si Ton ne conslatc pas les symptômes d hvperleiision inlracrà-

nienne qui permettront d'affirmer la présence d'une tumeur.

Dans une observation de Gianefii une tumeur du quatrième ventricule avait

donné lieu durant la vie aux symptômes suivants : parésie faciale droite, para-

parésie et plus tard paraplégie, douleurs fulgurantes, crises gastriques, incoordi-

nation des membres inférieurs, signe de Romberg, liypoalgésie du tronc, dos

membres supérieurs et du territoire innervé par la seconde branche du triju-

meau, hypoacousie et hallucinations acoustiques, dysarthrie, etc. On comprend

que l'auteur ait songé au tabès.

Nous avons déjà insisté sur la très grande difficulté, dans certains cas, de

diagnostiquer une tumeur d'une compression du bulbe. Il est évident que, si

l'on observe les symptômes typiques d'un mal de Pott sous-occipital, le dia-

gnostic de compression du bulbe sera posé, mais en l'absence des signes d'une

lésion extérieure, il sera presque impossible de spécifier avec exactitude la

nature de l'affection.

Traitement. — Le traitement mercuriel et ioduré intensif sera prescrit

toutes les fois que l'on soupçonnera un néoplasme syphilitique. Abstraction

faite de ces cas où l'on peut faire une thérapeutique palhogénique, on sera

réduit à instituer une thérapeutique symptomatique.

CHAPITRE V

ABCÈS DU BULBE

Les abcès du bulbe sont extrêmement rares. Les quelques observations

publiées appartiennent à Meynert, Eisenlohr('), Lorenz. Dogliotti (-), Cassirer(^).

Dans le cas de Eisenlohr, l'abcès consécutif à une suppuration pulmonaire sié-

geait dans le côté gauche du bulbe à la hauteur de l'aile grise et se prolongeait

par un diverticulum jusqu'au niveau de la deuxième racine cervicale. L'abcès

du bulbe observé par Dogliotti était consécutif à un panaris, cet abcès avait la

grosseur d'une amande, il était situé surtout dans la moitié droite du bulbe,

s'étendait depuis le tiers inférieur du quatrième ventricule jusqu'au point

d'émergence des racines postérieures du premier nerf dorsal. Le pus s'échap-

pait par une fissure vers le bec du calamus scriptorius. L'ensemencement du

pus de l'abcès, comme du liquide céphalo-rachidien trouble recueilli pendant la

vie du sujet, donna du staphylocoque doré.

L'abcès observé par Cassirer semble s'être développé au cours d'une appen-

dicite. Cet abcès entourait les noyaux d'origine et les filets du facial et s'éten-

dait jusqu'à la protubéi'ance annulaire.

(') Eisenlohr. Deutsche med. Woch., 1892, p. 111.

(-) Dogliotti. Abcès à staphylocoques de la moelle allongée. Gaz-zeLla inedica di Torino,

1890, n° i3, p. 841.

('") Cassirer. Abcess der Medulla oblongatn. Bcrlincr Gcsells.f. P.ti/ch. inid yervenkrankhfi-

len, 8 juillet 1901. — Neurologischei Centralblatl. 1901, p. 729. — Cassirer. Ueber metasta-

lische Abszesse im Zenlralnervetisystem. Arch. f. Psijch., 1902, XXXN l.
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La symptoma toloyie des abcès du bulbe esl assez difficile à déterminer en

raison de la pénurie des observations. Cette symplomatologie variera d'ailleurs

suivant le siège des abcès. Le malade de Eisenlohr présenta une paralysie pro-

gressive du bras et de la jambe gauche, une anesthésie de la main gauche, puis

le bras droit fut paralysé, il y eut de la paralysie des muscles abdominaux, delà

rétention d'urine. Le facial, l'hypoglosse, les nerfs de l'œil étaient intacts. Le

malade mourut le dixième jour avec des phénomènes de dyspnée progressive.

— Le malade de Dogliotti commença à présenter de la fièvre et à ressentir des

vives douleurs dans les articulations des membres du côté droit qui se paraly-

sèrent avec les muscles du tronc et le facial inférieur du même côté ; les jours

suivants on constata une liémianesthésie thermique et douloureuse sur tout le

corps à gauche à l'exception de la face; le tact était conservé. Les membres du

côté gauche se paralysèrent, tardivement on observa du myosis, de la réten-

tion d'urine, des troubles respiratoires. Le malade mourut dix-neuf jours après

le début de la fièvre et l'apparition des accidents douloureux et paralytiques.

Dans le cas de Cassirer on constata aussi une température élevée, des troubles

de la sensibilité (hémianesthésie gauche), une parésie du moteur oculaire externe

et du facial droits avec participation du trijumeau (kératite neuro-paralytique),

de la névrite optique, de la céphalalgie. La mort eut lieu en sept jours.

En somme les abcès du bulbe se diagnostiqueront par la notion d'une

maladie infectieuse ou d'une suppuration antérieures, par la température

élevée, l'évolution rapide des syndromes bulbaires, l'état général très grave.

Il n'y a pas de Ihcrapcutiqne efficace à opposer à cette affection suppuralive

du bulbe.

CHAPITRE VI

LES TRAUMATISMES ET LES COMPRESSIONS DU BULBE

Le bulbe peut être atteint })ar les blessi/rcx par armes à feu, il peut être lésé

par des instruments piquants pénétrant par la membrane occipito-atloïdienne.

Il peut être comprimé d'une façon brusque par une fracture de l'atlas, de Vaxis,

par la luxation dr ces vertèbres. Je crois inutile d'insister sur ces faits dont la

mort subite est la conséquence presque fatale.

Les compressions lentes sont produites par les ostéites de l'occipital, des ver-

tèbres cervicales supérieures, le mal de Pott sous-occipital, les abcès ossilluents,

par les tumeurs du cervelet, de la protubérance, du rocher, de l'occipital, des

vertèbres cervicales, des plexus choroïdes, des méninges. Dans une observation

de Perret (') la compression était causée par une tumeur kystique de la face

antérieure du Inilbe, développée aux dépens des méninges. Dans un cas de Ray-

mond(^) la compression était due à une sarcomatose secondaire de l'os occipital.

Les exostoses syphilitiques, les méningites syphilitiques, les pachyméningites

peuvent comprimer le Ijulbe.

(') I^EBHET. Tuiiiciir ky^iliquc du bull)e. Soc. des se. iiiéd. de Lyon, h IV'vrior 1806.

(^) Raymond. Coniinc^^siori du bulbo inférieur dans un cas de sarcomatose secondaire de
l'os occipiLal. Clin, des mal. du si/st. neru., a" série. 19(11. [t. 5'25.
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Les dilaLTlioiis vasculaires simples, les anévrismes sont aussi des causes de

compression. Les anévrismes du tronc basilairo sont plus fréquents que ceux

des vertébrales. Des observations de comjjression par anévrismes ont été rap-

portées par Lebert, Griesinger, (ierhardt, Moeser, Oppenheim et Siemerling.

Récemment Ladame et Von Monakow(') ont observé la compression du l)ulbe

par un volumineux anévrisme de l'artère vertébrale gauche.

Dans les cas d'hémorragie cérélirale, le bulbe peut être comprimé par un méca-

nisme très spécial. Pierre Marie (-j a montré que, dans ces faits d'hémorragie

abondante au sein d'un des hémisphères cérébraux el siégeant dans les noyaux

gris centraux, surtout dans le lhalamus ou le lobe occipilal. il se produit un

aplatissement de la face supérieure de l'hémisphère cérébelleux correspondanl

el un déplacement en masse du cervelet vers en bas, de telle sorte que la face

inférieure de cet organe, êt notamment sa portion amygdalienne. peut s'en-

gager dans le trou occipital sous forme de coin; le bulbe se trouve comme
bloqué dans le trou occipilal, de façon que les vaisseaux bulbaires courent le

risque d'être comprimés et aplatis, au point de ne plus pouvoir assurer la cir-

culation de l'organe, d'où des phénomènes graves d'anémie bulbaire qui jouent

vraisemblablement un rôle dans les manifestations de l'apoplexie.

Anatomie pathologique. — Les grands traumalisraes peuvent amener des

déchirures, des ruptures de la substance nerveuse. Les lésions créées par les

compressions lentes sont identiques à celles qui ont été décrites dans les com-

pressions de la moelle. Le bulbe peut être déformé, il est souvent ramolli sur

une étendue plus ou moins grande. On a vu des anévrismes nés à la face anté-

rieure du bulbe s'avancer en arrière jusqu'au quatrième ventricule. Le tissu

nerveux est infiltré de corps granuleux. Oppenheim et Siemerling ont fait

remarquer que les cellules nerveuses, celles des olives, par exemple, supportent

mieux la compression que les fibres nerveuses.

On comprend que, suivant la partie du bulbe adultérée, on puisse observer

des dégénéralions secondaires dissemblables.

Symptômes. — Formes cliniques. — Un type clinique souvent observé est

celui de la compression du bulbe inférieur et de la moelle cervicale supérieure.

Ce type clinique est déterminé par les lésions tuherctdruscs de faillis, de raxi.<.

de l'os occipital, par les tumeurs, les méningites sypltilili(jiies, etc. Quelle que

soit la nature de la lésion, la .symplomatologie nerveuse est à peu près iden-

tique.

' Une des premières manifestations de l'affection est souvent la raideur doulou-

reuse de la nuque el de la partie avoisinante de l'occiput. La gêne des mouve-

ments de la tête va en augmentant; à un moment donné les malades main-

tiennent leur tête dans une immobilité absolue. Des douleurs unilatérales ou

bilatérales à caractère névralgique se montrent sur le trajet du nerf occipital.

La région de la nuque est hyperesthésiée, les pressions même légères, exercées

à ce niveau, occasionnent de très violentes douleurs. Les mouvements passifs

imprimés à la tête sont eux aussi très pénibles.

(') LADA.ME el Von Mon.vkow. Anévrisme de l'artère vertélirale gauclie. Xov.c. Iroiuigr. île

« Salpèlrière. 1900, p. 1.

(-) Pierre Marie. Sur la compression du ciM'velel par les loyers d'héniorrattie cérébrale.

S'oc. de biol., séance du 1"^' juillet I89!l.



LES TRAUMATISMES ET LES COMPRESSIONS DU BULRE. 521

Dans un cas do compression du bulbe par un chondrosarcome de roccipital,

F. X. Dercum(') observa comme symptômes précoces l'ataxie et la perte du

sens slénognostique d'un des membres supérieurs. L'auleur, ayant constaté à

Tautopsie une dégénération du faisceau cérébelleux direct, s'est demandé s'il

n'y avait pas un rapport de causalité entre cette lésion et les symptômes.

La compression du spinal détermine une paralysie du trapèze et du sterno-

mastoïdien, la compression du nerf grand hypoglosse amène l'atrophie de la

langue. Pierre Marie (-) a vu dans un cas de mal de Pott sous-occipital une

atrophie linguale bilatérale. Perret ('') dans son observation a mentionné aussi

l'hémiatrophie de la langue. Vulpius(*) a observé deux cas d'hémiatrophie

de la langue dans des lésions de l'extrémité supérieure du rachis. Wenhardt (•')

rapportait récemment une nouvelle observation. Dans son cas, il s'agissait de

compression du bulbe par un myxochondro-sarcome. (liiez un patient atteint

de mal de Pott sous-occipital, Pauly C^) constata une paralysie de l'hypoglosse

et du facial avec des troubles du goût du même côté. Les troubles du goût

par lésion basilaire sont exceptionnels.

Aux symptômes précédents peuvent s'en associer d'autres qui montrent que

la compression s'étend vers la moelle cervicale ou vers le bulbe. C'est ainsi que

l'on observe d'une part des douleurs dans les membres supérieurs, d'autre part

des troubles de la déglutition, de la respiration, de la dyspnée, des crises

d'asphyxie, des vomissements, du pouls lent permaneni, de la polyurie avec ou

sans glycosurie, etc. La mort subite est fréquente, ce sont souvent les troubles

respiratoires qui amènent la terminaison fatale. Dans un cas de paralysie bul-

baire par compression étudié par Gianelli (') le tableau clinique fut durant

cinq mois celui de la maladie de Duchenne typique. Une aggravation subite

survint qui précéda de peu de temps la mort et fit réformer le diagnostic.

Les anévfismes des vertébrales ou du tronc basilaire ont fréquemment un

début lent par les signes généraux de l'artériosclérose cérébrale et des douleurs

de la partie postérieure du crâne. Le début peut se produire brusquement par

ime paralysie bulbaire aiguë. Les symptômes bulbaires se montrent souvent

par crises intermittentes durant lesquelles on observe de la dyspnée, des

troubles de la déglutition, de l'anarthrie, de l'accélération du pouls, de

l'arythmie, des élévations de la température. Suivant que la tumeur ané-

vrismale amène des phénomènes d'excitation ou de déficit des nerfs du bulbe

ou de la protubérance, on peut observer des contractions rythmiques des

muscles de la face, du voile du palais, ou alors plus souvent des paralysies du
facial, du trijumeau, de l'auditif. La surdité, d'après Killian, serait fréquente.

Les paralysies des nerfs sont parfois alternes. Chez un malade d'Oppenheim,

le spinal était paralysé d'un côté, l'hypoglosse de l'autre. Dans un autre cas, le

voile du palais était paralysé d'un côté et le facial du côté opposé. La variabi-

lité de ces paralysies, qui se compliquent parfois d'atrophies musculaires,

(') V. X. Dercu-m. Tuinor t)f tlie obloiigala presenling alaxia and astereoijiiosis as the
](romiiienL early symptoms. The Jonrn. of nerv. and ment, disease, 1899. \ ol. XW'I. p. i7(l.

(-) Pierre Marie. Sur un cas d'alrophie de la langue dans le mal de l^ott sous-oceipital.
Revue ncurol.. 189G, p. 195.

("') Peiîret. Loc. cil.

('') VuLPics. Ilalbseltige Zungenalrophie als Syniptoni des Mnluni orci|iitale. Bei/rdqe zur
kl'm. CIdr:, 1890

(') WEMiAliDT. Neur. CeiUrnlblalt, 15 juin 1898.

C') Paulv. Soc. nal. de inéd. de Lyon, 25 noveniljre 19(11.

(') GiANELiJ. Ricisla spcritii. di Fi'cniatrid, 25 mai 19(r>.
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s'explique sans doute par le trajet serpentin des vaisseaux ectasiés. L'hémi-

plégie ou même la diplég^ie sont souvent observées. Ladame et \on ÎNlonakow

constatèrent de l'ataxie cérébelleuse dans le cas d'anévrisme de l'artère ver-

tébrale qu'ils ont rapporté. Ce qui complique la symptomatologie des com-

pressions vasculaires, ce sont les oblitérations et les thromboses qui se pro-

duisent souvent à distance de la tumeur. Gerhardt a signalé un signe de

l'anévrisme consistant en un bruit de souftle perçu à l'auscultation de la

partie postérieure du crâne. Le symptôme de Gerhardt manque dans beau-

coup de cas. D'autre part, il ne faut pas ignorer que des bruits de soufllc

dans le cerveau peuvent être causés par des tumeurs vasculaires, par des

tumeurs comprimant des vaisseaux, par l'anémie. Des malades de Hallopeau

et Giraudeau, de Killian atteints d'anévrisme maintenaient toujours la télc

en arrière. L'inclinaison de la tête en avant chez le patient de Hallopeau cl

Giraudeau produisait des troubles de la respiration. Dans celte position, en

effet, la compression des centres nerveux par l'anévrisme était à son maxi-

mum, tandis qu'elle était au contraire à son minimum quand la tète était ren-

versée en arrière.

Le pronostic des anévrismes est très grave. La maladie peut sans doute

durer plusieurs mois, plusieurs années, mais la mort est toujours possible soit

par ramollissement du bulbe, soit par rupture de l'anévrisme.

La symptomatologie des compressions du bulbe par tumeurs comporte, en

dehors des signes locaux de compression, les signes habituels des tumeurs

cérébrales et la névrite optique.

Il faudra toujours songer à la possibilité des lésions syphililicjues, si l'on n'a

pas, comme dans un cas de tuberculose vertébrale, par exemple, la notion évi-

dente de la cause de la compression. Il faudra donc rechercher avec un très

grand soin les antécédents et les manifestations actuelles de la syphilis, exa-

miner au point de vue chimique et cytologique le liquide céphalo-rachidien.

L'on sera d'ailleurs autorisé à instituer, même en l'absence d'élément étiolo-

gique certain, le traitement antisyphilitique chez les malades atteints de com-

pression du bulbe, affection exceptionnellement grave, contre laquelle aucune

thérapeutique ne donne de résultats curatifs.

CHAPITRE VII

LÉSIONS DES OLIVES BULBAIRES

Les lésions du faisceau central de la calotte, faisceau qui en haul a des con-

nexions avec la région du noyau rouge et en bas avec l'olive inférieure du

bulbe, amènent la dégénération des fibres périolivaires. Nous avons conslal('

avec M. Pierre Marie ce fait dans plusieurs cas. Ranschoff, Thomas ont observé,

après lésion du faisceau central de la calotte, une hypertrophie de l'olive infé-

rieure du bulbe. Cette hypertrophie dans le cas de Thomas n'était qu'appa

rente, il y avait en réalité une diminution du nombre et du volume des cellules

nerveuses et l'hypertrophie ne portait que sur la substance fondamentale.
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Pierre Marie et Georges Guillaiu (') ont noté, au contraire, dans une de leurs

observations, l'atrophie macroscopique et la diminution du nombre des cellules

nerveuses de l'olive bulbaire. Ces altérations des olives expliquent les atrophies

(les fibres cérébello-olivaires souvent constatées dans des faits semblables.

(^<omme le dit très justement Thomas, il y a entre le faisceau central de la

calotte, l'olive bulbaire et le corps resliforme de telles connexions qu'ils consli-

Uient un véritable système anatomique.

Les altérations histologiques des olives existent dans cette affection décrite

par Déjerine et Thomas ('-) sous le nom tValrop/ne olivo-ponto-céréheUeu^e. 11

FiG. 1 10. Cas Re>>.... — Scirroso de l'olive biilliiiin' ilroilc. Ou rcmMri|iie l'iiypoiiropliic nppiirenlc de l'olivo,

sa (lémyt'linisalioii absolue. Oi. Olive bulbaire; P\ . Pyianiide; Rm. Rulian de Reil. (Colleclion PieiTC

Marie.)

s'agit d'une maladie caractérisée analomiquenient par l'atrophie de l'écorce du

cervelet, des olives bulbaires et de la substance grise du pont, par la dégéné-

rescence totale du pédoncule cérébelleux moyen et par la dégénérescence par-

tielle du corps restiforme, par l'intégrité relative des noyaux gris centraux :

c'est une atrophie primitive, dégénérative, systématique, ni scléreuse, ni inflam-

matoire. Cliniquement elle est moins bien caractérisée, elle se manifeste par le

syndrome cérébelleux commun à toutes les atrophies cérébelleuses. Elle n'est

ni héréditaire, ni familiale, ni congénitale, elle survient à un âge avancé, son

éliologie est obscure. Elle rentre dans le cadre des atrophies cellulaires primi-

tives.

Pierre Marie et Georges Guillain (') ont observé une sclérose double des olives

sans lésions du faisceau central de la calotte ni du cervelet. Les auteurs décri-

vent ainsi cette curieuse lésion : « Sur les coupes intéressant la région supérieure

(') Pierre Marie et Georges Guillain. Lésion ancienne du noyau rouge. Dégénéralions
secondaires. Nouvelle Iconogr. de la Saipèlrièrc, 1905, p. 80.

C^) DÉJERINE et Thomas. L'atrophie olivo-ponto-céréhelletise. Nouvelle Iconograpliie de la

Salpèlrière, 1000, p. 350.

(') Pierre Marie et, Georges Guillain. Sclérose des olives ])ulljaires. Soc. de neurol. de

Paris, séance du '2 juillet 1005. — Revue neurol., 1005, p. 7.50.
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(les olives, on constate une hypertrophie apparente de lolive droite avec

déniyélinisation aljsokie de celle-ci (fig. H!)). Les fibres périolivaires, les fibres

du bile sont totalement déinyélinisées, mais dans l olive on aperçoit encore des

cellules bien conser-

vées. Sur les coupes

de la réo-ion olivaire

moyenne, 1" olive

droite el les noyaux

juxta-olivaires pa-

raissent toujours hy-

])erliophiées ; Folive

a perdu sa structure

normale, les circon-

volulions sont pres-

que invisibles, la dé-

myélinisalio.n des

difflerenles fibres oli-

vaires est' toujours

absolue. Sur les cou-

pes de la région oli-

vaire inférieure ap-

paraît une lésion

identique au niveau

de l'olive gauche

.

aussi voit-on la tota-

lité des deux olives dé-

myélinisée (fig. 120).»

La sclérose des olives observée dans ce cas donnait l'impression d'une sclérose

en plaques, mais ni dans la moelle ni dans le bulbe, n'existaient de lésions

semblables. .

Oppenheim(') a signalé la dégénération des olives dans l'artériosclérose des

artères de la base du cerveau.

Il convient, en présence de la rareté de pareils faits, de conserver ces

observations dans un chapitre d'attente. L'anatomie pathologique et la

symptomatologie des lésions olivaires sont presque enlièremenl à créer.

FiG. 120.

baires.

Cas Reg.... Sclérose el déniyéliiiisalion des deu.x olives biil-

- Oi. Olive bulbaire; Vy. Pyramide; Rm. Ruban de Reil.

(Collection Pierre Marie.)

CHAPITRE YIII

POLIENCÉPHALITE INFÉRIEURE AIGUË

Dans le cours de certaines maladies infectieuses ou de certaines intoxications

graves on peut voir apparaître des paralysies bulbaires aiguës. La myélite

bulbaire aiguë hémorragique de Leyden n'est qu'une des modalités des lésions

observées dans de telles circonstances.

(') Opr>i;Mii:i>[. Ubcr Oliveiulei;ciier;ilinn lioi Allioroinalosc^ dcr l>a:-^;ileM lliriiarlericii.

Bcrliner Kliii. Woi'li. ISS", iv ."4.
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La poliencéphalile inierievire aiguë hémorragique est relativemenL rare.

Cette afl'ectiou lut décrite par Leyden ; des cas nouveaux ont été rapportés

par Etter, Dixonmann, Desplats, Reinhold, Dinkler. D'autres observations de

paralysies bulbaires dans les maladies infectieuses ont été publiées par Eisen-

lohr, Hoppe-Seyler, Geronzi, Oppenheim.

Étiologie. — Parmi les trois malades observés par Leyden, deux étaient

rhumatisants et l'un alcoolique chronique. Des paralysies bulbaires ont élé

observées dans le cours ou la convalescence de maladies infectieuses : fièvre

typhoïde, scarlatine, diphtérie, pneumococcie, etc., ou à la suite de certaines

intoxications alimentaires.

Anatomie pathologique. — Les lésions constatées dans certains cas sont

identiques à celles de la poliencéphalite supérieure hémorragique; d'ailleurs la

poliencéphalile supérieure et la poliencéphalite inférieure aiguës coexistent par-

fois. On observe sur le plancher du quatrième ventricule et sur les coupes de bulbe

des foyers hémorragiques petits, plus ou moins nombreux, et des ramollissements

miliaires. Les lésions sont maxima sans doute au niveau des noyaux, au niveau

de la substance grise, mais la substance blanche est également atteinte. Au
microscope on voit que les vaisseaux sont dilatés, congestionnés, les gaines

périvasculaires remplies de leucocytes, d'hématies, de corps granuleux ; l'infil-

Iration embryonnaire s'étend à distance des vaisseaux. Les fibres nerveuses,

adjacentes à ces foyers, présentent des altérations très apparentes des cylindres-

axes et des gaines de myéline; les noyaux des nerfs bulbaires peuvent être

complètement détruits par les hémorragies.

Les lésions bulbaires dans les maladies infectieuses n'ont pas toujours le

caractère hémorragique, souvent elles sont bien moins accentuées. Il est

nécessaire d'employer des méthodes cytologiques, telle que la méthode de

Nissl, pour voir les modifications des cellules des noyaux. Riegel(') a' décrit des

altérations cellulaires très apparentés.

Eisenlohr a trouvé des microbes dans le bulbe d'un typhique ayant succombé
avec des signes de paralysie bulbaire.

Symptômes. — Parfois le début des paralysies bulbaires est masqué par les

signes de la maladie infectieuse antérieure. Souvent ce début est annoncé par

une céphalée violente, des vertiges, de la douleur de la nuque, des bourdonne-
ments d'oreille, des frissons et de la fièvre.

Les signes de localisation bulbaire sont très faciles à reconnaître. Le malade
a de la dysphagie, les liquides sont rejetés par les fosses nasales; la dysarthrie

est très accusée. La langue, les lèvres, le voile du palais sont paralysés.

Souvent les muscles de la face et des yeux sont aussi atteints. Il existe une
grande faiblesse des extrémités. Le pouls est irrégulier et très rapide, le rythme
respiratoire modifié, la température se maintient entre 58 et 59 degrés. Dès le

début l'intelligence semble engourdie, le malade est -somnolent, l'état devient

bientôt comateux. La mort survient en général dans un accès de sufTocation.

L'affection, dans les formes aiguës, dure de deux à six jours; elle peut se

prolonger de deux à trois semaines.

(') RiEGEL. Ticrhcrclicn microscopiques dans le bulbe da»s b's imdddics infecliauscs aiguës.
IIU Congrès des médecins et des nnluralistes Ichèques. Prague, 1901.
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Dans les paralysies bulbaires des maladies infeclieiises la guérison a été

parfois observée. Ainsi, dans trois cas de fièvre typhoïde, Eisenlohr a observé des

symptômes bulbaires, un des malades mourut, les deux autres guérirent.

Au cours des maladies infectieuses un grand nombre des accidents que Ton
rapporte à la « myocardite aiguë » me paraissent appartenir à la pathologie

bulbaire et non cardiaque
;
je fais allusion à ces cas où Ton observe un tableau

clinique qui se traduit par Taffaiblissement progressif des contractions du

cœur, une chute considérable de la pression artérielle, une pâleur de cire de la

face, des vomissements répétés, de la dyspnée sans signes d'auscultation.

Traitement. — En présence d'accidents bulbaires aigus il faudra surveiller

avec un grand soin l'alimentation pour éviter des accès de suffocation mortels.

Des révulsifs au niveau de la nuque, le calomel à l'intérieur sont à conseiller:

on emploiera aussi les différents traitements des maladies infectieuses. La
thérapeutique, devant des lésions buli)aires constituées, est bien souvent

impuissante à conjurer la terminaison fatale.

CHAPITRE IX

PARALYSIE BULBAIRE PROGRESSIVE
(PARALYSIE LABIO-GLOSSO-LARYNGÉE PROGRESSIVE)

Synonymie : Paralysie musculaire progressive de la langue, du voile du palais

et des lèvres (Duchenne)
;

paralysie labio-glosso-palalo-laryngée (Charcot):

paralysie bulbaire atrophique progressive (Leyden)
;
paralysie bulbaire chro-

nique progressive (Wachsmuth)
;

paralysie progressive des noyaux bulbaires

(Kûssmaul) ; poliencéphalite inférieure ciironique (Wernicke).

Historique. — Duchenne (de Boulogne), en 1860, sous le titre « paralysie

musculaire progressive de la langue, du voile du palais et des lèvres », décrivit

une affection paralytique « qui envahit successivement les muscles de la langue,

ceux du voile du palais et l'orbiculaire des lèvres, qui produit conséquemmeni

des troubles progressifs dans l'articulation des mots et dans la déglutition, qui,

à une période avancée, se complique de troubles de la respiration, dans la({uelle

enfin les sujets succombent ou à l'impossibilité de s'alimenter ou pendant une

syncope ». Quand ilfitla première description de cette affection, Duchenne. qui

l'étudiait depuis 1855, en avait observé treize cas.

Avant Duchenne quelques auteurs, tel Trousseau, avaient vu et publié des

faits semblables. Duménil, en 1859, avait rapporté une observation de paralysie

bulbaire associée à l'atrophie musculaire progressive ; il avait même signalé la

dégénérescence des nerfs bulbaires et rachidiens. Il est juste cependant de

reconnaître que c'est Duchenne qui, par le nombre de ses cas et la précision de

ses descriptions, attira le premier l'attention des médecins sur « la paralysie

progressive de la langue, du voile du palais et des lèvres ». Trousseau proposa

à cette maladie le nom de paralysie labio-glosso-laryngée, il considérait l'atro-
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pliie musculaire et la paralysie labio-glosso-laryngée comme des variétés de la

iiiênie maladie.

A l'étranger Baerwinkel, Schultz publièrent des observations. Wachsmulh
dénomma la maladie paralysie bulbaire progressive, il supposait qu'elle

avait son siège dans le bulbe au voisinage des noyaux des nerfs crâniens.

Cette opinion était exacte et fut confirmée par les recherches anatomo-

pathologiques.

L. Clarke, dans un cas de paralysie labio-glosso-laryngée avec atrophie de

la langue, constata l'atrophie des cellules nerveuses du noyau de l'hypoglosse

et des noyaux adjacents, mais cet auteur n'attacha pas une grande importance

à ce fait.

En 1860 C-harcot et Joffroy, en IXTODuchenne et Joft'roy établirent la relation

de causalité entre les phénomènes paralytiques constatés en clinique et les

atrophies cellulaires des noyaux du bulbe qu'ils observaient avec le microscope.

Leyden arriva aux mêmes conclusions que les auteurs français sur le nMe des

lésions cellulaires du bulbe. Dans ses recherches anatomiques Leyden constata

la dégénération graisseuse des racines médullaires antérieures, des racines de

l'hypoglosse, du spinal, du facial; il remarqya la dégénération des cordons

antérieurs et latéraux de la moelle, l'atrophie des fibres du bulbe et la dispari-

tion des cellules nerveuses dans les cornes antérieures de la moelle et le noyau
de l'hypoglosse. Peu après Kûssmaul et R. Maier observèrent les mêmes lésions.

De nombreuses observations de paralysie labio-glosso-laryngée ont été publiées

depuis cette époque déjà lointaine, elles confirment les descriptions des

précédents auteurs.

Quand Charcot eut fait connaître la sclérose latérale amyolrophique et eut

décrit les phénomènes bulbaires qui, avec une très grande fréquence, l'accom-

pagnent, certains neurologistes nièrent l'existence de la paralysie labio-glosso-

laryngée en dehors de la sclérose latérale amyolrophique. Telle fut l'opinion de

Leyden, Senator, Vulpian, Dejerine. Ces idées furent combattues en plusieurs

circonstances par Charcot.

La paralysie labio-glosso-laryngée par lésion des noyaux cellulaires du bulbe

fut, durant la première période de son histoire, seule envisagée en nosographie.

Les auteurs ont montré cependant qu'il y avait lieu de décrire des types cli-

niques distincts de la maladie de Duchenne. C'est ainsi que, sans parler des

paralysies labio-glosso-laryngées à marche aiguë créées par les hémorragies ou

les ramollissements du bulbe, on apprit à connaître : les paralysies; dites -pseudo

-

bulbaires causées par des lésions cérébrales ou des lésions bilatérales du faisceau

géniculé dans son trajet cortico-bulbaire, \es paralysies bulbaires basilaires et

névriti(/ues, les paralysies bi/lbaires sans lésions anatomiques actuellement

appréciables (paralysie bulbaire asthénique, syndrome de Erb). On trouvera

dans d'autres parties de cet ouvrage l'histoire de la paralysie pseudo-bulbaire,

du syndrome de Erb, on verra ainsi la lente évolution des idées soutenues par

les analomistes et les chniciens. Le présent chapitre est consacré à l'étude de

la paralysie bulbaire progressive.

Etiologie. — Quelques auteurs ont signalé une forme infantile et familiale

<le la paialysie bulbaire progressive. Fazio (') l'a observée chez une femme et

(') Fazio. Transm.ixslnn liérédilaire de la parnli/sie balliairc progi'essive. V'' Coiigrès lie la

Sociélc italienne de médecine iiileine. Rome, octobre 1802.
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son fils; l'enfant avait sept ans quand débutèrent chez lui les premiers; sym-

ptômes, il était né cinq mois avant le début de raffection bulbaire de la mère.

Brissaud et Pierre Marie ('), Charcot (-) ont rapporté l'histoire de deux frères

atteints dans leur enfance. Londe (•'') a consacré à cette forme infantile et fami-

liale de la paralysie bulbaire un mémoire très documenté. Je mentionnerai

aussi une monographie récente de Georg Peritz (*). Ce qui caractérise celle

variété clinique, outre le caractère héréditaire et familial, c'est la participation

à la paralysie du facial supérieur.

La paralysie bulbaire chronique est plus fréquente dans le sexe masculin

pour 100 d'après Kiissmaul) et chez l'adulte. Elle s'observe surtout entre ôd et

00 ans. Chez l'enfant elle est très rare, Hoffmann l'a vue à 11 ans, Reniak à

12 ans, Hoppe-Seyler à 14 ans. Ce dernier auteur aurait observé aussi un enfant

de 5 ans qui, depuis sa nais.sance, était atteint de paralysie bulbaire.

Les causes occasionnelles de la maladie sont, il ne faut pas se le dissimuler,

absolument inconnues. On a invoqué le rôle de la fatigue, du surmenage des

muscles des lèvres et de la bouche (joueurs d'instruments à vent), certains ont

incriminé le froid, certains ont supposé l'influence du mal de Bright. Dans les

antécédents d'un bon nombre de malades on retrouve la syphilis, il me semble

très vraisemblable que cette cause doit être invoquée relativement souvent. Par-

fois la maladie se développe dans la convalescence de certaines alTections graves.

Très fréquemment l'étiologie réelle de la maladie, sans nul doute une intoxica-

tion, échappe au clinicien.

Je me demande si certains cas de paralysie labio-glosso-laryngée ne sont pas

dus à une infection originelle existant dans le territoire des nerfs bulbaires et

gagnant les centres par les voies lymphatiques des nerfs.

Pathologie comparée. — La paralysie labio-glosso-laryngée existe chez les

bœufs et les chevaux. Il mentionne ce fait, car il est toujours intéressant

d'observer dans différentes espèces animales des affections dont l'étiologie chez

l'homme est absolviment inconnue. En Belgique et en Hollande, des cas isolés

de paralysie labio-glosso-laryngée se constatent d'une manière permanente

dans la race chevaline. On désigne l'afï'eCtion dans ces pays sous le nom de mal

de gorge du Nord. Laridon et Demeester l'ont constatée trois ou quatre fois

chaque année, Verschuere douze fois en dix ans, Cadeac l'a rencontrée chez un

cheval hollandais et fait remarquer qu'on ne l'a pas observée chez les chevaux

nés en France. Thomassen, dans une autopsie récemment publiée, a trouvé

dans le bulbe du cheval des lésions identiques à celles décrites chez l'homme

dans des cas semblables, il semble vraisemblable à cet auteur que la cause de

la maladie du cheval doit être recherchée dans la nourriture où pourrait se

développer une substance toxique.

Anatomie pathologique. — Cruveilhier et Trousseau avaient constaté l'atro-

phie des racines des nerfs bulbaires, mais ce fut Charcot qui démontra que la

paralysie bulbaire progressive est l'expression clinique de la lésion primitive et

systématique des noyaux d'origine des nerfs moteurs crâniens situés dans la moitié

(') Brissaud et Pierre Marie. Diplégie faciale lolale avec paralysie glosso-laiyngo-

cervicale chez deux frères. Bull, méd., 18!)5, p. 1081.

(-) Charcot. Médecine moderne, ISO.'ï, p. 806.

(^) Londe. Paralysie bulbaire progressive infanlile et familiale. Revue de méd., IS'J.j el 1894.

(') Georg Peritz. Pseudobulhiir und Bidbiirparalyse des Kindesalters. Berlin, 1902.
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infcrieure du bulbe. Ainsi qu'on le voit sur la figure i5, ces jnoyaux sont ceux

des septième, neuvième, dixième, onzième et douzième paires. D'après Charcot,

les lésions du noyau de l'hypoglosse sont les plus accentuées, les noyaux du

spinal, du facial et du pneumogastrique sont moins altérés. Il n'y a pas de règles

précises pour l'intensité des lésions au niveau des différents noyaux; suivant les

cas, tel groupe cellulaire sera plus ou moins

atteint. Quand on examine des coupes du

bulbe avec la méthode de Nissl, on voit, au

niveau des noyaux moteurs, que, dans les

premiers stades de l'affection, les éléments

chromatophiles diminuent de nombre, se

raréfient à la périphérie de la cellule ou

dans les dentrites ; des masses pigmentaires

apparaissent. Puis le noyau devient souvent

excentrique, sa forme est irrégulière, la

chromatolyse est évidente, le cytoplasme et

le karyoplasme sont altérés, les prolonge-

ments de la cellule s'atrophient, la pigmen-

tation devient considérable. Enfin certaines

cellules disparaissent complètement, d'au-

tres ne sont plus représentées qvie par un

bloc de pigment entouré d'une très mince

couche de substance achromatique.

Dans un même noyau il n'est pas rare de

constater que l'altération des différentes

cellules est inégale; certaines sont très

malades, d'autres au contraire presque

intactes.

Les racines de l'hypoglosse, du pneumo-
gastrique, du spinal, du facial, sont fré-

quemment amincies, grisâtres. Elle présen-

tent au microscope les lésions de l'atrophie dégénérative avec sclérose. On a

constaté parfois un léger degré d'épendymite.

Tous les auteurs sont d'accord sur les lésions cellulaires de la paralysie bul-

baire progressive, il n'en est pas de même sur l'existence des lésions de la sub-

stance blanche. C'est là cependant une question importante au point de vue

nosographique. Dans des cas rapportés par Charcot, Duchenne et Joffroy, Duval

et Raymond, Reinhold, la substance blanche n'a pas été trouvée altérée, les fais-

ceaux pyramidaux n'étaient pas sclérosés. Raymond pense que la paralysie labio-

glosso-laryngée verse presque toujours dans la sclérose latérale amyotrophique

lorsqu'elle n'est pas prématurément interrompue dans son évolution et que la

réciproque est vraie, mais il admet aussi qu'il existe une forme de paralysie

labio-glosso-laryngée indépendante de la sclérose latérale amyotrophique. Ley-

den ne croit pas à la possibilité de l'altération des cellules sans lésions de la

substance blanche.

Déjerine, depuis 188,"), a soutenu que, dans la paralysie glosso-labio-laryngée,

la lésion n'est pas localisée aux noyaux bulbaires, mais qu'il existe aussi une

sclérose des pyramides bulbaires. Suivant son expression, la paralysie bulbaire

de Duchenne serait une sclérose pyramidale amyotrophique à marche descen-

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2' édit. — IX. 54

- A''. ce]'V.

FiG. — Noyaux d'origine des nerfs crâ-

niens moteurs (ligure scliéinatiqiie d'après

Cliai'py).
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dante. Dêjcnne et Thomas, dans un arlicle récemment publié, écrivent : « La

paralysie bulbaire de Duchenne peut se rencontrer dans d'eux conditions : ou

bien elle évolue pour son propre compte, c'est la forme classique, celle qu a

décrite Duchenne ; ou bien elle survient au cours de la sclérose latérale amyo-

trophique. Dans les deux cas, la lésion des noyaux bulbaires est la même et il y
a participation du faisceau pyramidal. Ce qui le démontre, c'est que chez les

malades qui présentent le tableau clinique pur de la paralysie bulbaire, les

réflexes tendineux sont exagérés ; il y a donc, par conséquent, irritation du

faisceau pyramidal, état de contracture latente. Au contraire, la poliomyélite

chronique ne se termine pas par paralysie bulbaire. C'est là encore une parti-

cularité indiquant l'union intime existant entre la maladie de Charcot d'une

part et la paralysie labio-glosso-laryngée d'autre part. » Il serait intéressant,

je crois, dans les cas de paralysie bulbaire progressive, de faire des examens

avec le procédé de Marchi. On constaterait sans doute ainsi des dégénérations

pyramidales dans des cas où la méthode de Weigert ne montre pas de sclé-

rose appréciable.

L'atrophie des muscles n'est pas toujours visible à l'œil nu, grâce à l'absence

de squelette dans les régions intéressées qui peut empêcher toute déformation,

et à l'abondante lipomatose interstitielle qui peut la masquer. Duchenne avait

nié d'abord l'atrophie musculaire, Charcot la décrivit au niveau de la langue.

Outre la diminution du volume total, on constate souvent la coloration jaunâtre

de la pointe contrastant avec la teinte rouge des muscles de la base qui sont

conservés. Au microscope, on trouve les caractères de l'atrophie simple, dégé-

nérescence granulo-graisseuse, disparition de la substance musculaire dans les

gaines qui se vident, prolifération des noyaux du sarcolemme, accroissement

du tissu interstitiel et adipeux. La dégénérescence cireuse a été constatée. Les

altérations se rencontrent dans la langue, les lèvres, le pharynx et le larynx.

Symptômes. — C'est lentement et insidieusement que débute la paralysie

bulbaire progressive qui doit ainsi être nettement différenciée de la paralysie

bulbaire à début brusque, apoplectiforme. Cette dernière s'observe dans les

cas de ramollissement ou d'hémorragie du bulbe.

Les prodromes sont exceptionnels; ils se caractérisent par des douleurs

vagues, des sensations de tiraillement dans la région de la nuque et du cou.

Leyden a observé au début de l'affection des crises de dyspnée. D'après

Krishaber et quelques auteurs, la perte de la sensibilité réflexe du pharynx

existerait dans cette période prodromique. Comme l'a fait remarquer G. (iui-

non, ce symptôme paraît, étant donné sa banalité, avoir bien peu d'importance.

C'est par des troubles de la motilité de la langue que débute ordinairement la

maladie. Les lettres qui demandent pour être émises le concours de la langue sont

mal prononcées. Ainsi la voyelle les consonnes r, l, d, t, s, g, A-, sont très mal

articulées et finissent par disparaître complètement du vocabulaii^e du malade.

La parole est empâtée, la langue est lourde, il s'agit en somme de dysarthrie.

L'examen de la langue, la bouche étant ouverte, permet de constater les

troubles de la motilité. Dans les premières périodes de l'affection, les mouve-

ments de là langue s'exécutent avec lenteur, mais plus tard on voit que le

malade est dans l'incapacité de tirer la langue au dehors, de la porter en haut

vers la voûte palatine, de la mouvoir latéralement. Dans les phases avancées, la

langue est flasque, aplatie, reste sur le plancher buccal. Le malade fait, pour
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la mouvoir, d'énergiques et incessants efforts, mais seules se produisent

quelques contractions vermiculaires. C'est alors que l'anarthrie est absolue.

La langue est atrophiée, elle est sillonnée de dépressions et de mamelons, on

aperçoit à sa surface des contractions vermiculaires. Quand on pratique la pal-

pation de l'organe, on a une sensation de flaccidité et de mollesse spéciale.

La réaction de dégénérescence peut être masquée longtemps par la réaction

normale des fibres musculaires intactes.

La mastication et lepremier tempf^ de la déglutition sont gênés par cette atrophie

et cette paralysie de la langue. Il est fréquent de voir les malades reporter avec

leurs doigts au milieu de la cavité buccale les aliments immobilisés dans la

gouttière qui sépare les dents de la face interne des joues, puis l'enverser la

tête pour les faire tomber dans le pharynx.

La paralysie des lèvres apparaît bientôt. Presque tous les muscles des lèvres

peuvent être envahis à une certaine période, mais c'est le muscle orbiculaire

qui est atteint le premier et qui souvent reste le seul pris. Ensuite sont para

lysés les muscles de la houppe du menton, le carré et le triangulaire des lèvres.

Au début, on s'aperçoit que les lèvres sont peu mobiles lorsque le malade parle,

qu'il les serre péniblement l'une contre l'auti-e -quand on lui commande d'exé-

cuter ce mouvement. Il est incapable de faire la moue, de souffler, de siffler. A
un stade plus avancé de l'affection, les lèvres sont à peu près immobiles, la

bouche est grande ouverte grâce à l'action prédominante et non compensée des

muscles élévateurs de la lèvre supérieure et des muscles des commissures. Le

faciès est alors très caractéristique, le masque facial a un air hébété avec lequel

contrastent la vivacité du regard et la mobilité des yeux qui dénotent l'inté-

grité de l'intelligence. Si l'on vient à provoquer le rire, le patient « n'en finit

plus de rire » ; sa bouche reste largement ouverte dans une sorte de rire bête,

inextinguible, qui donne à la face l'aspect des masques de la comédie antique

(Trousseau). Le malade est obligé de rapprocher ses lèvres inertes avec ses

doigts pour fermer la bouche.

Du fait de cette paralysie des lèvres les troubles de l'articulation s'accentuent.

Les voyelles o et m disparaissent, puis les consonnes labiales h, p et aussi les

consonnes qui exigent le concours indispensable des lèvres : m, /*, v. La
voyelle a est la dernière à disparaître. D'après Kûssmaul, les r et les c/i, c'est-à-

dire les sons que l'enfant émet les derniers, sont les premiers qui cessent d'être

proférés.

L'atrophie des lèvres est parfois assez difficile à reconnaître à cause de la

lipomatose abondante. Souvent on constate des contractions fibrillaires au niveau

des lèvres et des muscles de la houppe du menton.

La paralysie du voile du palais s'annonce par des modifications du timbre de

la voix. La voixest nasonnée. Pour arriver à parler, le malade est obligé de

fermer l'orifice des fosses nasales en se pinçant le nez ; il force ainsi la colonne

d'air de l'expiration à passer à travers la bouche et il l'utilise de cette façon à

la prononciation. Quand on examine le fond de la gorge, on voit que le voile

du palais pend inerte, flasque, tremblotant sous l'action de l'air inspiré ou
expiré, lorsque la respiration est énergique.

Quand \e pluirynx c^ii paralysé, les troubles de la déglutition sont beaucoup
plus accentués. La paralysie du pharynx permet en effet le passage des ali-

ments dans le tube respiratoire et la paralysie du voile du palais permet leur

retour dans les fosses nasales. Aussi, lorsque la maladie en est arrivée à ce point,
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les difficultés pour s'alimenter sont très grandes. Trousseau a fait un tabloau

très remarquable de l'état de ces malades : « peu à peu, la paralysie fait des pro-

grès qui sont continus ; la langue est comme fixée derrière Tarcade dentaire infé-

rieure, sa base et sa pointe sont également immobiles, aucun mot ne peut être

prononcé ; le premier temps de la déglutition est devenu presque complète-

ment impossible et le malade a recours à toute espèce de stratagèmes pour per-

mettre aux aliments de pénétrer dans le pharynx; avec ses deux mains il essaye

de venir en aide à l'orbiculaire des lèvres et au buccinateur ; on le voit, appli-

quant les mains sur l'ouverture buccale et les joues, se livrer à des efibrts con-

sidérables et répétés pour faire cheminer le bol alimentaire sur la langue vers le

pharynx, et cependant il a bien soin de mâcher ses aliments et d'en faciliter lo

glissement en introduisant des liquides dans sa bouche et en renversant sa tête

en arrière; enfin il réussit parfois à avaler; mais, d'autres fois, la contraction

synergique du pharynx se fait mal, peu d'aliments passent dans l'œsophage et

la plus grande partie est rejetée par la bouche et les fosses nasales, donl

l'ouverture postérieure est demeurée inerte par le fait de la paralysie du voile du

palais. Ces malheureux, dont l'appétit est resté vif, mettent un temps considé-

rable à faire leur repas et perdent la moitié des aliments qu'ils ont introduits

dans leur bouche. La déglutition des liquides est souvent très difficile; souvent

quelques parcelles d'aliments pénètrent dans le larynx, et alors, à l'horrible

supplice de ne pouvoir avaler, vient s'ajouter l'extrême difficulté de tousser

pour se débarrasser des aliments introduits dans le larynx et la trachée:

l'angoisse est extrême
;
enfin, après de nombreuses mais petites secousses de

toux, le calme est rétabli. On voit ainsi que ces malades sont à chaque instant

menacés de succomber par suffocation. » Aussi, pour éviter des accidents

graves, est-on obligé de recourir à l'alimentation artificielle par la sonde œso-

phagienne.

La paralysie du larynx, qui survient à une époque plus ou moins tardive, aug-

mente encore les dangers qui peuvent résulter de la chute des aliments dans

les voies respiratoires. De là résultent parfois des bronchites ou des broncho-

pneumonies dont la gravité est toujours grande. Krishaber et certains auteurs

ont soutenu que la chute facile des aliments dans les voies respiratoires était

due à l'insensibilité du pharynx et du larynx grâce à laquelle la fermeture de

la glotte par contraction réflexe ne se faisait plus. Joffroy a fait remarquer très

justement que l'on n'observe rien de semblable dans l'hystérie, où l'aneslhésie

pharyngée est cependant portée à un très haut degré.

Par la paralysie du larynx les troubles de la phonation augmentent encore,

la voix devient monotone, incapable de moduler ou de soutenir les sons. L'alalie

devient presque absolue. Quand le malade veut essayer de parler, on n'entend

plus qu'un son faible, parfois une sorte de bruit doux produit par le passage de

l'air dans les voies respiratoires. La parole ne peut même plus être chuchotée,

car outre qu'il y a aphonie plus ou moins complète, il existe encore une impos-

sibilité de l'articulation à cause de la paralysie de la langue et des lèvres. A
l'examen laryngoscopique, on constate le plus souvent l'écartement des cordes

vocales dù à la paralysie des constricteurs de la glotte. Dans le cas de paralysie

des abducteurs, on observe le rapprochement des cordes vocales ; il en résulte

de la dyspnée avec tirage qui peut nécessiter la trachéotomie.

La sendbUité est généralement normale, on ne constate pas d'anesthésie de la

face, des muqueuses des lèvres, de la bouche, du voile du palais, du pharynx.
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Le goût n'est pas altéré. Dans quelques observations cependant sont notés des

troubles de la sensibilité objective de la face, la perversion ou l'abolition du

goût. Certains malades accusent des sensations de tension, de pression dans

leurs muscles atrophiés ; ces sensations surviennent surtout pendant l'activilé

de ces muscles, ainsi pour ceux de la langue durant les essais de parler. On
observe parfois une diminution de Vacuité auditive qui s'explique par ce fait

que, les muscles du voile du palais étant paralysés, l'ouverture de la trompe

d'Eustache ne se fait plus durant les mouvements de déglutition.

Les réflexes des membres et le réflexe massétérin sont très souvent exagérés,

ce qui montre bien les rapports intimes de la paralysie bulbaire progressive

avec la sclérose latérale amyotrophique. Il convient toutefois de remarquer que

nombre d'auteurs ont écrit que les réflexes sont parfois diminués ou même
abolis.

Un symptôme important de la paralysie bulbaire est Vécoiileiueni de la salive

à travers les lèvres entr'ouvertcs. Berger a vu, dans un cas, que la quantité de

salive rejetée hors de la bouche variait de 600 à 900 centimètres cubes par

24 heures. Les malades ont presque constamment un mouchoir ou une ser-

viette dans la main pour s'essuyer la bouche. La .salive est tilante et visqueuse.

Cet écoulement continuel de la salive irrite les téguments et amène souvent une

vive rougeur des lèvres et du menton. D'après Duchenne (de Boulogne) cet

écoulement de salive résulterait d'un simple phénomène mécanique. La salive

incomplètement avalée par suite de la paralysie de la langue et des troubles de

la déglutition s'accumulerait dans la bouche et y deviendrait visqueuse par le

long séjour qu'elle y fait. D'après Kayser et Hallopeau au contraire, il y aurait

hypersécrétion de salive par excitation d'un centre salivaire bulbaire.

Quand les muscles masséters et ptérygoïdiens sont paralysés, la mâchoire est

tombante, les arcades dentaires ne peuvent plus être rapprochées, les mouve-

ments d'adduction n'existent plus. La maladie entre alors dans une nouvelle

phase, car des troubles respiratoires et cardiaques graves vont apparaître.

Le malade ne peut plus parler sans être aussitôt essoufflé, il est incapable de

faire une respiration puissante, de se moucher, de cracher, d'éteindre une

bougie. Les simples bronchites sont exceptionnellement graves, car le malade

est dans l'impossibilité de tousser. Les mucosités s'accumulent alors dans les

bronches d'où elles ne peuvent être expulsées et l'asphyxie arrive rapidement.

A l'auscultation en général on n'entend pas de râles, car la respiration est trop

faible. Cette impossibilité de la toux explique aussi la gravité des accès de

,sujfocation causés par l'introduction de parcelles alimentaires dans les voies

aériennes.

Les troubles du cœur se manifestent d'abord par l'accélération permaiiente ou

non du pouls, par sa faiblesse et son irrégularité. « Ces troubles cardiaques, dit

Duchenne, se montrent par crises et sont caractérisés par un sentiment de

défaillance, par une sorte d'oppression cardiaque avec anxiété extrême et

crainte d'une mort prochaine, par une grande vitesse (140 pulsations) avec irré-

gularité, intermittence et petitesse du pouls. A l'auscultation cardiaque on

n'entend aucun souffle, mais les claquements valvulaires sont très confus, le

cœur semble s'agiter dans un liquide, la face est très pâle et les yeux sont

ternes. Alors souvent peut survenir une syncope plus ou moins longue. C'est

par l'une d'elles que se termine habituellement la paralysie labio-glosso-

laryngée. »
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Marche. Durée. Terminaison. — La paralysie bulbaire que nous élu-

dions a, comme son nom l'indique, une marche progressive. Les périodes de

rémission, si tant est qu'elles existent, ont une durée très courte. Si quelques

troubles de la température (hyperthermie ou hypothermie) paraissent dus à

l'envahissement de certaines régions du bulbe, il est de règle que rafl'ection

évolue sans fièvre. Le malade, incapable de parler, incapable de s'alimenter,

épuisé par l'abondance de la sécrétion salivaire, s'amaigrit, se cachectise. Il

assiste à son dépérissement, ayant conservé la plénitude de ses facultés intellec-

tuelles.

Certains malades meurent par inanition, d'autres par syncope, troubles du

cœur et de la respiration. Certains tombent dans une sorte de torpeur, de som-

nolence qui annonce la terminaison fatale. D'autres enfin succombent aux

broncho-pneumonies infectieuses ou gangreneuses causées par la déglutition de

parcelles alimentaires septiques. Dans un cas de Reinhold, l'apparition d'une

myélite bulbaire aiguë amena la mort au milieu de phénomènes pseudo-ménin-

gitiques.

La durée moyenne de la maladie est de deux à trois ans. Certains cas évo-

luent rapidement en six ou sept mois, d'autres au contraire plus lentement en

quatre ou cinq ans. Chez un malade de Leyden, l'affection a duré sept années.

Le pronostic est toujours fatal.

Formes cliniques. — La précédente description est celle de la paralysie

bulbaire progressive typique, mais d'autres formes cliniques existent. La para-

lysie bulbaire progressive est, comme nous l'avons vu, sous la dépendance des

lésions des noyaux moteurs du bulbe, aussi s'explique-t-on que les noyaux

moteurs de la protubérance, du pédoncule et de la moelle puissent être égale-

ment atteints. Deux formes cliniques principales sont à mentionner : la forme

bulbo-ponto-pédonculaire et la forme bulbo-spinale.

La forme bulbo-ponto-pédonculaire est relativement rare, car la mort survient

généralement quand est touché le pneumogastrique. Le noyau de l'abducens, le

noyau moteur du trijumeau sont atteints. La paralysie peut exister dans le

domaine du facial supérieur comme dans des observations de \\'achsmuth,

Eisenlohr, Bernhardt, Remak. Les noyaux de la troisième paire enfin sont par-

fois pris. Romberg a observé une paralysie bilatérale du muscle droit supérieur

chez un individu atteint de paralysie bulbaire progressive ; Mobius a constaté

l'insuffisance du mouvement de convergence des yeux; Hérard, Georges Guinon

et Parmentier, Benedikt ont vu aussi l'association de l'oplitalmoplégie à la para-

lysie bulbaire.

Dans certains cas de poliencéphalite totale, la lésion a débuté par les noyaux

de la troisième paire pour suivre ensuite une marche descendante. Dans un cas

de Verger (') une paralysie atrophique bilatérale des muscles masticateurs a

marqué le début d'un processus d'atrophie musculaire progressive.

Dans la forme bulbo-spinale il y a association de la paralysie bulbaire avec

l'atrophie musculaire. Tantôt la paralysie bulbaire survient chez un malade qui

présentait depuis un temps plus ou moins long une atrophie musculaire pro-

gressive spinale (ces cas ne sont pas aussi rares que le croyait Duchenne) ; tantôt

l'atrophie musculaire spinale apparaît chez un malade qui déjà avait des signes

(!) Verger. ContribuLion à l'étude des paralysies nucléaires du trijumeau. Revue neuroL,

1900, p. 450.
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d'une paralysie bulbaire. L'amyotrophie débute par les muscles du cou, la tête

se penche en avant et perd ses mouvements de rotation. Les muscles de la cein-

ture scapulaire s'atrophient ensuite, puis les muscles du bras et de l'avanl-bras,

enfin les muscles de la main. Souvent l'atrophie musculaire n'arrive pas à son

complet développement, car les malades meurent rapidement avec des sym-

ptômes bulbaires.

Nous avons vu plus haut qu'il existait des rapports très intimes entre la para-

lysie bulbaire progressive et la sclérose latérale amyotrophique. Quand les

lésions pyramidales sont très accentuées, on observe des contractures, du clo-

nus du pied, une forte exagération des réflexes.

Parmi les formes cliniques il faut encore mentionner la paralysie bulbaire

chronique unilatérale. Hayd (*) en a récemment rapporté une observation. Les

cas de Pel, Erb, Wiener, Geronzi, se rapprochent de la paralysie bulbaire aiguë.

Diagnostic. — Le diagnostic d'une paralysie bulbaire est toujours facile,

mais il y a nécessité de savoir quelle est sa cause; là est le point parfois délicat

en clinique.

Au début d'une paralysie bulbaire progressive, les troubles fonctionnels

peuvent faire songera une angine, à une pharyngite. Duchenne rapporte plu-

sieurs erreurs semblables. Elles seront faciles à éviter par l'absence de fièvre,

de douleur, d'adénopathie, de rougeur, d'inflammation.

Les paralysies du voile du palais consécutives à des angines diphtériques

déterminent des troubles de la déglutition, un nasonnement de la voix. Chez

ces malades n'existent pas de paralysies de la langue, des lèvres, du larynx; de

plus, on peut avoir la notion de l'angine antérieure.

La paralysie faciale double donne un masque qui ressemble à celui de la

paralysie labio-glosso-laryngée. Cependant, dans la paralysie bulbaire progres-

.sive, le facial supérieur est respecté. De plus, dans la paralysie faciale double il

n'y a pas de troubles du pharynx, de la langue, du larynx.

Le faciès myopathique pourrait faire songer à une paralysie bulbaire, mais,

chez le myopathique, on constatera la difficulté de l'occlusion des paupières,

l'hypertrophie des lèvres, l'absence de paralysie de la langue et du larynx. La
marche de la maladie est très différente, le diagnostic sera toujours facile.

A une certaine période de l'évolution de la paralysie bulbaire le trouble de

l'articulation peut arriver à ce point que l'alalie est devenue presque absolue.

Il ne faudra pas confondre cet état avec Vap/tasie. Le mode de début et l'évo-

lution sont absolument dissemblables, il n'y a pas lieu d'insister.

Le diagnostic de paralysie bulbaire étant fait chez un malade, il faut déter-

miner quelle est la cause de celle-ci. Pour cela on précisera le mode de début,

la marche de la maladie, on recherchera les symptômes concomitants et la

notion étiologique. Je rappelle que, dans la paralysie bulbaire progressive

chronique, le début est lent et insidieux; successivement la langue, les lèvres,

le voile du palais, les muscles masticateurs sont atteints; les muscles s'atro-

phient et sont le siège de contractions fibrillaires, la réaction de dégénérescence

est habituelle, l'intelligence est conservée jusqu'à la fin de la maladie qui sur-

vient le plus souvent par des troubles respiratoires et cardiaques.

V/iérnorragie, le ramollissement du bulbe, ont un début brusque. Les

(') II.WD.Ein Fall von chronischerhalliseiligorBiilbiirparalyse. Inaug.Dissert.,Tùhmgeu, 1901.
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symptômes sont d'emblée à leur maximum d'intensité. Les phénomènes para-

lytiques sont en général asymétriques. Quand le malade survit, les symptômes

s'améliorent fréquemment.

Les tumeurs du bulbe donnent rarement lieu à un syndrome labio-glosso-

laryngé bilatéral et symétrique; les troubles de la sensibilité qui font défaut

dans la maladie de Duchenne existent souvent dans les tumeurs du bulbe. Dans

ces dernières, la paralysie unilatérale ou bilatérale des membres est loin d'être

rare. De plus on constate parfois des signes d'hypertension intracrànienne.

La paralysie bulbaire aslhénique, le syndrome d'Erb, a une marche spéciale.

Dans cette affection, la paralysie prédomine dans les muscles masticateurs et

dans le releveur de la paupière (ptosis), quoique la pai-alysie de la langue, du

voile du palais, du pharynx et du larynx se constatent également. Les muscles

sont sujets à un épuisement précoce qui se manifeste au moindre effort. Ainsi,

pour prendre im exemple, le malade qui parle d'une façon très claire et très

nette après une période de repos, devient incapable de se faire comprendre au

bout de quelques instants. La myasthénie est non seulement bulbaire, mais

encore spinale. L'atrophie musculaire fait défaut. La réaction électrique myasthé-

nique, caractérisée par un épuisement rapide de la contractilité niupculaire,

confirmera le diagnostic. Des périodes de rémission et même d'amélioration

s'observent au cours de cette afl'ection.

La paralysie pseudo-bulbaire d'origine cérébrale débute le plus souvent par un

ou deux ictus apoplectiques successifs. Après le premier ictus, parfois accom-

pagné d'hémiplégie persistante, le syndrome labio-glosso-laryngé n'est qu'à

peine réalisé, mais après le second il est brusquement constitué. Il reste dans

la suite tel qu'il est à ce moment, par conséquent on n'observe pas la marche

progressive de la paralysie bulbaire chronique. Il n'y a pas d'atrophies muscu-

laires ni de tremblements fibrillaires. Les pseudo-bulbaires ont le plus souvent

un certain degré d'hémiplégie bilatérale spasmodique, ils marchent à petits

pas. Leur intelligence est affaiblie. Le rire et le pleurer spasmodiques sont

fréquents.

Des tumeurs, des gommes, des anévrismes, des plaques de méningite peu-

vent comprimer et adultérer les nerfs bulbaires dans la région de la base du

crâne, d'où des paralysies pseudo-bulbaires d^origine basiUii)-e. Ces dernières se

reconnaîtront facilement, car le syndrome bulbaire n'est presque jamais pur;

d'autres symptômes sont constatés, comme l'anesthésie douloureuse de la face,

les paralysies oculaires, les vertiges, l'incoordination motrice, etc. La céphal-

algie qui manque dans la paralysie bulbaire vraie est ici un signe d une grande

importance. Souvent elle fera penser à la syphilis.

l^QS paralysies jiseudo-biilbaires d'origine névritique ont en général un début

plus rapide que la paralysie bulbaire progressive. Les troubles ne sont pas

toujours limités à la sphère d'innervation des nerfs bulbaires, des modifications

de la sensibilité sont souvent observées. L'évolution de la paralysie bulbaire

vraie est fatalement progressive; dans la polynévrite des nerfs Ijulbaires, les

symptômes rapidement constitués restent stationnaires et même peuvent guérir

complètement (Déjerine-Klumpke).

Il ne faut pas oidDlier enfin que l'on peut observer des phénomènes bulbaires

dans le cours du tabès, de la sclérose en plaques, de la syringomyélie. 11 sera

donc toujours nécessaire de rechercher avec soin les signes de ces différentes

affections du névraxe.
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Traitement. — Ignorant la cause de la paralysie bulbaire, nous ne possédons

pas de moyens d'empêcher sa marche progressive et fatale. Le traitement anli-

syphilitique mérite d'être souvent institué.

Des agents médicamenteux multiples ont été essayés, tels que l'ergot de

seigle, la strychnine, le nitrate d'argent, le phosphure de zinc, la picrotoxine,

les iodures. Il faut avouer que les résullats obtenus ont été fort peu favorables.

On pourra faire de la révulsion par le moyen des pointes de feu sur la région

de la nuque. L'électricité est à conseiller, soit le long de la colonne vertébrale

(galvanisation), soit au niveau des muscles atrophiés et paralysés (galvanisation

et faradisation).

La salivation, toujours très pénible aux malades, pourra être diminuée par

l'atropine.

Quand surviennent les troubles de la déglutition, il sera nécessaire d'alimenter

artificiellement les malades au moyen de la sonde. On évitera ainsi l'inanition

et les dangers de l'introduction des corps étrangers dans les voies aériennes.

Quand existeront des accès de suffocation dus à la paralysie des muscles du
larynx et que l'asphyxie sera imminente, il conviendra de pratiquer une
trachéotomie.

CHAPITRE X

LA PARALYSIE BULBAIRE ASTHÉNIQUE
LE SYNDROME D'ERB

Dans le groupe des paralysies bulbaires, il est nécessaire d'envisager un
syndrome spécial, récemment introduit dans la science : la paralysie bulbaire

asthéniqiie. Cette affection est encore à l'étude, sa place nosologique mal déter-

minée, aussi nous abstiendrons-nous d'en donner une définition qui ne pourrait

être précise. Au cours de cet article, on comprendra, d'ailleurs, comment on a

été conduit à décrire des paralysies bulbaires ou mieux bulbo-spinales sans

lésions anatomiques, quelles sont les particularités qui les caractérisent et

quelles sont les conceptions des auteurs sur leur origine.

Historique. — Wilks('), en 1877, publia l'observation d'une jeune fille

vigoureuse qui avait été frappée de paralysie; elle donnait l'impression d'une

léthargique ou d'une aboulique plutôt que d'une personne paralysée. Au bout

d'un mois se produisit une aggravation subite, la parole devint inintelligible,

la dégluLilion très difficile, la malade n'avait plus la force de tousser; la respi-

ration s'embarrassa, la mort eut lieu en quelques heures. A l'autopsie, on ne

trouva aucune lésion du bulbe ni du système nerveux central.

Erb (^), au Congrès de \ViesI)aden, en 1878, et dans un mémoire paru en 1879,

(') WiLKs. On ceiebi'ilis. hysLorin ond bulbar paralysis as illiisli'ati\e <>( fiiiiclion of IIkî

cci-eluospinal centres. Guy's Hosp. Reports, 1877. voL XXII, \). 7.

(^) W. Erd. Zui" Casuistik der bulbâren Liibmungen. Leber ciiier neuen walirscheinlich
bulbaren Syinplomoncomplex. Arch. f. Psijcii., 1870, IX. 2.
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rapporta l'histoire de trois malades qui présentèrent, en peu de temps et sans

cause connue, des sig-nes de parésie dans le domaine des nerfs crâniens et des

nerfs cervicaux supérieurs. Trois phénomènes étaient surtout accusés : une

blépharoptose double, une faiblesse des muscles masticateurs, une parésie des

muscles de la nuque. En dehors de ces sj'mptômes, on observait encore une

gêne de la déglutition, de la faiblesse des mouvements de la langue cl des

membres, une légère parésie du facial supérieur. L'atrophie musculaire man-
quait chez les malades; la sensibilité générale, les fonctions du cerveau, les

sphincters, les pupilles étaient normaux. Les accidents présentaient des alterna-

tives d'amélioration et d'aggravation. Erb décrivit cet ensemble de symptômes
sous le nom de « nouveau syndrome vraisemblablement d'origine bulbaire ».

Oppenheim ('), en 1887, observa un cas semblable à ceux décrits par Erb,

l'autopsie fut pratiquée, on constata l'absence de toute lésion du bulbe.

Des observations nombreuses furent publiées en Allemagne par Bernhardt.

Remak, Hoppe, assistant de Oppenheim, Jolly, Strumpell, Eisenlohr, Senator.

Les travaux de Goldflam (-) sont particulièrement importants, il a isolé un

complexus symptomatique plus vasfe que le syndrome de Erb en réunissant

dans un même groupe les observations où l'on con.statait « l'absence de lésions

grossières attestée soit par la guérison, soit par les résultats de l'examen hislo-

logique, dans des cas où des phénomènes de paralysie bulbaire se trouvaient

associés à des phénomènes de paralysie des membres et du tronc ».

En France, des cas ont été observés par .J.-B. Charcot et Marinesco, Devic et

Roux, Dumarest, Brissaud et Lantzenberg, Widal et Marinesco, Pierre !Marie et

Roques. Raymond a consacré à ce sujet plusieurs de ses leçons cliniques.

En Italie, Cardarelli, Massalongo, Murri, etc., ont publié des observations;

en Belgique, De Buck, De Buck et Broeckaert.

Dans la littérature des États-Unis, on trouve des cas rapportés par .]. Col-

lins, W.-E. Paul, S. Brown, Burr et Mac Carthy, Down, W. Sinkler, Hugh T.

Patrick.

Parmi les travaux d'ensemble, il faut mentionner les thèses inaugurales de

Mme Marie Sossedoff ("'), de V. Ballet ('), les revues de Wladimir de Holslein (^'),

de Campbell et Bramvvell (") et surtout la trèsimpoiiante monographie de Oppen-

heim C). J'aurai l'occasion, au cours de cet article, de citer d'autres mémoires.

Synonymie. — Les auteurs ont proposé à l'affection des noms très difle-

rents : Myasthénie grave pseudo-paralytique (Jolly); Paralysie bulbaire sans

lésions anatomiques (Oppenheim); Poliomésencéphalomyélite (Kalischer); Para-

lysie bulbaire asthénique (Strumpell); Paralysie aslhénique (Fajerstajn)
;
Syn-

drome paralytique bulbo-spinal vraisemblablement curable (Goldflam); Para-

(') OppenheiiM. Ueber einen Fall von chronischer progr. Bulbariiaralyse oline analo-

misclien Befund. Virchow's Archiv. Bd G VIII, 1887.

(') Goldflam. Ueljer einen scheinbar heilbaren bulbar-paralvtipchen Symptomencomplex
mit BcLheiligung der Extreniitaten. Deutsche Zeitschrifl f. Nervenheilkande, IHO,"), Bd I\

.

HefL 5 et 4.

(^) Mme Marie Sossedoff. ConLribuliun à Vclude du sipidromc de Erb. Tlièsc maug. Ge-

nève, 1806.

{'*) V. Bxhi.'ET. La paralysiebulbo-sjunalc asthénique ou syndrome de Erb. Tlièse de Paris, 1898.

('') Wladimir de Holstein. La paralysie bulbaire asLhéiii(iue ou syndrome de Erb. Semaine

méd., '20 janvier 1896.

(") Gampbell et Bramvvell. Myasthenia gravis. Brain, 1000.

(') Oppenheim, Die myaslhenische Paralyse. Berlin, 1001.
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ysie bulbaire subaigiië à type descendant (Marinesco); Maladie de Erb (Murri);

^laladie de Erb-Goldflam, de Wilks; Syndrome de Erb (Roques, Ballet);

Hypocinésie de Erb (Finizio).

C'est en prenant en considération les éléments les plus importants du syn-

drome décrit par Erb que j'ai choisi l'expression paixtlyxie bulbaire asthénique.

Symptômes. — Le mode de début de la myasthénie bulbo-spinale est tantôt

brusque, tantôt insidieux.

La céphalée est souvent un symptôme prodromique. Parfois violente et loca-

lisée à la région occipitale, elle est fréquemment légère, difl'use, sans siège

!

précis. Cette céphalée peut se montrer longtemps avant l'apparition des accès,

ou, au contraire, les précéder immédiaternent. Parfois la céphalée est accom-

pagnée de poussées congestives au niveau de la face, d'étourdissements, de

sensations subjectives dans le domaine des nerfs crâniens.

Les premiers symptômes de l'affection se montrent, d'une façon presque

constante, dans le domaine des nerfs du pédoncule, de la protubérance et du
Imlbe. Ils suivent très souvent une marche descendante. Dans certaines obser-

j

vations cependant, on a noté que l'affection avait débuté par les membres in-

i
férieurs ou le tronc. Dans ce cas, les malades constatent que leurs forces dimi-

I

nuent, qu'ils se fatiguent rapidement; ils ne peuvent plus monter les escaliers,

ils laissent échapper les objets de leurs mains. Un malade de Jolly tomba subi-

tement dans la rue et fut pris pour un épileptique: un malade de Strûmpell,

au milieu de son travail, s'affaissa sur lui-même.

Parfois les différents territoires nerveux sont envahis lentement les uns après

les autres
;
parfois, au contraire, très rapidement. Il est à remarquer que, dès

le début, les phénomènes paralytiques présentent les caractères de mobilité, dé

fugacité, qui constituent une des caractéristiques de l'affection.

Un des symptômes de début parmi les plus fréquents 'est le ptosis Souvent

il est double, mais presque toujours plus accentué d'un côté que de l'autre.

Les paupières sont tombantes, le doigt peut les soulever sans éprouver de

résistance, mais le malade a de grandes difficultés à les relever; souvent il

contracte les muscles sourciliers et frontaux pour aider le releveur parésié.

La blépharoptose peut s'accompagner d\jp/italmoplé(/ie externe, généralement

incomplète, se traduisant par le strabisme et la diplopie. Goldflam insiste sur

ce que l'ophtalmoplégie est souvent le premier symptôme de la maladie. Dans
quelques cas, tel celui de Karplus, cette ophtalmoplégie a toujours dominé
dans la symptomatologie. L'intermittence du ptosis est souvent très régulière.

Ainsi chez une malade de Dor la ptôse pal})ébrale survenait dans les conditions

suivantes : le matin et dans la journée, après un long repos, les yeux étaient

ouverts, mais aussitôt que la malade avait fait, durant une demi-heure, des

efforts d'attention visuelle, les yeux se fermaient insensiblement et, à ce

moment, elle était obligée de soulever avec ses doigts les paupières. La muscu-
lature interne de l'œil n'est presque jamais touchée, les pupilles réagissent

.
bien à la lumière et à l'accommodation. Grocco dit avoir constaté, chez un
patient, l'épuisement du sphincter de l'iris.

L'aspect des malades est déjà très particulier, ils se présentent avec la tête

rejetée en arrière pour corriger les effets du ptosis, avec un air somnolent.

(') Voir WiLURAND et Saenger. Die Neurologie des Auges, Bd I, p. '219, Wiesljaden, 1900.

IGEORGES GUJLLAIN '\



540 PATHOLOGIE DU BULBE.

Quand survient la paralysie du facial, le faciès est celui des paralysies bulbaires.

Le visage fixe et immobile perd toute expression, le front et les tempes sont

lisses, sans plis et sans rides. Le facial inférieur

est moins atteint que le facial supérieur. Quand il

est paralysé des deux côtés, les lèvres laissent

échapper de la bouche la salive et les aliments.

Les muscles masticateurs sont aussi paralysés.

Après quelques mouvements de la mâchoire, le

malade sarrête épuisé. On comprend combien

l'alimentation peut être difficile chez de tels mala-

des et combien le pronostic s'en trouve aggravé.

Les troubles de la déglutition sont parfois légers,

parfois très intenses, empêchant même le passage

des liquides et nécessitant l'alimentation par la

sonde œsophagienne.

La motilité de la langue est presque toujours
FiG. 1-22. - Faciès dans le syn- altérée. La pliouation est troublée à cause des
drome a Lrb » (observation de '

. . i i i i

Pierre Marie et Roques). phénomènes parétiques du voile du palais, de la

langue, des lèvres et aussi du larynx. Il existe des

troubles de l'articulation et de l'émission des sons. La voix est traînante,

nasonnée. Les premières paroles sont généralement intelligibles, mais celles

qui suivent sont bredouillés. Si les muscles du larynx sont atteints, on peut

constater de la faiblesse de la voix et même de l'aphonie. Hoppe a constaté

au laryngoscope les troubles de la motilité des muscles du larynx.

Non seulement les muscles innervés par les nerfs bulbaires peuvent être

atteints, mais encore les muscles du cou et des membres.
La paralysie des vtuscles de la nuque est un des symptômes les plus impor-

tants de la myasthénie bulbo-spinale. La tête n'est plus maintenue dans sa

situation normale, elle tombe en avant ou en arrière. On voit des malades qui

n'ont plus la force de la relever, qui la soutiennent avec leurs mains. Cette

attitude est caractéristique. A la paralysie des muscles de la nuque s'ajoute

souvent la paralysie des muscles rotateurs du [cou, principalement du sterno-

cléido-mastoïdien.

Si la paralysie des muscles du tronc et des membres existe, comme dans les

observations de Goldflam, le malade reste couché, incapable de se lever, de

marcher, de porter le moindre objet. Il est à l'emarquer que, au niveau des

membres, la paralysie affecte surtout la racine, contrairement à ce que l'on

observe dans les cas de polynévrite où la paralysie atteint son maximum aux

extrémités.

Les paralysies que nous venons d'indiquer présentent des caractères très

spéciaux sur lesquels il est utile d'insister.

Ces paralysies sont mobiles et fugaces. Ainsi les muscles examinés le malin

au réveil sont capables de remplir leurs fonctions
;
mais, après une courte

période d'activité, ils perdent cette aptitude et semblent transitoireraent para-

lysés (Brissaud et Lantzenberg). Tel malade peut siffler durant quelques

secondes et après en est incapable, tel autre ne peut éteindre une bougie plus

de deux fois de suite. Chez le malade de Widal et de Marinesco, la voix faible

s'éteignait peu à peq, à la suite des efforts de la parole et l'aphonie complète

survenait. En dehors de l'amyosthénie subordonnée aux efforts des malades,
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au travail musculaire, on observe, au cours de raffeclion, des périodes de

rémission el d'exacerbalion dont l'apparition ne semble soumise à aucune

règle apparente. Chez la femme, les périodes menstruelles amènent souvent

une augmentation de symptômes parétiques.

L'atrophie musculaire est extrêmement rare, elle a été décrite toutefois dans

certains cas de syndrome d'Erb, notamment par Erb lui-même, Goldflani,

Bernhardt, Brissaud et Lantzenberg, KoshewnikolT, Laquer, De Buck. Comme
la poliencéphalomyélite peut exister, au moins temporairement, sans amyo-

Irophies, il peut y avoir, par ce fait, une difficulté de diagnose entre la

myasthénie bulbo-spinale et la poliencéphalomyélite vraie. Les tremblements

fibrillaires ont été exceptionnellement signalés.

Vexamen éJerlrique des muscles a acquis, depuis les travaux de Jolly, une

grande importance. On savait déjà que, à l'examen clinique ordinaire, on ne

rencontre pas d'anomalies fonctionnelles au moyen de l'électricité, mais Jolly

a montré que « si l'on fait agir une excitation tétanisante un peu plus longue

que d'ordinaire, soit sur le nerf, soit sur le muscle, on voit apparaître le phé-

nomène de la fatigue musculaire provoquée par l'excitation volitive ». Que le

courant induit soit interrompu périodiquement pendant quelques secondes ou

bien qu'on le laisse agir continuellement, on voit le muscle, d'abord fortement

contracté avec une grande rapidité, tendre à perdre peu à peu cette contraction,

répondre au courant induit prolongé par une courte contraction, comme cela

a lieu d'ordinaire pour le courant galvanique, et enfin, mais très vite, ne plus

répondre du tout à l'excitation. Il suffit d'un repos d'une minute ou d'un renforce-

ment du courant pour que le muscle recommence à fonctionner comme aupara-

vant (Murri). Jolly propose d'appeler ce mode de répondre à l'excitation éleci rique

réaction mya><tliénifjue, il déclare qu'elle est très semblable à la réaction de

Vépuisement décrite dès 1868 par Benedikt qui la constata chez des malades

avec lésions des hémisphères cérébraux. Jolly affirme que l'épuisement produit

dans les muscles, soit avec l'excitation volitive, soit avec le courant électrique,

se manifeste pour les deux également chaque fois qu'il s'est produit i)our l'un ou

pour l'autre. Murri (') chez un malade a observé que, quand l'excitation volitive

était devenue très peu efficace, le courant faradique agissait très bien et que,

quand le courant faradique n'agissait plus ou agissait peu, la volonté était

toujours efficace. La réaction myasthénique de Jolly est à opposer à la réaction

myotonique que l'on observe dans la maladie de Thomsen. Oppenheim, dans sa

monographie, insiste sur la valeur diagnostique de la réaction myasthénique,

mais il fait remarquer qu'elle n'est ni constante, ni pathognomonique.

Les sphincters sont toujours normaux, les réflexes tendineux sont générale-

ment conservés, parfois légèrement diminués. La sensibilité est normale dans

la presque totalité des cas. Certains malades ont des sensations de ])rùlure, des

névralgies; les céphalées sont loin d'être rares.

Les troubles psychiques dans la règle font défaut. J. Collins dans un cas a

observé de la confusion mentale aiguë temporaire; cet auteur y voit une preuve

en faveur de l'origine infectieuse ou toxique du syndrome. De Buck a noté

chez son malade une certaine dépression morale.

On a vu parfois, au cours de l'affection, de légères élévations de température.

La myasthénie bulbo-spinale peut être associée avec la maladie de Basedow.

(') Murri. Sur un cas de maladie d'Erb. Arch. italienne.': de hiol., 18!)6, p. 04.

[GEORGES GUILLAIN }
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Dans des observations de K. Mendel, de Oppenhoim, de Hirschberg. l'hystérie

et la myasthénie coexistaient chez le môme malade.

Marche. Évolution. Pronostic. — Dans un type clinique qui paraît fréquent,

l'affection débute par le ptosis et les troubles de la musculature externe des

yeux, puis apparaissent des troubles de la phonation, de la déglutition, de la

mastication, enfin les muscles de la nuque et du tronc se prennent, puis ceux

des membres supérieurs et inférieurs. Dans ce type paraît justifié le nom de

paralysie descendante qui a été proposé par certains auteurs. Quand on par-

court les diverses observations, on se convainct facilement que le mode de

début de l'affection n'a rien de jfixe, rien d'immuable, et qu'il peut se faire ou

par les membres supérieurs ou par les membres inférieurs.

Abstraction faite de certains cas à évolution aiguë ou subaiguë, celle-ci est le

plus souvent lente et progressive. La maladie dure en général une ou plusieurs

années. On a cité des cas ayant persisté 10, 15 et même 55 ans. Les rémissions

sont fréquentes, les troubles disparaissent alors en totalité ou en partie durant

un laps de temps plus ou moins long.

La guérison de cette affection semble douteuse, toutefois il faut remarquer

que certaines rémissions sont très prolongées.

On observe souvent dans le cours de la myasthénie bulbo-spinale des troubles

respiratoires sérieux, des crises caractérisées par de la cyanose, une accéléra-

tion du pouls, de la gêne de la respiration allant jusqu'à la suffocation. C'est

souvent durant ces crises que se produit la terminaison fatale. Chez un malade

de Jolly, la mort survint par suite de troubles de la déglutition ayant

amené un corps étranger des voies aériennes. La mort subite est toujours à

craindre.

Le pronostic est très sérieux, puisque Oppenheim, dans un ouvrage publié

en 1901, a trouvé, sur un total de 58 cas, 26 d'entre eux ayant eu une issue

fatale.

Diagnostic. — L'intermittence, la fugacité des manifestations de la myasthé-

nie peut faire songer à Vhystérie, mais tous les stigmates de cette névrose

font défaut. De même on reconnaîtra facilement la neurasthénie simple ou une

maladie (TAddison au début.

La paralysie bulbaire asthénique sera aisément différenciée d'avec les

autres paralysies bulbaires par son mode de début, son évolution, par l'ensemble

de ses symptômes. Aussi bien les paralysies bulbaires apoplectiformes ont un

début brusque, les symptômes atteignent d'emblée leur maximum d'intensité;

les tumeurs du bulbe donnent rarement lieu à des symptômes symétriques, les

troubles de la sensibilité sont fréquents, des signes d'hypertension inlra-

crânienne peuvent être constatés.

Dans la paralysie bulbaire progressive et cJironique, le début est lent et insi-

dieux; successivement la langue, les lèvres, le voile du palais, sont touchés : le

facial supérieur et le nerf moteur oculaire commun ne sont pas atteints; les

muscles s'atrophient et sont le siège de contractions fibrillaires : la réaction de

dégénérescence est habituelle. On voit combien ces symptômes sont dilférenls

de ceux de myasthénie bulbo-spinale.

Dans la myasthénie, on constate souvent l'insuffisance fonctionnelle des'princi-

pales branches du moteur oculaire commun; on pourrait songer à la syphilis
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cérébrale. Dans ce cas existent de la céphalalgie, des vertiges, de la lympho-

cytose du liquide céphalo-rachidien. La syphilis cérébrale s'améliore avec le

traitement spécifique.

Dans les premières phases du tabès, on observe fréquemment des paralysies

oculaires dissociées et erratiques. On reconnaîtra leur origine par Texistence

d"autres signes tabétiques : troubles de la sensibilité, des réflexes, signe

d'Argyll-Roberton, examen du liquide céphalo-rachidien.

L'existence des symptômes bulbaires et spinaux de la myasthénie permettra de

diagnostiquer celle-ci avec Vophtalmoplégie nucléaire progressive . Eisenlohr a

émis l'opinion que la paralysie périodique de l'oculo-moteur commun avait des

relations avec la myasthénie. Pour Oppenheim, il s'agit d'afl'ections très diffé-

rentes.

Anatomie pathologique. — Dans une autopsie, Oppenheim a noté que les

préparations histologiques du bulbe ne différaient sous aucun rapport de celles

({u'on aurait pu faire chez un individu normal. Beaucoup d'autres observations

nécropsiques, telles que celles de Strumpell, Eisenlohr, Hoppe, Jolly, ont été

négatives; aussi, pour un grand nombre d'auteurs, l'affection que nous étu-

dions est décrite sous le nom de « paralysie bulbaire sans lésions anato-

miques ».

Des altérations vasculaires (congestion, hémorragies miliaires, dégénération

hyaline des parois des vaisseaux, etc.) ont été rencontrées par Kalischer,

Murri, Eisenlohr, Wernicke, Charcot et Marinesco, etc.

Widal et Marinesco, ayantétudiélenévraxe avec la méthode de Nissl,ont trouvé

des lésions dans les noyaux du moteur oculaire externe, du facial, de l'hypo-

glosse, du spinal, dans la substance grise antérieure cervicale ainsi que dans

les nerfs qui émanent de ces noyaux. Dans les cellules nerveuses, on constatait

une désintégration plus ou moins accusée des éléments chromalophiles ; la

chromatolyse se présentait sous ses trois types : périnucléaire, diffuse, péri-

phérique. La substance achromatique était respectée.

Des lésions des cellules, des racines, et des tissus nerveux ont été observées

à des degrés différents par Meyer, Kalischer, Murri, Sossedoff-Glockner, Elisa

von Downarowicz. Dejerine et Thomas ont noté des lésions limitées de l'écorce

cérébrale et l'atrophie des fibres pyramidales dans leur trajet protubérantiel et

bulbaire. Ils rapprochent ces altérations de celles que l'on observe dans les

paralysies pseudo-bulbaires. D'ailleurs, pour ces auteurs, la paralysie bulbaire

asthénique est moins une entité morbide qu'un syndrome comprenant des

affections de nature et d'origine différentes.

Des altérations des fibres musculaires de la langue ont été signalées par

Sossedotr et Glockner. Déjerine et Thomas ont également observé, au niveau

des muscles du larynx et de la langue, de la dégénération graisseuse, mais les

auteurs font remarquer que ces altérations musculaires sont relativement

récentes et qu'il est vraisemblable que chez leur malade le syndrome bulbaire

a fait son apparition avant elles.

Des lésions musculaires d'une tout autre nature ont été décrites par

Laquer et G. Weigert('). Ces auteurs constatèrent, à l'autopsie d'un malade
ayant présenté un syndrome d'Erb, une tumeur maligne du thymus. Les

(') Laquer ol C. Wkigert. Beilnigc zur Lelire der Erb'schcn Krankheit. Ncurologisches
Centralblalt, l'JOl, p. b'M.

[GEORGES aVILLAIN-l
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centres nerveux étaient normaux. Des fragments des deltoïdes et du dia-

phragme ont fait l'objet d'un examen histologique. En beaucoup de points du
perimysium externe et du perimysium interne, on découvrait des amas cellu-

laires disposés en minces travées entre les fibres contractiles. Ils offraient une

grande ressemblance avec ceux qu'on découvrait sur les préparations prove-

nant de la tumeur du thymus, ils étaient constitués en majeure partie par dos

petites cellules lymphoïdes; à leur niveau, les fibres conjonctives étaient raré-

fiées. Pour Weigert, il s'agissait là de métastases musculaires de la tumeur
maligne du thymus. Weigert a insisté sur ce qu'avait de remarquable la

coexistence d'une affection du thymus et d'une myasthénie bulbo-spinale

grave. Oppenheim fait mention dans son ouvrage d'un cas où Hansemann a

trouvé à l'autopsie un lymphosarcome du thymus. Weigert. dans un autre cas

de myasthénie, a rencontréà l'autopsie une tumeur du médiastin. Goldflam(') a

publié récemment le résultat d'une autopsie analogue à celles précédemment

citées; il a rencontré un néoplasme du poumon. Dans les muscles exis-

taient des foyers microscopiques nombreux de cellules rondes; les fibres

musculaires atrophiées avaient conservé leur structure et leur striation. L'au-

teur pense qu'il s'agit de métastases microscopiques de la tumeur du poumon
plutôt que de productions inflammatoires. Link("-) a vu dans une autopsie la

persistance du thymus avec des infiltrations dans les muscles de cellules lym-

phoïdes.

On a parfois noté des anomalies de développement du névraxe. Oppenheim a

vu, dans une autopsie, un défaut de formation de l'aqueduc de Sylvius. Senator

a constaté des altérations congénitales du canal de l'épendyme médullaire.

En somme, les examens histologiques n'ont montré aucune altération bien

déterminée du névraxe dans les autopsies de paralysie bulbaire asthénique. Les

lésions qui ont été décrites ne paraissent pas constantes, de plus, elles ne

peuvent souvent être subordonnées avec exactitude aux symptômes clinique-

ment observés. Enfin, dans de nombreux cas, on n'a trouvé rien d'anormal.

Faut-il en conclure avec beaucoup d'auteurs que la myasthénie n'a pas d'ana-

tomie pathologique, qu'il s'agit d'une maladie sans lésions? Je ne le pense

pas; je ne crois pas qu'une affection qui, dans la moitié des cas, se ter-

mine par la mort, soit une affection sans lésions. Sans doute nos techniques

sont insuffisantes. Il est probable qu'avec des moyens d'investigation nou-

veaux, avec des méthodes qui permettront de voir la structure intime du cyto-

plasme et du karyoplasme de la cellule nerveuse, qui permettront d'interpréter

les adultérations possibles des neurofibrilles, on arrivera à des résultats plus

précis

Étiologie. Nature de la maladie. — La myasthénie bulbo-spinale semble

plus fréquente dans le sexe féminin. Elle est rare dans la première enfance; on

a remarqué que les femmes jeunes sont surtout atteintes, tandis que, chez

l'homme, l'affection se montre à un âge plus avancé.

(') GoLDFLAM. Weitcres ûber die astheiiische Lahmuug, nebst einem Obductionsbefunil.

Neurol. Cenlralblatt, 1902, n° 3 et suivants.

(*) LiNK. Démonstration von Muskelpraparaten bei Myasthenia gravis. XXVII Wandcrver-

sammlimg der SLidweitldeutschen. Nenrologen und IrrenUrzte za Baden-Baden, mai 1902.

p) M. le professeur Nissl m'a dit récemment, à Heidelberg, quMl avait examiné deux cas

de paralysie bulbaire asthénique et constaté des lésions très évidentes des cellules ner-

veuses.
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Dans plusieurs cas la maladie semble s'être développée après une maladie

infectieuse, Térysipèle, la grippe. La tuberculose n'est pas exceptionnelle chez

les malades. Dans un cas de Preobrajenski (') un garçon de quinze ans et sa

mère, après avoir mangé du caviar, du hareng et de la saucisse, présentèrent

des signes de myasthénie aiguë. Dans un cas de Feinberg(^) les symptômes de

la paralysie bulbaire asthénique évoluèrent parallèlement à une auto-intoxication

d'origine intestinale due à un iléus. Après la guérison de celui-ci le syndrome

d'Erb disparut progressivement, mais il subsista longtemps de l'amyasthénie.

Feinberg rappelle l'action semblable de certains poisons d'origine animale et

notamment de la botulotoxine. Albu a aussi attiré l'attention sur le rôle joué

par l'auto-intoxication gastro-intestinale dans la production de la myasthénie.

Peut-être les auto-intoxications ont-elles aussi un rôle dans la genèse de la

myasthénie. Dans des observations de K. Mendel, de Oppenheim, de Hirsch-

berg, des signes évidents d'insuffisance rénale coexistaient avec le syndrome

myasthénique. Les malades de Sossedoff, de Dreschfeld avaient une néphrite

chronique. Dans un cas de Senator, il y avait coexistence de la myasthénie avec

l'albumosurie et des myélomes multiples.

Il semble évident que la myasthénie est sous la dépendance d'une intoxi-

cation, sans que l'on puisse encore spécifier avec exactitude s'il s'agit de

poisons minéraux, végétaux, microbiens ou cellulaires, de poisons exogènes ou

endogènes.

La théorie de l'origine toxique de la myasthénie est aujourd'hui soutenue

par de nombreux auteurs : Hoppe, Pineles, Murri, Sossedoff, Oppenheim,

Goldflam, Campbell et Bramwell, Giese et Schultze, Long et Wiki.

Pour Massalongo la myasthénie est une névrose motrice bulbo-spinale. La

raison première de l'amyasthénie doit être cherchée dans une faiblesse congé-

nitale liée à la morphologie même des éléments moteurs de la moelle et du

mésencéphale. Ceux-ci sont restés petits, incomplètement développés. A l'état

normal, d'après Massalongo, lorsque aucune cause morbide n'intervient, ces

éléments fonctionnent assez bien malgré leur imperfection, mais il suffit qu'une

cause d'épuisement survienne pour que le déficit fonctionnel de ces neurones

apparaisse tout à coup et que la myasthénie s'installe.

La myasthénie ne me paraît pas devoir être considérée comme une névrose
;

il s'agit d'une intoxication. Il faudrait déterminer quels éléments du système

nerveux influencent les poisons. Peut-être existe-t-il des types de transition

entre les poliencéphalomyélites vraies et la myasthénie bulbo-spinale. Brissaud,

qui soutient cette opinion, croit que la paralysie bulbaire asthénique n'est que

le degré le plus léger des poliencéphalomyélites.

Le vertige paralysant de Gerlier, le Kubisagara observé au Japon semblent

avoir des rapports avec la myasthénie.

Traitement. — Durant les attaques de myasthénie il est indispensable de

maintenir les malades au lit et de leur éviter tout effort, toute fatigue. Le repos

le plus absolu leur convient. Si la mastication et la déglutition sont très

pénibles, il faut faire l'alimentation artificielle avec la sonde œsophagienne,

mais avec une grande prudence pour éviter la suffocation. Quand le malade

(') Preobrajenski. Vratsch, 1899, p. 557.

('^) Feinberg. Fall von aslhenischer Bulbarparalyse in Folge von Autointoxication. Neurol.
CerUralblalt, 1900, p. 105.
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mangera seul, on aura soin de lui conseiller des pauses fréquentes entre les

mouvements de déglutition et de rester au repos avant et après les repas.

Oppenheim a insisté sur ce que la thérapeutique électrique par excitation

i'aradique ou galvanique des muscles est dangereuse. Seule sera permise à

doses modérées la galvanisation centrale.

Murri a appliqué, pendant plusieurs semaines, le massage sur un seul

membre inférieur et toujours le même afin de voir, par la comparaison avec le

membre laissé à lui-même, si cette cure mécanique avait amené une augmen-

tation de la force musculaire. Le résultat fut négatif.

De nombreux agents médicamenteux ont été préconisés : les iodures, la

strychnine, le fer, l'arsenic, l'ergotine, le phosphore, la caféine. Leur influence

est très douteuse.

On peut, suivant l'exemple de Murri, faire prendre aux malades de la glycose

à la dose de 100 à 150 grammes par jour; elle paraît indiquée par les données

que fournit la physiologie relativement à la contraction musculaire.

Raymond, chez un myasthénique, a essayé l'opolhérapie surrénale et con-

seille de donner l'extrait de thymus; Buzzard croit avoir obtenu dans un cas de

favorables résultats par l'usage de la thyroïdine.

Quand l'asthénie est très prononcée on peut avoir de bons elfets par les

injections de sérum artificiel.

Dans les périodes de rémission, il faut conseiller aux malades le séjour dans

les montagnes à des altitudes modérées ou le séjour dans les forêts : ces cures

ont une heureuse influence sur leur état général.



DÉGÉNÉRATIONS SECONDAIRES

Par PIERRE MARIE et GEORGES GUILLAIN

Ce chapitre n'a nullement la prétention d'indiquer l'origine et le trajet de tous

les faisceaux qui prennent part à la constitution dil pédoncule, de la protubérance,

du bulbe et de la moelle. Nous voulons seulement donner les notions les plus

importantes que l'on a obtenues, en anatomie, avec la méthode des dégénérations

secondaires. Nous envisagerons succinctement : 1" les dégénérations du fais-

ceau pyramidal ;
2" les dégénérations descendantes consécutives aux lésions du

pédoncule; 5" les dégénérations descendantes consécutives aux lésions trans-

verses de la moelle; 4° les dégénérations ascendantes consécutives aux lésions

des racines postérieures; 5° les dégénérations ascendantes consécutives aux

lésions transverses de la moelle.

I. Dégénération du faisceau pyramidal. — L'étude de la dégénération du fais-

ceau pyramidal consécutive aux lésions du cerveau a été tout d'abord entrepi'ise

par Tûrck (1851-1855); les travaux de Charcot, Vulpian, Leyden, Cornil, etc.,

contribuèrent à étendre nos connaissances à cet égard; le mémoire de Bouchard

(1866) est demeuré célèbre. Dans sa thèse, Brissaud apporta des documents

nouveaux et traita à fond la dégénération du faisceau pyramidal. Cette question

a d'ailleurs fait un grand pas à la suite des travaux de Flechsig sur l'ana-

tomie et le développement de ce faisceau chez le fœtus.

Pour qu'une lésion du cerveau produise une dégénération secondaire du

faisceau pyramidal, il faut évidemment que cette lésion siège sur le trajet des

fibres pyramidales, et de plus il est nécessaire qu'elle soit destructive ; c'est

ainsi qu'en général une compression modérée, telle par exemple que celle pro-

duite par les tumeurs cérébrales, ne détermine pas de dégénération secondaire

Quelques auteurs pensent que la destruction de la substance grise de l'écorce

des circonvolutions motrices suffit pour produire la dégénération, d'autres

croient que la lésion de la substance blanche de ces circonvolutions est indis-

pensable.

Le laps de temps nécessaire pour constater les premières traces de la dégé-

nération médullaire serait de cinq à six jours (Bouchard) après le moment où

est survenue la lésion cérébrale qui lui donne naissance.

Ces premières traces consistent dans la présence de corps granuleux au

niveau des territoires soumis à la dégénération; en même temps, il y a dis-

parition des cylindres-axes des fibres frappées par le processus morbide.

Conjointement le tissu interstitiel s'épaissit et le territoire dégénéré prend

[P. MARIE et GUILLAIN.}
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une apparence scléreuse, ainsi qu'on peut s'en assurer notammenl par l iii-

tense coloration rouge que lui communique le carmin. Pour quelques auteurs,
il s'agirait là d'une véritable inflammation du tissu conjonclif

; pour d'autres,

d'une simple prolifération de celui-ci destinée à combler les vides produits par
la disparition des tubes nerveux dégénérés.

Le faisceau pyramidal prenant naissance dans les circonvolutions motrices

descend dans la capsule interne dont il occupe le segment postérieur, puis il

gagne le pédoncule cérébral.

Dans le pied du pédoncule cérébral, on peut distinguer trois zones : le faisceau

interne, le faisceau moyen, le faisceau externe ou faisceau de Tûrck. Abstrac-

tion faite du faisceau de Tûrck qui fait son apparition seulement dans la région

sous-optique, les autres fibres du pied du pédoncule continuent celles que l'on

trouve au niveau du genou et du segment postérieur de la capsule interne. En
nous basant sur un très grand nombre de faits analomo-cliniques, nous croyons

qu'on peut admettre que le' faisceau de Tiirck est un faisceau temporo-protu-

bérantiel à dégénération descendante. Le contingent de fibres le plus impor-

tant de cette voie descendante provient de la troisième circonvolution tempo-
rale ('). En dedans du faisceau de Tûrck est la voie pyramidale. Le plus sou-

vent, sa dégénération, quand elle est examinée sur les coupes traitées par la

méthode de Weigert, se présente sous la forme d'un triangle à base antérieure

et à sommet postérieur se dirigeant en dehors vers le locus niger. Le sommet
se continue par les fibres du pes lemniscus profond. Sur les coupes colorées,

avec le procédé de Marchi, on peut constater que la dégénération de la voie

pyramidale, consécutive à des lésions corticales ou centrales limitées, est tou-

jours diffuse. Dans le pied du pédoncule comme dans le segment postérieur de

la capsule interne (-), les fibres descendantes de la motilité sont mélangées les

unes aux autres et il est impossible chez l'homme, contrairement à l'opinion

exprimée par les auteurs, de spécifier des territoires distincts pour les diffé-

rents faisceaux du bras, de l'avant-bras, de la jambe, du pied, etc. Quant au

faisceau interne du pied du pédoncule, la majeure partie de ses fibres continue

celles du faisceau géniculé, il dégénère à la suite des lésions du genou de la

capsule interne, mais il faut savoir que des fibres pyramidales s'y rencontrent

également. Avec le procédé de Marchi, on peut aisément se rendre compte

qu'entre le faisceau interne et le faisceau moyen, il n'y a pas de démarcation

nette. Le faisceau interne du pied du pédoncule est considéré comme la voie

motrice cérébrale des nerfs bulbo-protubérantiels.

Quand existe une dégénération dans la zone pyramidale du pied du pédon-

cule, on voit souvent celle-ci se poursuivre au niveau du bord antérieur du

locus niger et se terminer dans la direction du ruban de Reil. Ces fibres con-

stituent le jjes lemniscus profojul. Le pes lemniscus est formé de petits fasci-

cules distincts qui pénètrent dans le ruban de Reil, repoussés pour ainsi dire

par les fibres transversales postérieures du pont. Les fibres du pes lemniscus

profond dégénèrent comme la grande voie pyramidale de haut en bas; ce sont

des fibres motrices contrairement à l'opinion de ÏMeynert, Flechsig, Obers-

triner, Schlesinger, qui les ont considérées comme des fibres ascendantes à rôle

(') Pierre Marie et Georges Guillain. Le faisceau de Tïirck (faisceau externe du pied

du pédoncule). Semaine méd., 15 juillet 1903.

(-) Pierre Marie et Georges Guillain. Existe-l-il en clinique des localisations dans la

capsule interne? Semaine méd., 25 juin 1902-
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sensitif. Pour Hoche, il s'agit de fibres allant aux noyaux des nerfs crâniens.

M. et M""' Déjerine, Long, pensent que le pes lemniscus profond est une voie

pyramidale aberrante, ils admettent que les fibres en question réintègrent la

voie pyramidale après un trajet plus ou moins long. Il nous paraît assez difficile

de dire si toutes les fibres du pes lemniscus profond réintègrent la voie pyrami-

dale et doivent être regardées comme des fibres pyramidales aberrantes, ou bien

si certaines d'entre elles ne se terminent pas dans des régions adjacentes au

ruban de Reil. Il nous a semblé en effet, en examinant les coupes de la protubé-

rance annulaire, que les fibres pyramidales en dégénération dans le ruban de

Reil diminuaient peu à peu de nombre. Il convient d'ajouter que le nombre des

fibres du pes lemniscus profond est très variable suivant les différents cas. La

dégénération du pes lemniscus ne se constate plus au niveau de l'entre-croise-

ment sensitif.

M. et M""" Déjerine (') désignent sous le nom de pes lemniscus superficiel un

autre système de fibres aberrantes. Voici la description qu'ils font de ces fibres :

« On voit des fibres se détacher du deuxième cinquième externe du pied du

pédoncule, se diriger obliquement en bas et en dedans, croiser la face libre du

pied du pédoncule cérébral en formant le faisceau en écharpe de Féré. Au
niveau du sillon pédonculo-protubérantiel, elles atteignent le bord interne du

pied du pédoncule cérébral et se placent en dedans de son faisceau interne
;

dans la protubérance elles sont refoulées en arrière par les fibres transversales

de la protubérance et s'accolent à la partie interne du ruban de Reil médian :

plus bas elles rentrent dans la constitution de la pyramide bulbaire, en se ter-

minant dans la substance grise de l'étage antérieur de la protubérance. »

M. et M"'^ Déjerine décrivent encore des fibres aberrantes postéro-externes :

« Parfois, disent-ils, on voit se détacher du deuxième cinquième externe de la

voie pédonculaire des fibres aberrantes superficielles qui, à l'encontre du pes

lemniscus superficiel, se portent en haut, en arrière et en dehors: elles con-

tournent le faisceau externe du pied du pédoncule cérébral, puis s'infléchissent

en dedans au voisinage de la région sous-optique, passent en avant du corps

genouillé interne et se dirigent vers le tubercule qviadrijumeau antérieur. » Le

pes lemniscus superficiel et les fibres aberrantes postéro-externes nous ont paru

être très rares.

Dans la protubérance, les fibres pyramidales situées dans l'étage antérieur sont

dissociées par les fibres transversales du pont. Plus bas, elles se réunissent de

nouveau pour former la pyramide antérieure du bulbe que l'on rencontre sur

les coupes jusqu'au niveau de la décussation. Dans les cas de dégénérations

anciennes du faisceau pyramidal, les faisceaux transversaux du pont paraissent

hypertrophiés du côté de la dégénération, ils sont d'ailleurs diminués de

nombre. Cette hypertrophie apparente des fibres transversales du pont est due

à ce que, certains fascicules du faisceau pyramidal disparaissant, les fibres qui

normalement segmentent ces fascicules viennent au contact les unes des autres.

C'est la couche des fibres transversales moyennes, le stratum complexum, qui

a surtout cet aspect de pseudo-hypertrophie.

Des fibres aberrantes et des collatérales du faisceau pyramidal, au niveau de
la protubérance et du bulbe, ont été décrites par différents auteurs, Muratoff,

Hoche, Romanow, Rothmann, Redlich, Probst. Ce dernier, en particulier, a vu

(') M. et M"" DÉJEniNE. Analomie des rentres nerveux, l. II, 1901, p. 5'2.
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et figuré de nombreux faisceaux issus de la pyramide dégénérée. Il n'entre pas

dans le cadre de cet article de discuter cette question d'anatomie.

Sur les coupes du bulbe passant par la région olivaire, on voit que la voie

motrice forme un faisceau qui s'étend depuis la scissure médiane jusqu'au sillon

collatéral ventral. C'est là la disposition normale du faisceau pyramidal. Cepen-

dant on constate parfois que les fibres s'étalent au-devant de l'olive, masquent sa

saillie et s'étendent jusqu'au niveau du sillon qui la sépare du pédoncule cérébel-

leux inférieur. Cette disposition anormale des fibres de la pyramide bulbaire a

été rencontrée par Flechsig, Pick, Van Gehuchten, Spiller, Déjerine: nous-

mêmes l'avons vue dans plusieurs cas.

La voie pyramidale au niveau du bulbe s'entre-croise. Cet entre-croisement,

toutefois, n'est pas total. Parmi les fibres constitutives de la pyramide bulbaire

descendant dans la moelle, on peut distinguer trois groupes : 1° les fibres pyra-

midales croisées ;
2° les fibres pyramidales homolatérales ;

3" les fibres pyrami-

dales directes du cordon antérieur ou fibres formant le faisceau de Tûrck.

Les fibres pyra.rnidales croisées diminuent de nombre à mesure que l'on exa-

mine des coupes plus inférieures de la moelle; cette diminution est surtout

accentuée au-dessous du renflement cervical et lombaire. Sur les coupes exa-

minées avec la méthode de Weigert, nous avons constaté que la dégénération du

faisceau pyramidal croisé se rencontrait encore au niveau des 2*= et 5" segments

sacrés, mais déjà au niveau de la région sacrée supérieure elle est fort peu

apparente. L'examen de plusieurs cas avec le procédé de Marchi nous a montré

des corps granuleux dans toute la moelle sacrée; nous en avons même aperçu,

comme Déjerine et Thomas, dans la partie supérieure du filum terminale.

Les connexions des fibres du faisceau pyramidal avec les cellules des cornes

antérieures ne sont pas connues, car on ne peut poursuivre les collatérales du

faisceau pyramidal dans la substance grise. Il est très vraisemblable que ces

collatérales n'ont pas de gaines de myéline. Von Monakow pense qu'entre le

neurone des cellules radiculaires et le neurone des fibres pyramidales il existe

un système cellulaire intercalaire, et que c'est autour de ce dernier et non des

grandes cellules motrices que se fait la terminaison du faisceau pyramidal.

Il nous a semblé que souvent le reticulum de la colonne de Clarke était moins

dense et les cellules de cette zone moins nombreuses du côté de la dégénération

pyramidale; mais, avec le procédé de Marchi, nous n'avons pas décelé de corps

granuleux dans la colonne de Clarke.

En conclusion, on peut dire que, chez l'homme, on n'a aucune notion anato-

mique précise sur le mode de terminaison dans la substance grise médullaire

des fibres du faisceau pyramidal croisé. On ignore où se dirigent les collatérales

du faisceau pyramidal, avec quels groupes cellulaires elles sont en connexion ;

on ignore si les collatérales du faisceau pyramidal sont en relation avec les cel-

lules d'étages différents, avec plusieurs cellules motrices, si elles émettent

d'autres collatérales traversant la commissure et se rendant dans la substance

grise de l'autre moitié de la moelle.

Dans un certain nombre de cas de dégénération pyramidale, nous avons re-

marqué que non seulement il existait une zone de sclérose très apparente dans

le cordon latéral, mais encore que toute une moitié de la moelle était atrophiée.

Cette réduction de volume de l'hémi-moelle, que Klippel et Fernique ont aussi

observée, coexiste parfois avec une hémiatrophie du bulbe et de la protubérance.

Les fibres pyramidales homolatérales ont été décrites chez l'homme et chez
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les animaux. Déjerine el Thomas ontconsacré à ce sujet un important mémoire.

La dégénération des fibres homolatérales expliquerait, pour certains auteurs,

les troubles du côté sain observés chez les hémiplégiques. Dans un travail récem-

ment publié ('), nous nous.sommes proposé de répondre à ces trois questions :

1" Les troubles du côté sain existent-ils chez les hémiplégiques? Si oui, dans

quels cas se montrent-ils et dans quels cas sont-ils absents?

2" Trouve-t-on, chez l'homme, en cas d'hémiplégie, des fibres pyramidales

dégénérées dans les deux cordons latéraux ?

3° La dégénération bilatérale, si elle existe, explique-t-elle les phénomènes

cliniques ?

L'examen d'un très grand nombre d'hémiplégiques nous a convaincus que les

troubles du côté sain sont loin d'être la règle dans les hémiplégies de l'adulte

où les lésions sont unilatérales. On constate, au contraire, ces troubles chez les

A'ieillards hémiplégiques, polyscléreux, dont tout le névraxe est vascularisé

d'une façon anormale, et qui présentent souvent des foyers de désintégration

lacunaire bilatéraux dans le cerveau ou la protubérance. Nous pensons que, en

présence de troubles accentués du côté sain chez un hémiplégique, il faut songer

à une hémiplégie incomplète du côté sain.

Au point de vue anatomique, les fibres pyramidales homolatérales nous ont

paru constantes quand on examine les coupes de moelle traitées par le procédé

de Marchi. Au contraire, la dégénération homolatérale, constatée avec la mé-
thode de Weigert, n'est nettement apparente que dans les cas de lésions bilaté-

rales. Les fibres homolatérales nous ont paru presque aussi nombreuses au-des-

sous du renflement cervical qu'au-dessus ; il semble donc qu'elles sont destinées

surtout aux membres inférieurs.

Les fibres pyramidales homolatérales proviennent, pour nous, de la pyramide

dégénérée, ce qu'ont constaté aussi M. et W"" Déjerine.

Nous rejetons l'opinion de Marchi et de Ugolotti, qui veulent que les fibres

homolatérales soient amenées dans le faisceau pyramidal du côté opposé à la

lésion par l'intermédiaire du corps calleux. L'hypothèse de Rothmann admet-

tant une compression des fibres saines par les fibres en dégénération au niveau

de l'entre-croisement ne nous paraît pas exacte devant les constatations que

nous avons faites de fibres provenant directement de la pyramide en dégénéra-

tion et descendant dans le cordon latéral. Nous n'avons jamais constaté, comme
Sherrington, Unverricht, Vierhuff, Déjerine et Spiller, le passage dans la moelle

des fibres dégénérées d'un faisceau pyramidal dans l'autre à travers les com-
missures. Pour nous, les fibres homolatérales proviennent de la pyramide dégé-

nérée.

Nous ne pensons pas que la dégénération des fibres homolatérales explique

les troubles observés du côté sain chez les hémiplégiques ; les fibres homolaté-

rales, en effet, sont constantes et on devrait par conséquent observer des troubles

du côté sain dans tous les cas d'hémiplégie, ce qui n'est pas. D'autre part, les

fibres homolatérales sont peu nombreuses et nous ne croyons pas qu'elles puis-

sent avoir une influence suffisante pour amener la diminution de la force mus-
culaire, l'exagération des réflexes, le clonus du pied, etc. D'après ce que nous
enseigne la physiologie générale du système nerveux, leur influence, si elle

existe, doit être vite suppléée.

(') Pierre Marie et Georges Guillain. Le faisceau pyramidal homolatéral ; le côté sain
des hémiplégiques (étude anatomo-clinique). Revue de inéd., octobre 1903.
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Les lésions hémisphériques et protubéranlielles bilatérales sont très fré-

quentes; ce sont elles qui liennent sous leur dépendance au -point de vue cli-

nique les troubles du côté sain observés chez les hémiplégiques, au point de vue

anatomo-pathologique les grosses dégénérations homolatérales.

La dégénération du faisceau pyramidal direct (') est connue depuis les tra-

vaux de L. Tûrck, Bouchard.

Si l'on considère les schémas du faisceau pyramidal direct que l'on trouve

dans les traités d'anatomie nerveuse les plus récents, tels que ceux de Van
Gehuchten, de Edinger, de Obersteiner, de Charpy, etc., on voit que le terri-

toire du faisceau pyramidal direct occupe environ la moitié interne du cordon

antérieur. Les auteurs insistent d'ailleurs sur les variations de situation du fais-

ceau de Tûrck.

Dans le traité d'anatomie de Poirier et Charpy <(-), nous trouvons une des-

cription du faisceau pyramidal direct que nous croyons utile de reproduire,

car elle synthétise très bien les opinions actuelles. « Le faisceau pyramidal

direct, écrit M. Charpy, occupe dans le cordon antérieur la face interne du sil-

lon médian sous forme d'un champ quadrangulaire ou elliptique, qui est limité

sur sa face externe par le faisceau fondamental antérieur : en avant il est super-

ficiel sous la pie-mère, en arrière il est intimement uni à la commissure blanche.

Sa surface équivaut, en moyenne, au tiers de celle des voies pyramidales laté-

rales. Le faisceau de Tûrck est remarquable par ses variations. Dans son

volume moyen, il occupe la partie interne du cordon antérieur et une bande

assez étroite à la périphérie de la moelle ; il se termine au milieu de la région

dorsale. Etroit, il se confine à la face interne du sillon médian et finit au-des-

sous du renflement cervical ou même au milieu de ce renflement. Si, au con-

traire, il est de grand volume, qu'il représente la moitié ou plus des voies pyra-

midales, il s'étale et déborde sur la face externe de la moelle, s'étendant jus-

qu'aux racines antérieures; il se détache alors en saillie comme le cordon

postérieur; un sillon, dit intermédiaire antérieur, le limite en dehors à la région

cervicale, et ses fibres se prolongent sur la plus grande partie de la moelle; au

moins les a-t-on constatées jusqu'aux troisième et quatrième nerfs sacrés et

même jusqu'au conus terminal (Déjerine). Ces variations s'étendent plus loin

encore : il peut manquer complètement ou, inversement, absorber la presque

totalité du faisceau pyramidal, le faisceau latéral n'étant plus que la dixième

partie du faisceau total
;
fréquemment, enfin, il est asymétrique de droite à

gauche. Comme le faisceau pyramidal croisé dont il n'est qu'une partie séparée

dans la moelle, fusionnée dans le cerveau, le faisceau antérieur provient des

cellules nerveuses de Vécorce hémisphérique. »

Cette citation, que nous avons reproduite avec intention, montre quelle est.

l'opinion de tous les anatomistes actuels. Le faisceau pyramidal direct, ensei-

gnent-ils, provenant des cellules nerveuses de l'écorce, occupe dans la moelle

vine situation assez variable ; souvent il s'étale et déborde sur la face externe de

la moelle.

Une telle conception du faisceau pyramidal direct, une telle description ana-

tomique ne nous paraissent pas absolument exactes. Sans nier les variations

possibles dans l'entre-croisement des pyramides nous pensons, toutefois, que

(•) Pierre Marie et. Georges Gi illain. Le faisceau pyramidal direct et le faisceau en

croissant.. Semaine méd., 21 janvier 1905.

(^) Poirier et Charpy. Traité d'anatomie humaine. 2» éd., t. III, p. 205. Paris, 1901.
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ces variations sont assez rares et que les apparences différentes sous lesuuelles

se présente la dégénération du faisceau pyramidal direct répondent surtout à

des lésions primitives différentes.

Par Texamen de nos muLtiples préparations, nous avons été amenés à ces

constatations que, tout en tenant compte des variations du faisceau pyramidal

direct, on peut distinguer dans sa dé-

génération deux aspects principaux

et différents : tantôt elle est très

limitée, occupe un tout petit espace

au niveau du sillon médian antérieur

et n'est, avec la méthode de Weigert,

visible que sur les coupes de la partie

haute de la moelle; tantôt, au con-

traire, elle prend la forme d'un crois-

sant, elle est beaucoup plus étendue

en hauteur et en largeur. Dans le pre-

mier cas, nous avons le type d'une

dégénération d'origine cérébrale; dans

le second cas, la lésion primitive siège

toujours soit au niveau du pédoncule

et de la région sous-optique, soit au

niveau de la protubérance.

Examinons d'abord comment se pré-

sente, chez l'homme, la dégénération

du faisceau pyramidal direct dans les

vastes lésions de l'hémisphère céré-

bral.

Nous avons fait l'autopsie d'un

homme de 55 ans, devenu hémiplé-

gique à l'âge de 21 ans à la suite

d'une fièvre typhoïde. La zone rolan-

dique entière et l'extrémité antérieure

des circonvolutions temporales étaient

ramollies. Sur les coupes du cerveau

on constatait que l'insula, la capsule

externe, l'avant-mur, tout le noyau

lenticulaire, toute la capsule interne

et la partie externe du thalamus

étaient intéressés par le ramollisse-

ment (fîg. 123). La lésion destructive

corticale et centrale était donc très

vaste. Des coupes microscopiques ont

été faites à travers tout le névraxe et

colorées avec la méthode de Weigert,

de Pal, etc. Nous ne voulons pas insister sur les dégénérations constatées au

niveau du pédoncule, de la protubérance et du bulbe (fig. 12i), mais seulement

sur la dégénération médullaire du faisceau pyramidal direct.

Sur les coupes de la moelle cervicale supérieure et inférieure (fig. 125), le

faisceau pyramidal direct dégénéré se montre sous l'apparence d'une petite

Fig. HÔ.— Coupe liorizonUilL' de riiéiiiispliere céré-

bral gauche de Ail..., niontr;int un ancien foyer

limité par les leltres LU, détruisant complète-

ment la capsule interne.

[P. MARIE et GUILLAIN ]
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tache de sclérose linéaire occupant la partie toute postérieure et interne du cor-

don antérieur et bordant le sillon médian antérieur, dont elle est séparée, tou-

tefois, par quelques fibres myéliniques saines. Cette tache de sclérose affecte

FiG. 121. — Coupe du bulbe de AU... montrant une dégénération complète de la pyramide gauche (qui par

une erreur de reproduction est ici à droite; cette erreur se retrouve dans les coupes de moelle sou>-

jacentes).

même topographie sur les coupes colorées au picro-carmin. Au niveau de la

moelle dorsale, on retrouve encore la dégénération du faisceau pyramidal

direct qui, toujours très minime, tend cependant à être un peu plus antérieure

dans la région cervicale, mais elle se

FiG. 123. — Coupe de la moelle cervicale d'AU... : la dégénéra- monlre sous la forme d'une petite

tion du faisceau pyramidal croisé est des plus nettes, celle bande parallèle au sillon antérieur, et

du faisceau pyramidal direct à droite; est minime et occupe non sous la formcd'un croissant comme
la région postéro-interne du cordon antérieur. c'est le cas dans la moelle de T

et plus étendue que dans la moelle cervicale (fig. 126). Le cordon antérieur gauche,

dans son ensemble, est légèrement atrophié, en comparaison du cordon anté-

rieur droit. Sur les coupes de la moelle dorsale inférieure, la sclérose du fais-

ceau pyramidal direct fait entièrement défaut, mais il y a encore une atrophie
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visible du cordon antérieur. Sur les coupes de la moelle lombaire aucune sclé-

rose n'est visible dans le cordon antérieur, qui même n'est plus atrophié.

Voilà donc un premier cas où, malgré la destruction de toute la voie pyrami-

dale au niveau de la corticalité et de la capsule interne, la dégénération du

faisceau pyramidal di-

rect afîectait une topo-

graphie très limitée,

comme le montrent les

figures.

Chez un autre hémi-

plégique nous avons

observé, à l'autopsie, un

ramo-llissement énorme

et ancien dans le do-

maine de la sylvienne.

Le ramollissement était

tellement profond qu'il

avait détruit toute la

face externe de l'hémi-

sphère. La troisième frontale et la moitié antérieure de la seconde, les circon-

volutions frontale et pariétale ascendantes, le gyrus supramarginalis avaient

totalement disparu, ainsi que la première et la seconde temporale et une assez

grande partie de la ; troisième temporale, le pli courbe et la plus grande partie

du lobe occipital. A la face

interne du cerveau, le lobule

paracentral était complète-

ment détruit. Sur les coupes

de l'hémisphère on constatait

que le noyau caudé et le

noyau lenticulaire avaient en-

tièrement disparu. La couche

optique était conservée, mais

très atrophiée. Toutes les

fibres constitutives de la cap-

sule interne étaient détruites.

Il est bien intéressant de re-

garder comment avec des

lésions si étendues se montre

la dégénération du faisceau pyramidal direct. Sur les coupes de la moelle cervi-

cale colorées avec la méthode de Weigert et de Pal (fig. 127), cette dégénération,

très peu accentuée, occupe la région postérieure et interne de ce cordon où
elle forme une toute petite tache scléreusc. Sur les coupes de la moelle dorsale

supérieure moyenne et inférieure (fig. 128 et 129), la zone de sclérose occupe

toujours la même situation au niveau de la partie postérieure et interne du cor-

don antérieur; elle est de moins en moins accentuée à mesure qvie l'on exa-

mine des coupes plus inférieures. Au niveau de la moelle lombaire, on ne

constate plus ni dégénération ni atrophie simple.

Nous pourrions citer, à côté de ces deux cas, de nombreux autres où nous

avons trouvé la même apparence dans la dégénération du faisceau pyramidal

[P. MARIE et GV1LLAIN1

Fig. 127.— Coupe de là moelle cervicale de Prad..., dans le cerveau duquel

existe une destruction des circonvolutions motrices et de la capsule

inlerne. Dans: cette coupe de moelle In dégénération du faisceau pyra-

midal direct se montre sous forme d'une petile tache décolorée sié-

geant dans la portion postéro-interne du cordon antérieur.

Fig. 128. — Coupe de la moelle dorsale supérieure de Prad... ; la

dégénération du faisceau pyramidal direct se montre sous la

forme d'une petite bande décolorée dans la portion postéro-

interne du cordon antérieur.



556 DÉGÉNÉRATIONS SECONDAIRES.

direct consécutive à des lésions cérébrales. Nous avons observé des lésions cor-

ticales, des lésions ganglionnaires et capsulaires, des lésions petites ou des

lésions étendues du cerveau.

Toutes amenaient une dégénéra-

tion presque insignifiante dans le

cordon antérieur, et même par-

fois avec la méthode de Weigert

on ne pouvait distinguer qu'une

très légère atrophie du cordon

antérieur sans trace aucune de

sclérose ; cette atrophie elle-même

peut faire défaut.

En synthétisant tous nos exa-

mens, nous pouvons donner de

cette dégénération du faisceau

pyramidal direct — qui se présente d'une façon un peu dissemblable, suivant

que l'on examine des coupes traitées par la méthode de Weigert ou par la

méthode de Marchi — la description suivante :

Sur les coupes traitées par la méthode de Weigert il existe le plus souvent

-une très légère zone de sclérose qui, à la région cervicale, occupe la partie

interne et postérieure du cordon antérieur près de la scissure médiane anté-

rieure. En arrière elle atteint la commissure antérieure ; en avant elle ne va

guère jusqu'au bord antérieur de la moelle, mais en reste le plus souvent sépa-

rée par la moitié au moins du cordon antérieur. La forme de , la zone sclérosée

est assez variable : tantôt elle est assez régulièrement quadrilatère, tantôt ova-

laire, tantôt elliptique, tantôt elle représente une virgule dont la pointe serait

dirigée en avant. La largeur de cette zone sclérosée est toujours très minime,

elle ne dépasse pas 1 millimètre à \ millimètre et demi. La sclérose diminue

généralement à mesure que l'on examine des coupes plus inférieures de la région

cervicale, cependant il n'est pas rare de la voir, dans la région dorsale, occuper

un territoire plus étendu que dans la région cervicale et perdre l'aspect d'une

bandelette pour prendre celui d'un coin. Quelquefois au niveau de la région

dorsale supérieure elle a disparu. Cependant, il nous a semblé évident que, dans

la région dorsale inférieure et quelquefois dans la région lombaire, on retrou-

vait souvent une très légère atrophie du cordon antérieur. Il est à remarquer,

enfin, que, dans l'étendue de la zone de sclérose, il existe des fibres myéli-

niques saines et que fréquemment cette zone est séparée du sillon médian par

une traînée de fibres à myéline n'ayant subi aucune altération.

Quand on examine des dégénérations assez récentes, qui ont pu être traitées

^B.v \q procédé de Marchi^ on voit aussi que les fibres altérées sont peu nom-

breuses ; leur numération est facile ; elles ne forment pas un faisceau dense

comme les fibres pyramidales croisées. Les corps granuleux sont séparés les

uns des autres par des fibres saines nombreuses. Tantôt ils ont la même topo-

graphie que la sclérose constatée avec la méthode de Weigert et de Pal, tantôt et

plus souvent ils débordent plus ou moins cette zone ; ils se trouvent alors répartis

en petit nombre dans le quart interne du cordon antérieur.

Au-dessous du renflement cervical, les corps granuleux diminuent de nombre.

Sur les coupes de la moelle dorsale moyenne, ils sont plus rares. Parfois on

n'en rencontre même plus un seul. Le plus fréquemment, nous avons trouvé
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encore des corps granuleux dans le territoire pyramidal direct, sur les coupes

de la moelle dorsale inférieure, lombaire et môme sacrée. Ils sont réduits à

FiG. 131. — Coupe lie la luoelle cervicale inférieure
lie Basi...

FiG. 150. — Coupe de la moelle cervicale moyenne de

Basi...; les corps granuleu.x dans le cordon antérieur

montrent une dégénération du faisceau pyramidal
direct déterminée par une lésion siégeant dans le

cerveau, au niveau de la capsule interne.

FiG. 155. — Coupe de la moelle lombaire de Basi... ; il

FiG. 152. — Coupe de la moelle dorsale supérieure n'e.xiste plus de corps granuleux dans le cordon
de Basi... antérieur.

quelques unités situées à la partie postérieure ou interne du cordon antérieur.

Les figures 130 à 155 montrent la dégénération du faisceau pyi^amidal direct telle

FiG. 15.Ï.

FiG. 131, 15a, 150. — Dégénération du faisceau pyramidal consécutive à une lésion cérébrale

de l'hémisphère gauche. Coupes des régions cervicale, 151; dorsale, 15?)
;
lombaire, 15<>.

qu'elle se présentait dans un cas traité avec le procédé de Marclii où la lésion pri-

mitive siégeait dans la capsule interne.

[P. MARIE et GUILLAIN ]
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La dégénéra lion du faisceau pyramidal direct conséculive à des lésions céré-

brales est parfois un peu plus accentuée que sur les figures précédentes. Dans

les dégénérations récentes examinées avec le procédé de ^larclii, le faisceau pyra-

midal direct a souvent Taspect que l'on voit sur les figures 154, loo, loi). Bien que

dans ces cas le faisceau pyramidal direct à la i-égion dorsaleait une légère tendance

à se porter au niveau du bord antérieur de la moelle, la configuration générale

de sa dégénération reste bien différente de celle de notre faisceau en croissant.

La terminaison du faisceau pyramidal direct a été d'ailleurs déjà disculée.

Bouchard disait que le faisceau pyramidal direct se termine à la partie moyenne

de la moelle dorsale. Tûrck avait vu dans deux cas des corps granuleux jusqu'au

niveau de l'insertion des derniers nerfs intercostaux. La plupart des anatomisles

font terminer le faisceau pyramidal direct dans la moelle dorsale supérieure.

Von Bechterew pense que le faisceau en question disparaît le plus souvent dans

la moitié supérieure de Ja moelle cervicale, quelquefois même, dit-il, au-dessus

du renflement cervical. Déjerine et Thomas ont, dans un cas, observé la dégé-

nération du faisceau de Tûrck jusqu'au niveau de l'origine de la sixième paire

sacrée. Probst l'a suivie jusque dans la moelle lombaire.

Pour nous, nous ne pouvons admettre dans son absolutisme l'opinion de

FiG. 137.— Coupe de la protuliéi'ancc de Tord... ; ancien foyer ayant détruit presque toute la voie pyramidale

de l'hémipont gauche (qui par une erreur de reproduction est ici à droite ; celle erreur se retrouve dans

les coupes de moelle sous-jacentes colorées par la méthode de Weigert (fig. 15S à 140), tandis que dans

les coupes de moelle colorées au Marchi (fig.141 à 116) les lésions se trouvent bien du côté qu'elles occu-

paient réellement).

presque tous les anatomisles qui font terminer le faisceau pyramidal direct au

niveau de la moelle dorsale supérieure. Leur erreur cependant s'explique. Il est

parfaitement exact que, lorsqu'on recherche la dégénération du faisceau de

Tiirck avec la méthode de Weigert (et c'est cette méthode qui a presque tou-
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jours été employée), on ne trouve de zone de sclérose apparente que jusqu'au

niveau de la région dorsale moyenne
;
mais, si Ton examine avec attention les

coupes de la région dorsale inférieure, on voit dans la grande majorité des cas

une légère atrophie sans sclérose du cordon antérieur. D'autre part, le procédé

de Marchi nous a prouvé d'une façon évidente que les fibres pyramidales descen-

daient très bas, jusque dans la moelle lombo-sacrée.

Nous venons de constater la dégénération du faisceau pyramidal direct con-

sécutive à des lésions du cerveau ; nous avons vu combien cette dégénération

était peu importante.

Étudions, maintenant, la dégénération du faisceau pyramidal direct à la mite

des lésions primitives de la protubérance on du pédoncule.

Les figures 128 à 1 46 représentent les lésions observées chez un malade atteint

d'hémiplégie gauche ; il s'agit d'un ramollissement siégeant dans une moitié de

la protubérance (fig. 157). La lésion, variable quant à son étendue suivant les

différentes hauteurs de la protubérance, s'étend, peut-on dire, depuis le bord

antérieur de la protubérance jusqu'au niveau des fibres transversales profondes

du pont. Elle détruit la plus grande partie de la voie pyramidale, ne respectant

que les faisceaux les plus externes.

Les dégénérations médullaires se-

condaires ont été examinées avec la

méthode de Weigert et avec le pro-

cédé de Marchi qui, l'un et l'autre,

ont donné des résultats positifs et

analogues. Nous ne parlons, bien

entendu, dans notre description,

que du faisceau pyramidal direct.

Au niveau de la moelle cervicale

(fig. 158), on constate dans le cor-

don antérieur une large zone de

sclérose occupant toute la moitié

interne de ce cordon, s'étendant

en arrière jusqu'à la commissure blanche, se poursuivant en avant dans la

zone marginale. La zone de sclérose tend à p)rendre Vapparence d'un croissant.

Fig. 13S. h)Coupe (le la moelle cervicale île Tord...

dégénéralion du faisceau pyramidal direct est beau-
coup plus accentuée que dans les cas où la lésion pri-

mitive sièae dans le cerveau.

Fig. 139. — Coupe de lo moelle dorsale de Tord... ; la

dégénération du faisceau pyramidal direct prend
l'aspect « en croissant ».

Fig. 1 iO. — Coupe de hi moelle dorsale inférieure de
Tord... ; la dégénération « en croissant» du faisceau
pyramidal direct est toujours très nette, mais va
en diminuant.

Dans cette large bande sclérosée, on ne voit, à un fort grossissement, que
quelques fibres myéliniques normales dont la plupart, d'ailleurs, ont une direc-

tion transversale. Sur les coupes de la moelle dorsale, même aspect général de

[P. MARIE et GUILLAIN
'i
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la dégénération; cependant, cette dernière se prolonge encore plus en avant et en

dehors; elle s'étale en avant (fig. 159 et 140). Au niveau de la moelle lombaire, on

du cordon antérieur et ont une tendance i;i [se

Fig. 1-il. — Coupe delà moelle lomb.'iire de Tord...; répandre en dehors en suivant le bord antérieur

il n'e.xiste plus dans le cordon antérieur droit de de la moelle,
zone de sclérose, mais seulement un léger degré
d'atrophie. /f77Myv\/'

Fig. 1 14. — Coupe de la moelle dorsale moyenne de

Fig. 115. — Coupe de la moelle dorsale supérieure de Tord...
;
dégénération du faisceau « en croissant ».

Tord...; les corps granuleu.v montrent la dégénéra-

tion du faisceau « en croissant ».

Fig. 143. — Coupe de la moelle dorsale inférieure

de Tord...; la dégénératiou du faisceau « en crois- Fig. 146. — Coupe de la moelle lombaire de Tord..,;

sant » est encore visible mais très dirain.uée d'in- il n'existe plus de corps granuleux dans le cordon
lensité. antérieur.

ne constate plus dans le cordon antérieur de sclérose, mais une légère atrophie

(fig. 141). Sur les coupes de moelle colorées avec le Marchi, on trouve des corps

granuleux dans toute la zone que nous avons signalée ; ils affectent donc une topo-

graphie identique (fig. 142 à 146). Il est à remarquer que, au niveau de la moelle lom-
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baire, on reconnaît toujours avec le Marchi une dégénération clans le cordon laté-

ral, mais on ne voit plus de corps granuleux dans le cordon antérieur (fig. l ifi).

La figure 147 représente un autre cas de lésion de la région protubérantiello

moyenne, ayant détruit toute la

partie médiane de l'étage anté-

rieur du pont. Il ne reste plus

trace du raphé. A droite et à

gauche, la cavité empiète sur la

voie pyramidale ; elle détruit

aussi le tissu nerveux au niveau

du bord antérieur de la protu-

bérance. Voici donc une lésion

bilatérale et à peu près symé-

FiG. I i7. — Coupe de la proUibérance de L...; ancien loyer
ayant détruit la partie médiane de l'étage antérieur du pont
en empiétant à droite et à gauciie sur la voie pyramidale.

Fig. 14:8.— Coupe de la moelle dorsalo de
L...; dégénération « en croissant» dans
les deux cordons antérieurs.

trique de la protubérance. Dans la moelle, nous constatons une dégénération

bilatérale et symétrique du faisceau pyramidal direct, et, comme dans le cas

Fig. 1 iO.— Coupe des pédonculi-s céréhrau.x de Hartm...; il existe un ramollissement récent du coté gauche
. dans la région du noyau ronge et du locus niger; ce ramollissement intéressait aussi, dans le_piedSdu
pédoncule, la voie pyramidale.

précédent, cette dégénération est très allongée dans le sens antéro-postérieur.

Elle a, au niveau,de la moelle cervicale, la forme d'un croissant; plus bas, dans

TlîAITÉ DE MÉDECINE, 2° édit. — IX. 50

[P. MARIE et GUILLAIP/^
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la moelle dorsale, elle esL plus étendue que dans les cas de dégénération consé-

cutive à des lésions cérébrales (fig. 148).

La figure 149 montre un ramollissement du pédoncule siégeant au niveau du

noyau rouge et atteignant aussi le locus niger et la voie pyramidale. Ce ramol-

Fic. 150. — Coupe de la moelle cervicale supérieure
de llartm...

;
dégénéralion du faisceau « en crois-

sant» dans le cordon antérieur indiqué parles
corps granuleux. (Dans toutes les figures représen-
tant les coupes traitées par le Marctii, nous nous
sommes bornés à reproduire les corps granuleux
siégeant dans les faisceaux pyramidaux direct el

croisé et avons intentionnellement négligé ceux
qui se trouvaient dans d'autres territoire .)

FiG. 152. — Coupe de la moelle dorsale inférieure
de H...; les corps granuleux qui marquent la

dégénération du faisceau a en croissant » dans le

cordon antérieur sont beaucoup moins abondants
que dans les coupes situées plus haut.

FiG. 155. — Moelle dorsale de Porch... ; mêmes
dégénérations que dans la ligure 15i.

Frc. loi. — Coui)e de la moelle dorsale supérieure

de H...; dégénération du faisceau « en croissant -

dans le cordon antérieur indiquée par les corps

granuleux.

FiG. 155. — Coupe de la moelle lombaire de II...: il

existe encore quelques corps granuleux dans le

cordon antérieur, mais ils ne sont plus disposés
« en croissant ».

FiG. 154. — Moelle cervicale de Porcb...
; dégénéra-

lion due à une lésion du pédoncule gauche. Pro-
cédé de Marchi. Dégénération du faisceau pyrami-
dal croisé droit, et des libres parapyramidales du
cordon latéral du même côlé

;
dégénération du fais-

ceau pyramidal croisé homolatéral
;
degénération

du faisceau en croissant dans le cordon antérieur.

lissement ne s'étend pas jusqu'au niveau du sillon pédonculo-protubérantiel,

mais en est séparé par une distance de 2 millimètres environ. Dans la moelle,

avec le procédé de Marchi, nous avons constaté, au niveau de la région cervi-

cale, la dégénération très nette en forme de croissant dans le cordon antérieur

(fig. 150); cette dégénération se poursuit dans la région dorsale où môme elle
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paraît s'étaler et s'étendre en largeur (fig. 151 et 152). On constate le faisceau en

croissant dans la région lombaire (fig. 155) et l'on voit encore des corps granu-

leux sur les coupes de la région sacrée.

Le faisceau en croissant' se montre avec une netteté parfaite sur les figures

154 à 158.

La lésion initiale était un ramollissement du pédoncule cérébral (fig. 167). Ce

ramollissement avait amené la dégénération de la voie pyramidale du pied du

Fig. lo6. — Moelle dorsale inférieure de Porch... : Fio. lo7. — Moelle lombaire de Porch...; mêmes
mêmes dégénérations que dans les figures loi et 15S(. dégénérations que dans les figures 15i, 15o, lb6.

pédoncule et de certaines fibres qui, passant par la calotte de la protubérance,

contribuent pour la plus grande part à former le faisceau en croissant.

De ces examens nous sommes donc autorisés à conclure que, consécutive-

ment aux lésions pédonculaires ou protubérantielles, il existe dans le cordon

antérieur une dégénération spéciale. Cette dégénération, infiniment plus

étendue que dans les cas de lésions cérébrales,

a dans la moelle cervico-dorsale l'apparence

d'un croissant. En effet, la zone dégénérée

occupe le tiers interne ou la moitié interne du

cordon antérieur et elle se prolonge en avant,

en suivant le bord antérieur de la moelle. Nous

proposons d'appeler ce faisceau le faisceau en

croissant. Au niveau de la région dor.sale supé-

rieure, le croissant est encore plus accentué,

la zone dégénérée ayant une tendance à s'élar-

gir. Au niveau de la région dorsale inférieure,

le plus souvent on ne constate plus, avec la

méthode de Weigert, la forme en croissant, car la partie dégénérée qui suit le

bord antérieur de la moelle n'existe plus. La dégénération est cependant tou-

jours beaucoup plus étendue que celle que l'on observe dans les cas de lésions

corticales ou capsulaires. Toute dégénération décelable par la méthode de Wei-

gert cesse à la région lombaire. Avec le Marchi on poursuit parfois les corps

granuleux jusque dans les régions lombaire et sacrée,

11 nous paraît difficile de préciser avec exactitude le lieu d'origine du faisceau

en croissant. Il nous semble cependant qu'il doit provenir en partie de ces

multiples cellules que l'on voit dans le pédoncule, la région sous-optique,

dans la protubérance, au voisinage de la voie pyramidale. Parmi les fibres para-

pyramidales du cordon antérieur le plus grand nombre paraissent suivre le

trajet de la calotte du pédoncule et de la protubérance. 11 est possible qu'aux

fibres du faisceau en croissant d'origine pédonculaire et protubérantielle se joi-

FiG. 158. — Moelle sacrée de Porch. ..;

mêmes dégénérations que dans les

ligures 154, 155, 156, 157.

[P. MARIE et GUILLAIN ]
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gnenl dans la moelle d'autres fibres provenant d'autres régions du névraxe, car

nous savons très bien que le mélange de fibres d'origines différentes est une
loi dans l'architecture des centres nerveux de l'homme.

Nous avons parlé de Vorigine du faisceau pyramidal direct cérébral et du fais-

ceau en croissant; nous devons nous demander maintenant quelles sont les

connexions terminales de ces faisceaux. Pour la plupart des anatomistes, le fais-

ceau pyramidal direct n'est direct qu'en apparence : ils pensent que ses fibres

subissent une décussation le long de la commissure antérieure pour se mettre

en l'apport avec la corne antérieure du côté opposé. Cette opinion est formulée

par Kôlliker, Yan Gehuchten, Ramon y Cajal. Tel n'est pas l'avis de Von
Lenhossek, qui, après examen avec la méthode de Golgi_, a constaté que les

fibres du faisceau pyramidal direct et leurs collatérales se rendent, chez

l'homme, dans la corne antérieure du même côté. Long n'admet pas la décus-

sation des fibres du faîsceau pyramidal direct dans la commissure antérieure de

la moelle. Quant à Ziehen, il aurait observé des collatérales se rendant aux
deux cornes antérieures, et Hoche soutient la même opinion. Nous ne pren-

drons pas parti dans la question des connexions du faisceau pyramidal du cor-

don antérieur avec l'une ou l'autre corne de la moelle, car- nous croyons qu'il

n'est, au point de vue de l'anatomie humaine, aucun fait très probant pouvant

servir à justifier telle ou telle de ces deux opinions. Dans les cas que nous avons

examinés avec la méthode de Marchi, il nous a été rarement possible de pour-

suivre les fibres en dégénérescence vers l'une ou l'autre des cornes de la moelle.

Ce fait tient sans doute à ce que les collatérales du faisceau pyramidal, ainsi

que nous l'avons déjà dit plus haut, ne possèdent pas de gaine de myéline et,

partant, ne sont pas visibles avec les méthodes employées. En conclusion, si

l'on veut faire abstraction des hypothèses, la question des connexions termi-

nales du faisceau pyramidal direct reste entière à résoudre.

Le faisceau pyramidal direct aurait-il, au point de vue physiologique, un rôle

spécial? La question a été posée et résolue par certains auteurs d'une façon un

peu hypothétique peut-être.

Le faisceau pyramidal direct ne se rencontrant pas chez les animaux, d'après

les auteurs, mais seulement chez l'homme, on l'a considéré comme une voie de

perfectionnement pour les membres supérieurs. Cette opinion ne peut être sou-

tenue devant la constatation que nous avons faite de la dégénération du fais-

ceau pyramidal direct jusque dans la moelle lombaire.

On a admis aussi que le faisceau pyramidal croisé représenterait spécialement

la voie des mouvements volontaires des extrémités, et le faisceau pyramidal

direct la voie des mouvements volontaires des muscles du tronc.

C'est ainsi que Wertheimer, s'appuyant sur la notion de l'existence de

collatérales du faisceau pyramidal direct se rendant aux deux cornes antérieu-

res, écrit : « Ce qui s'accorde bien avec l'hypothèse que le faisceau de Tûrck

serait destiné à l'innervation des muscles du tronc, c'est que, d'une part, le fais-

ceau direct n'arrive qu'à la partie supérieure ou moyenne de la région dorsale.

D'autre part, l'expérience a démontré que les connexions de l'écorce cérébrale

avec les muscles du tronc sont en partie directes, en partie croisées. »

Nous avons voulu signaler les quelques hypothèses des physiologistes sur le

rôle du faisceau pyramidal direct. Pour nous, il n'est nullement prouvé, par les

faits cliniques, que le faisceau pyramidal direct soit destiné à l'innervation des

muscles du tronc. D'ailleurs nous sommes bien peu portés à admettre la doctrine
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FiG. IS'.t. — Coupe du pédoncule cérébral passant par l'enlrc-croi-

semeul des pédoncules cérébelleux supérieurs do Sa..., cas

d'hémiplégie céréljrale iniantile avec altération de toute la zone

rolandique de l'hémisphère gauche. Le pied du pédoncule droit

est hypertrophié ; le pied du pédoncule gauche est atrophié.

des localisations étroites dans les conducteurs nerveux destinés à relier le cer-

veau aux centres sous-jacenls ; nous nous sommes exprimés ailleurs sur ce sujet.

Déjerine, Marie et Guillain (') ont observé, dans certains cas de lésions

cérébrales infantiles avec grosse dégénération d'un faisceau pyramidal, l'hyper-

trophie compensatrice du fais-

ceau pyramidal du côté op-

posé. Cette hypertrophie peut

se constater sur toutes les

hauteurs àu névraxe (fig. 159

et 160).

Parfois, en clinique, on voit

la concomitance de la dégé-

nération secondaire du fais-

ceau pyramidal avec une

amyotrophie. Tantôt cette

atrophie musculaire est prin-

cipalement accusée à la racine

des membres supérieur et

inférieur, tantôt au contraire

elle prédomine à la périphérie

du membre supérieur. Ainsi

par exemple un individu, à la

suite d'une lésion cérébrale

en foyer, a été atteint d'une hémiplégie; au bout d'un temps plus ou moins long

on constate que les éminences thénar et hypothénar s'aplatissent, que les

espaces interosseux se creusent, et quoiqu'on n'observe pas en général un

degré d'atrophie musculaire

aussi intense que dans la main

dite de Duchenne-Aran, l'aspect

de cette extrémité ne laisse pas

d'être assez caractéristique : les

muscles de l'avant-bras et même
ceux du bras et ceux de la jambe

peuvent participer à ce proces-

sus. Il est à remarquer que, chez

certains malades, l'amyotrophie

survient dans les premiers jours

qui suivent le début de l'hémi-

plégie et que, chez certains au-

tres, elle ne se montre que plu-

sieurs mois après l'ictus. Sans

doute ces diverses variétés d atrophie musculaire l'econnaissent une pathogénie

différente.

Quelle est la raison de cette amyotrophie qui se montre chez quelques hémi-

plégiques seulement, tandis qu'elle fait défaut chez la grande majorité des

individus atteints de cette affection? D'après Charcot, et sa manière de voir a

été confirmée par des observations de Pierret, Pitres, Brissaud, etc., il

(') Pierre Marie et Georges Guillain. Le faisceau pyramidal dans l'hémiplégie infantile.

Hypertrophie compensatrice du faisceau pyramidal. Revue neurol., 1905, p. 295.

.5,-. , ÎS. ^

Fig. 160. — Coupe de la moelle cervicale de Sa.... Ou conslate
l'asymétrie de la moelle, l'atrophie du cordon latéral droit;

le cordon antérieur droit est très hypertrophié.

[P. MARIE et GUILLAIN.}
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existerait dans ces cas une lésion bien caractérisée des cellules des cornes

antérieures de la moelle; le professeur de la Salpêtrière a exprimé l'opinion

que cette lésion est consécutive à la dégénération des fibres pyramidales et due

à ce que l'inflammation de ces fibres se propage à la substance grise. Cette

opinion était admise d'une façon à peu près générale, lorsque Babinski, dans

cas où l'hémiplégie s'accompagnait d'atrophie musculaire, trouvé une névrite

périphérique sans lésion des cornes ou des racines antérieures et considère

l'amyotrophie des hémiplégiques comme due directement à cette névrite péri-

phérique.

Darkschewitsch a émis l'opinion que l'atrophie musculaire des hémiplégiques

était secondaire aux arthropathies que l'on rencontre parfois chez ces malades;

cette pathogénie a été considérée comme constante par Gilles de la Tourettè.

Marinesco pense que les fibres pyramidales exercent une influence sur les

cellules qui dans la moelle constituent l'origine du nerf grand sympathique. La
dégénération du faisceau pyramidal produirait par l'intermédiaire du sympa-

thique des troubles dans la vascularisation et par suite dans la nutrition des

muscles. Ainsi s'expliqueraient les atrophies musculaires.

Enfin, il convient de rappeler que dans un certain nombre de cas (Borghe-

rini, Eisenlohr) l'atrophie musculaire précoce s'est montrée chez des hémi-

plégiques dont la lésion cérébrale intéressait plus ou moins la couche optique.

Il y a là une coïncidence qui mérite attention, et appelle de nouvelles recherches.

II. Dégénérations descendantes consécutives aux lésions du pédoncule. —
Les lésions du pied du pédoncule déterminent la dégénération du faisceau

géniculé, du faisceau de Tûrck et aussi de toute la voie pyramidale. Les lésions

destructives de la région du noyau rouge, de la calotte pédonculaire amènent la

dégénération de difterents faisceaux : le faisceau longitudinal postérieur, le

faisceau central de la calotte, le pédoncule cérébelleux supérieur, les fibres

parapyramidales du cordon antérieur et du cordon latéral. Les fibres para-

pyramidales du cordon latéral représentent en partie chez l'homme le faisceau

de Von Monakow ou faisceau rubro-spinal que l'on a décrit dans différentes

espèces animales.

Les figures 162 à 166 montrent les dégénérations secondaires que l'on con-

state consécutivement à une lésion du noyau l'ougc.

Fio. 161.— Coupe de la moelle (région cervicale) dans un cas
d'hémiplégie gauche accompagnée d'amyolrophie (d'après

Pitres). — Dans la corne anlérieure du côté gauche (côté

de la dégénération du faisceau pyramidal croisé P) quel-
ques cellules du groupe antérieur A et du groupe latéral L
sont seules conservées, toutes les autres sont atrophiées.

A
l'autopsie d'un cas d'hémiplé-

gie compliquée d'amyolrophie,

affirma n'avoir constaté aucune
lésion des cornes antérieures de

la moelle non plus que des nerfs

périphériques ; des faits du

même genre ont été publiés par

Ouincke, Roth, Muratow, Dark-

schewitsch, Borgherini, etc....

Pour Babinski, dans ces cas, il

s'agirait d'une modification dy-

namique des centres trophiques

des muscles.

Une autre théorie a été sou-

tenue par Dejerine : cet auteur

dit en efl'et avoir, dans quatre
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Sur la figure 162 on voit une lésion ancienne qui est bien localisée dans la

région du noyau rouge. Celui-ci et sa capsule ont été complètement détruits.

Le pied du pédoncule, le locus niger de Soem-

mering, les autres régions de la calotte sont

absolument normaux. Sur les coupes sus-

jacentes intéressant la région sous-optique, on

voit que la lésion a disparu, elle est donc net-

tement localisée à la région du noyau rouge

du côté droit. C'est, pourrait-on dire, une

véritable destruction expérimentale de la région

du noyau rouge.

Sur les coupes colorées avec la méthode de

Weigert, passant par la région de l'entre-croi-

sement des pédoncules cérébelleux supérieurs,

on voit l'atrophie considérable du pédoncule

cérébelleux supérieur droit qui envoie un con-

tingent de fibres vers l'entre-croisement bien

moindre qu'à gauche. Le faisceau longitudinal

postérieur du côté droit est nettement atro-

phié, la substance réticulée de la calotte fait

presque entièrement défaut. Le pied du pédoncule est fort bien coloré à droite

et à gauche, aucune apparence de dégénération n'y est visible (fig. 165).

Sur les coupes supérieures de la protubérance annulaire, l'atrophie consi-

FiG. 1(32. — Pédoncule cercbral droiL rie

Sclil.... Nr, lésion ancienne du novfiii

rouge. P, pied du pédoncule.

Fig. 165. — Coupe des pédoncules cérébrau.\ de Sclil... passant par l'enlre-eroisenienl, des pédoncules
cérébelleux. Pcs, pédoncule cérébelleux gauche; le pédoncule cérébelleux droit est manifestemeni
atrophié. Flp, faisceau longitudinal postérieur gauche, le droit est atrophié.

'

dérable du pédoncule cérébelleux supérieur à gauche est très apparente. On
voit toujours l'atrophie du faisceau longitudinal postérieur et la disparition

presque totale du faisceau central de la calotte à droite (fig. 16i).

[P MARIE et GUILLAIN ]
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Cette dégénération du faisceau central de la calotte et l'atrophie du faisceau

longitudinal postérieur droit se poursuivent sur les coupes des régions protu-

béranlielles moyenne et

f^P inférieure (fig. 165).

On voit sur les coupes

plus bas situées le fais-

ceau central de la calotte

se diriger vers l'olive

bulbaire, vers sa partie

postérieure et externe.

Sur les coupes de la

région olivaire du bulbe

(fig. 1()6), on constate

l'atrophie de l olive

droite. Les

capsule de

dégénérées,

fibres de la

l'olive sont

ce qui s'ex-

plique par ce fait qu'elles

sont en connexion avec

le faisceau central de la

calotte. L'atrophie du

faisceau longitudinal

postérieur, qui était très

apparente sur les coupes

de la protubérance, est

très difficile à retrouver

sur les coupes du bulbe, alors que ce faisceau est venu se confondre avec les

fibres de la formation réticulée blanche. On reconnaît cependant encore au

microscope la zone de sa dégénération.

Fig. IIU. — Coupe de lii partie supérieure de la protubérance annulaire

de ScliL... On voit l'alropliie du pédoncule supérieur gauche Pcs. Flp,

faisceau longitudinal postrrieur gauche; le droit est atrophié. Fcc.

faisceau central de la calotte gauche: le droit est presque disparu.

FiG. 16.J. — Coupe de la région protuhéianlielle iul'c-

l icure de Schl.... Dégénération du faisceau longi-
tudinal postérieur et du faisceau central de la

calotte à droite.

FiG. 166. — Coupe du bulbe de Schl.... Dégénération
du faisceau longitudinal postérieur à droite, atro-
phie de l'olive droite, dégénération des fibres de
la capsule de l'olive en connexion avec les fibres

du faisceau central de la cnlolto.

Quand on compare l'olive droite et l'olive gauche, on voit que le noniljie des
cellules de l'olive droite est très diminué, aussi s'explique-t-on l'atrophie des
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fibres cérébello-olivaires. Thomas, dans un cas de lésion du faisceau central

de la calotte, a fait une constatation identique. Il est à remarquier que, dans le

cas de Thomas, cet auteur a observé non pas une atrophie, mais une hyper-

trophie de l'olive, cette hypertrophie d'ailleurs n'était qu'une hypertrophie appa-

rente, il y avait en réa-

lité une diminution du —~- ^ -^^^

nombre et du volume

des cellules nerveuses.

Les coupes de la ré-

gion inférieure du bulbe

et de l'entre-croisement

pyramidal ne laissent

plus voir de tractus de

dégénération. Le fais-

ceau de Helweg ne nous

a pas paru dégénéré.

Les figures J07 à 170

montrent les dégénéra-

tions observées avec le Fig. 167. — Coupe despédonculescéi ébiau.v de Por( h....OR voit une lésion

, 1 1 intéressant d'une part le pied du pédoncule P dans sa partie moyenne,
procède de Marchl dans pyramidale, d'autre part le noyau rouge NR.

un cas de lésion récente

du pédoncule gauche, lésion intéressant d'une part le pied du pédoncule,

d'autre part la région du noyau rouge (fig. 1C7). Sans insister sur les détails

anatomiques que l'on

remarque sur les cou-

pes, nous ferons seule-

ment remarquer que
les faisceaux dégénérés

sont les mêmes que
ceux que nous avons

observés dans le cas

précédent. De plus la

voie pyramidale a été

atteinte, sa dégénéra-

tion se constate sur

toutes les hauteurs du
névraxe au-dessous du
pédoncule. Des corps

granuleux se voient au
niveau de l'entre-croi-

sement des pédoncules

cérébelleux (fig. 168) et

dans le pédoncule céré-

belleux droit, on les voit dans le hile du noyau dentelé du cervelet. — Le faisceau

longitudinal postérieur est dégénéré à gauche et se poursuit à travers-la protu-

bérance. Dans le bulbe on voit que ses fibres viennent en avant, certaines

d'entre elles descendent dans la moelle, dans le faisceau en croissant. La lésion

pédonculaire empiétant légèrement à droite, on s'explique la présence de
quelques corps granuleux dans le faisceau longitudinal postérieur droit.

Fig. 11)8. — Coupe' des pédoncules cérébrau.v de l'orcli..., passant par
l'entre-croisement des pédoncules cérébelleux supérieurs. On remarque
la dégénération du faisceau longitudinal postérieur Flp, du faisceau

central de la calotte Fcc, du pédoncule cérébelleu.x supérieur Peu, du
faisceau pyramidal P dans le pied du pédoncule, et du pes lemniscus
profond Plm.

[P. MARIE et GJJILLAIN .'\
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Le faisceau central de la calotte est lui aussi dégénéré; traversant la protu-

bérance (fig.. 169) il vient autour de l'olive bulbaire (fig. 170). Des corps granu-

leux se constatent aussi à Tinté-
Flp

rieur de l'olive gauche.

FiG, 169. — Coupe de la piolubci-ance annulaire de

Porch .... Mêmes dégénéralions que dans la figure 1(58.

Enfin des fibres issues du noyau
rouge et ayant traversé la ligne

médiane descendent dans la calotte

de la protubérance, viennent en

arrière de l'olive droite. Certaines

de ces fibres sont, croyons-nous,

des fibres rubro-spinales, elles des-

cendent dans le cordon latéral droit

de la moelle. On voit que la dégé-

nération du cordon latéral de la

moelle (fig. 154 à 158) est beaucoup
plus prononcée à la suite de cette

lésion du pédoncule qu'à la suite

d'une lésion pyramidale cérébrale

pure.

Aux fibres surajoutées d'origine

pédonculaire nous croyons qu'on peut appliquer le nom de fibres parapyra-

midales du cordon latéral; leur situation, en efTet, n'est pas seulement prépy-

ramidale comme dans les

cas expérimentaux observés

par Thomas.

Donc, consécutivement à

une lésion de la calotte du

pédoncule cérébral, on peut

observer la dégénération du
pédoncule cérébelleux bupé-

rieur, du faisceau central

de la calotte, du faisceau

longitudinal postérieur, des

fibres parapyramidales.

Les pédoncules cérébelleux

supérieurs ont leur origine

dans le cervelet d'après

Marchi, Cajal, Ferrier et

Turner, Kliraoff, Van Ge-

huchten et Pavlofî. Telle

est aussi l'opinion de Tho-

mas qui pense cependant

qu'un petit nombre défibres des pédoncules cérébelleux prend son origine dans

le noyau rouge. Forel, von Monakow, Mahaim, M. et M""^ Déjerine, Switalski

ont soutenu que les pédoncules cérébelleux supérieurs prennent leur principale

origine dans le noyau rouge. Le pédoncule cérébelleux supérieur est formé,

croyons-nous, de deux sortes de fibres nerveuses : les unes sont ascendantes

du noyau dentelé vers le noyau rouge, les autres descendantes du noyau rouge

vers le noyau dentelé contralatéral du cervelet.

Ffnpy
_ Fcc

P Fprco

Fig. 170. — Coupe du hulbe de Porcli.... Dégénération- du faisceau

pyramidal P, de liljres pyramidales préolivaires Fpréo, du fais-

ceau central de la calotte Fcc, et des liljres parapyramidales du
cordon latéral Fpapy.
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Le faisceau central de la calotte est un faisceau qui en haut a des connexions

avec la capsule du noyau rouge, en bas avec la capsule de l'olive.

Le faisceau longitudinal postérieur semble contenir des fibres ascendantes et

des fibres descendantes. II se voit depuis l'extrémité supérieure de l'aqueduc de

Sylvius jusqu'à la partie inférieure du bulbe. Certaines de ses fibres descendent

dans le cordon antérieur de la moelle. Il est un faisceau d'association entre les

différents noyaux des muscles des yeux. D'après Thomas une lésion du noyau

de Deiters amène la dégénération ascendante du faisceau longitudinal postérieur

du côté opposé à la lésion, dégénération que l'on peut suivre jusque dans les

noyaux du pathétique et du moteur oculaire commun, de plus une dégénération

descendante du faisceau longitudinal postérieur du côté de la lésion.

III. Dégénérations descendantes consécutives aux lésions transverses de

la moelle :

De grandes variétés peuvent se produire à cet égard, suivant que la lésion

transverse est plus ou moins prononcée et par conséquent intéresse sur une

plus ou moins grande épaisseur les cordons blancs et la substance grise. Dans

l'exposé qui va suivre, on supposera qu'il s'agit d'une lésion transverse com-

plète de la moelle.

Il faut en outre remarquer que, dans l'étude des dégénérations systématiques

ascendantes et descendantes consécutives à une lésion transverse de la moelle,

la portion de la moelle immédiatement contigvië au point sur lequel a porté

cette lésion est ordinairement le siège d'une inflammation diffuse plus ou

moins étendue; il ne saurait donc être question de rechercher à ce niveau une

localisation précise du processus morbide. Dans cette portion de la moelle, on

se trouve en présence de ce que Schiefferdecker a très justement appelé « la

zone de dégénération traumalique ».

Les parties de l'axe spinal dans lesquelles se montre la dégénération secon-

daire consécutivement aux lésions transverses de la moelle sont : le cordon

latéral, le cordon antéro-latéral et le cordon postérieur; quant aux dégénéra-

tions qui peuvent et doivent se produire dans la substance grise, nous ne les

connaissons pas encore.

a. Cordon antéro-latéral.

a. Faisceau pyramidal. — Les fibres de ce faisceau sont parmi celles qui

dégénèrent le plus facilement, môme après les lésions transverses incomplètes.

Le territoire du faisceau pyramidal croisé et celui du faisceau pyramidal direct

sont l'un et l'autre atteints par la dégénération. Cependant la dégénération du

faisceau pyramidal croisé ne se présente pas ici (Bouchard) tout à fait avec les

mêmes caractères que dans les cas, dont il a été question plus haut, où elle est

consécutive à une lésion cérébrale. En effet, la dégénération secondaire à une

lésion transverse occupe dans le faisceau latéral un espace beaucoup plus

considérable, et notamment empiète notablement en avant sur le territoire du

faisceau pyramidal croisé proprement dit. Il est vraisemblable que cela est dû,

pour une part, à ce qu'ici la destruction du faisceau pyramidal a été plus com-

plète que dans les cas où elle est consécutive à une lésion cérébrale (car il est

fort rare que celle-ci soit assez étendue pour intéresser toutes les fibres pyra-

midales)
;
pour une autre part, à ce fait que, dans le cas de lésion transverse,

certaines fibres, situées dans le cordon latéral et plus ou moins mélangées à

celles du faisceau pyramidal, dégénèrent en même temps que celui-ci, bien

qu'au point de vue de leur origine elles en soient fort distinctes.
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Parmi ces groupes de fibres situées dans le cordon antéro-laléral l'I ne dé-

pendant pas des fl'bres pyramidales, il convient de citer :

p. Le faisceau Intermédiaire du cordon latéral (Lôwenthal). — Co faisceau

occupe surtout la partie moyenne du cordon latéral, laissant en dehors la place

libre pour le faisceau de Gowers et pour le faisceau cérébelleux direct ; il est

vraisemblable qu'un certain nombre de fibres

de ce faisceau intermédiaire sont mélangées

à celles du faisceau pyramidal croisé, et

peut-être aussi à celles du faisceau de Gowers.

y. Les fibres parapyramidales du cordon

latéral qui passent par la calotte du pédon-

cule et de la protubérance. Elles correspon-

dent, chez l'homme, au faisceau de von Mona-

kow, ou faisceau rubro-spinal dont la dégé-

nération a été constatée expérimentalement

par von Monakow, Held, Boyce, Russell,

Tschermak, Probst, Thomas, Pavlow, Roth-

mann, etc. Certaines de ces fibres viennent

peut-être aussi du thalamus, ainsi que de la

substance réticulée du pont et du bulbe.

0. Dansle cordon antérieur^ indépendamment

des fibres du faisceau pyramidal direct, on

en trouve d'autres qui, suivant toute vraisem-

blance, n'appartiennent pas à ce faisceau.

Ces fibres, qui ont été désignées sous le nom
de fibres du faisceau marginal (Lowenlhal),

plus exactement fibres du faisceau marginal

descendant^ occupent la périphérie du cordon

antérieur le long du sillon antérieur, et pro-

bablement s'étendent un peu aussi le long du

bord antérieur de la moelle. Il est très vrai-

semblable qu'il s'agit là de fibres commissu-

rales longitudinales prenant naissance dans

les « cellules du cordon antérieur ». D'après

Marchi et Thomas, un certain nombre de ces

fibres proviendraient en outre du cervelet.

On observe aussi la dégénération du fais-

ceau en croissant, que nous avons étudié plus

haut, lequel constitue une voie parapyrami-

dale du cordon antérieur. Il convient de rap-

peler que certains auteurs ont décrit, à la

suite de recherches expérimentales dans le

cordon antérieur de la moelle, des fibres venant du tubercule quadrijumeau

antérieur (Held, Boyce, Munzer et Wiener, Tchermak, Redlich, Probst);

d'autres, des fibres venant du noyavi de Deiters.

FiG. 171. — Coupes do la moelle dans un cas
de fracture du racliis ayant déterminé un
écrasement de la moelle enlre la 8' cer-

vicale et la 1" dorsale (d'après TooUi).

A, point où a porlé l'écrasemenl; — B,

1" dorsale, la plus grande partie des cor-

dons blancs est altérée; on est là encore
dans la zone de dégénéralion Iraumati-
que; — 6', 2" dorsale : dans le cordon
antéro-latéral, la zone des faisceaux cé-

rébelleux direct et de Gowers est déjà à

peu près libre de toute dégénération.
Dans le cordon postérieur on voit de la

façon la plus nette la dégénération • en
virgule » ;

— D,o' dorsale, mêmes remar-
ques; — £, ()" dorsale; la dégénération
est nettement localisée au faisceau pyra-
midal croisé, au faisceau intermédiaire
du cordon latéral, au faiscau descendant
sulco-marginal et au faisceau pyramidal
direct; — F, 7" dorsale : la dégénéralion
du faisceau pyramidal est toujours très

nette, celle du faisceau intermédiaire et

surtout celle du faisceau sulco-inai-ginal

sont beaucoup moins apparentes.

b. Cordon postérieur. — On a signalé dans plusieurs cas de lésion trans-

verse de la moelle la présence d'une dégénération descendante dans le cordon

postérieur (Westphal, Kahler et Pick, Strùmpell, Schultze, Toolh, Daxenberger,
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Bruns). Bien que l'existence de celte dégénération semble parfaitement établie,

par suite du petit nombre de cas dans lesquels elle a été observée, ses modalités

ne sont pas encore parfaitement connues; cependant on peut dès à présent

signaler les suivantes. -

C'est lorsque la lésion transverse siège dans la région cervicale ou dans la

région dorsale supérieure que cette dégénération prend naissance. Sur une

coupe transversale de la moelle, on voit le territoire sclérosé se présenter avec

l'aspect suivant :

Il a la forme d'une virgule (d'où le nom de dégénération en virr/it/e), c'est-à-

dire qu'une de ses extrémités, l'antérieure, est grosse et arrondie, tandis que

l'autre, la postérieure, est mince et elTdée ; de plus, il éprouve une courbure

FiG 172. — Coupes de la moelle dans un cas de compression entre la dernière verlèlwe cervicale et la

première dorsale par une carie ancienne de la première vertèbre dorsale (Daxenberger). — De gauche à

droite : 1° moelle dorsale supérieure montrant une ilégénéralion dans les faisceaux pyramidaux direct et

croiséetdans le faisceau intermédiaire du cordon antéro-laléral ; dans le cordon postérieur, les faisceaux
en virgule sont alteints, ainsi que le territoire elliptique englobant le sillon postérieur; — 2' moelle
dorsale inférieure, dégénération du faisceau pyramidal direct à droite et des deux faisceaux pyramidaux
croisés; dans le cordon postérieur, môme dégénéralion du territoire elliptique juxtasulcique

;
mais, sur

cette coupe, ce territoire se rapproche de la commissure postérieure; 3° moelle lombaire supérieure,

dégénération du faisceau pyramidal croisé, dégénération du territoire elliptique périsulci(iue.

telle que sa concavité regarde en dehors. Ce territoire se trouve englobé de

toutes parts par le cordon postérieur. En effet, son extrémité antérieure n'atteint

ni la commissure postérieure, ni le sillon postérieur, tout en étant dirigée vers

l'angle de réunion de ces deux portions de la moelle
;
quant à son extrémité

postérieure, qui se porte vers la périphérie du cordon postérieur, elle n'atteint

pas davantage celle-ci. Dans toute sa longueur, le faisceau en virgule, ainsi

observé sur une coupe transversale, est à peu près parallèle à la direction de la

corne postérieure, c'est-à-dire que son extrémité antérieure se rapproche plus

que la postérieure du sillon médian. Les théories par lesquelles on a cherché à

expliquer cette dégénération descendante en virgule du cordon postérieur sont

loin de s'accorder. Pour Schultze, les fibres à la destruction desquelles elle est

due seraient les branches descendantes des racines postérieures; pour Tooth,

il s'agirait plutôt de fibres commissurales. Déjerine et Theohari ont émis l'opi-

nion que les fibres courtes du faisceau en virgule de Schultze représentent les

fibres descendantes des racines postérieures, tandis que les fibres longues

auraient une origine médullaire.

D'autres faisceaux endogènes ont été vus dans les cordons postérieurs : le

faisceau de Iloche, placé à la périphérie des cordons postérieurs dans la région

dorsale ; le centré ovale de Flechsig, situé de chaque côté du sillon postérieur mé-

dian à la région lombaire; le t^^iangle de Gornhault et Philippe, à la région

sacrée.

Tout porte à croire qu'en outre des dégénérations, qui viennent d'être décrites

dans les faisceaux blancs, il existe également, dans l'intérieur de la substance
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grise, des régions qui, dans les cas de lésion transverse de la moelle, subissent

des altérations secondaires ; mais jusqu'à présent on manque de documents à

cet égard.

IV. Dégénérations ascendantes consécutives aux lésions des racines
postérieures.

Ces dégénérations ont été tout dabord étudiées par Singer: les résultats

trouvés par cet auteur ont été confirmés par les recherches expérimentales ulté-

rieures de Tooth et Horsley, de Singer et Miinzcr, de Berdez, etc.. sur difle-

FiG. 173. — Coupes de la moelle (?licz un singe sur lequel Horsley ;iv:nl [iraliqné In seclion île toutes les

racines postérieures de la queue de cheval du coté droit à 1 cenlimèlre au-dessus de l'exlréniilé inférieure

du conus (d'après Tooth). — 1) 5° lombaire : A, coupe de racines alleinles par la déuénéraliou conséculi-

vement à leur section; ces racines groupées autour de la moelle remontent le Ion.;; de celle-ci jusqu'à i-e

qu'elles y aient pénétré l'une après l'autre; — B. dégénération du cordon postérieur dans la partie où il

confine à la corne postérieure (entrée des racines postérieures de la moelle, zone cornu-radicuhiirei ;
—

2) 5" lombaire : le cordon postérieur présente une zone de dégénération B plus considérable qu au ui\eau
de la 5° lombaire, parce qu'alors le cordon n'avait pas encore rei;u toutes les fibres radiculaiics piolr-

rieures yl atteintes par la dégénération. Dans la 5" lombaire la zone dégénérée B commence à se rapi>ro-

cher de la ligne médiane; — 3) 11' dorsale : la zone de dégénératiou B a complètement quitté le voisinage

du cordon postérieur pour se rappi-ocher du sillon médian postérieur; — -Il H' dorsale; — o) 1" cervicale;

la zone de dégénération B s'est localisée dans la partie postérieure du cordon de Goll.

renls animaux, et s'accordent fort bien avec ce que nous ont enseigné les laits

cliniques (Kahler, Schultze, etc.).

L'expérimentation nous apprend que la section ou la destruction des racines

postérieures est suivie d'une dégénération centripète de celles-ci. Cette dégé-

nération est due à ce que les centres d'origine des fibres des racines posté-

rieures sont, pour la plupart, contenus dans les ganglions spinaux : si donc ces

fibres sont séparées de leurs centres, elles ne tardent pas à dégénérer, et, comme
elles se rendent dans la moelle, leur altération pourra être suivie dans l'inté-

rieur de l'axe spinal. On l'y voit présenter des localisations très précises.

Pour bien comprendre ces localisations, il convient de se rappeler que, d'après

Singer et Mtinzer, on doit dans chaque racine postérieure distinguer trois

ordres de fibres :

1. Les fibres courtes qui, peu après leur entrée dans la moelle au voisinage

de la corne postérieure, ne tardent pas à gagner cette corne et par conséquent

'S
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à se perdre dans la substance grise de celle-ci; ces fibres restent donc, pendant

tout le faible trajet qu'elles accomplissent dans la moelle, plus ou moins acco-

lées à la corne postérieure ;

2. Les fibres moyennes ont un trajet un peu plus long, mais une terminaison

analogue, c'est-à-dire qu'elles aboutissent également dans la substance grise de

la corne postérieure
;
pendant tout leur parcours, elles sont comprises dans le

cordon de Burdach
;

3. Les fibres longues sont, comme l'indique leur nom, celles qui ont le plus

long trajet; un certain nombre d'entre elles, parties des régions inférieures de

la moelle, se dirigent en dedans et se groupent pour constituer le faisceau de

GoU; ces fibres se terminent dans le noyau du faisceau de Goll; quant aux

fibres longues provenant des racines supérieures, il semble que leur terminaison

se fasse dans le noyau du faisceau de Burdach.

S'il survient une lésion détruisant un certain nombre de racines posté-

rieures ('), les différents ordres de fibres qui proviennent de celles-ci vont dégé-

nérer. Primitivement situé au voisinage de la corne postérieure, point d'entrée

des fibres, le territoire de la dégénération ne tarde pas à se séparer de celle-ci.

Tout d'abord, il se trouve contenu dans les limites du cordon de Burdach; plus

haut, se portant toujours en dedans, il finit par abandonner plus ou moins

celui-ci et, si la lésion initiale a porté sur les racines lombaires, la zone de dégé-

nération finit par être entièrement contenue dans le faisceau de GoU, remontant

avec celui-ci jusque dans le bulbe et disparaissant seulement au niveau de cette

partie de la substance grise bulbaire connue sous le nom de noyau du cordon

de Goll. Il semble aussi que les racines môme supérieures de la moelle donnent

directement des fibres au faisceau de Goll, mais ces fibres sont en petit nombre.

Toutes ces lésions se montrent, bien entendu, du côté de la moelle correspon-

dant aux racines atteintes; mais on peut aussi en trouver d'analogues, quoique

moins accentuées, dans le cordon postérieur du côté opposé, sans doute par

suite de l'entre-croisement des fibres radiculaires postérieures (Tooth, Oddi et

Rossi (^), Pierre-Marie, Berdez).

Voilà pour les branches ascendantes des racines postérieures; quant à la

dégénération de leurs branches descendantes, on est peu fixé à cet égard et de

nouvelles recherches s'imposent
;
d'après Berdez les fibres de cette nature

occuperaient le cordon postérieur depuis l'angle antérieur de celui-ci jusqu'au

miheu de sa périphérie.

L'altération du faisceau cérébelleux direct a été décrite par quelques auteurs
;

son existence ne paraît pas bien établie
;
pour qu'elle se montre, il faut que les

cellules des colonnes de Clarke soient atteintes.

Dans les cas où la lésion des racines est ancienne, on pourrait constater un
certain degré d'atrophie dans le cordon nnlérieur du côté opposé et aussi dans

celui du même côté.

Pour la substance grise, elle présente également des modifications : la corne

(*) Voir à ce sujet les observalions de Pfeiffer (Zwei FiVlle von Lahmiing der untercn
Wurzeln, etc. Deutsche Zeilschr. /'. Nervenheilk, 1891, !.. I) et de Sottas (Contribution à

l'étude des dégénérescences de la moelle consécutives aux lésions des racines posté-
rieures. /?ev!<e de méd., 1803, ]î. 290).

(-) Oddi et Rossi. Conirihution à l'étude des voies sensitives dans la moelle épinièrc.
Arch. italiennes de hioL, 1800.

(^) Berdez. Recherches ex[)érimentales sur le trajet des fdjres centi'ipètes dans la moelle
épinière. Revue mcd. de la Suisse romande, 1892, mai, jt. 501.
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postérieure est atrophiée du côté de la section des racines, mais ralléralion la

plus intéressante est celle que l'on constate au niveau des colonnes de Clarkc
cette altération consiste dans la disparition du réseau de fibres nerveuses qui
existe normalement à ce niveau, tandis que les cellules des colonnes de Clarke
restent intactes, du moins d'une façon générale. Il est évident que cette lésion
ne peut se produire que lorsqu'on a affaire à la lésion des racines postérieures
des régions inférieures de l'axe spinal, les seules qui soient en rapport avec les

colonnes de Clarke.

V. Dégénérations ascendantes consécutives aux lésions transverses
de la moelle. — Ces dégénérations sont en général très nettes et d'une obser-
vation relativement fréquente

;
on comprendra qu'elles soient multiples, puisque

la section intéresse non seulement les fibres propres de la moelle à trajet ascen-

dant, mais encore les fibres dont il a été question dans le chapitre précédent.

FiG. 17i. — Coupes de la moelle dans le cas de fracture du rachis dont la fig. 171 montre la di-sénéralion
descendante. — A, 7" cervicale : la presque totalité du cordon postérieur est dégénérée, saufau voisinage
de la corne postérieure où l'entrée dans la moelle de la 8" et de la 7' racine cervicale a amené un contin-
gent de fibres saines. La péiiphérie des cordons antéro-lalérau.\ est entièrement dégénérée: cette dégé-
néralion, en certains points, empiète sur ces cordons, de telle faç;on qu'on i)eut penser qu'on se trouve
là encore un peu dans la zone de « dégénération trauraatique »

;
— B. i" cervicale : dans le cordon ])osté-

rieur, le voisinage de la substance grise devient de plus en plus libre. Au niveau des cordons antéro-
lalérau.x la dégénération se localise à la périphérie de la moelle; — C, 2' cervicale : dans le cordon
postérieur, la dégénération est presque entièrement limitée au faisceau de Goll. Celle du cordon anléro-
latéral (dégénéralion du faisceau cérébelleu.\ direct et du faisceau de Gowersj ne s'étend plus en avant
jusque sur les bords du sillon antérieur.

qui proviennent des racines postérieures situées au-dessous du point où a porté

la lésion transverse médullaire.

Toutes les régions de la substance blanche présentent des altérations ; aussi

bien le cordon antérieur que le cordon latéral et le cordon postérieur :

a. Cordon postérieur. — Suivant la hauteur à laquelle on examine la moelle

au-dessus du point où porte la lésion transverse, on voit que la lésion peut être

localisée, soit dans les deux faisceaux qui constituent ce cordon, soit dans l un

d'eux seulement :

a. Faisceau de Burdach. — Immédiatement au-dessus de la lésion transverse,

ce faisceau est à peu près entièrement altéré, mais comme, à chaque racine

postérieure qui entre dans la moelle, il survient de nouvelles fibres non altérées

et que celles-ci se placent immédiatement en dedans de l'extrémité de la corne

postérieure, il s'ensuit que peu à peu les fibres dégénérées se trouvent refoulées

en dedans; la région postéro-externe du faisceau de Burdach est donc celle dans

laquelle les vestiges de la dégénération ascendante disparaissent tout d'abord.

Quant à la région antérieure de ce faisceau, celle (pii confine à la commissure

postérieure, elle demeure altérée sur un trajet un peu plus long (en général sur

une hauteur correspondant à l'entrée de deux à quatre paires rachidiennes);

cela tient à ce que les fibres qui constituent celte région antérieure n'appartien-

nent pas au système des i^fibres postérieures, mais à celui des fibres commissu-
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rales reliant entre eux les divers étages de la substance grise ; or rallluence des

fibres de cette catégorie semble moins rapide et moins abondante que celle des

fibres radiculaires postérieures.

b. Faisceau de Goll. — Lorsqu'on examine des coupes appartenant à des

régions de la moelle situées beaucoup au-dessus du point où a porté la lésion

transverse, le faisceau de Burdach est redevenu complètement libre, seul le

faisceau de Goll est dégénéré. Si la lésion transverse siège dans les régions tout

à fait inférieures de la moelle, l-es fibres du faisceau de Goll atteintes par la

dégénération occupent seulement la partie postérieure et médiane du faisceau

de Goll, ce qui prouve que c'est là que sont situées les fibres de ce faisceau dont

le trajet est le plus long, celles qui réunissent les extrémités supérieure et infé-

rieure de la moelle.

p. Cordon antéro-latéral. — Dans le cordon postérieur, on avait affaire

surtout à des fibres d'origine extramédullaire (provenant des racines posté-

rieures); dans le cordon latéral, les systèmes atteints par la dégénération tirent

leur principale origine de la moelle elle-même.

a. Faiaceau cérébelleux direct. — Ce faisceau, qui est situé à la périphérie de

la moelle, est constitué par un segment d'anneau dont la longueur comprend

environ la sixième partie de la circonférence médullaire. Comme il ne se montre

guère qu'à partir de la huitième à la dixième paire dorsale, on ne devra pas

s'attendre à rencontrer sa dégénération dans les cas où la lésion transverse sié-

gera plus bas que ce point. Cependant Barbacci l'a constatée dans un cas

où la lésion transverse se trouvait au niveau de la douzième paire dorsale.

D'après Long et Rothmann, quelques fibres du faisceau cérébelleux direct

viendraient de la région lombo-sacrée.

La dégénération de ce faisceau peut être suivie jusqu'au bulbe, il se loge alors

dans le corps rétiforme et se porte avec celui-ci dans le cervelet, et, d'après

Plechsig, se terminerait dans le vermis superior.

Les centres trophiques du faisceau cérébelleux direct semblent être les cel-

lules des colonnes de Clarke : la dégénération sera donc d'autant plus étendue

que celles-ci auront été altérées sur une plus grande hauteur.

b. Faisceau de Gowsrs. — Sous le nom de faisceau de Gowers, ou de faisceau

antéro-latéral ascendant, on désigne un système de fibres occupant, comme le

faisceau cérébelleux direct, la périphérie de la moelle, mais situé en avant de

ce dernier. Le faisceau de Gowers est ordinairement renfié à sa partie posté-

rieure, aminci au contraire à son extrémité antérieure qui va en s'effilant jus-

qu'au voisinage du sillon antérieur. La hauteur sur laquelle on trouve ce fais-

ceau est notablement plus étendue que celle du faisceau cérébelleux direct; en

effet, on constate son existence jusque dans la partie inférieure du renflement

lombaire (Bechterew).

L'origine du faisceau de Gowers est discutée. Pour Edinger, ses cellules d'ori-

gine sont dans la corne postérieure; pour Thomas et Roux, au niveau de la base

de la corne antérieure; pour Gombault et Philippe, dans la corne antérieure;

pour Mott, dans la corne latérale. D'autres auteurs pensent qu'il naît de la colonne

de Clarke. Ses fibres paraissent être directes et croisées.

Sa limite supérieure n'est pas encore très bien déterminée. Un certain nombre
de ses fibres, les plus tines (Tooth), se rendent dans le nucleus lateralis, d'autres

se joignent au faisceau cérébelleux direct et se terminent dans le vermis, d'au-

tres montent vers la protubérance, décrivent un crochet autour du pédoncule

TliAITl': DE MliDKCINE, 2« édU. — IX. .'7
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cérébelleux supérieur et se terminenl égalemenl dans le verrais. Van Gehuchlen

a vu un petit nombre de fibres se détacher du faisceau de Gowers pendant son

trajet protubérantiel ; ces fibres pénètrent dans le pédoncule cérébelleux moyen
du même côté, et par là se rendent dans le cervelet.

c. Fibres sulco-marginales ascendantes. — Ces fibres sont situées dans le

cordon antérieur au voisinage du sillon aniérieur: il semble que ce soient des

fibres courtes ou tout au moins de longueur moyenne, car leur dégénération

ne remonte au-dessus de la lésion transverse que sur une hauteur de quelques

paires rachidiennes ; ce seraient donc, suivant toute apparence, des fibres com-

missurales destinées à faire communiquer entre eux les dilTérents étages delà

moelle, ou des collatérales provenant des « cellules du cordon antérieur ».

y. Quant à la substance grise MÉouLLAmE, les documents manquent presque

entièrement sur les léijions de dégénération qui peuvent s'y rencontrer à la suite

des lésions transverses de la moelle. Cependant, d'après Barbacci, on constate-

rait qu'au-dessus de la lésion transverse la substance grise présente un

aspect granuleux, et que le réticulum des fibres nerveuses peut à ce niveau

manquer complètement; les cellules nerveuses disparaissent ou présentent des

altérations régressives. Toutes ces lésions seraient plus marquées dans le

domaine de la corne postérieure que dans celui de la corne antérieure. Ces alté-

rations diminuent à mesure qu'on examine des points plus élevés de la moelle.

La disparition du réticulum nerveux est, de toutes ces altérations, celle qui per-

siste sur la plus grande hauteur.
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MYÉLITES

Par André LÉRI

Le mot « myélite » signifie in/lamm/illon de la moelle; si, comme on le fait

généralement, on admet avec Metchnikoiï" que 1'
« innammation » se confond

avec la « réaction p/iagoci/tairc », il est encore impossible d'écrire à l'heure

actuelle un article sur les myélites. Cette définition histologique enserre les

myélites dans un cadre trop étroit, car la clinique ne permet pas encore de

distinguer les foyers de réaction phagocytaire des foyers de dégénérescence

simple, toxique ou trophique, étendue à tous les éléments parenchymateux et

interstitiels ou limitée à certains d'entre eux: le temps n'est pas venu où clini-

quement on distinguera la myélite de la myélomalacie, comme on a appris à

distinguer l'encéphalite de l'encéphalomalacie.

Ce diagnostic sera sans doute beaucoup plus difficile pour les affections de la

moelle que pour celles de l'encéphale. D'une part, en effet, le volume important

et le trajet nettement délimité des vaisseaux du cerveau permettent souvent de

rapporter à une lésion vasculaire bien définie (embolie, thrombose) les sym-

ptômes des lésions cérébrales alors que dans la moelle des dispositions anato-

miques aussi favorables pour le diagnostic ne se retrouvejit pas. D'autre part,

alors que certaines afl'ections cérébrales relèvent manifcsiement de lésions

mécaniques et non de lésions infectieuses, l'éliologie paraît être à peu près tou-

jours la même pour la moelle, qu'il s'agisse de nécroses ou d'inflammations, à

savoir une infection ou une intoxication. Aussi la notion étiologique et la sym-

pfomatologie clinique ne permettent-elles qu'exceptionnellement de diagnosti-

(juer la nature de l'altération anatomique. La différence entre l'inflammation et

la dégénérescence médullaire reste donc puremeiil. anatomique : dans un cas,

le poison, toxique ou toxine, influence directement les éléments nerveux,

cellules ou fibres, sans provoquer l'apparition des leucocytes, agents ordinaires

de la défense organique, dans l'autre cas le parasite ou le toxique n'agit sur les

(') Ouelques-uns des arlicles qui coniposenL ce chapitre ont été reproduits de fa pre-
mière édition après nn travail- de revision et de mise ou point auquel mon ancien interne,

M. Léri, a bien voulu donner tous ses soins, et pour lequel je lui adresse mes sincères
remerciements. Les autres ai ticles ont été complètement remaniés et sont signés par ceux
de mes élèves (|ui les ont faits sous ma direction. P. M.
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mêmes éléments qu'en provoquant, soit primitivement, soit secondairement

,

une vive réaction protectrice du tissu vasculo-conjonctif.

D'ailleurs, dans une même moelle, vine même cause peut produire les deux
ordres de lésions, et Ton trouve en différents points soit un foyer de ramollis-

sement simple ou une dégénérescence cellulaire isolée, soit un foyer d'abondante

réaction leucocytaire. Sans doute, les microbes doivent produire engénéral par

leur présence un plus grand appel leucocytaire, sans doute les processus toxi-

ques sont-ils au contraire plus capables de produire la nécrose simple (les toxines

très virulentes en particulier, celle de la diphtérie, du tétanos (Crocq), sont tout

spécialement aptes à produire des nécroses pures) ; mais ces régies n'ont rien

d'absolu. Il est aujourd'hui démontré, pour la moelle comme pour les autres

organes, d'une part que la seule existence d'un produit toxique et même d'un

corps étranger aseplique quelconque (embolies médullaires expérimentales,

Hoche) (') suffit à déterminer une grosse diapédèse leucocytaire, d'autre part

que la présence même de microbes ne s'accompagne pas forcément de réaction

phagocytaire. C'est ainsi que nous avons trouvé des amas microbiens dans la

moelle sans aucune apparence d'inflammation à leur pourtour, el cependant

leur découverte antérieure dans le sang circulant et leur mode de localisation

dans le tissu nerveux rendaient bien peu vraisemblables leur apparition et leur

prolifération uniquement post mortern. Il faut certainement diverses con-

ditions pour que la présence d'un microbe provoque une réaction ; ces condi-

tions dépendent du microbe lui-même (nature, virulence suffisante et non

excessive, abondance, etc.) et du terrain sur lequel il s'implante : la force

réactionnelle du sujet, son âge, son état général, l'étal de ses vaisseaux, les pro-

cessus pathologiques antérieurs de la moelle (expériences de Hoche), etc., ne

sont pas sans grande importance sur l'intensité et sur l'existence même de In

réaction.

De ce qui précède résulte l'impossibilité de distinguer cliniquemenl l'inllam-

mation de la moelle avec réaction leucocytaire, c'est-à-dire la myélite au sens

étymologique du mot, de la dégénération simple : une définition basée sur

l'anatomie pathologique ne concorde pas avec la clinique. Comme les lésions

anatomiques sont variables, non seulement dans les difl'érents cas, mais dans

un même cas aux différents niveaux, c'est aux données de la clinique, aujour-

d'hui beaucoup plus précises, que no.us préférons demander comment il faut

comprendre les « myélites ».

La notion étiologique et l'évolution clinique sont aujourd'hui les parties les

mieux caractérisées de l'histoire des myélites aiguës. Comme le disait P. i\Iarie,

dès 1894, dans la première édition de ce Traité, « toujours le processus inflam-

matoire est dû à la détermination médullaire d'une maladie générale ou à

l'extension à la moelle d'une afTeclion locale siégeant dans un organe plus ou

moins rapproché : les véritables causes initiales sont d'une part les infections,

d'autre part les intoxications » : cette théorie a été soutenue depuis par Mari-

nesco (^), par Leyden (') et par la plupart des auteurs qui se sont occupés de la

question; elle est aujourd'hui généralement adoptée. En tenant compte des

remarques que nous avons faites, nous pouvons dire que la myélite aiguë, telle

(') Ilociiii. Arch. f. Psi/rh., i. XXXIL
(-) Marinesco. Rapiioi l au Conyrès ilc Paris, lUOd.

('') LiiVDEN. Rapport au Congres de méd. int. de Berlin. IHOL
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qu'elle est cliniquemcnt diagnosticable, esl un syndrome qui dénote soit le

mode de réaction aiguë à une infection ou à une intoxication d'une moelle

encore capable de réagir par la diapédèse leucocytaire et la prolii'ération des

éléments fixes, soit l'altération aiguë sous l'influence d'une infection ou d'une

intoxication d'une moelle qui ne réagit pas.

Il est une catégorie de faits, rares il est vrai, mais indubitables, qui à pre-

mière vue ne paraissent pas entrer dans cette définition; ce sont les cas de

ramollissement thrombosique à début brusque, apoplectiforme, que rien ne

distingue cliniquemcnt des myélites aiguës, si ce n'est peut-être la brus-

querie de ce début, ramollissement dont les premières observations ont été

remarquablement étudiées parHayem('), dont des observations nouvelles ont

été publiées par Môller, Goldnam(-), Soltas('), Brissaud ('), etc. En réalité il

s'agit dans ces cas encore, au moins dans la grande majorité d'entre eux, de

l'action d'une infection ou d'une intoxication, mais cette action s'est exercée

sur les vaisseaux de la moelle d'abord et non sur ses éléments parenchyma-

teux; c'est parce qu'il y a eu d'abord vascularite, vascularite toxique ou infec-

tieuse, qu'une cause occasionnelle, qui peut être uniquement mécanique, a

déterminé une thrombose brusque et un ramollissement médullaire aigu : tel

pai'ait être du moins le cas dans les thromboses syphilitiques qui constituent la

presque totalité des faits. Existe-t-il en outre des nécroses, soif Ihrombosiques,

soit emboliques, d'origine purement mécanique ou fonctionnelle, dans la pro-

duction desquelles l'infection et l'auto ou l'héléro-intoxication ne jouent aucun

rôle direct ou indirect? Le fait est possible, nous ne le croyons pas encore

démontré, il doit être en tout cas très exceptionnel, et jusqu'à plus ample

informé, dans la nécessité d'établir une définition qui embrasse le plus grand

nombre des cas, nous croyons devoir le négliger. Complétant et simplifiant à la

fois la définition de la myélite aiguë que nous avons donnée, nous dirons donc :

La myélite aiguë est le « ayndivute de l'altération aiguë de la moelle due direc-

tement ou indirectement k une infection ou à une intoxication », qu'il y ail ou

non réaction phagocytaire (^').

La notion étiologique et l'évolution clinique manquent pour délimiter le

domaine des myélites c/ironiijuex. Dans l'immense majorité des cas, la cause

première est sans aucun doute comme pour les myélites aiguë-s l'infection

ou l'intoxication, mais elle date de trop longtemps pour caractériser un pro-

cessus myélitique; seules quelques infections à très longue échéance, la syphilis,

la lèpre, peuvent déterminer des inflammations lentes dont la symptomatologie

ou l'anatomie sont plus ou moins bien connues; seules quelques intoxications

lentes, exogènes ou endogènes, l'ergotinisme, la pellagre, le lathyrisme,

le diabète, l'anémie pernicieuse, peuvent déterminer des lésions chroniques

ou parfois subaiguës plus ou moins bien définies, plus souvent d'ailleurs

à caractère nécrotique qu'inflammatoire. La symptomatologie n'est pas d'un

plus grand secours que l'étiologie, et si l'évolution permet de caractériser un

(') Hayem. Arcliioes de pliijsiolugie, 1874, p. (j-lo.

(-) G'oLDFLAM. Ueber Ruckenmarks-Sypliilis. Wiener lilinik, 18!).".

(^) SoTTAS. ConlrilnUion à l'élude des paralysies spinales syphilitiques. 1894.

('*) Brissaud. Myélite apoplcclit'orme. Gaz-, hebdomad., 11102, p. 155.

(•) C'est à celte conception des myélites basée sur l'étiologie et l'évolution clinique et
non sur l'histolugie patliologique que conduit, à notre sens, la lecture des très conscien-
cieux, mais discordants rapports de Fischer, Crocq et Marinesco au Congrès de 1900 sur
la « Nature des myélites aiguës

[P MARIE et A. LÉfll ]
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polit nombre de myéliles chroniques, c'esl uniquemenl parce qu elles préseii-

lent un début aigu ou des poussées aigu('s. Toutes les autres myélites chro-

niques, d'ordinaire primitivement dilïuses, secondairement plus ou moins

localisées, parfois peut-être systématiques, mais beaucoup plus fréquemment

pseudo-systématiques, sont comprises dans le tableau des différentes scléroses

médullaires, sclérose en plaques, sclérose latérale amyotrophique, scléroses

combinées, tabès, etc. Il ne reste guère place en dehors des affections que

nous venons d'énumérer pour une forme isolée de myélite chronique.

Aussi, après avoir étudié les myéliles aiguës, nous décrirons seulemenl une à

une les lésions de la lèpre, de rergolisme, du laihyrisme. de la pellagre: les

lésions de l'anémie pernicieuse seront signalées à propos des scléroses combi-

nées. Les myélites chroniques les mieux caractérisées, les myéliles syphilili([ues.

seront décrites dans un chapitre à part : on y trouvera le tableau complet des

myélites transverses chroniques, les seules peut-être qui mériteraient une des-

cription spéciale; la myélite transverse syphilitique ne doit pas en effet à son

étiologie de caractères cliniques spéciaux ; « les oscillations de l'affection, les

variations dans l'intensité des phénomènes paralytiques, et même les modifi-

cations apportées par le traitement spécifique ne permettent pas de se pro-

noncer d'emblée sur la cause de la myélite » (Brissaud); seule la coexistence

d'accidents cérébraux permet de penser à la syphilis, ainsi que Lamy l a bien

spécifié; la description des myélites transverses chroniques ferait donc double

emploi avec le remarquable article que Lamy consacre dans ce Traité à la

« Syphilis des centres nerveux ». Toutes les autres myéliles chroniques seront

traitées dans les chapitres « Sclérose en plaques », « Sclérose latérale amyolro-

phique », etc.; elles comprennent, peut-on dire, toutes les maladies intrinsèques

de la moelle, sauf les affections d'origine familiale et les affections néo-

plasiques. Nous éliminerons dans l'élude lant des formes aiguës que des formes

chroniques les myélites par compression ou par lésion de A'oisinage, un chapitre

spécial se trouvant consacré dans cet ouvrage aux maladies extrinsèques de la

moelle.

MYÉLITES AIGUËS

Historique. — Jusqu'au début de ce siècle, l'inflammation de la moelle et

de ses enveloppes était confondue sous le nom de rachialgile ou de spinite ;

c'est à cette inflammation combinée que fut aussi appliquée au début la déno-

mination de myélite (Léonhardi).

Ollivier d'Angers(') le premier sépara définitivement, sous le nom de myélite,

l'inflammation de la moelle de celle des méninges (i8"2l), el Cruveilhier figura la

myélite aiguë dans son Atlas d'anatomie pathologique. Depuis lors de très nom-

breux travaux ont été faits sur la myélite aiguë, tendant presque tous à définir

au point de vue analomique un syndrome clinique assez nettement caractérisé

par son début aigu et par ses troubles moteurs, sensitifs el trophiques, variable

quant à son évolution; nous citerons les noms d'Abercrombie, Récamier,

Albers, Bouillaud, Andral, Roslan, ^'ircho^v, Trommann. Mannkopf, Ilayem,

Vulpian, Brown-Séquard, Lockhardt-Clarke. Les vérilal)les progrès dans la

(') Ollivier. Truilé de la moelle épinière el de se» maUidies. Paris. 1821.
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description clinique el anatomique de la myélite aiguë, en particulier les

recherches histologiques qui ont permis de décrire à la place des anciennes

« paralysies réflexes » une myélite sans ramollissement, sont dus à Charcot

el à Dujardin-Beaumetz('), à Westphal et à Gull, à Pick(^), surtout aux travaux

successifs de Leyden(') et aux travaux récents d'Oppenheim (1892 el I89X),

d'Obersteiner, de Redlich (lOOO), de Brissaud (IH99 et 1902), etc. Des recher-

ches expérimentales ont été entreprises par Brown-Séquard, Hayem, Liouville,

Leyden, Roger, Charrin, Bourges, Crocq, Marchand et Vurpas, etc. Enfin, des

rapports remarquables sur les myélites aiguës ont été présentés au Congrès

de Bordeaux (1895) par Grasset et Vaillard, au Congrès inlernati.onal de

Paris (1900) par Marines.co, Crocq et Fischer, au Congrès de médecine interne

de Berlin (1901) par Leyden, Redlich et Striimpell : les travaux de leurs auteurs

et les discussions auxquelles ils ont donné lieu ont fixé nombre de points

obscurs de l'étiologie, de l'anatomie pathologique et de la pathogénie de la

myélite aiguë. 11 faut reconnaître cependant que cette affection est de toutes les

maladies de la moelle celle dont la connaissance clinique et surtout anatomique

laisse le plus à désirer; la multiplicité des travaux entrepris n'est pas parvenue

encore à combler les vastes lacunes de son étude.

Étiologie. Pathogénie. — Toute myélite aiguë est consécutive à une

infection ou à une inloxicaiion, il n'y a pas de « myélite primitive » : tel est le

fait qui, enseigné d'abord par Pierre Marie, admis par Marinesco, Leyden,

Oppenheim, Bruns, etc., et aujourd'hui à peu près définitivement accepté,

doit dominer la description de la myélite el prendre dans sa définition même,
à défaut de lésion caractéristique, une place prépondérante. Le froid, le trau-

matisme, les émotions, etc., n'agissent qu'à titre de causes occasionnelles ou

pour localiser le processus toxique ou infectieux.

Uinfection peut souvent être prise sur le fait, pour ainsi dire, et les myélites

complications des maladies infectieuses aiguës ne se comptent plus : c'est surloul

après l'influenza (Laveran, Leyden, Babes, etc.) et la fièvre typhoïde (Ebstein,

Curschmann, Laveran, Schiff, etc.), qu'on en a observé de nombreux cas;

mais on en a signalé aussi à la suite de variole (Roger, Westphal, Leyden,

OEttinger et Marinesco, etc.), de pneumonie (OUivier, Jofîroy et Achard, Fvirs-

tner, etc.), de blennorragie (Gull, Dufour, Barié, Ilayera et Parmentier,

Spillmann et Haushalter, Raymond, etc.), de rougeole, de co({ueluche, etc..

En dehors de ces cas, la myélite fait partie intégrante du tableau ordinaire de

certaines maladies infectieuses, la rage en particulier.

Parmi les infections chroniques on a incriminé surtout la tuberculose et la

syphilis. En rapport avec la tuberculose on n'a observé encore, ën dehors des

myélites par compression et des infections de voisinage, que des scléroses

multiloculaires, affections chroniques ou tout au plus subaiguës. Dans la syphilis,

les myélites aiguës sont rares alors que les myélites chroniques sont au contraire

extrêmement fréquentes, mais un certain nombre de cas aigus et même suraigus

sont en relation indubitable avec la syphilis ; il s'agit vraisemblablement sou-

vent de ramollissements thrombosiques ; dans ces cas on peut constater dès le

(') Du.iardin-Be.vumktz. De la myélite aiguë, 1875.

(-) PiCK. Real-Encyelupaedie der gesammtes Medieis.
('') Leyden. Clinique de 1874 à 1877. — Traité des maladies de la moelle, \" édilion de 1875;

2' édition (avec Gokischeider) de 1897. — Rapport au Congrès de Berlin, 1001, etc.
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débt(t dans le liquide céphalo-rachidien une lyniphocylose pure exlrèmemenl

abondante (Léri) et à Taulopsie on peut observer des lésions de méniniiile déjà

anciennes et passées jusque-là inaperçues (Brissaud). Ces myélites syphilitiques

à évolution aiguë surviennent de préférence vers la tin de la période secondaire

alors que les myélites chroniques appartiennent le plus souvent à la période

tertiaire. Elles semblent devoir parfois leur acuité à une infection associée

(gonococcie, etc.); ce fait est intéressant à rapprocher des recherches expéri-

mentales de Hoche qui n'a pu voir se développer les streptocoques dans la

moelle qu'à la condition qu'elle ait été le siège d'un processus pathologique

antérieur; la même remarque sur l'importance pronostique des infections asso-

ciées, en dehors de la syphilis, a été faite par Babès, Auché et Ilobbs, Jaccoud,

Curschmann d'après leurs constatations cliniques, par Marinesco d'après ses

recherches expérimentales.

Il n'est pas que les infections générales qui puissent donner nais.sance à des

inflammations médullaires aiguës, des infections Inralfs peuvent suffire :

Strûmpell a observé une myélite à streptocoques à la suite d'un panaris,

Hochhaus a rencontré des myélites à la suite d'amygdalite, de cystite, etc....

Dans ces différentes infections générales ou locales, il se peut que le microbe

lui-même soit transporté dans la moelle : en fait on a trouvé dans des moelles

atteintes de myélites un assez grand nombre de microbes : streptocoque (Auché

et Hobbes, OEttinger et Marinesco, Babès et Varnaly, Thiroloix et Rosenthal),

staphylocoque (Barié, Eisenlohr), pneumocoque (Fiirstner, Marinesco), diplo-

coque spécial (Buzzard et Russell). La porte d'entrée des microbes se trouve

sans doute presque toujours au niveau d'une surface cutanée ou muqueuse et

le transport se tait par voie sanguine. Dans des cas moins nombreux, il semble

avéré que les microbes peuvent arriver à la moelle par les vaisseaux lympha-

tiques des nerfs périphériques, dans la rage par exemple, dans les ulcérations

gangreneuses de la peau, etc.; c'est la myélite par névrile ascemlanlc dont la

connaissance est due aux observations de Leyden et de Marinesco, et aux

expériences de Tiesler et de Klemm; la même pathogénie s'applique, d'après

les cas de P. Marie et Guillain, à la syringomyélie dont la nature parfois infec-

tieuse est aujourd'hui admise. Dans des cas exceptionnels enfin, il semble

qu'entre la porte d'entrée et la moelle le microbe se soit arrêté plus ou moins

longtemps et ait évolué et proliféré dans la cavité aous-arachnoïilienne; il y
aurait alors production d'une méningo-myélite particulièrement intense d'après

les expériences de Sicard et Jacob et de ÎNIarinesco, sans doute à cause de la

facile multiplication microbienne dans le liquide céphalo-rachidien; Schultze a

ainsi trouvé des méningocoqucs dans le liquide céphalo-rachidien au début

d'une paralysie infantile ; nous avons nous-même ti'ouvé dans le liquide d'un

malade atteint de myélite aiguë de très abondants microbes dont nous n'avons

pu déterminer la nature.

Mais dans un bien plus grand nombre de cas, aucun microbe n'a pu être

découvert dans des foyers de myélite aiguë. Dans cerlains de ces foyers les

microbes pouvaient avoir disparu déjà, car Ilomen et Marinesco ont monlré

qu'ils disparaissent de la moelle au bout de quelques jours; mais, dans bcaw-

coup d'autres cas, c'est certainement par l'intermédiaire de leurs toxiite< (|u"ils

ont exercé sur la moelle leur action inflammatoire ou dégénérative : le fait est

probable pour nombre d'infedions, il est certain pou4- les infections dont l'agent

reste localisé au point d'inoculation, tels le tétanos et la diphlérie. Le léla)(Os
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compte les signes de reneéphalo-myélite dans sa symplomatologie ordinaire, sa

toxine a sur les éléments nerveux une action tout à fait élective, action dégéné-

rative, nécrosante beaucoup plus qu'inflammatoire (Crocq) ; on n'en retrouve

pas trace même dans le liquide céphalo-rachidien ainsi qu'on peut s'en assurer

par l'inoculation à la souris, animal extrêmement sensible à la toxine tétanique

(Milian, Lecène et Legros, Aohard, Léri). Quant à la diphléric elle s'accompagne

beaucoup plus souvent de névrites que de myélites; l'existence de myélites

aiguës est cependant parfois indiscutable; elles paraissent explicables surtout

par une intoxication, car seuls Barbier et Zacchiri ont trouvé le bacille de

Lôffler lui-même dans les centres nerveux. D'ailleurs des lésions médullaires

ont été produites expérimentalement par injection de toxines microbiennes

(Charrin et Babinski, Thoinot et Masselin, Gilbert et Lion, Marinesco, etc.) :

la plupart de ces lésions étaient purement dégénératives, seules celles pro-

duites avec la toxine diphtérique par Hallion et Enriquez et celles produites avec

la toxine tétanique par Claude présentaient une réaction inflammatoire manifeste.

En dehors des toxines microbiennes, d'autres intoxications semblent pouvoir

provoquer des lésions de myélite : saturnisme, alcoolisme, arsenicisme, etc.;

l'ergot de seigle, le riz altéré produisent des altérations à évolution plus lente;

mais c'est à des recherches expérimentales beaucoup plus qu'à des constatations

cliniques que l'on doit la connaissance de myélites toxiques aiguës : intoxication

arsenicale (Skolosubow, Leyden), intoxication saturnine (Vulpian), etc....

Le traumatisme ne peut être une cause de myélite que s'il permet l'infection

de la moelle par une plaie pénétrante (coup de couteau, etc.) ; dans les autres

cas incriminés, il semble n'avoir agi que de deux façons ; ou bien en produisant

au pourtour de la moelle ou dans la moelle l'extravasion de sang contenant des

microbes (fractures, luxations), ou bien en affaiblissant la résistance de l'axe

spinal vis-à-vis des microbes circulants. Ce dernier fait a été expérimentale-

ment démontré par Marinesco et ses élèves, Parhon, Goldstein et Georgesco,

qui n'ont pu produire de myélites véritables, après traumatismes répétés de

la colonne vertébrale, que par des injections de cultures microbiennes.

Les mêmes auteurs, en remplaçant le traumatisme par la réfrigération ont

expérimentalement démontré l'insuffisance du froid à produire la myélite; ils

n'ont pu produire sans injection microbienne que quelques hyperémies et hémor-

ragies discrètes avec de faibles altérations cellulaires ne méritant pas le nom de

myélite. Dans la myélite, comme dans toutes les inflammations viscérales, le

froid comme le traumatisme ne joue plus aujourd'hui que le rôle de cause pré-

disposante.

La iinjt'lite des plongeurs doit trouver place à coté de la myélite traumatique;

la compression excessive et la décompression brusque jouent le rôle d'un puis-

sant traumatisme. C'est aussi la compression et la décompression qu'il faut

incriminer, ce semble, dans les cas de myélites des femmes enceintes et des

accouchées où l'absence de tout symptôme infectieux ne permet pas de consi-

dérer l'utérus comme point de départ du microbe pathogène (Leyden).

11 est des plus vraisemblables que les éiiKjtions vives, la peur entre autres à

laquelle Brieger et Leyden attribuent chacun un cas de myélite aiguë, agissent

aussi comme cause prédisposante à l'infection par les importantes modifications

circulatoires qu'elles provoquent.

Dans d'assez nombreux cas enfin, on ne reconnaît à la myélite aucune cause

apparente, on la dit spontanée : il ne s'agit pas moins alors d'une infection ou d'une

[P. MARIE et LÉRI ]
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inloxicalion, mais donl la localisation médulhiii r [)eiiL (Hre isolée el donl il est

dès lors impossible de connaît ic l'oi igine.

Les myélites se rencontrent aussi bien chez la femme que chez l'homme,

c'est seulement à cause de leur plus constante exposition aux infections et aux

intoxications que les hommes entrent en plus grande proportion dans les sta-

' tistiques. En dehors de la poliomyélite, les diverses myélites aiguës sont surtout

des affections de l'âge adulte.

Anatomie pathologique. — La myélite aiguë est essentiellement (li/}'i>.<i' et

nullement systémati(iue; ses foyers se trouvent distribués très irrégulièrement :

• tant(>t multiples et disséminés (myélite disséminée); tantôt uniques et étendus

soit à toute la hauteur de la moelle avec une intensité variable aux différents

niveaux (myélite diffuse ascendante ou descendante), soit seulement à une plus

ou moins grande longueur (myélite dorso-lombaire, myélite cervicale): parfois

ils occupent toute la largeur de l'axe spinal (myélite transverse), d'autres fois,

ils n'en occupent qu'une portion, soit la périphérie en coin ou en angle (mé-

ningo-myélite cunéiforme ou annulaire), soit le centre (myélite centrale ou

periépendymaire), soit surtout les cornes antérieures (poliomyélite antérieure

aiguë de l'enfant ou de l'adulte). Entre toutes ces localisations, on peut trouver

. tous les intermédiaires, et Leyden, avec qui on admet généralement i formes de

myélites aiguës, les myélites transverse, diffuse, disséminée et la poliomyélite, a

démontré qu'elles ne sont que quatre degrés d'un même processus. La polio-

myélite antérieure aiguë même, qui pourrait à première vue passer pour essen-

tiellement systématique, est en réalité primitivement diffuse et n'est systématisée

qu' « occasionnellement », si l'on peut ainsi dire : on comprendra la fréquence

de cette pseudo-systématisation si l'on sait que les injections dans les artères

lombaires soit de microbes (Hoche, Marinesco), soit même de poudres inertes

(Lamy, Hoche, Rothmann, Marinesco) déterminent tout spécialement dans

le domaine des artères spinales antérieures, c'est-à-dire dans les cornes anté-

rieures, des foyers de nécrose et de ramollissement et des réactions vasculaires

qui rappellent de très près les lésions de la' paralysie infantile. La fréquence

seule et l'importance de la poliomyélite aiguë nous engagent à lui consacrer

suivant l'usage un article spécial, indépendant de celui qui est" consacré aux

autres myélites aiguës.

Les lésions que l'on trouve à l'œil nu ou au microscope au niveau des foyers

myélitiques sont très variables, mais elles sunt les mêmes quelle (jii'en soil Ui

localisation. Macroscopiquement, à côté de parties congestionnées et d'hémor-

ragies, on trouve des portions blanches et ramollies, exceptionnellement de

véritables abcès ou de véritables cavités. Dans chaque partie atteinte se suc-

cèdent d'ordinaire les trois périodes de ramollissement rouge, de ramollissement

blanc (ramollissement jaune et gris de Leyden) et de sclérose, mais les variantes

sont nombreuses et donnent au processus des aspects très divers. Le processus

peut èti'e arrêté à l'une quelconque de ses périodes d'évolution, en particulier

à sa période de ramollissement blanc quand sa marche a été si rapide on son

intensité si grande qu'aucune tendance à la réparation ne s'est produite. La

période de ramollissement rouge peut manquer quand la nécrose ne paraît pas

consécutive à une altération vasculaire et ne s'accompagne pas de réaction

inflammatoire, en particulier dans certaines myélites toxiques violentes, dans le

tétanos par exemple (Crocq). Les lésions peuvent être assez légères pour n'être



MYÉLITES. r)S-

reconnaissables qu'au microscope cl, tout, ramollissemenl peut manquer (myélilc

sans ramollissement de Leyclen). Enfin à la sclérose peut se substituer la suppu-

ration (ramollissement vert de Leyden) ou la formation kystique. Ces réserves

étant faites, nous étudierons successivement l'aspect macroscopique et micro-

scopique dans les trois pé-

riodes classiques.

Dans la période du

ramoirmcment rouge, la

moelle est rouge, conges-

tionnée ; il se produit très

souvent des hémorragies

qui siègent d'ordinaire

dans la substance grise,

parfois symétriquement;

Leyden avait insisté sur

les liens intimes qui unis-

sent l'hématomyélie à la

myélite (ramollissement

hémorragipare)
,
Hayem

pense que la myélite est

l'origine presque con-

stante de l'hématomyélie.

Histologiquement, les

vaisseaux sont, dès le début, ditatés, leur paroi et leur gaine lymphatique se

remplit de leucocytes; il se forme des nodules périvasculaires. Parfois ces leuco-

cytes se répandent soit dans le tissu interstitiel, soit plus souvent autour des

cellules nerveuses, dans la rage par exemple (nodules rabiques de van Gehuchten

et Nélis, nodules péricellulaires de Babès). Dans certains cas à réaction très

intense, il se fait une néoformation abondante de capillaires embryonnaires.

Marinesco insiste sur la production primaire, initiale et précoce (après 28 heures),

d'une réaction névroglique qui se manifeste par la tuméfaction du noyau et du

corps cellulaire et par la multiplication des éléments : ceux-ci formeraient parfois

de vrais nodules. Les cellules nerveuses sont altérées à un degré variable : géné-

ralement gonflées, parfois plus ou moins vacuolaires, elles présentent une tumé-

faction des éléments chromatophiles, puis une désintégration de ces mêmes élé-

ments soit par dissolution, soit par fragmentation ; d'autres fois, ces éléments

s'agencent en un fin réseau; plus rarement dès cette période les cellules devenues

homogènes ne se colorent presque plus ou plus du tout (achromatose relative ou

absolue, parfois partielle). Les cylindraxes sont épaissis, variqueux, moniliformes,

rarement ils sont séparés de leur cellule d'origine. Ces altérations des éléments

interstitiels et nerveux, altérations progressives des cellules névrogliques et

régressives des cellules nerveuses, sont la conséquence à la fois de la présence

des microbes ou des toxines et des troubles vasculaires que ces microbes ou

toxines ont déjà provoqués.

A la période du ramollissement blanc le tissu médullaire est blanc mat,

ramolli, presque liquide. Les altérations vasculaires passent au second plan,

les lésions caractéristiques sont des lésions néerotiques et dégénéralives du
tissu nerveux : aussi cette période marque-t-elle le début des myélites sans réac-

tion inflammatoire, des « dégénérations aiguës » de Obersteiner et Redlich, des

FiG. ITo. — Myélite aiguë. Artère spinale, hyperplasie des parois
'
(d'après Pfeiffer).

[P. MARIE et A. hÉRI-l
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FiG. ITfi. — Myélite aiguë.

Coupe lie lu moelle uu niveau île la 5' dorsale (d'après Nageolle

« myélites toxiques aiguës » de Crocq (observations analomo-eliniques de Mager,

!Moëli, Francotte, etc.), mais, même dans ces cas, les foyers de nécrose occupent de

préférence des territoires

vasculaires (Mager). Les

lésions des cellules ner-

veuses varient non seu-

lement d'une coupe à

l'autre, mais sur les dil-

i'érents éléments d'une

même coupe « de la réac-

tion simple et passagère

jusqu'à la dégénéres-

cence profonde et irré-

parable de la cellule ner-

veuse » (Marinesco). La

lésion la plus ordinaire

est l'achromatose qui

mène fatalement à la

mort de la cellule; d'au-

tres cellules sont vacuo-

laires,dépourvues de pro-

longements proloplasmiques ou cylindraxiles, éclatées; leur noyau est rétracté,

à peine colorable, rejeté sur le côté, il a parfois disparu. Certains cylindraxes

ont disparu et leur myéline est ramassée en boules, d'autres sont gonflés, vari-

queux et la disparition de leur myéline laisse autour d eux des espaces clairs

qui donnent à la coupe

CO>rTî=*t un aspect Utcnnairi' spé-

cial (blasiger Zustand de

Leydcn, Lïickenfeld de

Ileller, Mager et von

Schrôtten). Dans ces

foyers niyéliliques , et

surtout au pourtour des

vaisseaux, des leucocytes

nombreux (Kûssner et

Brosin), peut-être aussi

des éléments proliférés de

l'endothélium de Tespaec

périvasculaire ( Achard et

Guinon, Onanolï), char-

gés des débris de gaines

myéliniques et de ce fait très colorables par l'acide osmique, constituent les

corps granuleux de Glûge : ils débarrassent la région des éléments dégénérés

et disparaissent par la voie des vaisseaux. D'après Marinesco, les cellules

névrogliques, proliférées surtout au pourtour des cellules nerveuses, joueraient

dans la destruction de celles-ci un rôle actif : c'est à ces éléments névrogliques

qu'il a donné le nom de « neuronophages ».

Quand le processus ne s'est pas terminé trop rapidement par la mori. cpumd

son intensité n'a pas empêché toute tendance à la réparation, quand à un début

KiG. 177. Myélile aiguë. Région dorsale supérieure

(d'après Pl'eilTer).
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aii)u succède une évolution plus lente, subaiguë ou chronique, la réparation, la

cicatrisation se fait dans la moelle comme dans tout autre tissu par la produc-

tion de î<déro!<(' : les cellules de la névroglie, d'abord proliférées et tuméfiées,

diminuent de volume et produisent des fibrilles en grande abondance; ces

fibrilles prennent la place des éléments nerveux disparus, la moelle devient

ferme et blanc grisûlre au niveau de l'ancien foyer de ramollissement. D'après

certains auteurs la régénération de certains cylindres-axes se ferait par une

série d'éléments fibrillaires émanés de chacun d'eux, éléments dont le petit

volume permetirait la confusion avec les fibrilles névrogliques : pour Popofl',

même le tissu fibrillaire des plaques de sclérose serait entièrement formé de

fibrilles cylindraxiles : le fait s'appliquerait du moins à la sclérose en plaques

dont l'évolution est, il est vrai, plus lente que celle des myélites aiguës ou

subaiguës. Les cellules nerveuses qui, môme au milieu des foyers de myé-

lite, ont pu se trouver peu atteintes, se réparent aussi : leur mode de réparation

est à peu près inconnu.

L'abcès de la moelle est une terminaison très rare de la myélite : on en compte

les cas, et ils sont presque toujours consécutifs, non à une myélite par infection

générale, mais à une embolie partie d'une infection locàle (panaris, abcès du

poumon, etc.), à un traumatisme ou à une méningite purulente; uniques ou

multiples, d'ordinaire très petits, ils s'étendent parfois sur une très grande hau-

teur (Pribytkoff). La coupe de l'abcès laisse écouler un pus verdâtre très épais;

la paroi, irrégulière

et grumeleuse, oilre " '

rapidement une
grande tendance à

FiG.lTS.— Cuvilr fl'iiii jilirès de la inoolle (il'après E. A. rioiiu''ii. Helsiiififors).

l'induration, et l'en-

kystement survient

très vite dans les cas

exceptionnels où la

mort ne s'est pas

produite dès les pre-

miers jours. Comme
dans tous les foyers

purulents, le proces-

sus histologique con-

siste dans la destruc-

lion des éléments pa-

renchymateux avec

diapédèse et prolifération extrêmement intenses d'éléments phagocytaires,

leucocytes et cellules fixes : l'induration des bords et l'enkystement se font par

prolifération névroglique. Dans le pus on trouve le plus souvent le staphyloco-

que, parfois le streptocoque : Pribytkoff a trouvé l'actinomyces.

Les méninges participent d'ordinaire au processus de la myélite; il s'agit

presque toujours d'une méningo-myélite. Les méninges, surtout la pie-mère,

sont épaissies et rougeâtres, elles sont fréquemment adhérentes à la moelle au

niveau du foyer de myélite; les vaisseaux sont le plus souvent très dilatés, en-

tourés d'un manchon cellulaire épais et semblent parfois multipliés. Les mé-

ninges paraissent très souvent plus atteintes que la moelle; il est très vraisem-

blable que le processus est fréquemment d'abord méningé.

[P. MARIE et A. LÉRI.'i
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Symptomatologie. — Réservant pour un chapitre séparé la polionivélile

aiguë, nous décrirons successivement les trois autres formes de myélites aiguës

admises par Leyden : myélite transverse, myélite diffuse, myélite disséminée.

Mais nous avons déjà dit qu'anatomiquement tous les intermédiaires existent

entre ces différentes formes; il faut savoir qu'en clinique on retrouve également

toutes les formes de passage : la division e.?t un peu artificielle et nécessitée

seulement pour les besoins de la description.

MYÉLITE TRANSVERSE AIGUË

La myélite transverse peut siéger à tous les niveaux de la moelle, mais le

siège de beaucoup le plus fréquent est la région dorso-lombaire: plus l'arcmenl

la localisation se fait dans la région cervicale.

i" Myélite dorso-lombaire. — 11 est rare que la myélite aiguë débute brus-

quement, par un véritable ictus, et que la paralysie soit complètement déve-

loppée au bout d'une" demi-heure ou d'une heure (myélite apoplectiforme de

Hayem, myelitis acutissima de Leyden). Plus rarement encore un sujet qui

s'était couché bien portant est incapable au réveil de se lever, ou même est

réveillé dans la nuit par une forte douleur lombaire et s'aperçoit dans son lit

qu'il ne peut plus remuer ses membres inférieurs. Ce début brusque doit tou-

jours faire penser à l'hématomyélie, sans pourtant permettre de l'affirmer.

Presque toujours le début est précédé de quelques prodromes, et dans la plu-

part des cas où il paraît brusque, on peut retrouver dans les journées précé-

dentes, en interrogeant avec soin les malades, quelques douleurs lombaires,

des secousses, des fourmillements dans les membres inférieurs, phénomènes
que leur peu d'intensité avait laissé passer inaperçus. Dans la majorité des cas,

ces prodromes sont nets, et c'est par des douleitrs racltiali/i(j>/cs continues et

progressives, avec irradiations parfois fulgurantes dans les membres inférieurs,

que la myélite s'annonce plusieurs heures ou plusieurs jours avant l'apparition

des troubles moteurs; plus rarement c'est la difficulté à uriner, la rétention

incomplète ou complète qui éveillent l'attention; parfois enfin la faiblesse des

membres inférieurs avec ou sans fourmillements aboutit progressivement en

quelques jours ou en une ou deux semaines à la paralysie complète. Une légère

ascension thermique accompagne parfois ces phénomènes de début, mais il

n'est pas exceptionnel de voir évoluer la myélite presque sans fièvre.

Une fois la myélite complètement développée, elle se caractérise par des

troubles moteurs, sphinctériens, sensitifs et Irophiques.

ha paraplégie est généralement complète et les membres inférieurs sont inca-

pables de tout mouvement ; la paralysie est flasque, les membres retombent

lourdement et d'une seule pièce quand on les soulève, et les différents seg-

ments ont les uns sur les autres une mobilité exagérée. Exceptionnellement on

constate quelques secousses spontanées brusques. Les réflexes rotuliens sont

le plus souvent abolis, jamais exagérés; les réflexes cutanés, crémastéricn et

al)dominal, sont au contraire généralement exagérés, le réflexe des orteils se

fait le plus souvent en extension.

Les .^p/iimirr.'i sont toujours intéressés; au début, c'est généralement la ré-

tention (|ui domine, et les malades ne peuvent uriner que par la sonde; les
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caUiétérismes répétés provoquent avec une extrême l'acililé l'apparition d'une

cystite; la cystite purulente est une complication fréquente et très grave des

myélites aiguës. Plus tard, la rétention fait d'ordinaire place à l'incontinence,

consciente d'abord, puis inconsciente. Le sphincter anal se comporte à peu près

comme le sphincter vésical.

Les troubles seniiitif>i sont aussi constants. Les troubles subjectifs consistent

en douleurs violentes, continues et pongitives dans les lombes, et en douleurs

moins vives, moins prolongées, discontinues ou avec exacerbations, dans la

ceinture et les membres inférieurs; les picolements et fourmillements, les sen-

sations de froid et de chaud sont fréquents. Les troubles objectifs de la sensi-

bilité sont presque toujours intenses, mais presque jamais aussi complets que

les troubles moteurs; la sensibilité est diminué?, mais non abolie; elle est

parfois dissociée, et la sensibilité thermique est d'ordinaire la plus atteinte. On
constate quelquefois du retard ou du défaut de localisation des sensations;

exceptionnellement une hyperesthésie extrême empêche le malade de supporter

môme le contact des couvertures. La sensibilité profonde est parfois altérée

aussi, et le malade ne sait plus la position de ses membres.

Les troubles trophlques et vaso-rnoleurs font partie du tableau ordinaire de la

myélite aiguë. Les membres paralysés sont souvent violacés, œdématiés, et leur

température s'abaisse. Toutes les parties qui subissent une pression ont une

tendance à l'érythème et à la mortilication; telles les fesses, les régions tro-

chantériennes, les talons, les faces internes des

genoux; mais c'est surtout la région sacrée, qui,

supportant la pression la plus considérable d'une

façon continue chez des malades incapables de

modifier leur position, rougit de bonne heure et

s'ulcère si l'on n'y prend garde. Cette ulcération

est toujours superficielle et peut d'ordinaire être

évitée si l'on a soin de rendre minime la pres-

.sioh en se servant d'un lit spécial ou d'un mate-

las d'eau, ou simplement en séparant par un

coussin d'ouate le siège du malade et son mate-

las, en modifiant assez fréquemment sa position,

et surtout en évitant avec grand soin le contact

prolongé avec les urines et les matières; ce qui

fait l'importance et la gravité de l'escarre sacrée,

c'est, il faut bien le savoir, l'infection due aux

liquides dans lesquels on laisse trop souvent _ eschtc sacrée larfre ci,

macérer le siège du malade ; on peut dire que piofonde développée au cours d une

le decubitus acutus, qui est l'une des complica- '^^y'-

'

tions les plus habituelles et les plus graves des myélites aiguës, peut et doit

presque toujours être évité. Si on le laisse évoluer, il conduit le plus souvent

à la mort par son développement en profondeur et par les infections générales

et secondaires dont il est l'origine. L'atrophie musculaire est rare et diifércm-

ment localisée.

Vévolulion de l'affection est très variable : dans la forme apoplectique, le

malade peut tomber immédiatement dans un demi-coma, qui se terminera au

bout de peu de jours par la mort; dans les autres cas, la marche est plus lente

et la paraplégie est complète, avec tous ses caractères, au bout de quelques

[P MARIE et A. LÉfl/.]
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jours ou de quelques semaines : dès lors elle peut être ou progressive ou

régressive, ou passer à Fétat chronique.

L'évolution progrei^sive peut se faire de trois façons : ou bien après une pé-

riode d'état plus ou moins longue la paralysie prend une marche ascendante et

ne diffère de la paralysie ascendante aigué que par sa plus grande lenteur et

par la période de calme qui a succédé à la phase aiguë du début, l'atteinte

des centres bulbaires est alors le grand danger pour la vie: — ou bien elle peut

s'accentuer par l'extension pour ainsi dire « en largeur » du processus, et les

derniers restes de motilité et de sensibilité disparaissent: — ou bien enfin les

phénomènes neuroparalytiques, l'escarre de décubilus et le développement

d'une cystite purulente, l'apparition d'infections secondaires gastro-intestinales

ou broncho-pulmonaires emportent le malade au milieu d'un grand cortège

fébrile ou, au contraire, dans la cachexie et le marasme.

Le passage à Vctot chronique se fait lentement par le développement de la

contracture, précédée de l'exagération des réflexes, de ré|)ilepsie spinale et de

la disparition complète ou incomplète des troubles sensitifs, sphinctériens

et trophiques; ce passage à la chronicité est souvent interrompu par des

poussées aiguës dont le siège anatomique est situé soit au même niveau, soit à

d'autres niveaux de la moelle

Enfin la régression est possible, et il semble que la guérison absolue soit elle-

même possible; les cas récents de Naunyn et Stanowski (de Dantzig), d'Alexan-

der(') entre autres, semblent démontrer qu'il ne faut pas de parti pris exclure

tous les cas curables du cadre des myélites aiguës pour les rejeter comme des

erreurs de diagnostic parmi les polynévrites. La connaissance des myélites sans

ramollissement permet de comprendre que le processus peiit être assez léger

pour être parfaitement curable, et, d'autre part, les expériences de Goltz sur

des chiens montrent que môme la section complète de la moelle, môme l'appa-

rition de profondes escarres de decubitus, ne sont pas un obstacle absolu au

processus de régénération.

2" Myélite cervicale. — Beaucoup plus rare que la myélite dorso-lomltaire,

la myélite cervicale débute comme elle le plus souvent par des douleurs,

quelquefois par des fourmillements ou des engourdissements, quehpiefois aussi

par un léger mouvement fébrile. Les douleurs occupent d'ordinaire la nuque

et provoquent la raideur du cou; elles se propagent le long des membres
supérieurs. La faiblesse et la paralysie atteignent ensuite ces membres (para-

plégie cervicale), les troubles sensitifs sont les mêmes que dans la myélite

lombaire, les réflexes radiaux et olécranienssont abolis, les réflexes roluliens sont

conservés et souvent précocement exagérés. Le processus peut gagner la région

dorso-lombaire, les membres inférieurs et les sphincters se paralysent à leur

tour: il s'agit d'une véritable myélite diffuse descendante. Plus souvent la mort

est la conséquence de l'atteinte des centres bulbaires de la respiration et du

cœur : l'irritation de ces Centres se manifeste souvent dès les
.

premières périodes

par toute une série de symptômes particuliers, plus fréquents il est vrai dans la

myélite chronique, sur lesquels Charcot a attiré l'attention ; la toux, la dyspnée

allant jusqu'à l'asphyxie, la dysphagie, le hoquet, des crises de vomissements

qui rappellent les crises gastriques des tabétiques, enfin le pouls lent permanent.

{') Alexander. iMiirct, 1S1I8.
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Myï:i.lTE DIFFUSE AIGUË

Le type de la myélite diffuse aiguë est la paralijsir' asccndcmte aiguë, dite

aussi maladie de Landry. Les premiers auteurs qui en ont observé des

exemples (Landry, Cornil, Hayem, Chalvet) n'ayant découvert aucune altération

dans la moelle de leui's malades, on avait généralement admis que la maladie

de Landry est une polynévrite; la connaissance des myélites sans ramollis-

sement et la découverte plus récente dans un assez grand nombre de cas de

maladie de Landry de lésions myélitiques manifestes sans lésions névritiques

ont fait aujourd'hui définitivement admettre la paralysie ascendante aiguë

myélitique (cas de Eichorst, Kiimmel, HolTmann, Guizetti, Immermann,

P. Marie et ^^larinesco, OEttinger et ÏMarinesco, Ballet et Dutil, Remlinger,

Bailey et Ewing, Courmont et Bonne, Deroye et Gallois, etc.). Pourtant

quelques observations bien prises semblent prouver que le syndrome de Landry

peut traduire aussi l'existence d'une polynévrite simple (Déjerine, Leyden,

Pitres et Vaillard, Nauvverk et (). Barth, Kahler et Pick, Ross) et que la paralysie

ascendante névritique peut simuler presque entièrement la paralysie ascen-

dante myélitique.

Les lésions myélitiques trouvées dans la paralysie ascendante sont d'ailleurs

exactement celles de toutes les autres myélites, ce sont celles que nous avons

décrites; elles sont très inégalement réparties sur toute la hauteur de la moelle

et occupent soit les différentes portions de la substance blanche et de la

substance grise, rappelant celles de la myélite disséminée, soit spécialement les

cornes antérieures, rappelant celles de la poliomyélite aiguë. L'étiologie est

également celle de toutes les myélites, c'est l'infection ou l'intoxication ; des

paralysies ascendantes myélitiques ont suivi entre autres l'évolution d'une

variole (OEttinger et Marinesco), d'une grippe (Ballet et Dutil), d'une malaria

(Remlinger), d'une syphilis (Mac Gregor, Gilbert et Lion, Barth et Léri); les

microbes rencontrés n'ont rien de spécifique, ce sont les microbes variés des

infections banales; streptocoque (Remlinger, OEttinger et Marinesco), ménin-

gocoque? ou streptocoque? (Courmont et Bonne), proteus? (Chantemessc et

Ramond), microbe voisin de la bactéridie charbonneuse (^larie et Marinesco);

ces microbes paraissent assez souvent associés.

Ce qui caractérise uniquement la paralysie de Landry, c'est son évolulion

progressivement et rapidement ascendante. Les pi'odrouies et le début,

d'ordinaire très courts (un ou deux jours), sont exactement semblables à ceux

de la myélite transverse, pourtant la santé générale est quelquefois dès le début

un peu plus atteinte et les douleurs initiales, un peu plus généralisées, sont plus

souvent accompagnées d'un léger état fébrile (58<* à 59") avec ou sans vomisse-

ments; l'affection peut aussi s'annoncer comme la myélite transverse par une

rétention d'urine complète ou incomplète (P. Marie et Marinesco, OEttinger et

Marinesco).

La paraplégie, rapidement complète, est aussi semblable à celle de la

myélite transverse; elle est llasque, les rétlexes patellaires sont abolis, mais les

troubles concomitants, sensitii's, sphinctériens et trophiques, sont souvent peu
accentués, ce qui est en rapport avec les variétés de localisation du processus

tant dans la hauteur que dans la largeur de la moelle. Les troubles sensitifs

TRAITÉ DE MlioECIMi. "2" ÔtliL. — IX. 58
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manquent souvent ; souvent aussi on constate des douleurs vives le long de la

colonne vertébrale, douleurs irradiées ou non aux muscles; quelquefois il n"v a

que des fourmillements, des sensations d'engourdissement, de froid, une perle

de la notion de position des membres. L'anesthésie est toujours incomplète,

rhypoesthésie n'est souvent que momentanée, elle peut être remplacée par do

l'hyperesthésie superficielle et profonde : les muscles et les nerfs peuvent être

douloureux à la pression (P. ^larie et Marinesco). Les sphincters, parfois atteints

dès le début, restent parfois indemnes (Bailey et Ewing, Remlinger) ; la

rétention marque la première phase, l'incontinence lui succède, incontinence

relative d'abord, puis complète, consciente, puis inconsciente.

Les troubles vaso-moteurs et trophiques sont aussi très variables; on observe

de la rougeur ou de la pâleur des membres paralysés, l'abaissement de leur

température, des sueurs abondantes ou au contraire une sécheresse pénible,

des érythèmes, etc.
;
l'atrophie musculaire et les escarres n'ont pas le temps de

se développer, mais des plaques rouges violacées marquent souvent les points

de pression. La température s'élèA'e presque toujours, souvent jusqu'à 59" et 40",

et le pouls monte à 120 et plus.

A la phase paraplégique succède rapidement et- sans période intercalaire la

p/iase qiiadruplégique; les membres supérieurs s'affaiblissent et se paralysent

progressivement, parfois après des douleurs plus ou moins vives dans la nuque

et les bras, des fourmillements, des engourdissements ; la paralysie des membres
supérieurs est flasque comme celle des membres inférieurs, les réflexes radiaux

el olécraniens sont abolis; la paralysie atteint quelquefois un bras plus que

l'autre, elle frappe souvent à des degrés divers les différents segments, la main

plus que l'épaule par exemple ou inversement. A la paralysie des bras succède

celle du cou, et la tête retombe sur la poitrine ou reste inerte sur l'oreiller.

Mais déjà ont apparu alors les premiers phénoiuènes bulbaires. La respiration

rendue pénible par la paralysie du diaphragme, s'accélère et devient très

superficielle; les muscles inspirateurs accessoires entrent en jeu, la respiration

devient surtout costale supérieure, et à chaque inspiration on voit, à l'inverse

de ce qui se produit à l'état normal, les viscères abdominaux, le foie entre

autres, être aspirés vers le thorax, et la paroi abdominale s'affaisser; la dyspnée

croît progressivement, la respiration devient irrégulière et suspirieuse, elle

revêt fréquemment le type de Cheyne-Stokes. La parole devient difficile, lente,

hachée, basse et presque aphonique. La déglutition ne se fait plus qu'à force

d'efforts et avec mille précautions, et les liquides refluant par le nez ou s'écou-

lant dans le larynx produisent des accès de toux que les difficultés de la

respiration rendent extrêmement pénibles; les aliments semi-liquides sont ceux

qui peuvent passer les derniers. Le réflexe massétérin disparaît. La langue el

les lèvres se paralysent tardivement et la bouche entr'ouverte laisse écouler la

salive. Exceptionnellement la face se dévie d'un côté (Remlinger) ou une

paupière retombe (Bailey et Ewing). Le pouls devient fdiforme, à peine percep-

tible et incomptable, le cœur irrégulier bal pour ainsi dire par saccades. Pendant

toute cette évolution le malade a conservé intacte toute sa lucidité d'esprit et

il assiste jusqu'à la fin à sa rapide et complète déchéance; un délire doux vient

parfois adoucir les tortures des derniers moments, il est le .signal de la fin

presque immédiate, car le malade qui ne respirait pour ainsi dire que « par

raison » est perdu dès que le sommeil ou le délire lui font perdre conscience de

cette nécessité.
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La mort survient par asphyxie au bout de trois jours parfois, plus souvent

de huit, dix, douze jours; elle ne semble pas fatale pourtant et Ton aurait

observé des régressions même après l'atteinte des noyaux bulbaires; mais pour

avoir échappé à l'asphyxie immédiate le malade n'est pas sauvé encore et la

moindre infection broncho-pulmonaire, facilement greffée sur un terrain aussi

profondément déprimé et sans résistance, emporte presque fatalement un

malade incapable de se débarrasser de toute sécrétion bronchique (cas d'Immer-

mann). La giiérison véritable et complète semble appartenir plutôt aux cas

de syndrome de Landry par polynévrite qu'aux cas qui relèvent d'une myélite

ascendante, mais on ne saurait affirmer encore qu'elle ne peut s'observer

tout à fait exceptionnellement dans certaines myélites ascendantes authen-

tiques.

La myélite aiguë diffuse peut très exceptionnellement suivre une marche

descendante en envahissant successivement les membres supérieurs, puis les

inférieurs, ou une marche à la fois ascendante et descendante en débutant par les

membres supérieurs et envahissant à la fois les membres inférieurs et les noyaux

bulbaires.

MYÈIATE AIGUË DISSÉMINÉE

La myélite disséminée a été isolée par Eisenmann, par Leyden et surtout

par Westphal. Ce qui distingue anatomiqiiement cette forme des autres myélites

aiguës, c'est la dissémination des foyers, généralement petits et rarement

ramollis, non seulement dans la moelle, mais encore dans le bulbe, la protu-

bérance (Westphal, Ebstein), parfois dans le cervelet ou même les nerfs

optiques; c'est une véritable sclérose en plaques à début aigu et à évolution

rapide : aussi se présente-t-elle cliniqiiement sous deux aspects (Leyden et

Goldscheider) dont l'un la rapproche des autres myélites aiguës, transverses

ou diffuses (forme paraplégique), et l'autre de la sclérose en plaques (« ataxie

aiguë » de Westphal). Comme les autres myélites aiguës et comme la sclérose

en plaques, elle reconnaît pour causes uniques l'infection (variole, fièvre

typhoïde, influenza, etc.)ou l'intoxication (intoxications saturnine, oxycarbonée,

etc.) : l'intoxication est plus fréquemment la cause de la forme disséminée que

des autres formes.

La forme paraplégique ne se différencie de la myélite transverse dorso-lom-

baire que par l'apparition isolée de quelques-uns des symptômes bulbaires de la

myélite diffuse, mais sans atteinte des membres supérieurs, ou par l'apparition

de troubles oculaires (nystagmus, paralysies des muscles de l'œil, lésions des

nerfs optiques et du fond de l'œil reconnaissables fonctionnellement ou à

l'ophtalmoscope) : à défaut de ces signes, la myélite disséminée à forme para-

plégique ne se distingue pas de la myélite transverse.

L'ataxie aiguë de Westphal rappelle beaucoup la sclérose en plaques : l'ataxie

envahit d'emblée les quatre membres, parfois avec une prédominance unilaté-

rale; la paralysie fait généralement défaut, on n'observe que la faiblesse et la

lenteur des mouvements. Les réflexes tendineux sont exagérés, les réflexes

cutanés affaiblis; le tremblement, spontané ou intentionnel, frappe les membres
et la langue; la parole est traînante et scandée; les yeux sont animés d'un

nystagmus horizontal continu ou apparaissant seulement dans les positions

[P. MARIE et A. LÉRl ]
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extrêmes du reyard; les pupilles réagissent Lien, mais sont parfois inégales ou

irrégulières. Les troubles sphinctériens font défaut ainsi que les troubles sensi-

tifs; tout au plus observe-t-on parfois de légers troubles de la sensibilité objec-

tive. Les troubles psychiques sont au .contraire de règle, la mémoire est altérée

et les modifications de Tétat mental peuvent aller jusqu'à la démence. Tous ces

troubjes sont, bien entendu, comme dans la sclérose en plaques, variables avec

le siège des lésions; on les trouve diversement combinés et rarement tous réunis.

A un début aigu ou subaigu succède d'ordinaire une évolution saccadée, enlrc"-

coupée d'aggravations et de rémissions, qui aboutit plus ou moins tardivement

au tableau définitif de la sclérose en plaques : l'anatomie pathologique répond

d'ailleurs parfaitement à cette terminaison, car les foyers myéliticpies disséminés

ont fait place à autant de plaques de sclérose.

Cette myélite disséminée est en somme une forme de passage entre la myélite

aiguë et les diverses scléroses médullaires, non seulement la sclérose en plaques,

mais surtout les scléroses combinées subaiguës que l'on observe parfois dans

les intoxications exogènes (saturnisme, ergotinisme, lathyrisme, pellagre, etc.);

aussi sont-ce les deux mêmes formes cliniques, paraplégique ou pseudo labé-

tique, que l'on retrouve dans ces diverses affections; la description des lésions

médullaires dues à ces intoxications sera faite plus loin.

MYÉLITES AIGUËS .1 FORMES RAHES

Nous signalerons sous ce titre : La myélite annulaire dont la localisation

surtout à la substance blanche se caractérise par les signes ordinaires de la

lésion du faisceau pyramidal (tendance spasmodique dès le début avec exagé-

ration des réflexes et signe de Babinski), l'absence de troubles sensitifs,

sphinctériens ou trophiques, et le passage constant à la chronicité.

La myélite centrale ou péri-épendyniaire dont la localisation surtoul à la

substance grise se traduit, en dehors de la paralysie llasque, par une atrophie

musculaire et des troubles sensitifs intenses parfois avec dissociation syringo-

myélique.

La myélite unilatérale, souvent syphilitique, qui se traduit par le syndrome

de Brown-Séquard complet ou incomplet ; hémiparaplégie du côté de la lésion

avec hémianesthésie du côté oppcsé et zone d'hyperesthésie au-dessus.

Diagnostic. — Toutes les formes de myélites peuvent être confondues avec

les polynévrites; c'est le diagnostic le plus difficile et aiissile plus iniportanl pour

Hc pronostic; aucun des symptômes de l'une ou l'autre affection ne peut isolé-

ment permettre le diagnostic, mais certains d'entre eux. feront idutôt penser à

la polynévrite : tels l'intégrité des sphincters, l'importance des lroul)Ies sen-

sitifs objectifs et subjectifs et surtout leur prédominance sur les troubl(>s

moteurs, la localisation des douleurs le long des membres et non le long du

rachis, l'e-xistence de douleurs à la pression le long des nerfs, l'envahissement

simultané de nerfs très distants (nerfs crâniens et nerfs des membres inférieurs

par exemple), l'inégale l'épartition des troubles nVoteurs avec prédominance sur

les muscles extenseurs, l'évolution plus lente et la tendance plus ra])ide à la

ré|)aration. Il faut bien savoir cependant qu'on peut rencontrer tous ces signes
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isolés ou réunis dans les myélites aiguës el que e'esl Tensemblo du Inldcan

clinique, et non l'un des signes pris à part, qui pourra seul donner la ciel' du

diagnostic. Nous ne passerons pas en revue les signes différentiels de chacune

des formes de myélites aiguës avec les polynévrites.

Les paralysies hystériques se reconnaîtront à leur début brusqtie à la suile

d'une attaque convulsive ou d'un traumatisme insuffisant à expliijuer par lui-

même une lésion importante, par l'absence de troubles réflexes, sphinctériens

et trophiques, par l'existence de stigmates de la névrose, en particulier par

l'importance des troubles objectifs de la sensibilité, leur extension en hauteur

et leur unilatéralité, enfin par l'influence possible de la suggestion.

Les paralysies inteirailtcnics des paludéens avec troubles sensitifs et sphinc-

tériens, elles paralysies périodiques généralisées, à début nocturne et sans

troubles sensitifs et sphinctériens, décrites par (ioldflam, se reconnaîtront faci-

lement, en dehors même de leurs particularités d'apparition, par leur dispari-

tion spontanée et complète au bout de quelques heures.

Traitement. — Le traitement médicamenteux des myélites aiguës se réduit

encore aujourd'hui au mercure et aux iodures quand la syphilis paraît être en

cause. En dehors de ces cas tous les médicaments ont une action des plus dou-

teuses : Leyden recommande cependant l'iode même dans les myélites non

syphilitiques, il aurait au moins une certaine action sur les douleurs irradiées:

Brown-Séquard a recommandé l'ergot de seigle qui est fréquemment employé;

le salicylate de soude, la quinine, les antiseptiques intestinaux, les sudorifiques

(Oppenheim) n'ont guère donné de résultats ; la strychnine doit être réservée

au traitement tardif et n'être employée qu'en l'absence de tout signe de spasmo-

dicité. Le calomel et les lavements permettront d'éviter la stase intestinale,

ce qui est toujours important. Les frictions ou les injection^ intra-veineuses au

coUargol donneraient de bons résultats dans les méningo-myélites comme dans

les diverses infections (Netter).

Le traitement lorni consistera en révulsions sur la colonne vertébrale au moyen
d'onguent stibié (Leyden) ou d'onguent mercuriel, de sachets de glace, de

ventouses scarifiées ou de pointes de feu ; mais il ne faut pas oublier que

toute plaie doit être à redouter dans la région lombaire d'un sujet qui

est atteint d'incontinence des réservoirs ou menacé de l'être. Les vésicatoires

devront être surtout évités comme irritants pour la vessie. L'injection intra-

rachidienne de cocaïne a pu calmer des douleurs intenses (Marinesco).

Mais le véritable traitement des myélites aiguës sera surtout hyf/iéniqi(e : le

rôle du médecin consistera avant loul à prévenir et à éviter les complications

qui terminent d'ordinaire la maladie et provoquent le plus souvent la mort

des malades, la cystite purulente et les escarres de décubitus en particulier.

Quand elle n'a pas précédé la myélite et n'en a pas été la cause par la

voie d'une névrite ascendante prol)ablement gonococcique, la cystite puru-

lente est pour ainsi dire toujours la conséquence de l'introduction de germes
lors des cathétérismes que nécessite la rétention habituelle du début; c'est dire

que par des soins d'antisepsie qui ne seront jamais excessifs, par un lavage

préalable non seulement des instruments et des mains de l'opérateur, mais

encore et surtout des organes génitaux el de l'urètre du malade, la cystite

purulente devra toujours être évitée. Nous en dirons autant des escarres de

décubitus ; elles sont toujours d'origine infectieuse et la cause en est dans

[P. MABIE et i4 LÉRI.-\
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les parasites des liquides où macère trop souvent le siège des malades gâteux;

c'est par des soins continuels, en empêchant tout contact prolongé avec

l'urine et les matières, en évitant par des lavages antiseptiques répétés leur

action nocive, en faisant usage de lits spéciaux ou de matelas en caoutchouc

remplis d'eau, en modifiant fréquemment la position de ces malades impotents,

qu'on arrivera à supprimer complètement la terrible complication du decubitus

acutus.

L'hydrothérapie chaude et la mobilisation passive, le massage et l'électrisa-

tion trouveront leur emploi après la disparition des phénomènes aigus pour

réveiller les fonctions des muscles ; l'électricité doit être appliquée aux muscles

assez tardivement pour ne pas exciter à nouveau un processus qui tend à

s'éteindre et seulement lorsqu'il ne s'est produit aucun indice de spasmodicité
;

elle ne devra guère être employée sur la colonne vertébrale tant que le pro-

cessus n'aura pas nettement passé à la chronicité.

Il est permis d'espérer que les sérothérapies et la méthode des injections

intra-rachidiennes permettront d'arriver à un traitement efficace de certaines

myélites bien que quelques essais n'aient pas été jusqu'ici très fructueux.



AFFECTIONS MÉDULLAIRES PAR INTOXICATIONS

L'intérêt que présentent ces affections est d'autant plus grand que, par leurs

lésions comme par leurs symptômes, elles peuvent rappeler parfois quelques-

unes des plus communes parmi les affections cérébro-spinales dues à une infec-

tion. C'est ainsi que nous avons déjà signalé la parenté entre les affections

médullaires dues à des intoxications et certaines formes de myélites aiguës

(myélite disséminée), c'est ainsi aussi que certaines manifestations métasyphili-

tiques (tabès, paralysie spinale syphilitique, paralysie générale) ont jusqu'à un

certain point des analogies avec les phénomènes morbides dus à l'ergotisme ou

au lathyrisme. Preuve nouvelle que les infections et les intoxications n'ont proba-

blement, dans la majorité des cas, qu'un seul et même mode de procéder : l'ac-

tion d'une toxine.

Telle est la raison du développement, exagéré au premier abord, qui a été

donné à certaines parties du présent chapitre.

La place réservée aux Intoxications d'origine métallique {plomb, arsenic)

paraîtra relativement mince. C'est que d'une part nos connaissances à ce sujet

sont loin d'avoir le degré de certitude qui serait désirable (*) ; d'autre part, les

affections médullaires produites par ces agents ne se présentent guère avec

des caractères qui les rattachent directement aux grands groupes entre lesquels

se partagent les différentes espèces de la neuropathologie médullaire. Peut-

être cependant une exception pourrait-elle être faite pour certaines formes

d'atrophie musculaire au cours du saturnisme, ces formes s'accompagnant de

lésions bien nettes des cornes antérieures de la substance grise (von Monakow,
OEller, Oppenheim) et pouvant être rangées dans la poliomyélite antérieure

chronique. L'emploi des méthodes nouvelles de coloration permettra sans doute

de rattacher de nouveau aux affections médullaires la plupart des cas qu'on

en avait à tort séparés, pour en faire la grande classe des polynévrites : c'est

ce que les recherches récentes rendent de plus en plus vraisemblable.

L'action des intoxications d'origine animale (notamment le hotulisme) est

encore trop peu connue pour qu'il ait été possible de leur faire une place ici.

Au contraire, parmi les intoxications d'origine végétale, il en est quelques-

unes dont nous sommes d'ores et déjà à même de signaler toute Fimportance.

La première qui ait été bien étudiée, Yergotisme
,
peut être considérée comme

le prototype de ces affections. On verra plus loin quels sont ses caractères. Ce
sur quoi il faut appeler l'attention ici, c'est sur ce fait que les lésions de la

moelle dans l'ergotisme offrent certaines analogies avec celles du tabès.

(') Oppenheim. (AlIi;(Mneiiics uiid Spezicllcs iilx'i- die loxisclien Ei'kr;iMkuiiiren. etc. Bcr-
liiier klin. Worlu'nsrhr..'À\ novembre 18'.)!), peii^e i|iie les intoxications d'origine niétaliit)ue

jirédisposent d'une façon très notai)le à d'antres intoxications telles que celles par l'alcool

et qu'il y a lieu de faire dans la nosographie une place aux « intoxications coniijinées

[P. MABIE.l
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Dans le lalIiyrUuic nous voyons se produire loul un ensemble svniploma-

tique et vraisemblablement anatomo-pathologique fort voisin de celui présenté

dans la clinique vulgaire par diOerenles myélites Iransverses et notamment par

cette variété de myélite syphilitique chronique que Erb a décrite sous le nom
de « paralysie spinale syphilitique ». La rareté des autopsies, de l'un et de

l'autre côté, empêche qu'on puisse comparer ici les lésions, mais tout porte à

présumer qu'il s'agit là d'altérations fort analogues, tant dans le domaine des

cordons blancs du faisceau latéral que dans celui de la substance grise.

Enfin, la pellayre cause des lésions plus complexes, mais qui, pour cela, n'eu

sont pas moins intéressantes à comparer avec celles que nous rencontrons dans

la clinique vulgaire.

On voit donc que dans tous ces cas, comme je le disais au commencement do

ce chapitre, les lésions provoquées d'une façon manifeste par une intoxication

revêtent plus ou moins l'aspect clinique et anatomo-pathologique d'iui certain

nombre d'affections vulgaires de la moelle. Par une singulière coïncidence, il

se trouve que les différentes affections que nous avons citées : tabès, paralysie

spinale syphilitique, paralysie générale, relèvent toutes trois d'une même
cause : la syphilis; mais rien n'empêche de supposer que d'autres affections de

la moelle, dues à des infections différentes, puissent également être comparées

à celles que déterminent les diverses intoxications. Il est fort vraisemblable que

pour un bon nombre de scléroses combinées, c'est dans' cet ordre de faits qu'il

faudra chercher l'explication du processus morbide.

I. — INTOXICATIONS D ORIGINE MÉTALLIQUE

Les plus ordinaires sont celles par le plomb et par l'arsenic; on sait que l'opi-

nion régnante à cet égard est que ces différents agents déterminent des lésions^.

non pas de la moelle, mais des nerfs périphériques. Cependant, de tout temps,

on a vu des auteurs s'élever contre cette manière de voir et soutenir l'existence

de lésions médullaires bien déterminées au cours de ces intoxications. Parmi

les autopsies confirmatives de cette opinion on peut citer celles de von Mona-

kow, de OEller, de Oppenheim, comme nous l'avons dit plus haut, dans les-

quelles ces auteurs ont constaté des altérations plus ou moins marquées de la

substance grise des cornes antérieures et notamment des grandes cellules gan-

glionnaires de cette région. D'autre part. L. Stieglitz(') a récemment montré

par ses expériences sur les cobayes que, d'une façon constante, on trouvait,

chez ceux de ces animaux qui avaient été soumis à l'intoxication saturnine,

des lésions des cellules ganglionnaires de la substance grise caractérisées sur-

tout par la vacuolisation de ces cellules.

II. — INTOXICATIONS D ORIGINE VÉGÉTALE

A. -- ERGOTISME

. Les épidémies d'ergotisme et les symptômes qui les caractérisent ont l'ail

l'objet d'assez nombreuses relations; mais comme il ne s'agit pas ici de l'ergo-

(') L. SïiiidLiTZ. Eine (.'xpci'iiui'iilello Lnlcrsiu-huni; iibor I^li'iNertiillnni;. j. l'si/cli..

XXIV, p. L
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lisme en général, mais seulement des elï'ets de celte intoxication sur le système

nerveux et particulièrement sur la moelle, il ne sera question dans cet article

que du remarquable travail de F. Tuczek ('), qui a observe dans un asile

d'aliénés 17 cas provenant de l'épidémie qui eut lieu pendant l'automne de 1879

dans le district de Frankenberg, près Cassel. Celle-ci était due à l'usage d'un

seigle contenant de l'ergot en très grande quantité ( 1 à 2 pour 100). Cette

épidémie avait porté non seulement sur les hommes, mais aussi sur les ani-

maux (poules) qui avaient mangé de ce mauvais grain. Cette épidémie peut

servir de type au point de vue qui nous occupe, car les symptômes qu'elle

détermina furent presque exclusivement nerveux; dans un seul cas elle se mon-

tra avec un aspect gangreneux, et encore ne s'agissait-il que du ne gangrène

superficielle d'un doigt.

Dans ces 17 cas, et chez tous les autres malades soignés à la consultation

externe, Tuczek constata les symptômes d'une afl'ection des cordons postérieurs

de la moelle; dans 4 autopsies il put vérifier directement l'existence de celle-ci.

L'âge de ces 17 malades variait entre 7 et 4S ans, il y avait notamment

(> enfants au-dessous de 15 ans; on ne peut donc arguer que la lésion des cor-

dons postérieurs était due à une autre cause telle que l'artério-sclérose, l'alcoo-

lisme, la syphilis ou autres affections de l'âge adulte ou de la vieillesse.

Ces malades avaient en outre présenté des troubles psychiques (manie) assez

prononcés, ainsi que des attaques épileptiques tout à fait analogvies à l'épi-

lepsie vraie, mais ces symptômes étant indépendants de l'altération médullaire,

il n'en sera pas fait mention ici.

Comme phénomènes directement attribuables à l'altération médullaire, Tuczek

a relevé les suivants : des paresthésies, telles que des fourmillements, des engour-

dissements, des douleurs fulgurantes, des doulenrs en ceinture, la diminution

de la sensibilité à la douleur, le défaut d'équilibre les yeux étant fermés, et enfin

l'ataxie. Si à cela on joint la perte des réflexes rotuliens qui fut constatée chez

tous ces malades, on voit que plus d'une fois l'aspect clinique de ces individus

atteints d'ergotisme fut très analogue à celui du tabès le mieux caractérisé.

L'examen anatomique, fait dans 4 cas, vint confirmer d'une façon éclatante

les inductions de la clinique; dans chacune des 4 moelles on trouva des lésions

des cordons de Burdach assez analogues à celles qui se voient dans le tabès

incipiens vulgaire. Tuczek fait remarquer que les cordons de (loll n'étaient pas

ou étaient à peine atteints, et il dit textuellement que la seule différence qui,

au point de vue anatomique, puisse être invoquée entre le tabès et l'ergotisme,

c'est que dans cette dernière affection les lésions se sont développées d'une

façon beaucoup plus rapide et qu'il existait un nombre considérable de corps

granuleux. Les colonnes de Clarke, que tout d'abord l'auteur avait cru intactes,

présentaient une atrophie du réseau des fibrilles, ainsi qu'il (-) a pris soin de le

mentionner dans une rectification ultérieure; c'est là une nouvelle analogie

avec le tabès. Il est d'ailleurs impossible de savoir exactement quel est le point

de départ de ces lésions à apparence tabélique
;
pour une certaine part il est

exogène, et peut-être est-il dû à une altération des cellules des ganglions

spinaux; pour une autre part il semble qu'il soit aussi endogène et provienne

d'une altération de la substance grise médullaire. Au poini de vue étiologique,

• (M F. Tuczek. Ucber die Veraiideninacn iiu (',ciili-;ilnei"\"en?;ystem. etc. Anii. /'. Psyrli..

XIII, p. 99.

(^j F. Tuczek. Wanderversammlung der Sudivcsldeutsclicn Neurologen. 18,SG.

[P. MARIE
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le mode de produclion des accidents nerveux de rcrgotisme est assez singulier:

il arrive en eli'et souvent que ceux-ci surviennent à une époque où les accidents

aigus de l'intoxication ont disparu et où les malades ont même depuis quelque

temps déjà (') complètement cessé

l'usage des grains avariés. La ten-

dance générale est vers une amélio-

ration progressive
;
cependant les

attaques épileptiformes peuvent con-

tinuer pendant longtemps encore. De
même pour le réflexe rotulien; on

voit son absence persister pendant

des années après la cessation de

l'intoxication et des principaux acci-

dents qui l'avaient accompagnée.

C'est ainsi que Tuczek, ayant l'ait

une enquête en 1886 sur les malades

qu'il avait soignés en 1879-1880,

apprit que dans cette période de

() ans, sur 25 individus atteints d'er-

gotisme à manifestations nerveuses,

5 étaient morts ; chez tous le réflexe rotulien était resté absent, sauf chez 2 où

il avait reparu des deux côtés; enfin chez un troisième malade le réflexe

rotulien n'était revenu que d'un seul côté et demeurait absent à l'autre jambe.

On remarquera, et cela pourrait faciliter le diagnostic dans des cas douteux,

que dans Tergotisme on ne trouve pas les phénomènes oculaires spéciaux au

tabès (il peut exister un certain degré d'amblyopie sous l'influence de la cachexie

ergotée, mais jamais Tuczek n'a vu la perte des réflexes pupillaires) ; enfin les

troubles urinaires et génitaux semblent y être rares ou tout au moins très peu

prononcés.

FiG. 180. — Moelle et bulbe dans un cas d'ergoUsme
(d'après Tuczek). Les lésions les plus intenses sont
désignées par une tache noire; les lésions les moins
intenses, par une teinte grisâtre,

B. — LATHYRISME

Les effets funestes qu'offre pour l'homme et certains animaux l'alimentation

avec les différents lathyrus sont connus depuis fort longtemps, et Ramazzini

en 1691 les signalait déjà pour les avoir observés dans le duché de Modène.

De même Duvernoy en 1770. Doir (1785) avance que la farine de gesse mêlée

à celle de blé dans le pain détermine la rigidité des membres inférieurs. Ce-

pendant l'étude de cette affection ne date guère que du xix*^ siècle avec Despa-

ranohes (de Blois) (1829), qui avait suivi une épidémie de lathyrisme en Loir-

et-Cher, avec Irving (1856-1886) qui observait dans les Indes anglaises, et plus

récemment avec Cantani (-), Brunelli (>), Bouchard (^), Proust (°), Bourlier ('),

(') On sait que dans la paralysie arsenicale et dans la paralysie diphtérique, on voit (l'or-

dinaire la paralysie se nionlrei' jilus ou moins longtemps après la cessation de riiilo\i< ;ilioii

arsenicale ou la guérison de la diphtérie.

(^) Cantani. Latirismo. Il Morgagni. X'V, i87.j.

(') Brunelli. Transactions of tlie sevenlh session of Ihc Inlernalional Médical Congress,

vol. n, p. fô.

(*) Bouchard. Relalion de son voyage en Algérie. In P. Marie. Lalliyiisme cl borihéri.

Progrès rnéd., 1883.

(^) Proust. Sur le lathyrisme médullaire spasmodii|ue. Bull, de l'Acad. de mcd., 188.j, p. 8"i9-8ô'J.

['') Bourlier. Le laihyrisme. Abjcr méd., septembre 1882.
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dont les descriptions nous ont permis de nous faire une idée nette des sym-

ptômes observés.

L'intoxication dont il s'agit est due à l'ingestion d'une gesse désignée, suivant

les localités et aussi suivant ses variétés, sous les noms de chiche, grosse chiche,

jarosse, pois jarosse, charosse, jarzeau, gesse chiche, etc., répondant dans

les classifications botaniques à différents lathyrus : L. mlivm, L. cicera,

L. clymenum.

L'usage de cette légumineuse pour l'alimentation de l'homme n'a d'ailleurs

lieu que dans les époques de mauvaise récolle ou même de véritable famine

(aux Indes, en Algérie), car son goût est loin d'être agréable. Le principe actif

qu'elle contient semblerait être un alcaloïde (Londe et P. Marie, Astier). La

cuisson à laquelle sont soumis les aliments qui contiennent la farine de gesse

ne paraît pas atténuer notablement le pouvoir nocif de celle-ci, cependant les

individus qui en Algérie se nourrissent de la préparation connue sous le nom
de couscoussoii seraient plus souvent atteints de lalhyrisme que ceux qui

mangent cette farine sous forme de galette, cette dernièi-e ayant été soumise à

une température plus élevée que le couscoussou.

Quoi qu'il en soit, voici quels sont les troubles médullaires déterminés par

cette intoxication : Ce qui frappe tout d'abord chez ces malades, c'est l'existence

d'une paraplégie spasmodique en général très accentuée. Voici ce qu'en dit le

professeur Bouchard, qui en 1885 parcourut les régions de la Kabylie atteintes

d'une épidémie de lathyrisme : « Ils marchent un peu inclinés en avant; leurs

mouvements sont lents et raides; chaque pas s'accompagne d'une secousse

constituée par deux ou trois saccades qui causent une propulsion en avant, et

ils ne gardent l'équilibre qu'en s'appuyant des deux mains sur un long bâton

qu'ils piquent dans le sol à quelques pas, directement devant eux : sans cet

appui ils tomberaient en avant. Ils marchent la jambe raidie en extension sans

fléchir le genou, et fauchent nécessairement. Pendant ce mouvement de cir-

cumduction, la pointe est dirigée en bas, le pied en rotation légère sur son

bord interne, les orteils fléchis heurtent les aspérités du chemin : il en résulte

que presque tous les malades présentent des excoriations ou des plaies sur la

face dorsale des orteils. Le pied s'applique sur le sol d'abord par la pointe. Dès

que, parla continuation du mouvement du corps, tout le poids est supporté par

ce pied, le talon s'élève par deux ou trois saccades convulsives qui produisent

la propulsion signalée plus haut. Si le malade s'arrête, les secousses convulsives

des muscles continuent à se produire et déterminent les oscillations verticales

de tout le corps, qui obligent encore le malade à s'appuyer sur son bâton pour

maintenir l'équilibre; mais bientôt ces mouvements involontaires devenant

incommodes, il s'assied, les jambes complètement étendues; on voit alors se

continuer pendant quelques instants les mouvements oscillatoires du pied.

...Les réflexes tendineux sont très nettement exagérés, et l'on produit le phéno-

mène du pied avec la plus grande intensité. Les membres inférieurs sont

constamment en extension ; on peut cependant fléchir les genoux et les pieds,

mais on sent une certaine résistance, et l'on produit ainsi le phénomène du
pied. Absolument rien de constatable à la vue du côté des membres supé-

rieurs. »

De cette description, corroborée d'ailleurs par celles de Proust, de Bour-

lier, etc., on peut nettement conclure que dans le lathyrisme le phénomène
principal consiste dans une paroplrgie <pa^mod><juc ; celle-ci peut, mais dans

[P. MARIE/l
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quolquos cas seulement, être assez prononcée pour déterminer une (extension

permanente des jambes et maintenir les malades au lit.

On voit en outre que ces phénomènes spasmodiques sont uni(juement loca-

lisés aux membres inférieurs, les membres supérieurs sont indemnes: il est

probable cependant qu'à leur niveau les réflexes tendineux sont également

exagérés.

Les auteurs ne sont pas d'accord quant à la manière dont se comportent les

muscles des jambes; pour quelques-uns (Cantani) il existerait de l'atrophie

musculaire, pour d'autres auteurs les muscles conserveraient leur volume

normal.

Un autre symptôme très fréquent consiste dans les troubles de la miction:

quelquefois il s'agit de rétention d'urine, le plus souvent d'incontinence.

A ces troubles de la miction il faut joindre ceux qui portent sur les fonctions

génitales ; il existe en effet, et dès le début, une diminution de la jouissance

sexuelle qui, dans un bon nombre de cas, va jusqu'à l'impuissance absolue.

Les auteurs diffèrent un peu quant à l'appréciation qu'ils portent sur l'état

de la sensibilité ; ce qui, d'après? leurs descriptions, semble le plus probable,

c'est qu'il existe en général un certain degré de pareslhésie, bien plus que

d'anesthésie vraie. Aussi, quoique l'acuité sensitive soit souvent amoindrie, les

malades n'en continuent pas moins à avoir la perception assez nette des

impressions cutanées au niveau des membres inférieurs; c'est ainsi qu'un

des Arabes vus par Proust disait sentir très bien les puces qui le piquaient ou

les épines du chemin.

Les fonctions psychiques, de même que les mouvements des membres su{)é-

rieurs, sei-aient entièrement respectés.

Quant au mode de début de cette affection, nous manquons de documents

tout à fait précis. Pour quelques auteurs, le début serait généralement brusque:

du jour au lendemain, du soir au matin, on pourrait voir la paraplégie sur-

venir. Pour d'autres, les premiers accidents paralytiques s'accompagneraieni

d'une fièvre assez vive. Enfin certains auteurs, et ceux-ci semblent être dans

le vrai, décrivent à la paraplégie lathyrique des phénomènes prodromiques

consistant dans des sensations ébrieuses, dans des fourmillements, dans un

engourdissement des jambes, parfois dans des névralgies en ceinture au niveau

de la partie inférieure du tronc, mais il est rare qu'à une époque quelconque do

la maladie on constate de véritables douleurs.

La marche de ces accidents est variable; ce n'est que dans des conditions

exceptionnelles qu'ils vont jusqu'à déterminer la mort; parfois les phénomènes

restent en l'étal, la paraplégie subsiste; mais dans la majorité des cas on observe

un-e tendance manifeste à l'amélioration, les troubles vésicaux et génitaux

cèdent les premiers, puis la paraplégie elle-même diminue d'intensité et enfin

disparaît entièrement (Prengrueber, Bouchard), de telle sorte que la guérison

est complète.

Les accidents du lathyrisme tels qu'ils viennent d'être décrits présentent

une analogie extrême avec ceux de la forme de syphilis médullaire connue sous

le nom de paralysie spinale syphilitique (Erb); ce sont, en effet, la même para-

plégie spasmodique, les mêmes troubles vésicaux et génitaux, les mêmes
paresthésies. On comprendrait donc qu'on se demandât si les malades consi-

dérés comme affectés de lathyrisme ne seraient pas purement et simplement

des syphilitiques. Aucun doute n'est possible à cet égard, non seulement par
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suite de rabsence chez ces malades de tout antécédent syphiliti(|ue, mais sur-

tout par le fait que l'atrection que nous étudions ici survient d'une façon é])i-

démique, chez des individus dont ralimenlation s'est trouvée considérablement

modifiée par suite de Tinsuffisance des récoltes. Ce caractère épidémique est

tellement marqué que, dans certains pays (Algérie), on a vu 1 sur 10 et môme 1

sur 8 des habitants être frappé dans une même commune. Il faut, en outre,

relever ce fait que rinlluence de l'intoxication lathyrique s'exerce non seulement

sur les hommes, mais aussi sur les animaux, du moins sur certains d'entre eux

(canards, oies, cochons, etc.): les chevaux sont particulièrement sensibles à

cette intoxication : celle-ci produit chez eux, soit la paraplégie spasmodique

comme chez l'homme, soit un cornage très intense par paralysie bilatérale des

cordes vocales.

Il reste à rechercher de quelle nature est la lésion nK'dullaire causée par

l'action des lathyrns; par malheur, les autopsies à cet égard manquent jusqu'ici

complètement et l'on est forcé de s'en tenir à des suppositions basées sur les

inductions que permet l'étude des phénomèues cliniques et les recherches

expérimentales. La production d'une paraplégie spasmodique aussi nettement

caractérisée avait induit certains auteurs (Brunelli, Pierre Marie) à admettre

({u'il s'agit dans le lathyrisme d'une lésion analogue à celle que l'on assignait

au tabès dorsal spasmodique, c'est-à-dire d'une altération primitive des cordons

latéraux. En considérant les choses de plus près, et laissant de côté le tabès

dorsal spasmodique, qui n'a rien à faire ici, on est conduit à penser qu'il s'agit

là, comme toujours, d'une altération des cellules de la substance grise, altéra-

tion qui aurait pour résultat un certain degré de dégénération secondaire des

cordons latéraux et par conséquent la production des phénomènes spasmodiques.

La localisation très étroite de ces phénomènes spasmodiques indique le peu

d'étendue en hauteur de la lésion, qui pourrait être comparée plus ou moins à

une myélite transverse les troubles urinaires et génitaux sont un nouvel argu-

ment en faveur d'une lésion de la substance grise. Mais cette altération de la

substance grise est-elle véritablement « en foyer », c'est-à-dire s'agit-il d'une

destruction grossière de toute la région, comme le ferait un ramollissement de

la moelle (Proust)? Les améliorations et même les guérisons constatées dans la

l)lupart des cas ne tendraient pas à le faire croire, bien que la brusquerie du

début signalée par quelques auteurs puisse être invoquée en faveur de cetie

manière de voir. Il semble plus probable que le lathyrisme exerce une action

('lective sur une certaine région de la substance grise médullaire et sur certains

éléments de celle-ci. L'étude des cas de ce genre, soit chez l'homme, soit chez

les animaux, semble devoir permettre de pénétrer le mécanisme de production

d'un certain nombre d'affections médullaires, tout au moins de celles qui

s'accompagnent de paraplégie spasmodiciue : jusqu'ici seul Mirto (') a trouvé

expérimentalement une dégénérescence des cordons de Goll et des faisceaux

pyramidaux.

C. — PEU.A GRE

La connaissance des altérations médullaires qui accompagnent la pellaijre

est déjà ancienne. Bouchard (-) les avait, en LSOi, constatées très nettement

(') MiKTO. Olarnalc r/i rnediriiia Icf/ale. mni 1898.

(-) liouciiAiîD. Ëlui.U- d'.'iiKit. patiiul. ~ur un cas de pellagre. Ga:-. iiwd. di; Puris. 18(j-i. n" Till.

[P. MARIE.'\
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dans un cas de cette aflection, mais c'est surtout à Tuczek (') ol aux auteurs

italiens (Tonnini (-), Belmoudo {'), etc.), que nous devons de les connaître avec
de plus grands détails.

De même qu'une autre intoxication alimentaire, l'ergotisme, avec laquelle on
l'a souvent comparée bien qu'elle en diirère très notablement, la pellagre alTecl(>

souvent le cerveau et particulièrement les facultés mentales; d"où la fréquence
des cas de folie pellagreuse. Aussi est-ce surtout sur les malades internés dans
les asiles d'aliénés qu'ont été faites les recherches dont il vient d'èire question.

Il y a là une complexité inhérente à la nature des faits. Quoi qu'il en soit, on
n'aura en vue dans cette article que les manifestations médullaires de la Pella-

gre, ce sont les travaux de Tuczek
qui ont fourni une bonne part des

documents mis en œuvre.

Sous le rapport anatomo-palho-

logique, les lésions que l'on con-

state ordinairement sont les sui-

A'antes :

Du côté des méninges il existe

parfois un épaississement plus ou
moins marqué, présentant les

indices d'un processus lepto-

méningitique et s'accompagnant
d'une production exagérée de pla-

quettes osseuses.

Du côlé de la moelle les lésions

sont souvent très prononcées.

Dans la substance grise, on con-

state des altérations variées des

cellules ganglionnaires des cornes

antérieures consistant soit dans

l'atrophie simple de celles-ci, soit

dans leur atrophie pigmentaire.

Les fibres nerveuses contenues

dans la substance grise seraient

ordinairement conservées, même à

l'intérieur des colonnes de Clarke.

Les altérations de la substance

blanche sont infiniment plus mar
quées et plus caractéristique : sur 8 cas qu'il a examinés, Tuczek aurait constaté

2 fois l'existence d'une sclérose limitée aux cordons postérieurs; dans les 0 autres

cas, il y avait sclérose combinée des cordons postérieurs et de la partie posté-

rieure des cordons latéraux. Pour Belmondo, on trouverait dans tous les cas

cette sclérose des cordons latéraux associée à celle des cordons postérieurs.

Les caractères de l'altération des cordons postérieurs seraient assez particu-

(') Tuczek. Ueber die nervosen Slôrungen bei der Pellagra {Dcul^i-\>. mciL ]]'iichcnschr.,

1888, n" 12) et Monographie sur la pellagre parue en 1893.

(^) Tonnini. I disturbi spinaii nei pazzi pcllagrosi. Rivista speritncnldli' dl Firiiialria, vol.

IX el. X, 1883. 1884.

(^) Belmondo. Allerazioni del inidoUo spinale nclla Pellagra. Rivinla spcrimeulate di Fre-

nialria. vol. XV et XVI. 1889. 1800.

FiG. 181. — Coupes de moelle pellagreuse (d'après Tuczek.
cas de Grillenzoni, planche VI). — La coupe située en
haut et à gauche représente la 5" cervicale, les suivan-
tes sont la b" cervicale, la G° dorsale, la 1" lombaire, la

5" lombaire, la 5" lombaire.On remarquera que sur aucune
de ces coupes il n'y a d'altération de la zone cornu-

radiculaint, c'est-à-dire de la partie du cordon postérieur

immédiatement accolée au bord interne de la corne pos-

térieure. Dans les coupes de la région cervicale le fais-

ceau en virsule est altéré.
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liers, d'après la description de Tuczek. En effet, la dégénération frappait sur-

tout les parties médianes des cordons postérieurs, épargnant presque toujours

les zones radiculaires; quant à la dégénération constatée dans le cordon latéral,

elle semblait porter particulièrement sur le faisceau pyramidal, le faisceau céré-

belleux direct restant intact; seul le faisceau pyramidal croisé était atteint, à

l'exclusion du faisceau pyramidal direct; le faisceau intermédiaire du cordon

latéral semble également participer assez souvent à cette altération. La dégéné-

ration des cordons postérieurs ne présenterait jamais une très grande intensité

et ne sei'ail nullement comparable à celle qui se voit dans le tabès confirmé; au

contraire, celle des cordons latéraux peut

être très marquée, presque aussi marquée

que dans la sclérose latérale amyotrophique.

Les lésions des cordons postérieurs seraient

beaucoup plus prononcées dans la région

cervicale et dans le tiers supérieur de la ré-

gion dorsale ; celles des cordons latéraux le

sont davantage dans la région dorsale, sur-

tout dans le tiers moyen et dans le tiers infé-

rieur de cette région (Belmondo). Gaucher et

Sergent (') ont eu l'occasion de faire l'autop-

sie d'un pellagreux; ils ont confirmé l'opinion

déjà exprimée par P. Marie d'après l'examen

des observations de Tuczek et de Belmondo,

à savoir que la lésion est surtout endogène,

atteint plus les cordons latéraux que les pos-

térieurs, et dans ces derniers frappe surtout

les parties qui sont le moins atteintes dans le

tabès.

Quant aux symptômes déterminés par ces

différentes lésions, ils consistent principale-

ment en des phénomènes spasmodiques. On
observe, en effet, tous les caractères de la démarche particulière à la paraplégie

spasmodique ; les réflexes rotuliens sont le plus souvent exagérés, ils peuvent

manquer cependant; fréquemment aussi il existe du clonus du pied; parfois un
tremblement d'origine spasmodique (Belmondo).

Les troubles de la sensibilité font défaut ou sont très peu accentués; quand

ils existent, ils consistent plutôt en hyperesthésie qu'en anesthésie.

L'atrophie musculaire ne fait pas non plus partie du tableau clinique de cette

affection, malgré l'existence des lésions signalées plus haut dans la substance

grise.

On ne constate pas d'ataxie véritable dans les mouvements des membres infé-

rieurs, bien qu'il y ait une dégénération manifeste des cordons postérieurs,

mais il convient de remarquer (Belmondo) que cette dégénération étant beau-

coup plus marquée dans la région cervicale supérieure et dans le tiers supérieur

de la région dorsale, cela expliquerait l'intégrité des mouvements des membres
inférieurs, tandis que dans certains cas les mouvements des membres supé-

rieurs seraient réellement atteints d'une ataxie plus ou moins prononcée.

(') Gaucher et Seiigent, Soc. méd. des hôp., juillet 1895.

(d'après Tuczek, cas de Gurzon, plan-

che V). — La première de ces coupes
représenté la 6° cervicale; à droite de

celle-ci est la 6' dorsale, au-dessous et à

gauche la 1" lombaire, la dernière est la

2* lombaire. — On remarquera que sur

aucune de ces coupes la zone cornu-radi-

culaire n'est atleinte; sur les coupes de

la région cervicale et de la région dor-

sale le faisceau en virgule est dégénéré.

[P. MARIE.}
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Quant aux pupilles, elles ne présenlenl pas l'immobilité réflexe qu'il est si

fréquent d'observer dans le tabès, cependant leurs réactions sont souvent lentes

à se produire; elles sont ordinairement alTeclées de myosis.

En résumé, au point de vue symptomatique, le tableau de l'afTection em-
prunte un plus grand nombre de traits à la dégénération des cordons latéraux

qu'à celle des cordons postérieurs.

L'influence étiologique de la pellagre sur la production des lésions et des

troubles dépendant du système nerveux est ici indiscutable, quelle que soit

l'opinion que l'on se fasse de la nature même de la pellagre : intoxication

(Lombroso) ou infection (Belmondo).

Il nous a paru intéressant de donner ici cette rapide esquisse de la « moelle

pellagreuse » parce que dans celle-ci, ainsi qu'on en peut aisément juger, les

analogies sont nombreuses avec les lésions médullaires de la paralysie générale

et avec un certain nombre de cas de scléroses combinées. Dans les premières

nous connaissons le rôle joué par la syphilis, mais quant à l'étiologie des se-

condes, nous ne savons pas grand'chose : la comparaison de ces différentes lé-

sions, au point de vue de la pathologie générale, est donc particulièrement

intéressante.

LÉSIONS DE LA MOELLE DANS LA LÈPRE

Nous rapprochons des lésions médullaires toxiques celles que Ton rencontre

parfois dans la lèpre, parce que ces lésions présentent entre elles une grande

similitude ; les lésions de la moelle des lépreux se rapprochent surtout beaucoup,

par leur localisation, de celles des pellagreux. En dehors des altéi'ations de

la substance grise qui ont été décrites surtout par Babes (dégénérescence col-

loïde dans les cornes antérieures, etc.), Pierre Marie et Jeanselme (') ont appelé

l'attention sur les lésions des cordons postérieurs : ces auteurs ont trouvé des

dégénérescences presque identiques dans deux moelles de lépreux qu'ils ont eu

à examiner. Voici comment Jeanselme et P. Marie décrivent les lésions qu ils

ont trouvées :

« Dans le premier de nos cas, les lésions médullaires sont particulièrement

nettes. Sur toute la hauteur de la moelle le cordon de Goll se montre dégénéré :

son aspect varie d'ailleurs assez notablement suivant les segments examinés.

Au niveau des premières lombaires sa dégénération se fait en éventail, c'est-à-

dire que sa portion postérieure est très étalée, tandis que l'antérieure est au

contraire très mince ; dans la région dorsale supérieure la dégénération du cor-

don de Goll prend la forme d'un pilon à manche central, à grosse extrémité

périphérique. Dans la région cervicale, du moins au niveau de G*', seul segment

de cette région dont nous ayons des préparations, le territoire dégénéré n'occupe

guère que les 4/5 du cordon postérieur de Goll. Un fait à noter, c'est que, à

partir des premières dorsales jusque dans les régions tout à fait inférieures

(même dans la région sacrée), une portion plus ou moins étendue du bord du

sillon j3ostérieur et de l'angle formé par la rencontre de ce sillon avec la péri-

(') P. Marie cl Jeanselme. Reoue neurol., 1898.
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phérie de la moelle se trouve occupée par une, deux ou (rois rangées de fibres

nerveuses restées saines (').

Quant à la manière dont se comportent 1rs auire^ lej-i'iloires des lésions pos-

térieures, on note les particularités suivantes :

Pour la région sacrée, la lésion est surtout marquée dans la région des

2/5 postérieurs, du bord interne des cornes posiérieures au niveau de la zone

d'entrée des racines
;
quant au territoire demeuré sain, il prend la forme d'un

fer de lance dont la pointe se trouverait à l'extrémité postérieure du sillon pos-

térieur et la base contre la commissure postérieure.

A la région lombaire inféi'ieure L^, l'aspect est tout différent, puisque la zone

d'entrée des racines se trouve justement, avec une mince bande au bord du

sillon postérieur, être le seul point des cordons postérieurs demeuré normal,

tous les autres territoires, y compris la zone cornu-commissurale, se montrant

altérés.

A la région lombaire supérieure on voit, des parties latérales du cordon de

Goll, un peu avant son extrémité postérieure, naître de cba(|ue côté un éperon

très mince de dégénération qui se dirige en dehors vers l'angle formé par la

rencontre de l'extrémité de la corne postérieure avec le bord postérieur de la

moelle ; cet éperon de dégénération est, dans toute son étendue, séparé du bord

postérieur de la moelle par une bande de tissu sain.

A la région dorsale inférieure les lésions sont cantonnées dans le cordon de

Goll.

Les régions dorsales moyenne et supérieure présentent, outre la lésion du cordon

de Goll s'épanouissant latéralement, comme nous l'avons déjà dit, dans sa por-

tion postérieure, un petit foyer de dégénération isolé du précédent et situé dans

le triangle formé par la rencontre de la corne postérieure avec le bord posté-

rieur de la moelle, triangle auquel, pour la commodité de la description, nous

donnerons le nom de triançjle cornu-marginal. Cette dégénération du triangle

cornu-marginal, à peine perceptible dans la région dorsale moyenne, devient

plus nette à mesure qu'on remonte vers la moelle dorsale supérieure.

Dans la région cervicale (C"), les lésions situées en dehors des cordons

de Goll occupent, dans le cordon de Burdach, un territoire assez étendu dont

on doit mettre spécialement deux points en relief, bien qu'en réalité le tractiis

de dégénération soit absolument continu. Ces deux points, dont il convient de

faire une mention spéciale, sont: a) le faisceau en virgule: h) le triangle cornu-

marginal. — En résumé, la zone altérée dans le cordon de Burdach revêt l'as-

pect d'un gros croissant à extrémités renflées, dont l'extrémité antérieure prend

naissance au voisinage de la commissure postérieure, tandis que l'extrémité

postérieure occupe le triangle cornu-marginal, et se termine par conséquent

dans l'angle formé par la rencontre de l'extrémité de la corne postérieure avec

le bord postérieur de la moelle.

Dans notre deuxième cas, les lésions sont, ainsi que nous l'avons déjà dit,

fort analogues à celles qui viennent d'être décintes pour le cas I : même dégé-

nération du cordon de Goll : en éventail au niveau des régions lombaire et dor-

sale inférieure, se limitant à la moitié postérieure du cordon de Goll au niveau

(') Nous ne voudrions pas afiirmcr que ces fibres restées saines aiii)arLiennent au syslème
du faisceau ovalaire de Flcclisig, de la l)anvdelelte postéro-ii\terne de Marinesco et Souques,
du triangle de Gombault et Piiilippe, du faisceau se])to-mai'ginal de Bruce et Muir, mais
cei)endant c'est là une chose assez vraisemblable.

TliAITÉ DE MÉDECINE, 2' édit. — IX. 39

[P. MARIE.]



610 -MALADIES INTlilXSKoUES DK I.A Mol-J.l.i; Kl'IMKlîE.

de là région cervicale moyenne C'^-^pour. au-dessus el au-dessous de celle
région, occuper de nouveau toute l'étendue antéro-postérieure de ce cordon.
De même que dans notre cas I. sur la plus gi'ande partie des régions lombaire
et dorsale on conslale la persistance d une mince rangée de fdjres saines le loniî
delà scissure postérieure et nolanunent au niveau de langle formé par la ren-

contre de celle-ci avec le boi'd

postérieur de la moelle.

Quant à la dégénération des

Fkï. ISÔ. — N" 1. Li-ijrr. — Sixième cervicale. Les (cri'iloircs iléyéiirrrs >o\\\ iii;n'(|iié^ dr imluls >iiiiiilf^.

V. Terriloire dégénéré répondanl à la bandelclle en \ iri;ule. T. 'l'riaiiule coi-iiii-maririnal déiiéiiéré. On
voit que la bandelette en virgule et le triangle conni-Hiariiin.il snni liappé;^ sinnillanéinent i)ar la lérsicin

et se fnsionnenl. — ti'l. Tabcs. — Moelle cervicale dans un (Ms ilc lalies. Les régions dégénérées soni

pointillées ; elles comprennent le cordon de Goll el la /om- dCjiliéc des racines. On renianpiera l'inlé-

grité du faisceau en virgule et la continnalion de celui-ci .n ec le triangle cornu-marginal égalemeni
indemne. Comparer cette figure av'ec la ligure I. — X ' â. Li-im-. — Hégion dorsale inlrrieure. Les iiartics

dégénérées sont marquées de points lins. En S, liliio icsiée-. normales désignées par de pelils cercles.

G. Cordon de Goll. Z. Partie restée saine. — N" i. [.fprc — ± lombaire. Les parties dégénérées sonl mar-
quées de points simples ; les parties non poinlillées sonl normales: eu S se trou\enl i]uelques rangées

de fibres saines désignées par de pctils cercles. G. C.ordcui de Goll. T. Triaimle curnii-margin.il. H. Trc-

légère dégénéralion iulcrmédiaire enire les Iri'rihiircs allérés iln cordon ilc (^oll c-l du h i.niule cornu-

marginal. Z. Zone il'entrée des racines resJées Indemnes. — N° o. Tnhi-.-i. — liéuion loudiaire supérieuie

dans un cas de tabès où les lésions sont localisées dans les zones d'entrée des racines. C'est e.vactemeni

l'inverse de ce qui a lieu dans nos cas de lèpre, ainsi qu'on peut s'en rendre compte en comparaul la

figure S avec la figure i.
^

territoires du cordon postérieur situés en dehors des faisceaux de Goll. on

note, dans la région lombaire, l'existence d'un tractus partant de l'extn'milé

postérieure du faisceau de Goll et se terminant dans le triangle coi-nu-

marginal; ce tractus est sur tout son parcours séparé de la périphérie de

la moelle par une bande de tissu sain. Au mili(^u de son trajet la dégéné-

ration de ce tractus est particulièrement moins fournie qu'à ses extrémités.

La zone d'entrée des racines est complètement indemne. Plus haut, dans
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la région dorsale inférieure et moyenne, la lésion se présente de ciiaquc côté du

cordon postérieur sous la forme d'un triangle dont les côtés seuls seraient

dégénérés et Faire normale ; le bord interne de ce ti'iangle est formé par le

faisceau de GoU. son bord postérieur par un tractus analogue à celui dont il

vient d'être question; quant à son bord externe, il est constitué par une mince

bande de dégénération parallèle à la direction de la corne postérieure, mais

nullement accolée à celle-ci. Dans la région cervicale inféro-moyenne G''-", les

cordons de Burdach présentent une dégénération qui occupe à la fois et sans

interruption le territoire du faisceau en virgule et le triangle cornu-marginal.

Plus haut enfin, dans la région tout à fait inférieure du bulbe, immédiate-

ment au-dessous de l'entre-croisement des pyramides, à part la dégénération <hi

faisceau de GoU très peu étendue en largeur, mais occupant en longueur à peu

près tout le territoire antéro-postérieur de ce faisceau, on note l'existence d'une

très mince bande dégénérée, oblique d'avant en arrière, de dedans en dehors,

et située à une faible distance du faisceau de GoU dont elle est d'aiUeurs entiè-

rement isolée par du tissu nor:;ial.

Opposant ces lésions à celles que l'on rencontre dans le tabès, Jeanselme et

P. Marie les considèrent comme d'origine endogène. Ils s'appuient sur les argu-

ments suivants : les lésions des racines postérieures, s'il en existe, sont très

peu intenses et hors de toute comparaison avec celles du tabès; dans la région

cervicale, comme dans la région lombaire, la zone d'entrée des racines reste par-

faitement indemne, alors que dans le tabès les lésions débutent ou sont prédo-

minantes dans cette région; les zones de Lissauer, qui sont surtout constituées

par des émanations des racines postérieures, restent indemmes dans la lèpre,

alors que dans le tabès ces zones se montrent altérées ; le reticulum nerveux dei>

colonnes de Clarke se présente dans la moelle des lépreux dans un état de con-

servation non pas parfait, mais tout différent des graves altérations qu'on y
constate dans le tabès; enfin le triangle cornu-marginal semble être une des

régions où débutent les altérations de la lèpre, alors que dans le tabès il pré-

sente au processus destructif une résistance assez longue. La nature endogèni'

des fibres du triangle cornu-marginal, sans être démontrée, il est vrai, paraît

cependant fort probable : Jeanselme et P. Marie s'appuient pour le démontrer sur

la différence même de ses altérations dans le tabès d'une part, la lèpre et la pel-

lagre d'autre part, sur sa dégénérescence très nette dans un cas de myélite

transverse dans le segment où siégeaient les dégénérations descendantes, enfin

sur sa continuité directe avec le faisceau en virgule de Schultze, faisceau essen-

tiellement endogène, soit comme zone saine dans le tabès, soit comme zone malade

dans la lèpre et dans certaines myélites transverses. L'accentuation des lé-

sions de la lèpre dans le cordon de GoU n'est pas un argument contre la nature

endogène des lésions, car le cordon de GoU contient un bon nombre de fibres

endogènes; l'intégrité de certains vaisseaux endogènes (faisceau ovalaire de

Flechsig, triangle de Gombault et Philippe, bandelette postéro-interne de Sou-

ques et Marinesco, faisceau septo-marginal de Bruce et Muir) prouve seulement

que tous les fibres endogènes ne s'altèrent pas forcément ensemble sous l'in-

fluence d'une même cause, le virus de la lèpre par exemple.

Sans doute les lésions que nous venons de décrire et d'interpréter (l'a[)rès

Jeanselme et P. Marie ne se présentent pas dans la moelle de tous les lépreux,

mais, quand elles existent, elles ont une localisation si typique qu'elles peuvent

permettre de faire presque à coup sûr le diagnostic rétrospectif (P. Marie).

[P. MARIE '\
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Historique. — Le premier auteur qui ait donné une description d'en-

semble de la paralysie. spinale infantile est Heine (1840), dont la monographie
sur ce sujet est restée justement célèbre. Puis vinrent les travaux de Rilliet el

Barthez, de Kennedy et surtout de Duchenne de Boulogne, qui étudia cette

affection au point de vue clinique, avec une précision inconnue jusqu'alors: il

faut également signaler d'une façon spéciale la thèse de Laborde. — Les

notions anatomo-pathologiques ne furent acquises que plus tard, et grâce aux

travaux de Cornil (1865) et surtout de Prévost et Vulpian (l8()o), de Lockhar!

Clarke (1868), de Charcot et Jofîroy (1870), grâce auxquels on put enfin se

rendre compte de ce fait que la lésion essentielle de la paralysie infantile avait

spécialement pour siège la substance grise de la corne antérieure. Puis vin-

rent les travaux confirmatifs de Parrot et Joffroy, de Leyden, de Schultze, etc.,

et celui tout particulièrement intéressant de Roger et Damaschino. Par ces

différents travaux l'entité morbide « paralysie spinale infantile » s'est trouvée

constituée à peu près telle que nous la connaissons aujourd'hui, tant au point

de vue clinique qu'au point de vue anatomo-pathologique; les progrès qui ont

été faits depuis lôrs dans ces deux directions n'ont plus guère porté que sur des

points particuliers. Par contre, il semble qu'aujourd'hui, grâce aux progrès de

la pathologie générale, une transformation totale se soit produite dans l'opinion

que l'on doit se faire de la nature de cette affection, la notion de son origine

infectieuse exposée par Pierre Marie dans ses Leçons (1892) ayant définitivement

prévalu.

Symptomatologie. — Nous aurons d'abord en vue les cas appartenant à la

forme typique, puis nous examinerons ensuite les formes anormales.

A. Début. — Le début est fébrile. Cette fièvre initiale peut être assez intense,

la température atteint alors 59", 40" et plus, et des symptômes généraux plus ou

moins graves, du côté des différents organes, l'accompagnent : phénomènes

gastro-intestinaux, vomissements, etc.... Souvent aussi, en même temps que

cette fièvre, on observe des phénomènes nerveux assez prononcés : céphalalgie,

abattement, rachialgie, somnolence ou même coma, délire, convulsions. Ces

dernières peuvent être localisées soit à la face, soit aux extrémités, ou même se

borner au grincement des dents et à un strabisme passager, ou au contraire se

généraliser et se présenter sous la formé d'une véritable attaque d'éclampsie;

ces attaques durent tantôt une ou deux heures seulement, dans d'autres cas

plusieurs jours, et la mort peut survenir avant que l'enfant ait repris connais-
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sance; parfois elles sont uniques, parfois elles se monlrenl à plusieurs reprises.

Mais le début de la paralysie spinale infantile n-est pas toujours aussi

bruyant; dans certains cas celle-ci survient après quelques-uns des prodromes

qui accompagnent la plupart des maladies aiguës, quelquefois même, comme
on le verra à propos des formes anormales, il n'y a pour ainsi dire aucun pro-

drome.

B. Motilité. — Quoi qu'il en soil, le phénomène principal, cara( léristi(pie,

de la maladie, ne tarde pas à se montrer, c'est la paralysie. En général celle-ci

I)arvient très rapidement à son maximum, quelques heures suffîseni : mais il

peut arriver qu'elle mette un temps plus long à l'atteindre, procédant, pour

ainsi dire, d'une fa^on subaiguë ; il fautjalors plusieurs jours avant qu'elle soit

complète; parfois aussi c'est par poussées [qu'elle survient, poussées séparées

par des intervalles plus ou moins longs.

La localisation de la paralysie infantile est

extrêmement variable tantôt un segment

de membre est seul atteint, et même dans

celui-ci, particulièrement un groupe de mus-

cles; tantôt c'est le membre- tout entier, ou

bien deux membres, soit par exemple les

deux jambes, soit une jambe et un bras; dans

ce cas la paralysie est le plus souvent croisée,

c'est-à-dire que le bras d'un côté et la jambe
de l'autre sont paralysés; plus rarement élle

est unilatérale et l'on observe alors une

véritable forme hémiplégique; l'existence de

celle-ci avait été niée par Heine, mais on en
'

connaît un certain nombre d'exemples au-
'

thentiques (Duchenne de Boulogne, Déjerine

et Huet, etc.).

Dans les membres il n'est pas rare de voir

une dissociation très marquée des différents
,^ r loi. — l'urui \ Mt.' b|nii;i le Im ;i II 1 1 le.

muscles par rapport à la paralysie; c'est ainsi Atrophie du mcinbic inrc ruau- gauche,

que pour le membre inférieur les muscles du '

domaine péronief sont souvent atteints, tandis que le libial antérieur est

respecté, ou bien le couturier et le tenseur du fascia lata sont indemnes, tandis

que les autres muscles innervés par le crural sont paralysés. — Pour le

membre supérieur, on voit l'affection intéresser tous les muscles innervés par

le radial, tandis que le long supinateur est respecté; le deltoïde est souvent

pris isolément, ou bien l'une de ses portions seulement est atteinte en même
temps que certains groupes des muscles de l'épaule : sous-épineux et rhom-

boïde. Le groupe radiculaire supérieur du plexus brachial peut se trouver

atteint dans son entier (Dupré et Muet) (').

Les muscles du tronc ne sont pas non plus indemnes : le grand dentelé anté-

rieur, les muscles des gouttières vertébrales ou ceux de la ceinture iliaque

peuvent être frappés, soit seuls, soit conjointement avec ceux des membres.
Il semble également très vraisemblable que les muscles innervés,par les nerfs

bulbaires n'échappent pas à la paralysie infantile, ainsi qu'en témoignent les

(') DuPHK el Muet. Soc. de neuruL, avril 1002.
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faits rapportés par Mcdin ('), Hoppe-Seyler (-j, Béclère, Henoch, Oppenheim,

Huet (•), etc.. (muscles, des yeux, facial, hypoglosse, récurrent, etc.). Si ces

faits ne sont pas généralement admis, c^ela tient sans doute à ce que clinique-

ment on ne voit guère de sujets atteints de paralysie infantile présenter de para-

lysies dans le domaine des noyaux moteurs du bulbe, pour la bonne raison

qu'en général, lorsque les foyers de paralysie infantile siègent à ce niveau, les

troubles de la circulation et de la respiration sont tellement graves que le

malade meurt dans la période aiguë et que l'on ne peut, par conséquent, obser-

ver l'évolution ultérieure des paralysies de ce genre.

Quant aux sphincters, ils sont ordinairement respectés; ce n'est que pendant

la période d'invasion qu'ils présentent quelquefois de l'incontinence.

Il est rare que l'on puisse dès le moment de l'apparition de la paralysie étu-

dier ainsi sa localisation; le plus souvent, en effet, comme nous l'avons dit, elle

frappe en masse les muscles d'un ou plusieurs membres; cet examen nest

possible que plus tard^, après qu'elle a rétrocédé peu à peu et s'est cantonnée

définitivement dans certains territoires musculaires; cette période est connue

sous le nom de phase de régression. Lorsqu'elle est acheA'ée, c'est-à-dire après

un laps de temps de quatre semaines [à deux ou trois mois, on peut établir

l'inventaire des dégâts causés par la maladie.

Dès ce moment d'ailleurs a commencé une nouvelle période clinique, la

période otrophiqiie; cette période se,[continuera pendant des semaines et des

mois, et de plus, parallèlement à elle, on constatera chez les jeunes sujets un

manque de croissance des muscles atteints, manque de croissance grâce auquel

les différences existant entre le volume de ces

muscles et celui des mêmes muscles du côlé

opposé se trouveront considérablement aug-

mentées.

Peu à peu, par suite de l'action combinée

de l'atrophie musculaire et du défaut de crois-

sance, se montrent des défoniuitiuns qui atl(M-

gnent souvent un degré extrême. Suivant la

partie du corps sur laquelle elles siègent, ces

déformations présentent des aspects divers:

parmi les plus ordinaires on peut citer :

Le pied bot : il présente de nombreuses va-

riétés; parmi celles-ci une des plus fréquentes

est celle qui se montre sous la forme suivante :

le pied est beaucoup moins long que normale-

ment et aussi plus mince, soit dans le sens

antéro-postérieur, soit dans le sens transversal;

de plus ses reliefs ont en partie disparu, le

cou-de-pied fait défaut, l'extrémité tout entière

a plus ou moins pris la lorme d'une pyramide aplatie; enfin elle est pendante, les

orteils se trouvent dirigés en bas, souvent aussi elle offre une courbure, comme

FiG. 18a. ^ Pied l)ol (Inns mi cas tic para-

lysie infantile arrivr à l'àue aihillc.

(*) Medin. En ci>i(lonii nf iiilanlil |);iialysL Hygicu. 18'.)0. XLIL p. Oà". .\nalysc' iii Xciiroloij.

Ceniralblalt, 1891. p. 307. — Avcli. de inihl. dex enfants, 1S9H.

{-) Hoppe-Sevler. Uober I<:rki'ankung der Medulla Oblongala im Kindet^alter. Deutsche

Zeilschrift fiir Nervciiheilkunde, 1802, p. 188.

(^) Huet. Paralysie infantile avec alleinlc du rc'cuiTcnl. Reçue nciii-oL, 1000.



PAKALVSIE SPINALi: INFANTILE. 01".

si la face plantaire avait été enroulée sur un cylindre d'assez lari^c diamètre

Dans d'autres cas, au lieu d'être comme
ici en pseudo-équinisme, le pied est en

FiG 186. — Paralysie spinale inl'anl Ile avant anieiir

la proiluclion d'un pieil liol lillaléral.

Fk;. 1S7. — l'arniysie infantile 'avant amené une
atrophie de? deux membres inférieurs; les mus-
cles de l'épaule gauche ont été également atteints.

vainis ou en valgus; toujours il est diminué de volume et plus ou moins flasque.

La main bote présente les mêmes caractères; on la

voit prendre vis-à-vis de l'extrémité inférieure des os de

l avant-bras les angles les plus extraordinaires.

Le tronc peut être également atteint par les déforma-

tions: celles-ci varient de siège et de degré : tanlùt il

s'agit d'une simple scoliose, dont la convexité se trouve

généralement du côté sain (Mesmer, Kirmisson et Sain-

ton. Mirallié), tantôt, par suite de la lésion des muscles

de la ceinture iliaque et de ceux des membres infé-

rieurs, le malade est

« cul-de-jatte ».

Il faut aussi, dans

la genèse de ces

déformations, tenir

compte de ce fait

qu'à celles-ci pren-

nent part non seu-

lement les muscles, Fig. 18!i. — Paralysie infantile siégeant sur les

mais aussi les os membres inférieurs et les muscles du bassin

et ayani amené l'infirmité dite « cul-dc-jatte »

et les articulations. (Coliection Damaschino).

Tout le squelette des

membres paralysés est en effet, comme on le verra à

propos de Tanalomie pathologique, considérablement diminué de volume, et

FiG. 188. — Os
de la jambe et

du pied dans
un cas de para-

lysie infantile.

Défor m a t i o n

considérable du
squelette du
pied (Collection

Damaschino).

. [P. MARIE ]
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au niveau des articulations il se produit des luxations el des rétractions

fibreuses, qui contribuent à favoriser beaucoup la déviation des membres.
C'est à cet état des articulations ainsi qu'à l'absence de la tonicité musculaire

qu'il convient d'attribuer cette laxité anormale qui, lorsqu'elle existe, donne
naissance au phénomène dit» jambe de polichinelle ».

Si l'on recherche, les caractères propres à ce genre de paralysie, on constate

qu'il s'agit par-dessus tout d'une pai'alysie tlaccide.

En effet, outre la laxité anormale des membres dont il vient d'être question,

on note que les ré/ÏL'xe-'< tendineux sont diminués ou abolis au niveau des mus-
cles paralysés, mais seulement au niveau de ceux-ci.

La ront ractilUf' hlio-rausculaire des muscles atteints

serait tout d'abord plutôt accrue; puis, à mesure que

les fibres dégénèrent et que la substance musculaire

disparaît, cette contractilité diminue, et bientôt l'ail

elle-même défaut.
;

Quanti à la rontractUilé électi'ùjiie. c'est surtout à

Duchenne de Boulogne que l'on doit d'en avoir indi-

qué les principales modifications el la signification,

du moins pour ce qui regarde l'excitabilité faradique.

Pour ce qui concerne celle-ci, Duchenne de Boulogne

a montré que, dans les muscles profondément atteints,

l'excitabilité faradique ne tarde pas à diminuer, el cjue

déjà au bout de sept à huit jours elle peut faire entière-

ment défaiit. Au conlraii'e, pour les muscles dont, à

cette date, l'excitabilité faradique n'a que peu ou pas

diminué, la paralysie, on peut presque l'affirmer à coup

sûr, ne tardera pas à rétrocéder, et ils recouvreront tôl

ou lard leur fonctionnement normal.

Uexcitabilité galvanique, elle, se comporte à peu

près comme dans les cas de paralysies traumatiques

graves (Erb) : perte rapide de l'excitabilité dans les nerfs,

les muscles au contraire montrant pendant les pre-

mières semaines et même pendant les premiers mois

une augmentation de leur contractilité galvanique avec les transformations

habituelles de la formule normale : (AnSZ^KaSZ, secousse lente). — Puis

au bout de deux à trois mois l'excitation galvanique diminue de nouveau et

tombe souvent beaucoup au-dessous de la normale, tout en conservant les

mêmes caractères qualitatifs. Plus tard encore, au bout d'un ou deux ans, il

n'est pas rare d'observer dans les muscles, même très atropliiés, des vestiges

d'excitabilité galvanique.

C. Troubles trophiques. — A côté de ces paralysies, il convient d'étudier les

troubles trophiques qui se montrent sur d'autres organes que les muscles et (pii.

eux aussi, sont sous la dépendance directe de la lésion médullaire; voici une

(numération de ces troubles trophiques :

Le défaut d'ace i-oissemenl des meiubres a, comme on l'a déjà vu, une part con-

sidérable dans la genèse des déformations; ce défaut d'accroissement esl

général, c'est-à-dire qu'il porte sur tous les tissus du membre:
h'adipose sous-cutanée (obésité locale de Landouzy) consiste dans un dépôt-

parfois considérable de tissu adipeux dans le tissu conjonctif des régions où

FiG. 190. — Pai'alysie iiil'an-

lileayanl amené une atro-

phie considérable de loul

le memljrc siipérieiu' droil.
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siège l'atrophie musculaire; elle peut être assez prononcée pour donner à ces

parties un aspect hypertrophique. Cette adipose sous-cutanée est d'ailleurs

loin d'exister dans tous les cas; elle se montre plus fréquemment a la jambe

qu'au bras;

La tempérahirc des membres paralysés est ordinairement de plusieurs degrés

inférieure à celle des membres sains.

Les membres malades sont en outre d'une colofution plus rosée, parfois

bleuâtre, avec marbrures indiquant l'insuffisance de la circulation à leur niveau
;

il peut même y a^voir une véritable cyanose; parfois les troubles de la circulation

et probablement aussi le peu de résistance des vaisseaux amènent une éruption

de purpura dans le membre inférieur paralysé.

Il faut encore signaler la minceur de la peau qui vient trop souvent entraver

l'application des appareils orthopédiques. En elfet, par suite de la mauvaise

nutrition et du peu de résistance de la peau, on voit tous les points sur les-

quels ces appareils opèrent soit une pression, soit un frottement, s écorcher

rapidement et bientôt s'ulcérer; les cicatrices qui se produisent au niveau

de ces ulcérations ne jouissent elles-mêmes que d'une très médiocre résistance.

Dans d'autres points, au contraire, au lieu d'ulcérations, les frottements déter-

minent de véritables callosités, des sortes de durillons qui deviennent parfois

douloureux et constituent un nouvel obstacle à l'usage du membre ou au port

des appareils.

Parmi les autres troubles trophiques cutanés, on doit encore signaler la ten-

dance aux engelures (main et pied), l'hypersécrétion sudorale, et l'hypertrophie

du système pileux sur certains points de la longueur des membres ; le purpura

a été parfois rencontré localisé au membi"e paralysé (Voisin, Hallion). En géné-

ral, les éruptions se développent mal sur les membres paralysés, ceux-ci peu-

vent se trouver seuls indemnes alors que tout le reste du corps est recouvert

de macules, de papules, de vésicules ou de pustules ; syphilides (P. ^larie et

Jolly, Thibierge, Danlos ('), rougeole (Launois), vaccine (Féré).

Du côté du système osseux, indépendamment de l'atrophie du squelette des

membres, les troubles trophiques se manifestent encore par la fragilité des os

se traduisant par une tendance aux
fractures (Potherat, Berbez). L'exa-

men radiographique les montre lis-

ses, unis, sans dépressions ni saillies,

et plus transparents que des os nor-

maux (Achard et L. Lévi(-), Kiem-
bôck).

D. Sensibilité. Il est tout à fait

exceptionnel d'observer dans la pa-

ralysie infantile des troubles seusi-

tifs ou sensoriels
;
lorsque par hasard

il en existe, ceux-ci ne présentent

guère d'intensité.

E. Intelligence. A part les acci-

dents apoplectlformes ou épUepiiformes qui en marquent parfois le début, les

troubles psychiques font défaut dans la paralysie infantile
;

l'irritabilité, les

FiG. 191. — Os de l'épaule dans un cas de paralysie in-

fantile. — A. Scapuluni et huniërus du côté sain. —
B. Scapulum et humérus du cùté où siégeait la para-
lysie infantile. Ces os sont beaucoup moins volumi-
neux que ceu.\ du côté sain; il s'agit, comme on peut
le constater, d'une atrophie en masse.

(') DAN' LOS. Sor.

(-) Achard et L.

mcd. des ln'ip., 19t)0.

Liivi. fconogr. Salpètr. 1897.
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bizarreries de caractère que présentent parfois ces malades, doivent être consi-

dérées bien moins comme un résultat direct de cette affection (|ue comme la

conséquence des mauvaises conditions au point de vue de la vie sociale dans

lesquelles les place leur infirmité. Il faut sans doute réserver aussi un certain

rôle à la dégénérescence morale due à l'hérédité névropalhique qui, comme on

le verra à propos de l'étiologie, peut s'observer chez ces individus.

Marche et formes. — Il n"a été jusqu'à présent question que de la marche
ordinaire de la paralysie infantile ; or nous aurons l'occasion de dire, en parlant

de l'étiologie, que cette paralysie est, non pas une maladie dans le sens vrai du

mot, mais un accident, une simple lésion au cours d"une infection générale ; il

ne saurait donc être question de lui décrire une marche propre, plus ou moins

cyclique; tout ce que l'on peut faire, c'est d'étudier l'évolution de cette lésion

et des phénomènes cliniques qui l'accompagnent. Dans certains cas, ceux-ci

difïerent de ceux qui dnt été décrits plus haut. Ce sont les foi'mes anomales.

C'est ainsi que quelquefois, au lieu du début ordinaire avec prodromes et

appareil fébrile plus ou moins prononcé, on ne remarque chez l'enfant absolu-

ment rien d'extraordinaire, c'est to-ut à fait à l'improviste qu'on s'aperçoit un

jour qu'il ne remue plus ses membres comme d'habitude (paralysie « du matin »

de West): le début peut donc être tout à fait insidieux. — Dans d'autres cas,

le début, également insidieux, se fait au cours ou dans la convalescence d'une

maladie aiguë, surtout d'une riialadie éruptive (rougeole, scarlatine, va-

riole, etc.); lorsque l'enfant commence à se lever, on remarque l'impotence de

ses jambes.

Quelquefois on verrait, lors du début, survenir des douleurs, celles-ci auraient

même été assez prononcées pour faire méconnaître la nature de l'aiîection, et

paraître dues au rhumatisqie articulaire aigu (Oswakl Laurent, Duquennoy) (').

Il semble probable que ces douleurs- vives, rachidiennes, irradiant autour du

tronc ou le long des membres, continues avec exacerbations, doivent être regar-

dées comme appartenant le plus souvent à la méningite cérébro-spinale avec

laquelle la paralysie infantile a été fréquemment confondue.

Une fois la maladie déclarée, elle ne parcourt pas toujours les dillerenls stades

qui caractérisent la forme typique. En effet, la paralysie peut n'être que transi-

toire et disparaître au bout de quelques jours ; ou même encore, au bout de

quelques semaines, la régression est assez prononcée pour amener une dispa-

rition complète des phénomènes paralytiques; il ne saurait, bien entendu, dans

ces cas, être question d'un stade d'atrophie, puisque les muscles ont recouvré

leurs fonctions et leur état normal.

D'autres foisM'a paralysie spinale infantile se complique des symptômes d une

paralysie cérébrale infantile (Lamy, Redlich et Neurath, Beyer, P. Marie) (-),

ce qui se" conçoit si l'on admet, avec la plupart des auteurs récents (Striimpell,

Gol^g^^heider, Calabrese, etc.), l'opinion que Pierre Marie a le premier cherché

à faire prévaloii-, à savoir qu'il s'agit dans les deux cas de simples localisations

différentes d'un même_^processus infectieux. Enlîn, dans certains cas, les lésions

de la poliomyélite infantile amènent la mort, soit parce, que les foyers médul-

laires atteignent un trop grand développement tant en hauteur qu'en épaisseur,

soit parce que ces foyers siègent non seulement dans la moelle, mais encore

(') DuouENNov. Thèse de Paris, 1898.

{"} P. Marie. Soc. méd.ldes Mp., 13 mars 1902.
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dans le bulbe ou dans le cerveau. Bien entendu, il ne s'agit plus dans ces cas

du syndrome clinique connu sous le nom de paralysie infantile: c'est là un

diag-nostic qui ne saurait être établi, puisqu'on l'absence de survie les carac-

tères qui déterminent celle affection font entièrement défaut. Mais, en somme',

ce sont les mêmes lésions, c'est le même processus, la localisation seule diffère.

Il est très vraisemblable qvi'un bon nombre de cas de mortalité infantile dus à

cette cause sont rangés parmi ceux que l'on attribue à la méningite, et la réci-

proque est sans doute vraie aussi.

Au point de vue du pronostic, il est important de signaler les « reprises tar-

dives d'amyotrophie ». ('e singulier accident a été étudié par de nombreux

auteurs. D'abord signalé par Charcot et Raymond, par Vulpian, par Seeligmûller,

il a fait l'objet d'intéressants travaux de la part de Ballet et Dulil('), de

Sterne (^), de Garbscli(^), de Bernheim, de Grandore.

Voici en quoi consiste la « reprise tardive d'amyotrophie » : Un enfant a été

atteint, dans la première ou la seconde année de sa vie, d'une paralysie infan-

lile siégeant, par exemple, sur la partie inférieure d'un des membres inférieurs;

puis cette paralysie a suivi la marche ordinaire et est arrivée à la période d'atro-

phie. Le malade, à part son infirmité consistant en un pied bot, ne présente

absolument aucun autre phénomène morbide ; le fonctionnement de tous les

autres muscles est parfaitement normal ; il semble donc que tout soit absolu-

ment terminé. Les choses restent ainsi, pendant dix, quinze, vingt, trente ans,

plus encore (quarante-huit ans, cinquante ans (Garbsch) cinquante-cinq ans,

Landouzy et Déjerine), lorsque, sans qu'on puisse savoir sous quelle influence

(fatigue musculaire? maladie infectieuse?) on voit survenir un affaiblissement

d'une autre exti'émité, par exemple du bras du côté opposé ; en même temps,

les muscles sur lesquels porte cet affaiblissement diminuent progressivement de

volume et bientôt présentent une véritable amyotrophie; celle-ci affecte une

marche progressive et peu à peu atteint un assez grand nombre de muscles, au

point de prendre tout l'aspect d'une atrophie musculaire généralisée beaucoup

plus souvent à type Aran-Duchenne qu'à type myopathique. Un fait intéressant

a été mis en lumière par Rémond (de Metz)('), c'est que cette reprise tardive

d'amyotrophie semble débuter parles membres qui jadis, au moment de l'invasion

de la paralysie infantile, avaient été frappés par la paralysie et s'étaient ensuite

dégagés pendant la période de régression. La reprise d'amyotrophie peut se

montrer non seulement sous la forme chronique, localisée ou généralisée, mais

encore sous la forme aiguë soit d'une paralysie spinale aiguë de l'adulte, soit

d'une paralysie générale spinale à marche rapide et curable comme dans un cas^

de Landouzy et Déjerine (Ballet et Dutil). Des maladies infectieuses ont quel-

quefois marqué le début de la reprise d'amyotrophie : grippe (Ballet et Dutil),

tuberculose aiguë (Rendu, Quinquaud, etc.). Il est très vraisemblable qu'une

nouvelle atteinte d'infection est la cause la plus ordinaire des i*eprises : Hirsch (^)

dit avoir trouvé une fois le point de départ d'une lésion infectieuse très étendue

(') Ballet et Dutil. Revue de médecine, 1884.

(^) Sterinh. Rapfjiirts de la paralysie infantile avec la paralysie spinale aiguë de l'adulte et

l'atrophie musculaire progressive spinale. Thèse de Nancy, 1891.

p) Garbsch. Die Differential Dia2;noso der progressiven MusUelatrophie. Inaugural Disser-
tation, Berlin, 1890.

(*) A. RÉMOND (de Metz). Une observation d'atrophie mu^^culaire inyélopathique à type
scapulo-huméral. Progrès médical, 12 janvier 1889.

(') Hirsch. Journ. of nerv. and ment, diseuse, mai 1899.

[P. MARIE l
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de la moelle dans un ancien loyer inflamnialoire de paralysie inl'anlile. lover

resté latent, mais pourtant permanent : il est difficile d'admettre cette hypothèse

pour les cas nombreux où le réveil de l aflection nerveuse s'est fait ÔO ou i(l an<

après la paralysie initiale; il est plus probable cjii'il s'agit ordinairement de la

nouvelle localisation médullaire d'une infection autre que l infeclion primitive.

Quant à la cause de ces localisations successives sur la moelle de processus

infectieux, certains auteurs l'ont vue dans une prédisposition spéciale, hérédi-

taire des cellules des cornes antérieures de la moelle (Bernheim, Brissaud).

d'autres dans l'existence même d'un premier loyer qui jouerait le rO)le

d' « épine » et produirait un locus minoris resistentise (Coudouin. Ballet cl

Dutil) : il n'est pas invraisemblable de voir à la fois 1' « épine » et la « prédis-

position spéciale », 1' « infériorité

originelle » dans l'extrême friabilifé.

l exlrème vulnérabilité de la moelle

du fœtus et du nouveau-né. et dans

les lésions surtout hémorragiques

dont Charrin et Léri (') ont montré

la fréquence dans la moelle au cours

de la vie intra-ulérine et des pre-

miers stades de la vie extra-utérine.

Les reprises damyotrophies ne

sont- pas les seules affections ner-

veuses qui surviennent chez les an-

ciens paralytiques infantiles : du

Cazal(-)' a signalé la localisation

exclusive d'une paralysie alcoolique

au membre inférieur antérieurement

alteint parla paralysie infantile; In

méralgie paresthésique a été nott'(>

plusieurs fois (Sollier, etc.). Ilirsch

a constaté le syndrome de la sclé-

rose latérale amyotrophique. Enfin

Pierre Marie a insisté sur l'appa-

F.G. 10-2. Paialysie infanlile sm venue à l Aiie .le
^1'""^ SCoboSC, exirèmemeul

5 mois. Scoliose lardive ayant débuté seulemoiit à aCCUSée parfois. SUrVCnaut Irès tardi-
16 ans et avani évolué ranideiiienl. Le malade est , i-

acluellement âgé de 2., ans. vement avec OU saus reprise d amyo-

trophie : il l'a observée deux fois et

l'a trouvée consignée deux fois par Heine, une fois par Sauze(*) : la cause de

cette scoliose tardive est tout à fait inconnue; dans l'un des cas de Pierre Marie,

.cette scoliose s'était montrée ôO ans après le début de la para^lysie Infantile.

Gilbert et Garnier ont remarqué la fréquence relative de la tuberculose chez

les sujets atteints anciennement de paralysie infantile ; leur résistance contre

l'infeclion'serait diminuée : c'est une considération à envisager dans le pronostic.

Diagnostic. — L'examen cytologique du liquide céphalo-rachidien ne peut

encore servir au diagnostic : Sicard le considère comme toujours négatif, mais

(') (hi.vRMiN- el LÉiii. Acad. des se IG mars !903.

(*) Du C.\z.-VL. Soc. ,ni'-d. dcx liùp., 'i'i mars 1805.

p) PiEnnic M.\RiE. .Sor. iiciiroL, octobre 1000 et c. Leyden. Festschrifl. I00'2.

Sal'ze. Thèse de Paris, 1884.
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Achai'd et Grenel ont trouvé delà leucocytose. et Raymond et Sicard eux-mêmes

ont rapporté l'observation d'une paralysie radiculaire des deux bras qu'ils n'ont

rapportée à la méningite cérébro-spinale que parce qu'il existait de la polynu-

cléose ; (luinon et Rist ont récemment rapporté des exemples de poliomyélite

infantile sans leucocytose et d'autres avec leucocytose; il est probable que la

réaction leucocytaire se manifeste ou non suivant que le processus infectieux,

qui est la cause très probable de la paralysie, frappe ou non les méninges en

même temps que les cornes antérieures, peut être aussi suivant la période de la

maladie.

Les affections avec lesquelles on peut confondre la paralysie infantile sont

surtout les suivantes :

Les pairilysies radiculaii-e-'^ ohutétrirales. survenant après les accoucbements

difficiles et notamment après les applications de forceps, ont été surtout étu-

diées par Danyau, Duchenne de Boulogne, Erb. Ces deux derniers auteurs,

notamment, nous ont, par leur description, donné le moyen de les distinguer de

la paralysie spinale infantile. On sait, en effet, que ce sont des paralysies

radiculaires et qu'elles englobent en général le deltoïde et le sous-épineux, le

biceps et le brachial antérieur, souvent aussi le coraco-brachial et le long supi-

nateur, tandis que les autres muscles de l avant-bras sont conservés: il y a donc

là une localisation spéciale ; celle-ci peut à la rigueur se rencontrer dans la para-

lysie infantile, mais rarement. Ces paralysies sont ordinairement bénignes et

disparaissent au bout de quelques jours ou dans les deux ou trois premières

semaines qui suivent l'accouchement ; elles sont, comme on le voit, beaucoup

plus précoces que la paralysie infantile, puisque cette dernière ne survient

ordinairement que plusieurs mois, même plusieurs années après la naissance.

La pseudo-paralysie syphilitùii/e est une affection qui, ordinairement aussi,

est un peu plus précoce que la paralysie infantile; mais comme celle-ci elle

pevit frapper soit un seul membre, soit un bras et une jambe, etc., et se carac-

térise également par la chute du membre, qui reste immobile pendant que le

petit malade remue bien les autres parties du corps. On sait, d après les travaux

de Parrot, de Troisier, de Dreyfous, qu'il s'agit, ici, non pas d'une paralysie

vraie, mais de l'impotence causée par la disjonction de l épiphyse et de la dia-

physe de l'os. Certains caractères de la pseudo-paralysie syphilitique seront

donc très difl'érents de ceux que l'on constate dans la paralysie infantile : c'est

ainsi que les douleurs seront en général très vives et augmenteront lors des

mouvements communiqués; il existera de la tuméfaction au niveau des extré-

mités osseuses altérées et souvent aussi de la crépitation: de plus, au lieu d'une

période de régression, analogue à celle de la paralysie infantile dans laquelle

les membres qui étaient primitivement paralysés redeviennent libres, on con-

state dans la pseudo-paralysie syphilitique une tendance à ce que les membres
se prennent les uns après les autres.

Uhémiplégie cérébrale infantile s'accompagne de la paralysie d'un ou des

deux membres du même côté et de l'atrophie de ces membres : cette affection

pourrait donc être confondue avec la paralysie infantile, surtout avec la forme

hémiplégique de cette affection. Ce diagnostic, d'une certaine difficulté pour
un œil non exercé, se fera surtout grâce à celte notion que la paralysie dans la

seconde de ces affections est éminemment flaccide, tandis que dans l'hémiplégie

cérébrale infantile elle est généralement spasmodique. Les déformations des

membres ne sont ordinairement pas comparables.

[P. MARIE/i
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La forme (ïotropliic musculaire progressive infantile, désignée en France tin

nom de forme- Charcol-Marie, présente des diflerences notables avec la para-

lysie infantile: d'abord le mode de début qui est plus tardif, moins aigu, el

tout à fait progressif, puis la symétrie à peu près complète de la paralysie

atrophique, enfin une participation moindre du squelette au processus alro-

phique.

Il convient de faire encore le diagnostic de la paralysie inlanlile avec une

«m^o^/'op/(iV ^«^o^/'cssiue récemment étudiée par Hoifmann(') et qui offre cette

particularité d'être de nature fminliale et de s'accompagner de lésions spéciales.

Cette affection débute dès la première année de la naissance, d'une façon subai-

guë ou chronique ; on voit se produire une diminution considérable dans la

motilité des membres inférieurs de l'enfant, les muscles du dos ne tardent pas

à se prendre, ce n'est que plusieurs mois après que les membres supérieurs, le

cou et la nuque sont atteints à leur tour. Les avant-bras et les mains participent

à la paralysie atrophique ; mais c'est surtout dans les muscles du' dos, dans

ceux du siège, dans les fléchisseurs de l'articulation coxo-fémorale, dans les

muscles de la cuisse, que le processus morbide est le plus accentué. 11 y a dis-

parition des réflexes tendineux, absence de contractions fibrillaires, existence

de la réaction de dégénération partielle ou complète. Pas de troubles du côté

de la sensibilité, des sphincters et des nerfs crâniens. La mort survient dans les

quatre premières années de l'enfance. — Au point de vue anatomo-pathologitjue

on constate l'atrophie ou la disparition de la plupart des cellules ganglionnaires

des cornes antérieures sur toute la hauteur de la moelle, avec atrophie des

racines antérieures et névrites périphériques. Il existerait également quelques

altérations de la substance blanche médullaire (faisceau pyramidal croisé,

faisceau de Tûrck, partie intermédiaire du cordon latéral). Toutes les lésions

sont d'ailleurs symétriques, ce qui, par cela seul, les distinguerait de celles de

la paralysie infantile, en admettant que la nature familiale de l'alTection n'ail

pas montré déjà que ce n'est pas de cette maladie qu'il est ici question.

Dans \a paralysie /rystérique, on constate quelquefois, surtout chez les jeunes

sujets, une atrophie très notable des membres atteints (A. (IhaulTard). Dans

ces cas, on pourra faire le diagnostic, grâce à l'existence des stigmates hysté-

riques, et aussi en s'appuyant sur ce que, dans les paralysies hystériques, les

réflexes tendineux sont ordinairement conservés, et que les réactions électricpu's

sont normales ou tout au plus altérées d'une façon insignifiante.

Étiologie. — Les causes les plus diverses ont été invoquées pour expliipier

la production de la paralysie infantile: influence du froid, des Iraumatismes,

de la dentition (Duchenne de Boulogne). — La véritable cause de la paralysie

infantile, celle qui domine toutes les autres, semble êtrci l'infection (Striini-

pell, Pierre Marie). Les arguments ne manquent pas pour soutenir cette thèse.

D'une part, le mode ordinaire de début de cette maladie par une fièvre i)lus

ou moins vive avec accompagnement de phénomènes généraux divers indique

bien l'invasion d'une maladie infectieuse. D'autre part, il n'est pas impossible

de prendre la maladie infectieuse originelle sur le fait et de fixer les relations

de cause à effet qui existent entre elle et la paralysie infantile, par exeni])le.

dans les cas où celle-ci survient, comme on l'a vu, dans le cours ou dans la

(') Hoffmann. Ueber clii'oiiisfho spinale Muskclairophic iin Ivintlosallcr und aul' tami-

liârer Basis. Deutsche Zeilaclirifl fur Nerveuheilkunde, 1895, III, p. 127.



PARALYSIE SPINALE INFANTILE. 625

convalescence d'une fièvre éruplive (rougeole, scarlaline, variole, etc.).

Enfin, un autre ordre de preuves de l'origine infectieuse de cette poliomyélite

se trouve dans les récits d'épidémies de paralysie infantile que nous oui

transmis plusieurs auteurs.

Cordier ('), dans une communication à la Société des Sciences médicales de

Lyon, en 1887, annonce qu'il a vu en deux mois (juin et juillet ISK^)) à Sainte-

Foy-l'Argentière, sur une population de lôOO âmes, se développer 15 cas de

paralysie infantile, de la fin de juillet au commencement de septembre, ce" qui

ne s'était encore jamais vu jusqu'à ce moment. — A cette occasion, Pierret

déclarait qu'à son avis la paralysie spinale infantile présentait tous les carac-

tères d'une véritable maladie infectieuse.

Medin (-) a également constaté des faits du même genre, mais en plus grand

nombre. Pendant le printemps de 1888, il avait déjà observé 5 cas de paralysie

infantile, puis, à partir du mois d'août, le nombre en augmenta d'une telle

façon, que l'auteur en avait vu se produire 44 au mois de novembre. — De
J888 à 1894 il n'en constata plus que 29 cas sporadiques, puis en 1895 une nou-

velle épidémie lui en fournit à elle seule 21 cas. Dans les deux épidémies, il a

rencontré, en même temps que des paralysies infantiles, des polynévrites, des

hémiplégies spasmodiques et des polioencéphalites. Cet auteur rapporte de

plus, qu'en 1881 Bergenholtz aurait déjà observé à Umea une i)etite épidémie

de 13 cas, et que G. Colmer, ayant interrogé les parents d'un enfant atteint de

paralysie infantile, avait appris que, dans leur district, sur un rayon de quelques

milles, et en deux ou trois mois, il y aurait eu 8 à 10 autres enfants frappés de

la même affection.

Leegard (') cite de son côté ce fait que, dans la petite ville de Mandai

(Norvège), Oxholm et ses confrères auraient observé 8 cas de paralysie

infantile de la fin de juillet au commencement de septembre, fait inouï

jusqu'alors. Le même auteur a constaté en 1899 une épidémie de 5-4 cas dans la

petite ville de Bralsberg. Pieraccini a soigné 7 cas en quinze jours; Buccelli a

vu en très peu de temps 17 cas de paralysie infantile, spinale et cérébrale, dans

un étroit quartier de Gênes. La plus grande épidémie observée jusqu'ici est

celle dont Macphail (*) et Caverly ("•) ont donné la relation ; elle ne comprenait

pas moins de 120 sujets atteints dans l'espace de trois ou quatre mois; quel-

ques-uns seulement auraient présenté des symptômes de méningite cérébro-

spinale, la plupart n'auraient eu que des phénomènes paralytiques; Dana (")

remarque que « celte myélite à type de paralysie atrophique » ne frappe pas

seulement les enfants, mais que 10 pour 100 des malades étaient des adultes:

il aurait en même temps constaté des symptômes paralytiques chez des animaux

(poules).

Quelques auteurs ont observé quelques épidémies de famille : Packard (de

Philadelphie) a vu la paralysie infantile survenir simultanément chez la sœur

de 2 ans 1/2 et chez le frère de 1 an 1/2; Buzzard (') a vu deux sœurs atteintes

(') Cordier. Lifou médical, 1X88.

(-) Medix. Epidemisk oplraeden af iiifanlil Paralyse. Hijgien. septembre 1808.

(5) Leegard. On polyomyelil med. démonstration af mikr. prep.; analyse in Neurolog.

Cenlralblalt, 1800, p. 700.

(*) Macphail. Bt-it. med. Journ., \" décembre 1804.

('') C.WERLY. J. of Amer. med. Assor.. 1806, n» 1.

(0) Dana. Med. Record., 1805.

(') Bl'zzard. .Journ. de clin, et thérap. infant., 1808.

[P. MARIE-l
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successivement en six jours; W. Pasteur a vu 7 enfants d'une même l'amillo

malades dans l espace de dix jours, 3 présentèrent des symptômes paralytiques

qui se terminèrent chez :2 par une paralysie spinale infantile, chez le 5'' par une

hémiplégie cérébrale infantile.

Cette notion de la nature épidémique de la paralysie infantile semble dûment
établie par les observations qui précèdent et par d'autres encore, elle se rattache

intimement à ce qui vient d'être dit de la nature de cette atï'ection et apporte

un argument précieux en faveur de cette manière de voir. La cause de cette

infection est sans doute variable; dans le liquide céphalo-rachidien, Schultze.

I^endu, Auerbach ont trouvé du méningocoque Engel du staphylocoque: mais

cps cas semblent être des cas de méningite cérébro-spinale; peut-être d'ailleurs

Iqi rnéningite cérébro-spinale est-elle vraiment l'origine plus ou moins fréquente

de certaines paralysies infantiles (Auerbach).

Quanta l'iiafluence de l'hérédité neuropathique signalée par les auteurs, il y
a évidemment lieu d'en tenir compte, sans toutefois admettre qu'elle puisse à

elle seule présider à la genèse de cette alTection; il est plus vraisemblable

qu'elle se borne à amener, chez les enfants qui en sont entachés, une moindre

résistance des centres nerveux aux divers agents morbides, et que, sur un

terrain ainsi préparé, les lésions de la moelle ont une plus grande facilité à se

produire. Lés maladies de' la ;«ère sont très probablement une cause de prédis-

position dans la moelle, organe tout particulièrement fragile et vulnérable chez

le foetus et le nouveau-né; dès lésions s'y produisent très souvent dès avant la

naissance (Charrin et Léri) ('), ces lésions sont peut-être parfois l'épine loca-

lisant une infection sur un organe qui au début de la vie se trouve déjà par

toute sa constitutioil en excellent état dé réceptivité.

Mvœnig (-) compte l'hérido-syphilis parmi les causes de prédisposition du

.système nerveux.

: La paralysie infantile est une maladie du premier âye, elle se monli'e surtout

chez les enfants de 1 an à 18 mois; plus rarement elle survient plus tard, dans

la. troisième ou la quatrième année; mais il ne faudrait pas croire qu elle ne

.
jouisse' se montrer à tout âge : on sait en elî'et que les mêmes lésions survenant

dans des circonstances analogues frappent aussi les adultes. P. Marie a observé le

cas curieux d'un sujet qui, ayant conservé les attributs de l'infantilisme, fut pris

à l'âge de 11 ans d'une paralysie ayant tous les caractères d'une paralysie infantile.

] Quant au sexe, il semble qu'ib y ait une prédominance assez marquée pour le

masculin.

Anatomie pathologique. — L'aspect des lésions est fort dilTérent, suivant

que l'autopsie a été faite un ou deux mois après le début de l'affection ou

séiilement au bout de trente à quarante ans. Dans le premier cas on peut, ainsi

que l'ont fait Roger et Damaschino, constater l'existence d'un véritable foyer

dé myélite aiguë avec destruction du tissu nerveux, corps granuleux, dilatation

et altérations des vaisseaux au niveau du foyer, épaississement et infiltration

leucocytaire des parois des artérioles, endartérite souvent oblitérante (Siemer-

ling), etc., les cellules ganglionnaires qui se trouvent englobées dans ces foyers

de ramollissement inflamiiiatoire perdent leurs prolongements, et manifestent

les indices de la désintégration granuleuse, ou disparaissent entièrement.

(') CnARiiiN et LÉni. .4cad. des Sciences, IG mars 1903.

(-) Koi:nig. Ncurul. Cenlfalhl. HKIO.
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FiG. 195. — Coupe de moelle de paralysie infantile dessinée sur une pièce appartenant à Moeli par G. Ma-
rinesco, qui a bien voulu nous communiquer ce dessin et nous autoriser a le reproduire. Il existait

dans ce cas une atrophie si accusée des muscles de la région scapulo-humérale, et particulièrement
du deltoïde, que le diagnostic avait été hésitant. — Renllemcnt lombaire (le maximum des lésions se

trouvait dans la région cervicale). — C, cellules intactes; — F,, foyer ancien, presque complètement
dépourvu de cellules et de fibres nerveuses et constitué par un lissu névroglique compact; — F., foyer
plus récent, on y voit des fibres nerveuses et des débris de fibres; — Fp, foyer développé au voisinage
d'une branche dê ramification de l'artère centrale de la substance grise antérieure.

FiG. 191.— Coupe de moelle de paralysie infantile dessinée et communiquée par G. Marinesco. — Région
lombaire supérieure. — Deux particularités sont à relever dans cette coupe :

1° le faisceau latéral gauche
est moins coloré que celui de droite par suite de la disparition d'un certain nombre de fibres ner-
veuses; il s'agit donc ici d'un cas de paralysie infantile dans lequel les faisceaux blancs participent
aux lésions de la substance grise; 2° à droite on constate une altération très intense de la plupart des
ramifications de l'artère centrale de la corne antérieure. — G. Marinesco fait en outre remarquer que.
conformément à la description de Kadyi, l'une de ces ramifications s'avance vers la base de la corne
postérieure. — C, cellule nerveuse normale; — F, gros foyer unicjue avec disparition complète des
cellules et des fibres nerveuses; — Te, grosse branche de bifurcation de l'artère centrale (il est pos-
sible que la disparition des cellules nerveuses à droite, en l'absence de tout fover, tienne aux troubles
d'irrigation déterminés par ces altérations vasculaires).

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2" édit. — IX, iO

[P. MARIE.I
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C'est surloul à cette période que Ton peut le plus aisémeut reconuaitre la

localisation de ces foyers; on constate qu'en général ils sont contenus dans

l'épaisseur de la corne antérieure: parfois ils l'occupent tout entière, ordinaire-

ment ils siègent surtout dans la région antéro-interne ou dans la région antéro-

externe de celle-ci; il est l'are qu'ils s'étendent en arrière et empiètent sur le

col de la corne postérieure. Dans certains cas, on les voit cependant ne pas

demeurer exclusivement localisés à la substance grise, mais intéresser aussi,

quoique assez légèrement, il est vrai, les parties conliguës de la substance

blanche du cordon antérieur ou plutôt du cordon latéral. Cette participation

des faisceaux blancs mon-

tre bien qu'il ne s agil pas

d'une lésion systématique

delà substance grise, mais

bien d'une lésion ditfuse

dans son essence, qui. par

sa prédilection pour la

substance grise, revêt les

apparences d'une alïeclion

pseudo-systématique.

Quelles sont les raisons

de cette manière d'être?

L'étude de la distribution

des vaisseaux sanguins

dans la substance grise

semble les fournir, ainsi

que Pierre Marie l'a fait

voir dans ses Leçons sur

les Maladies de la IMoellc

(189'2). En etïet, la corne

antérieure est surtout irri-

guée, dans sa partie in-

terne par l'artère du sillon

antérieur, dans sa partie

externe par les artères

ramollissemeut in flamma-

rion externe de la corne

Fio. 193. — Coupe au niveau du renflement lombaire (méUiode de
Marchi). Cas de paralysie spinale infantile de Siemei-ling in Archif

•f. Psydiiatrie, 1894, d'après la reproduction publiée par la Revue
neurologique, 189i, p. 685. Ou note sur cette coupe l'hémorragie de
la corne antérieure droil'e, les altérations myélitiques sur toute la

surface de la coupe reconnaissables au pointillé noir. En r, vais-

seau marginal dilaté.

radiculaires antérieures:

toire siège dans la région

suivant que le foyer de

interne ou dans la re^

antérieure, on peut admettre que c'est par l'intermédiaire de l'un ou de l'autre

de ces troncs artériels que le foyer s'est produit; comme chacune de ces artères

donne des ramitlcations à la substance blanche voisine, on voit que celle-ci

doit participer parfois à la lésion de la substance grise. Il semble que ce soit

l'artère centrale de la Corne antérieure que frappe le plus souvent sinon exclu-

sivement ce processus (V. fig. 19(5). L'étendue et le nombre des foyers de ramol-

lissement inflammatoire constituant la paralysie infantile sont variables; parfois

ceux-ci remontent sur une hauteur de 8, 10 centimètres et plus, tantôt ils ne

mesurent guère que 1 ou 2 centimètres; quelquefois il n'en existe qu'un, souvent

il y en a plusieurs, soit du même côté de la moelle, soit des deux côtés. La plus

grande irrégularité règne à ce sujet. Enfin, on a déjà vu que ces foyers peuvent

siéger non seulement dans la moelle, mais aussi dans le bulbe et même dans le

cerveau, et qu'alors l'alTection prend, suivant la localisation des lésions et l'aspect
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symptomalique, le nom d'hémiplégie cérébrale infantile, d'idiotie, d'épilepsie.

Lorsque l'autopsie n'a lieu qu'au bout d'un assez grand nombre d'années, on

constate dans la moelle des altérations fort différentes de celles qui viennent

d'être exposées.

A première vue, sur les coupes examinées à l'œil nu, on remarque souvent

([u'un point de la substance grise de

la corne antérieure est plus translu-

cide que les parties voisines. C'est en

ce point que siégeait le foyer de

ramollissement inflammatoire, mais

bien entendu tout signe d'inflamma-

tion aiguë a disparu à ce niveau, on

ne trouve plus là qu'un tissu libril-

laire de nature névroglique à mailles

plus ou moins serrées, dans l'épais-

seur duquel on rencontre un certain

nombre de cellules de Deiters; les

libres nerveuses sont complètement

détruites, et c'est notamment à l'ab-

sence des gaines de myéline qu'il

faut attribuer la translucidité de

toute cette région ; les cellules gan-

glionnaires n'existent plus. Les

vaisseaux sont ordinairement épais-

sis, parfois dilatés el par conséquent

plus visibles, et semblent plus nom-

breux que dans la corne antérieure

saine. Par suite de la présence de cet

ancien foyer et de la destruction des

fibres nerveuses qui y ont été com-
prises, la moitié correspondante de

la moelle a subi une atrophie notable ; celle-ci porte non seulement sur la sub-

stance grise de la corne antérieure, mais encore sur toute la susbtance blanche

(cordon antéro-latéral et cordon postérieur) et même sur la corne postérieure et

les colonnes de Clarke parfois. Cette atrophie ne semble pas d'ailleurs limitée à

la moelle, elle existerait aussi sur l'hémisphère cérébral du côté opposé au foyer

médullaire (Sander, Rumpf, Colella, Fornario, etc.), elle serait fort analogue à

celle qui survient à la suite de l'amputation des membres, et par conséquent

de nature centripète; c'est qu'en effet les membres paralysés ont subi un tel

trouble de la nutrition dans toutes leurs parties, qu'ils se comportent en retour

un peu comme s'ils avaient été entièrement supprimés. Probst(') a confirmé

ces recherches et constaté l'atrophie des circonvolutions, et même de la capsule

interne ; pour lui il s'agirait d'un arrêt de développement plutôt que d'une dégéné-

rescence. Les racines antérieures sont souvent diminuées de volume, du moins
celles qui naissent au niveau des foyers; mais, au microscope, Joffroy et Achard
n'ont constaté presque aucune altération de leur structure, ce qu'ils attribuent

à ce que les fibres détruites ont été remplacées par les fdjres saines; d'autres

(M PnoBST. Wiener kUn. Wochen^clir., 1898.- ' -

FiG. I'm;. — Schéma destiné à monli-er le mécanisme de

production, dans la paralysie infantile, des lésions de

la corne antérieure. — .1, artère spinale antérieure ;
—

B, artère du sillon: — C, artère sulco-commissurale ;

—

il, />'./)", artères radiculaires antérieures : — /?, artère

latérale antérieure; — F, artère latérale moyenne. —
Deux foyers de iiaralysie infantile ont été figurés ici,

ayant chacun une origine différente; l'un I\[ serait dù à

une lésion primordiale de la branche de l'artère sulco-

commissurale qui se distribue à la corne antérieure;

il est tout entier compris dans cette corne; l'autre L

serait dù à une lésion primordiale siégeant dans une

des artères radiculaires antérieures, il empiéterait

sur la substance blanche du cordon antéro-latéral.

[P. MARIE ]
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FiG. 197. — Coupe de la moelle lombaire dans un

cas de paralysie inlanlile très ancienne (Hue).

Ouire la présence d'un foyer dans la corne
antérieure gauche on noiera l'énorme atrophie

de toute cette moitié de la moelle.

auteurs ont constaté au contraire des lésions dans les racines antérieures.

Même divergence pour les troncs des nerfs moteurs mixtes. MM. JoflVoy et

Achard n'y ont pas non plus pu déceler

d'altérations; la plupart des auteurs y ont

trouvé autour de fibres saines des gaines

vides et des tubes grêles, bien plus abon-

dants que dans les nerfs normaux.

Dans les muscles paralysés, la dispa-

rition des fdires musculaires peut être

totale; en général on retrouve encore

quelques fibres reconnaissables au micro-

scope, tout le reste du muscle est con-

stitué par du tissu fibro-adipeux, parfois

même par un tissu adipeux tellement

abondant qu'on désigne ces cas sous le

nom de « lipomatose interstitielle luxu-

riante ». Enfin on constate quelquefois

dans les muscles paralysés l'existence

de fibres hypertrophiées; pour Déjerine,

cette hypertrophie serait due à une hyperactivité compensatrice, pour Joflroy

et Achard à une altération dégénérative ayant peut-être des relations avec la

lésion incomplète d'un certain nombre de cellules des cornes antérieures.

Les vaisseaux du membre paralysé sont atrophiés; on a attribué un rôle à

cette atrophie des vaisseaux dans l'arrêt de développe-

ment que subit tout le membre.

Les os des membres paralysés participent, comme on

l'a vu, dans une forte proportion, à l'atrophie en masse

de ces membres; au point de vue macroscopique on est

frappé par l'aspect arrondi que présentent leurs con-

tours et par la disparition ou du moins par la grande

diminution des saillies et des dépressions qu'ils doivent

présenter à l'état normal; aussi, sur une coupe transver-

sale, la couche de substance compacte est-elle sur ces os

beaucoup plus uniforme que normalement (JotTroy et

Achard). A l'examen microscopique on voit que d'une

façon générale, les systèmes de Havers ont un diamètre

moindre qu'à l'état sain; cette diininution de diamètre serait d'ailleurs plus

accusée dans les couches profondes, et à ce niveau les systèmes de Havers

pourraient n'atteindre que la moitié du diamètre normal.

00
FiG. 198.— Coupes desdeu.x

humérus dans un cas de

paralysie infantile. — A.

Coupe de l'humérus du
ciité sain. — B. Coupe de

l'humérus ilu cùté atteint

par la paralysie infantile :

les dimensions de celui-ci

sont beaucoup moindres,

son contour plus arrondi

(Collection Damaschinol.

Traitement. — Au moment de l'invasion, il faudra mettre à contribution

tous les agents de la médication antipyrétique et de l'antisepsie interne: au

besoin dans les cas d'hyperthermie marquée,, les bains froids devront être

conseillés. Hammond aurait obtenu de beaux succès par l'ergot de seigle.

Une fois la maladie confirmée, et pendant la première période de celle-ci, on

pourra faire de la révulsion du côté de la colonne vertébrale, mais ces pra-

tiques ne seront indiquées que pendant un laps de temps assez court, quelques

semaines tout au plus; lorsque la période de régression est assez avancée, il n'y

a plus grand'chose à attendre des révulsifs.
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Quant au traitement local, rélectricité avec ses modes dapplicalion divers

a été préconisée avec une telle unanimité qu'on ne saurait se dispenser d'y

avoir recours; cependant il ne faudrait pas s'attendre à lui voir donner toujours

des résultats considérables; sa valeur thérapeutique dans la paralysie infantile

semble avoir été très surfaite. En tout cas on se gardera d'électriser ces petits

malades avant que la période de régression soit parvenue à un certain degré, sans

cela on risquerait de communiquer à une moelle enflammée des excitations qui

ne pourraient qu'être défavorables. — Au contraire, dans les cas anciens les

applications électriques ne paraissent pas présenter d'inconvénienls, et elles

entretiennent peut-être dans une certaine mesure le jeu des muscles. « Un trai-

tement électrique rationnel devra toujours être précédé d'un éleci ro-diagnostic

qui permette de préciser le degré de dégénérescence des muscles. Les nuisrles

peuvent être répartis en trois groupes: l" ceux qui répondent faiblenu-nt aux

courants faradique et galvanique; 2° ceux qui, ne réagissant |)lus au faradique,

réagissent au galvanique normalement; 5° ceux enfin qui présentent la réaction

de dégénérescence. C'est surtout aux muscles des deux ])remiers groupes que

l'électrisation est utile, parce qu'elle combat la tendance que ces muscles ont à

s'atrophier et à dégénérer davantage du fait seul de leur défaut de fonctionne-

ment. » (Delherm). Le massage méthodique des masses musculaires agira dans

le même sens. La gymnastique raisonnée, active et surtout passive, conservera

aux muscles en même temps que leur force, leur activité fonctionnelle, elle sera

d'un très utile secours. Les frictions sèches ou à l'aide d'un liquide alcoolique

ne seront pas à dédaigner pour activer les fonctions de la peau et sa circu-

lation et pour combattre la tendance au refroidissement périphérique.

Contre les déviations et les déformations des membres et de leurs articula-

lions les appareils orthopédiques pourront être d'un utile secours, mais à la

condition qu'ils soient bien construits et bien appliqués. Calot (de Berck)

recommande pour leur légèreté les appareils en celluloïd. Le même auteur a

préconisé le redressement brusque des déformations, il ne paraît pas avoir eu

beaucoup d'imitateurs. — Dans certains cas la ténotomie permettra de rendre

au membre une direction normale, mais on ne la fera, bien entendu, que s'il

reste encore assez de muscles pour que ce membre puisse rendre quelques ser-

vices. Dans ces derniers temps, des tentatives fort intéressantes ont été faites,

au point de vue chirurgical, pour faire actionner par les muscles restés sains

les tendons des muscles atrophiés : les brillants résultats obtenus ont encou-

ragé les chirurgiens, et de nombreux travaux récents (Péraire et Mally, Fernand

Monod, Phocas, Le Roy des Barres, etc., etc.), ont montré le bien fondé de la

méthode des greffes et des transplantations musculo-tendineuses dans le trai-

tement des déviations paralytiques du pied. Certains auteurs ont préconisé des

opérations sur les os ou les articulations, isolées ou combinées aux opérations

sur les muscles et les tendons (arthrodèses, tarsectomies diverses : astragalec-

tomie, résection cunéiforme, enchevillement, etc.); le résultat de ces opé-

rations semble avoir été moins favoral^le. — En tout cas ces opérations devront

être suivies d'une active surveillance, et c'est alors surtout que le massage,

l'électricité et les mouvements passifs ne devront pas être négligés. La santé

générale devra également, chez ces petits malades, parfois malingres, appeler

l'attention; c'est à elle, beaucoup plus qu'à l'affection locale, que seront

utiles l'hydrothérapie froide, les stations balnéaires, les bains excitants, les

toni([ues, etc.

[P. MARIE ]
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Depuis longtemps déjà, Moritz Meyer avail reconnu rexislence, chez les

adultes, d'une atï'ection comparable à la paralysie infantile; Duchenne de Bou-

logne, Charcot, Bernhardt, Bourneville et Teinturier, Erb, E.-C Seguin.

Schultze, Laveran, etc., ont publié, des cas du même genre; ces cas se sont

multipliés dans ces derniers temps; nous citerons ceux de Williamson, Ray-

mond, Bickel, Edwards, Niedner, Strûmpell et Barthelmes, van Gehuchten.

Médin, Macphail, Caverley, etc., ont relaté des épidémies de paralysie spinale

atteignanjt surtout les enfants, mais ne respectant pas les adultes. 11 est vrai-

semblable que quelques-uns des faits désignés sous le nom de paralysie spinale

aiguë de. l'adulte rentrent dans quelque autre cadre nosologique, et que cer-

tains, notamment, peuvent être considérés comme se rapportant à la classe de

maladies d'origine infectieuse ou toxique connues sous le nom de névrites

périphériques. Cependant il est d'autres cas où il s'agit réellement d'une lésion

médullaire consistant en un ramollissement inflammatoire aigu spécialement

localisé dans les parties antérieures de la substance grise médullaire. C'est cette

localisation d'ailleurs qui seule donne aux symptômes produits par cette lésion

des caractères assez particuliers pour déterminer la création de cette variété

particulière parmi les myélites aiguës ou subaiguës.

A part la différence d'âge à laquelle survient ici l'affection médullaire, l'ana-

logie avec la paralysie infantile serait complète : même début fébrile avec pro-

dromes identiques (sauf les convulsions qui appartiennent en propre au jeune

âge), même manière d'être de la paralysie, qui survient d'une façon rapide el

massive et présente bientôt une phase de régression, puis une période d'atro-

phie avec perte de la réaction faradique des muscles, exagération précoce des

réactions galvaniques et réaction de dégénération. Mais, par suite de la diffé-

rence de l'âge auquel se fait le début, on comprend que cette atrophie devra

rest(!r uniquement limitée aux muscles; en effet, les autres parties du membre,

notamment le squelette, ont, à l'état adulte, déjà acquis leur complet dévelop-

pement, de telle sorte que ces membres conservent leur volume normal et qu'on

ne les voit pas non plus éprouver les déformations et les déviations si singu-

lières de la paralysie infantile, ou tout au moins, si celles-ci se montreni, c'esl

à un faible degré. Comme dans cette dernière, il y a d'ailleurs absence ordi-

naire de troubles génito-urinaires et de troubles de la sensibilité. Dans un cas,

Triboulet et Lippmann ('), auraient trouvé une mononucléose abondanle dans

le liquide céphalo-rachidien.

Cette paralysie spinale aiguë de l'adulte pourrait aussi survenir chez les

sujets qui, dans leur enfance, ont été frappés de paralysie spinale infantile.

Sterne rapporte dans sa thèse cinq observations de ce genre: ce serait en

{') TiîiDOULET cl LippMAN'N, Soc. luéd. hùji. 17 Janvicr 190-'.
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somme une variante de ces « reprises tardives d'amyotrophie » dont il a élé

<juestion à propos de la paralysie infantile; mais ici, au lieu d'une amyoLrophie

à marche lente, il s'agirait d'une amyotrophie aiguë survenant tout à fait dans

les conditions d'une récidive ciuoique avec un intervalle de plusieurs années.

L'Anatomie pathologique de la paralysie spinale aiguë de l'adulte serait tout

à fait analogue à celle de la paralysie infantile : même ramollissement inflam-

matoire, même localisation prédominante dans la substance grise des cornes

antérieures (').

Le Pronostic n'est en général pas trop redoutable, du moins dans les formes

pures, surtout parce que les autres formes, celles qui tuent et dans lesquelles

les lésions sont plus étendues, ne portent pas le nom de paralysie spinale aiguë,

mais celui de myélite aiguë purement et simplement.— Dans les formes légères,

la période de régression peut être suffisante à faire disparaître la majeure partie

de la paralysie, et alors il ne subsiste même pas une véritable infirmité du

membre ou des membres atteints.

Le Traitement s'inspirera des mêmes indications que celui de la paralysie

spinale infantile.

(') A la vérité les autopsies sont peu nombreuses, et les i-enseignemenls (pie nous possé-
dons à cet égard laissent fort à désirer, ainsi que l'a déjà fait remarquer Déjerine. Tout
récemment van Geliuchten a présenté des coupes d'un cas de ce genre (CNmgrès de Bruxel-
les. 11)05).

[P. MARIE ]
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(TYPE DUCHENNE-ARAN)

Par ANDRÉ LÉRI

Si nous n'intitulons pas ce chapitre Poliomyélite antérieure chronique, comme
le voudrait sa place dans le présent ouvrage, c'est que les autopsies en se multi-

pliant ont 'montré l'impossibilité de reconnaître cliniquement aujourd'hui une

dégénérescence primitive isolée des cornes antérieures, une poliomyélite anté-

rieure chronique vraie. Un fait actuellement bien étabh, c'est que l'amyo-

trophie dite « Aran-Duchenne » ne répond pas à un type anatomo-pathologique

et pathogénique unique, c'est simplement un syndrome qui se rencontre dans

des affections médullaires variées dont seule l'altération des cellules des cornes

antérieures fait nécessairement partie. Mais il s'en faut que cette altération

soit toujours isolée, et diverses lésions associées à la poliomyélite, soit dans la

substance blanche, soit dans la substance grise, soit dans les méninges, peuvent

donner naissance à des affections diverses dont les unes paraissent bien défini-

tivement différenciées par l'adjonction à l'amyotrophie de divers symptômes
moteurs, sensitifs ou trophiques, dont les autres sont encore cliniquement impos-

sibles à distinguer de la poliomyélite antérieure chronique vraie. Après le

démembrement dont cette affection a été l'objet, démembrement qui n'est pas

encore terminé, on peut, avec Pierre Marie, se demander s'il restera un seul

cas bien authentique de dégénération par destruction autonome des grandes

cellules ganglionnaires des cornes antérieures; aussi, est-ce seulement comme
syndrome clinique, signe de dégénérescence chronique, primitive ou non. des

cornes antérieures, que nous décrirons l'amyotrophie Duchenne-Aran.

Historique. — Nous sommes bien loin aujourd'hui de comprendre les amyo-

trophies comme Duchenneet Aran. C'est au cours de ses célèbres recherches élec-

tro-musculaires que Duchenne fipprit à distinguer de la paralysie motrice l'atro-

phie musculaire considérée jusque-là seulement comme un effet de la paralysie,

aloi's qu'elle en peut être l'origine et la cause. .Plusieurs auteurs avaient

déjà signalé comme des curiosités des cas d'atrophie musculaire progressive

qu'ils considéraient comme des paralysies à forme spéciale, tels Dubois (de

Neufchâtel), van Swieten, Abercrombie, Ch. Bell, Graves. Darwall; Cruveilhier

en 1852, puis en 1848, avait môme fait deux autopsies d'amyotrophie progressive

cl avait cru constater une transformation graisseuse des fibres musculaires;

aussi Duchenne publia-t-il en 1849 sa découverte àl'Académie des Sciences sous

le titre : Recherches électro-physiologiques; sur Tatrophie musculaire avectrunsfo)'-

mation graisseuse. Aran ('), l'année suivante, réunit onze cas d'une « maladie non

(') Aran. Arcli. gcn. de méd., ISÔO.
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encore décrite du système musculaire, atrophie musculaire progressive ». L'un

et l'autre auteurs réunissaient dans une description d'ensemble les cas qui nous

semblent aujourd'hui les plus disparates d'atrophie musculaire progressive et,

faute d'autopsie complète, considéraient celle-ci comme une alîection toujours

et uniquement musculaire. Toutes les amyotrophies formaient alors un seul bloc

et les découvertes analomiques ultérieures firent varier la pathogénie de l'en-

semble jusqu'à ce qu'un démembrement complet, qui n'a pas encore atleint son

terme, eût montré que dans toutes les hypothèses pathogéniques il y avait une

part seulement de vérité.

Cruveilhier fit, en 1855, l'autopsie d'un des malades de Duchenne, le saltim-

banque Lecomte, et constata une atrophie des racines antérieures spinales; en

1854, de nouvelles autopsies de Cruveilhier et d'Aran montrèrent la même lésion

et, dès lors, l'atrophie des racine>i antérieures fut considérée comme la lésion

primitive et nécessaire de toute amyotrophie progressive. Mais Cruveilhier

avait supposé déjà l'altération des cornes antérieures; Luys décrivit en 1860

l'atrophie et la disparition des cellules des cornes antérieures dans la moelle d'un

homme atteint d'atrophie musculaire ; cette observation prit plus d'importance

quand Prévost et Vulpian eurent localisé dans la disparition des cellules des

cornes antérieures la lésion fondamentale de la paralysie atrophique infantile

(1866), et surtout quand Prévost et David eurent montré dans une lésion circon-

scrite de la corne antérieure, à l'origine des septième et huitième paires cervi-

cales, la cause anatomique du début de l'amyotrophie progressive parl'éminence

thénar. Dès lors, dans l'esprit des cliniciens, toute amyotrophie devait être for-

cément d'origine spinale, et cette opinion reçut encore de nombreuses confirma-

tions par les observations successives de Dumesnil, de Lockhart-Clarke, de Ha-

yem, de Charcot et JoiTroy, de Charcot et Gombault, de Pierret et Troisier, etc.

Duchenne lui-même, dans sa troisième édition de VElectrisation localisée,

parue en 1872, revint sur sa première théorie et accepta pour les amyotrophies

une origine spinale, mais comme tous les auteurs, il continua à assembler ce

qui devait être dissocié. Ses propres travaux contenaient cependant, sans qu'il

s'en soit douté, le germe du démembrement : on y retrouve, parmi les anoma-
lies, la description de la paralysie générale spinale subaiguë, des myopathies,

car il avait signalé une forme un peu particulière et héréditaire de l'enfance,

de la syringomyélie, car il avait noté que « dans un bon tiers des cas la sensi-

bilité électro-musculaire était plus ou moins alYai])lie, ainsi que la sensibilité

cutanée » au point que certains malades s'étaient laissé brûler profondément

les parties anesthésiées. De plus, dès J855, Duchenne avait décrit la paralysie

pseudo-hypertrophique ou myosclérosique, mais sans plus songer à 1% rappro-

clier des amyotrophies progressives, qu'il n'avait songé à en séparer les mala

dies contenues dans sa description d'ensemble.

La dissociation se poursuivit simultanément dans deux sens différents, les

uns séparant des atrophies myélopathiques un certain nombre de types d'atro-

]ihies primitivement musculaires, les autres séparant des atrophies myélopa-

thiques pures des amyotrophies également myélopathiques, mais devant leur

autonomie à l'association de certaines lésions et de certains symptômes.
Dès 1872, Charcot fit, après Eulenburg et Cohnheim, une autopsie de paraiy-

x/e Y)Seudo-liypertropliique et la rangea dans les amyotrophies d'origine périphé-

rique; par un retour un peu brusque, dès l'année suivante Friedreich voulut de

nouveau considérer toutes les atrophies musculaires comme des affections pri-

[P. MARIE et LÉRl
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mitives des muscles. Leyden en I87t) el Mobius en 187',) décrivirent une alrophie

musculaire héréditaire débutant par les membres inférieurs et ne difleranl delà

paralysie pseudo-hypertrophique que par l'absence d'hypertrophie: Damaschino
montra que l'hypertrophie avait une importance secondaire el indiqua que

l'atrophie dite « graisseuse » tenait en réalité non à la substitution de graisse à

la substance contractile des fibres musculaires, mais à l'accumulation de graisse

dans les interstices des fdjres, accumulation pouvant d'un cas à l'autre atteindre

des proportions très variables. La paralysie pseudo-hypertrophique et l'atrophie

de Leyden et Môbius constituèrent le premier exemple des myopathies: une

autopsie de Lichtheim (1878), en ne montrant aucune lésion des cornes anté-

rieures, confirma l'existence des myopathies, mais elles ne parurent définitive-

ment fondées qu'à la suite des importants mémoires de Landouzy et Déjerine

(1885), de P. Marie et Guinon (1885) et de Erb (188G).

Landouzy et Déjerine établirent sur une base anatomique solide la nature niyo-

pathique de l'atrophie musculaire à type facio-scapulo-huméral qui porte leur

nom, Erb décrivit le type juvénile scapulo-huméral et, d'accord avec Charcot

(1885), avec Pierre Marie et Guinon (1885), considéra les diverses myopathies

déjà décrites comme autant de formes d'une même maladie, la dystropJne mus-

culaire progressive : cette conception qui place en face des amyolrophies spi-

nalés la grande classe des myopathies primitives est aujourd'hui à peu prèsdéfi-

nitivement acceptée.

En même temps que se fondaient les atrophies myopathiques, les amyolro-

phies spinales se subdivisaient. C'est à leurs dépens que Charcot fonda en 187'J

la sclérose latérale amyotrophique; plusieurs observations cliniques et anato-

miques soit personnelles (1865, 1869, 1872), soit publiées par divers auteurs (Du-

mesnil, Duchenne, Leyden, 0. Barth, Clarke, etc.) lui permirent de parfaitement

l'identifier cliniquement et anatomiquement. Mais ce fut surtout la description

de la syringomyélie (Schultze et Kahler, 1882. Debove, Déjerine, 1889. Joffroy

et Achard, Charcot) qui enleva à l'amyotrophie spinale d'Aran-Duchenne la plu-

part de ses cas. Quant à \oi pac/iyméninyite ccrrirale liypertrophique décrite en

1871 et 1875 par Charcot et Joffroy, elle semble n'être dans la majorité îles cas

que l'expression clinique d'une syringomyélie, parfois d'une méningo-myélile

f^yphiliticjue ou tuberculeuse ; très rarement il s'agit d'une véritable librose

méningée d'origine probablement rhumatismale.

Nous ne parlerons ici que pour mémoire des amyolrophies progressives dites

névritiques, car malgré les espérances qu'avait données la découverte des poly-

névrites, aucune des rares observations qui tendraient à faire croire qu'elles sont

capables de provoquer des amyolrophies primitives, des atrophies musculaires

progressives, n'est absolument démonstrative; les polynévrites ressemblent aux

paralysies spinales aiguës ou subaiguës de l'adulte, mais ne ressembleni guère

à l'amyotrophie progressive, et l'on peut dire que celle-ci n'a rien perdu à

l'avènement des polynévrites. Quant à Yaniyot)vplne Charroi-Marie que certains

voulaient, malgré les prévisions des auteurs de la description, faire entrer dans

les polynévrites, il est aujourd'hui avéré par les autopsies de ÎNIarinesco, de

P. Marie et Sainton, etc., qu'il s'agit d'une myélopathie nettement caractérisée

avec lésions des cordons postérieurs, surtout des cordons de Burdach, des

cellules des cornes antérieures et des ganglions spinaux : on ne peut plus

décrire l'amyotrophie Charcot-Marie avec les myopathies, c'est au chapitre

des maladies de la moelle qu'elle devrait trouver place, car elle représente
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une forme cliniqiiement el anatomiquemeni bien différenciée d'amyoLropliie

spinale.

Mais ce n'est pas tout, el, si complet qu'il paraisse, le (léniomljremenl de

l'amyotrophie Aran-Duchenne nous paraît encore continuer ;
Raymond (') avail

signalé, dès 1893, un cas de méningo-myélite vasculaire diffuse syphililique

s'étant manifesté cliniquement par une amyotrophie type Aran-Duchenne, mais

les douleurs et la parésie précédant l'atrophie auraient pu permettre de faire le

diagnostic ; Lannois signala également une amyotrophie simulant le type Aran-

Duchenne chez un syphilitique; Raïchline (^) et Vizioli (') présentèrent chacun

un cas d'atrophie musculaire progressive parasyphilitiqiœ qu'ils supposèrent

due à une méningo-myélite vasculaire diffuse. Nous appuyant sur des observa-

tions cliniques et anatomiques personnelles ou recueillies dans la littérature

et sur des considérations étiologiques, nous pensons que l'amyotrophie Aran-

Duchenne est la manifestation symptomatique très fréquente d'une myélite ou

d'une méningo-mijéfite >^ijpliUitique diffuse et que rien cliniquement ne permet

parfois de distinguer une poliomyélite antérieure chronique d'une méningo-

myélite syphilitique, si ce n'est peut-être l'examen du liquide céphalo-rachidien.

Ainsi démembrée pour fournir des éléments d'une part aux myopathies, d'autre

part à la syringomyélie, à la sclérose latérale amyotrophique, à la pachyménin-

gite cervicale hypertrophique, à la myélite syphilitique, l'amyotrophie Du-

chenne-Aran peut-elle encore traduire à elle seule l'existence d'une poliomyélite

antérieure chronique? Certaines observations semblent le prouver (J. Charcot

et Dutil, Déjerine, Raymond), mais elles sont en si petit nombre qu'on est

presque en droit d'affirmer aujourd'hui que l'ancienne poliomyélite antérieure

chronique, définitivement déchue, ne renaîtra jamais de ses cendres. Les

diverses affections qui se sont partagé ses dépouilles semblent avoir acquis défi-

nitivement leur droit de propriété: les myélites chroniques diverses, spéciale-

ment la myélite syphilitique, partageront sans doute avec la poliomyélite anté-

rieure les très rares cas où le syndrome d'Aran-Duchenne est observé pur. Mais,

malgré les quelques symptômes d'altération spinale que l'on peut constater chez

des myopathiques, il semble bien peu probable que des affections aussi nette-

ment différenciées que les myopathies et les diverses amyotrophies spinales

puissent dès maintenant être réunies en un seul et même groupe autrement

que par les liens fi'agiles de caractères isolés. Que les myopathies reconnaissent

pour cause soit une lésion primitivement musculaire, soit un trouble nerveux

fonctionnel ou organique, mais en tout cas le plus souvent non décelable par

nos moyens actuels d'examen histologique, la séparation des amyotrophies

myopathiques et myélopathiques semble toujours justifiée tant par l'ensemble

de leurs symptômes cliniques, même si chacun d eux pris isolément ne présente

pas une \'aleur absolue, que par l'imporlance respective de leurs lésions mus-
culaires et médullaires.

Dans ce chapitre nous étudierons non la poliomyélite antérieure chronique,

mais toutes les amyotrophies à type Aran-Duchenne (amyotrophies progressives

spinales débutant par les membres supérieurs) qui ne se distinguent pas de la

poliomyélite antérieure par quelqu'un des symptômes propres à la syringo-

myélie, à la maladie de Charcot ou à la pachyméningite cervicale; nous ne nous

(') Raymond. Soc. mcd. des hop., février I8;i5.

(^) Raïchline. ("ongrès de Moscou, lSil7.

{'J ViziOLi. Aiincdl di Neiirologin, I8'.W.

[P. MARIE et A. LÉRI ]
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dissimulons pas qu'elles ne répondent pas à une altération analomique unique

et que l'avenir en séparera sans doute de nouvelles entités cliniques avec leur

substratum anatomique.

Étiologie. — L'«^/e ordinaire du début est de 25 à ÔO ans, très exceptionnel-

lement plus tôt, quelquefois plus tard
;
l'amyotrophie spinale qui apparaît dans

l'enfance a une évolution spéciale, c'est le type Werding-Holîmann qui sera

décrit isolément. Les hommes sont beaucoup plus souvent frappés que les

femmes ; dans aucun type d'amyotrophie progressive, la diflerence des scjcs

n'est aussi sensible; or, en comptant l'ensemble des amyotrophies à celte époque

non différenciées, Roberts, en 1858('), avait déjà trouvé 84 hommes pour

IT) femmes. U/iérédité ne paraît jouer aucun rôle et toutes les observations

d'amyotrophie Aran-Duchenne héréditaire ou familiale datent d'avant la connais-

:ance des. myopathies
;
cependant on a cité à titre de curiosité tout à fait excep-

tionnelle l'amyotrophie Aran-Duchenne chez le père de deux myopathiques

(Cénas et Douillet) (-), danslafamille de plusieurs myopathiques (Viard)(^) : il ne

s'agit là bien vraisemblablement que de simples coïncidences, l'amyotrophie

myélopathique de l'adulte est toujours une affection acquise et accidentelle.

La cause de l'amyotrophie Duchenne-Aran a été cherchée dans toute la série

des « causes à tout faire » (P. Marie) qui ont été invoquées pour toutes les

affections nerveuses ; le froid, l'arthritisme, le surmenage, les excès de toute

sorte ont été accusés sans qu'on ait fourni aucune démonstration probante de

leur rôle nocif. Deux circonstances étiologiques seulement paraissent avoir une

importance sérieuse : le trciumatisme, qui a été signalé dans d'assez nombreuses

observations dignes de foi (Erb, de Bûck(''), Meyer(^), KienbôckC), P. Ma-

rie, etc.), et les infections ou intoxications : la rougeole (Eulenburg. Niseman).

la fièvre typhoïde (Benedikt, Gérard, Mousson), le choléra (Friedberg), le rhu-

matisme articulaire aigu (Friedreich), le diabète (Nonne), etc., ont été tour à

tour incriminés ; les faits relativement nombreux où une atrophie musculaire

progressive a succédé à plus ou moins longue échéance à une paralysie infantile

(Ballet et Dutil) C"); Grandou('); Bernheim (^), sont un appoint important à la

théorie infectieuse, car l'origine infectieuse de la paralysie infanlile soutenue

par Pierre Marie dès 1892 est aujourd'hui universellement admise.

Parmi les infections, la sypJdlis n'a joué jusqu'ici qu'un rôle discret dans la

pathogénie de l'atrophie Duchuînne-Aran
;
Aran, Mac Dowald, Thouvenet, Jean

Charcot ont signalé la syphilis dans les antécédents d'amyotrophiques; Hani-

mond, Niepce, Fqurnier, Misserbi, ont noté la relation possible de cause à

effet entre les deux affections; le professeur Raymond a décrit la méningo-

myélite vasculaire diffuse qu'il a trouvée dans la moelle d'un syphiliticiue, dont

l'affection n'avait différé que par quelques symptômes (douleurs, parésie pré-

cédant l'atrophie) du syndrome de Duchenne-Aran. Nous estimons que la

(') RoiîERTS. An essai of wasting Puis;/. 1858.

(-) CÉNAS et Douillet. Loire mcd.. 15 juillet 1895.

('') ViAHD. Thèse de Paris, 1900.

('*) De Buck. Congrès de Bruxelles, 1897.

(') Meyer. Miinch. med. Wocli., 1901.

(«) Kienbôck. Monalsclir.f. Unfallheilk.. I90L
(") Ballet et Dutil. Rev. de mcd.. 1884.

C*) Grandoc. Thèse de Paris, 1893.

(') Beisnheim. Rev. méd.. 1893.
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syphilis est très fréquente dans l'étiologie de l'amyotrophie spinale ('). Nous

nous basons : sur la fréquence de la syphilis chez les malades que nous avons

observés et sur le grand nombre des observations où, sans même que la syphilis

ait été explicitement reconnue, on la retrouve soit dans un épisode de Thisloire

des malades, soit dans certains stigmates, soit dans l'existence d'affections

concomitantes (tabès, paralysie générale, etc.) Nous nous appuyons encore sur

l'extrême prédilection de l'amyotrophie pour l'âge adulte et le sexe masculin
;

sur le délai de 7 à 15 ans qui s'est écoulé entre l'accident initial et le début de

l'atrophie dans presque tous les cas où la syphilis a été avouée, délai lout à

fait normal pour les affections médullaires tertiaires les mieux caractérisées, le

tabès en particulier; sur l'inconstance des signes cliniques soi-disant différen-

tiels entre la poliomyélite antérieure vraie et la myélite vasculaire syphilitique

diffuse; sur la constatation dans des cas d'amyotrophie, de lésions méningées et

vasculaires et de lésions des cordons blancs semblables à celles rencontrées

par Raymond; sur les lésions de même nature plus ou moins explicitement

signalées dès longtemps par presque tous les auteurs qui ont fait des autopsies

d'amyotrophiques (Hayem, Luys, Lockardt-Clarke, Charcot et Jofîroy, Charcot

et Gombautt, Darkschevitch, Alzheimer, Strùmpell, etc.); sur la constatation

enfin, dans deux cas, de lymphocytose du liquide céphalo-rachidien, signature

de l'inflammation chronique presque certainement syphilitique de la méninge.

Certains auteurs ont cependant signalé des cas où, les sujets ayant eu la syphi-

lis, seules les cornes antérieures ont été trouvées atteintes, où même les vais-

seaux ont paru à peu près normaux ("-)
; mais il ne nous semble pas que l'absence

même de lésions vasculaires constatables doive faire éliminer avec certains

auteurs l'hypothèse d'une origine vasculaire, syphilitique en particulier. On
sait combien les éléments cellulaires de la substance grise sont fragiles et leur

nutrition précaire, confiée aux seules branches terminales, nullement anastomo-

sées, de l'artère centrale; aussi on. comprend que la moindre altération, soit

des plus fines branches vasculaires, soit seulement du milieu sanguin, puisse

retentir défavorablement sur leur nutrition et sur leur existence ; nous rappel-

lerons seulement à titre de comparaison combien minimes sont parfois, excep-

tionnellement il est vrai, les altérations vasculaires dans les moelles de para-

lysies infantiles, et cependant l'origine infectieuse et vasculo-sanguine de la

paralysie infantile est aujourd'hui généralement reconnue.

En somme, quoi qu'il en soit de la fréquence relative de la syphilis, on a pu

se rendre compte actuellement que la lésion, isolée ou non, des cellules des

cornes antérieures ne constitue presque jamais une maladie systématique primi-

tive de la moelle, mais bien une lésion secondaire, due à l'influence primilive

d'une infection, d'une intoxication ou d'une toxi-infection. Cette lésion n'est

donc le pkis souvent aixi occasionnellement systématisée ; l'action nocive des toxi-

ques ou des toxines est réellement élective sur les éléments cellulaires, ou bien

elle est diffuse, mais se manifeste plus facilement, cliniquement et anatomi-

quement, sur des cellules délicates, centres moteurs et trophiques, que sur

des fibres conductrices entourées d'enveloppes protectrices.

(') LÉRi. Congrès de Bruxelles, 1905.

DÉJERIN'E. Arck. pitys., 1870 et 181)5. — Schmans. Deutsclies Archiu. /'. klin. med., XXXXIV,
— SciiULTZE. Berlin, klin. Woch., 1885. — Eisenlohr. Arch. f. Psych., VIII. — Rumpf. Die
sijph. Erkrank. dea Nervensijstems, 1887.

[P. MARIE et A. LÉJÎI]
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Symptomatologie. — L afleclion se maniieste d abord par une gène fonc-

tionnelle, par la difficulté à exécuter certains mouvements,' à tenir une plume,

à boutonner un vêtement, à saisir de petits objets, des allumettes, des pièces de

monnaie, à cueillir une fleur, etc. Ce sont d'ordinaire les mouvements des mains
qui sont les premiers troublés, mais assez souvent aussi ce sont ceux des épaules,

il devient difficile de lever les bras, de soulever un fardeau: en g-énéral les mou-
vements qui paraissent les premiers altérés sont ceux qui sont le plus coutu-

miers au malade: c'est ainsi qu'un employé aux écritures se trouve gêné en

écrivant, un boucher en soulevant des pièces de viande, un tisserand en ma-
nœuvrant le métier Jacquard; c'est ainsi aussi que la main qui travaille le plus

semble souvent la première atteinte (Aran). On a voulu voir dans cette locali-

sation première la preuve de l'influence du surmenage de certains muscles; il

nous semble plus naturel d'y voir seulement dans bon nombre des cas la preuve

que la faiblesse fonctionnelle, qui presque toujours précède la constatation de

l'atrophie réelle, se fait surtout remarquer quand elle atteint les mouvements
les plus habituels et les plus nécessaires, les mouvements professionnels en par-

ticulier. Les deux membres supérieurs paraissent atteints non pas simultané-

ment en général, mais l'un après l'autre à peu d'intervalle : ce sont le plus

souvent les deux mains qui se prennent, plus rarement les deux épaules, excep-

tionnellement la main d'un côté et l'épaule du côté opposé; le début par les

bras (Étienne) ou par le tronc est très exceptionnel, le début chez les adultes

par les muscles des membres inférieurs est tout à fait exceptionnel ; un seul cas

avec autopsie a été rapporté par Raymond et Philippe {'}.

Quand le malade vient se plaindre du trouble de ses mouvements, un examen
attentif permettra toujours de constater déjà un certam degré à'amyotrophie.

Les muscles de Yémlnence thénar sont en général les premiers pris, en commen-
çant par le court abductevu- du pouce, muscle le plus superficiel et le plus

externe; sa saillie ordinaire fait place à une dépression limitée en dehors

par le bord devenu proéminent du premier métacarpien; au repos le pouce se

rapproche de l'index. Les muscles de la couche profonde se prennent ensuite,

l'éminence thénar s'aplatit de plus en plus et le pouce, qui est normalement sur

un plan antérieur aux autres doigts, se met sur le même plan qu'eux par la pré-

dominance d'action de ses extenseurs : ainsi se trouve constituée la « main de

singe », main plate caractéristique de l'atrophie musculaire. L'éminence hypo-

thénar s'atrophie ensuite et se déprime, le 5' métacarpien fait saillie sur le liord

interne de la main.

Les interosseux et les lombricaux se prennent généralement après les muscles

thénars, quelquefois en même temps qu'eux, ou même avant d'après Eulenburg :

les espaces interosseux se creusent, les métacarpiens deviennent saillants, les

deuxièmes et troisièmes phalanges se fléchissent alors que les premières restent

en extension et parfois se mettent en hyperextension par suite de la prédomi-

nance d'action des extenseurs et fléchisseurs communs des doigts : c'est alors

la « main en griffe » qu'on désigne communément sous le nom de « main de

Duchenne-Aran », quoiqu'elle soit bien dilïerente de la main que Duchenne

avait décrite comme caractéristique de l'atrophie musculaire progressive

(P. Marie).

L'atrophie gagne ensuite, souvent après un assez long arrêt, les muscles de

(') Raymond et Philippe. Soc. de neurûl., novembre 1902,
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ïavani-bms, les fléchisseurs dabord, puis les extenseurs : les doigts se redres-

sent et la main pend flasque et l)allanle, incapable d'aucun mouvement actif,

véritable main de cadavre, « main de squelette », au bout d'im avant-bras

l'.IS bh.

l''it;ui-cs ik' Diiclieiine (df Bon
lugiii.'). — A) Main i[iio l'on

;i|ipclii' conimnnémcnt an
jourd'hiii «main de Dnclionne-

Aran •>. — B) Main qne Dn-
choniie considérail comnio
" lypiqne » de son atrophie

mnscnlaire progressive : elle

apparicnail. snivant l.oute

|)rol)aliilité, à un syringo-

nivéliqiir.

amaigri dont les os font saillie sur cha({ue c(Mé et laissent entre eux une dépres-

sion occupée par quelques tendons qui roulent sous le doigt.

Souvent l'amyotrophie s'arrête là pendant plusieurs mois ou plusieurs

années, mais parfois avant même qu'elle ait atteint un degré aussi prononcé à

la main, elle a déjà envahi d'autres segments des membres, soit le bras, soit

plus souvent peut-être les ('pcailes en épargnant momentanément le bras. Au
bras comme à 1-avant-bras les fléchisseurs, biceps et brachial antérieur, sont

atteints d'abord, puis le deltoïde et, parfois très tardivement, le triceps ; les

mouvements de flexion de l'avant-bras disparaissent, puis l'abduction du bras,

enfin 1 extension de l'avant-bras; les membres supérieurs pendent alors inertes

le long du corps, leur squelette apparaît presque sous la peau et le triangle

osseux omo-claviculaire se dessine nettement, séparé par une dépression de la

saillie de la tète humérale.

L'atrophie s'étend enfin souvent aux muscles du Ironr et du coif. Duchenne
avait soigneusement étudié la marche de l'atrophie dans les différents muscles

du tronc et dans les faisceaux de chacun d'eux, mais nous ne savons encore

aujourd'hui si sa description ne s'applique pas plutôt aux myopathies qu'aux

atrophies myélopathiques. D'après lui les faisceaux moyens et inférieurs du

trapèze se prennent d'abord, le bord spinal de l'omoplate s'écarte de la colonne

vertébrale en même temps que son angle externe s'abaisse avec la tête humérale

et que son angle inférieur s élève légèrement et vient faire saillie sous la peau;

le rhomboïde et l'angulaire s'atrophient ensuite, ainsi que le grand dentelé,

et tout le bord spinal de l'omoplate se détache du tronc dont le sépare bientôt

une gouttière profonde; les grands dorsaux, les grands pectoraux, les intercos-

taux s'atrophient et le tronc se trouve réduit au « gril costal » du squelette.

Très tardivement, d'après Duchenne, la portion claviculaire du trapèze disparaît

et la tête s'incline en avant ; l'excitabilité excessive des fibres de cette partie en

ferait, dit Duchenne, l'ultimum moriens de tous les muscles du tronc et du
cou; cette affirmation semble loin d'être toujours exacte, elle n'est guère expli-

cable en tout cas, comme le pensait Duchenne, par l'innervation de cette portion

claviculaire par la branche externe du spinal, car toutes les parties du trapèze

sont également innervées par le spinal (Poirier et Richer). Les muscles sacro-

[P. MARIE et A. L'ÉRI.}
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spinaux, extenseurs du tronc, et les muscles de Fabdomen, fléchisseurs, dimi-

nuent ensuite de puissance et la colonne vertébrale s'incurve soit en avant, soit

en arrière, le plus souvent aussi un peu vers la droite ou vers la gauche.

Exceptionnellement et très tardivement seulement les muscles des mentbiy>^

inférieurs s'atrophient en commençant par les fléchisseurs du pied sur la jambe
et de la cuisse sur le bassin. Quelquefois l'atteinte des muscles de la respiration

produit une asphyxie croissante qui se termine par la mort au milieu de crises

dyspnéiques ;
peut-être Tatrophie de la musculature viscérale, signalée dans un

cas par Léri, n'esl-clle pas pour rien dans cette asphyxie d'origine soi-tlisant

bulbaire (muscle cardiaque, muscles de Reissessen).

L'atrophie des muscles de la face n'est nullement exceptionnelle comme on

l'enseigne couramment, mais ce sont les muscles superficiels, les peauciers,

qui sont atteints et la face prend un aspect uniformément émacié, très caracté-

ristique'; en tout cas l'aspect est toujours très différent de celui de la paralysie

labio-glosso-laryngée.

Les •sphincters sont toujours respectés; une constipation opiniâtre constatée

parfois dépend peut-être d'une atrophie de la musculature intestinale.

Au début, la gène fonctionnelle étant presque toujours le premier signe, on

ne peut affirmer que la parésie n'a pas précédé l'amyolrophie, mais plus tard on

peut toujours s'assurer que l'impotence est proportionnelle au nombre des

fibres disparues; la paralysie vraie, l'impotence motrice absolue, ne sur-

vient que quand le muscle est réduit à un nombre de fd^res tout à fait minime,

insuffisant pour qu'un mouvement se produise sous l'influence soit de l'excitation

volontaire, soit de l'excitation réflexe ou électrique : cette prédominance de

l'atrophie sur la paralysie est la découverte fondamentale de Duchenne, c'est

sur ce symptôme qu'est basée l'existence de toutes les amyotrophies progres-

sives. Quant à la topographie de l'atrophie, elle ne peut servir de base au dia-

gnostic du siège de la lésion, la distribution des troubles moteurs de cause

médullaire ne différant pas de celle des troubles moteurs de cause radiculaire

(Cestan et Huet) (').

Dans la majorité des cas, quand on examine un amyotrophique, on constate

très précocement, dans les muscles en voie d'atrophie ou dans ceux que l'atro-

phie menace, des contractions ftbrillaires ou fasciculaires : elles donnent l'im-

pression de cordelettes qui soulèveraient brusquement la peau suivant la

direction des fd^res du muscle ; ces contractions ne se produisent d'ordi-

naire que sur une partie de leur longueur; généralement Ijrusques, elles

se propagent parfois suivant un mouvement ondulatoire ; parfois nom-

breuses, presque continues et presque généralisées à toute la musculature,

elles sont d'autres fois rares, limitées à un petit nombre de muscles, et nécessi-

tent une recherche et un examen prolongés; le malade peut parfois guider ces

recherches, car il sent se produire ces contractions involontaires. Les excita-

tions de toutes sortes peuvent les faire apparaître, un pincement,"une friction,

une légère percussion ou la simple impression du froid quand on fait désha-

biller le malade. Elles sont rarement assez multiples sur un même groupe

musculaire pour produire de véritables mouvements du segment de membre
correspondant. Les contractions fibrillaires ont une valeur réelle pour le tlia-

gnostic, mais nullement une valeur absolue : on les observe dans pres(jue tous

(') Cestan et Huet. Iconogr. Salpêlr., 1902, I, p. L
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les cas d'amyolropliies spinales, il esl vrai, mais aussi hien dans la syrin<.>o-

myélie, la sclérose latérale amyolrophique, etc., que dans l'amyolrophie Aran-

iJuchenne; de plus on peut les observer aussi, quoique bien plus rarenient,

dans des atrophies myopâthiques (Zimmcrlin, Hitzig, Oppenheimcr, Léri, etc.)

et même chez des hystériques, des neurasthéniques et de simples névropathes.

Les ré/!exes tendineux sont le plus souvent diminués dès le début; celle

diminution semble bien plus précoce que dans les myopalhies où généralement

elle esl proportionnelle à Tatrophic; cependant Léri a trouvé chez plusieurs

myopâthiques des services de P. ^larie et de Babinski l'abolition des réflexes

tendineux, rotuliens en particulier, malgré Tintégrité parfaite des muscles

correspondants (') : la diminution et la disparition des réflexes tendineux ne

peut donc pas avoir une valeur absolue pour le diagnostic de l'atrophie myélo-

palhique. Quant à l'exagération des réflexes, elle ne peut théoriquement pas

l'aire partie du syndrome de la poliomyélite antérieure chronique, alors qu'au

contraire elle est un des premiers signes de la sclérose latérale amyolrophique;

mais nous avons dit que l'amyolrophie Aran-Duchenne })eul être rréciuenimenl

l'expression d'une myélite ou d'une méningo-myélite dilTuse, syphilitique

surtout; dans certains de ces cas on peut Aoir l'atteinte progressive des fais-

ceaux pyramidaux, succédant à celle des cornes antérieures, se manifester

tardivement par l'exagération des réflexes tendineux (Raymond) ainsi que par

l'extension des orteils (Léri); on a alors un tableau clinique un i)eu analogue

à celui de la sclérose latérale amyolrophique, mais la lente évolution et la pro-

gression des symptômes permettront souvent le diagnostic de méningo-myélite

syphilitique.

La conlractilité électrique des muscles varie suivant la période de l'atrophie,

et cela non seulement pour chaque muscle, mais pour chaque faisceau muscu-

laire. La conlractilité faradique diminue progressivement au fur et à mesure de

l'atrophie des différentes portions et ne disparaît complètement que quand tous

les faisceaux du muscle ont disparu; mais elle peut persister dans certaines

parties d'un muscle alors que les parties voisines ne réagissent plus : l'ana-

tomie pathologique explique ces différences en montrant, comme nous le ver-

rons, des faisceaux complètement atrophiés à côté d'autres faisceaux du même
muscle presque complètement intacts. La conlractilité (jal oanique reste long-

temps normale, puis diminue quand le nombre des fibres saines a sensible-

ment diminué, puis augmente de nouveau, mais avec inversion de la formule

normale, ijuand le nombre des fibres en voie de dégénéralion, quoique non com-

plètement atrophiées, l'emporte sur le nombre des fibres saines (Erb), (Mifin

diminue de nouveau et disparaît définitivement. On peut donc trouver, dans cer-

tains cas et à une certaine période de l'évolution, la réaction de dégénérescence,

soit complète, soit le plus souvent partielle, dans un nombre de muscles tou-

jours très limité. La réaction de dégénérescence serait, d'après les recherches

de Babinski sur la conlractilité des muscles du cadavre, la réaction propre aux
fibres musculaires rendue, i)ar suite de la suspension de l'influx nerveux, indé-

pendante de la réaction due aux filets nerveux inlra-musculaires : aussi cette

réaction est-elle beaucoup plus fréquente dans les atrophies spinales que dans

les myopathies, mais elle n'en est pas palhognomonique et de nombreux auteurs

(') Lkri. Rci'uc ncural., ']\\\\\ l'.iOl.

TIÎAITÉ Di: MÉDliCINli, '2' éllil. — I\.

[P. MARIE H A- LÉRI ]
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l'ont signalée dans des atrophies myopalhiquos (Zimmcrlin, Heubnei-, Vlvh.

Landouzy et Déjerine. Eisenlohr, Spillmann ('), Abadie et Denoyes(^), etc.).

Les muscles en voie d'atrophie se fatiguent beaucoup plus vile que les mus-
cles normaux sous rintluence du courant électrique et recouvrent beaucoup
plus lentement leur excitabilité (Onimus et Legros).

L'excitabilité électrique des nerfs est normale ou diminuée, rarement abolie.

La conlrartion diplégique, décrite par Remak, est un phénomène rare : elle con-

siste en contractions bilatérales des muscles des men^bres supérieurs atrophiés

quand on place le pôle négatif d'une pile au-dessous de la cinquième vertèbre

cervicale, le pôle positif entre la première et la cinquième, surtout dans la fos-

sette carotidienne; il s'agirait, d'après Remak, de contractions réflexes dues

à l'excitation du ganglion cervical supérieur du sympathique. Le palmn-.s]>asnit',

décrit^ par Walter, est un autre phénomène rare, c'est une sorte d'agitation de

la main qui se produit quand on interrompt un courani faradique ou galva-

nique traversant les muscles du membre supérieur.

L'absence de troubles de la sensibilité objective est le symptôme le pins

important qui distingue aujourd'hui l'atrophie Duchenne-Aran de la syringo-

myélie; aussi l'existence de ti'oubles sensitifs a-t-elle permis de ranger dans

cette dernière affection un « bon tiers des cas » décrits par Duchenne. Mais il

n'en est pas de même des troubles subjectifs, et dans un très grand nomljre des

observations publiées on trouve signalés au début soit des douh^urs vagues,

des fourmillements, des sensations d'engourdissement, soit parfois des phéno-

mènes douloureux plus intenses, fixes ou mobiles, durables ou fugaces, appa-

raissant en différents points du corps et spécialement dans les muscles qui vont

être atteints par l'atrophie; ces douleurs diminuent ou disparaissent le plus sou-

vent quand les muscles s'atrophient, elles reparaissent quelquefois en d'autres

points quand d'autres groupes musculaires vont être frappés. Vulpian ("') avait

déjà beaucoup insisté sur l'existence et le caractère de ces douleurs au début

de l'atrophie Duchenne-Aran. Il est certain que des douleurs tenaces doivent

faire penser à une autre lésion qu'à une poliomyélite antérieure, spécialement

à une méningo-myélite : leur présence peut être un bon signe différentiel des

deux processus anatomiques, mais leur absence n'exclut nullement l'idée de

méningo-myélite, en particulier de méningo-myélite syphilitique (Léri).

Les extrémités des membres atrophiés sont parfois froides et légèrement

cyanosées, parfois plus ou moins œdématiées. On ne constate qu'à titre de

coïncidence des éruptions diverses, lichénoïdes, eczémateuses, etc. La fragilité

des os et les arthropathies semblables à celles du tabès et de la syringoniyolie

que l'on a exceptionnellement signalées (Etienne) sont peut-être symptomaliciues

de l'amyotrophie par myélite syphilitique.

Marche. Durée. Terminaison. — L'évolution de lalrophie Duciienne-

Aran est essentiellement capricieuse; d'ordinaire tout à fait chronique et len-

tement progressive, elle dure quatre, cinq, six ans; mais fréquemment (h> longs

arrêts entre l'atteinte des ditlerents groupes musculaires marquent les étapes

d'une maladie qui procède par sauts et qui ne se terminera qu'au bout de dix,

quinze, vingt ans: ces arrêts peuvent même être définitifs et le malade peut

(') SiMLLMANN. Sor. méd. Nancy, 1890.

(-) Abadie el Denovf.s. Ironogr. Salpêlr., 1000.

{'') Vulpian. Lcrons x'tr les mal. du si/sl. ncrv.. Moelle. ^T)' loron. p. 'M.
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survivre jusqu'à un âge avancé avec une atrophie plus ou moins étendue
;

tout à fait exceptionnellement on a même cité des cas de rétrocession véri-

table sous l'influence d'un traitement approprié, et des muscles très atrophiés

auraient recouvré une partie de leur volume. D'autres fois l'affection prend une

marche subaiguë et se termine en dix-huit mois, deux ans, avec une atrophie

presque généralisée : c'est peut-être surtout aux atrophies par myélite syphi-

litique que s'applique cette évolution rapide ; cette hypothèse expliquerait la

remarque faite par Duchenne, à savoir que l'atrophie est moins progressive

quand elle s'est développée sous l'influence apparente ou réelle d'une cause

extérieure bien déterminée. Mais en tout cas, si l'évolution rapide doit peut-être

faire songer à la myélite syphilitique diffuse, la lenteur extrême de l'évolution

ne permet pas d'affirmer la poliomyélite antérieure vraie : un des malades

syphilitiques que nous avons examinés a survécu 16 ans, un autre paraissait

encore en parfaite santé générale au bout de 18 ans.

Le plus souvent l'affection se termine par une maladie intercurrente, la

tuberculose en particulier; plus rarement elle peut par elle-même amener la

mort, soit par atrophie du diaphragme, soit par envahissement des centres

bulbaires de la respiration et du cœur, soit peut-être par atrophie de la mus-
culature viscérale (muscle cardiaque, muscles de Reissessen, etc.).

Diagnostic. — L'atrophie musculaire progressive Duchenne-Aran devra être

distinguée d'abord de toute une série d'affections où l'amyotrophie est un phé-

nomène secondaire, consécutif à la paralysie, ensuite de l'ensemble des myopa-
thies dont la localisation et l'évolution spéciales révéleront facilement la nature,

enfin de toute une catégorie d'affections dans lesquelles le syndrome d'Aran-

Duchenne se trouve au complet, mais associé à différents symptômes
caractéristiques d'une altération médullaire surajoutée à celle des cornes

antérieures. Parmi les premières de ces affections nous signalerons la paralysie

infantile et la paralysie spinale aiguë de l'adulte, les paralysies radiculaires du

plexus brachial, les névrites infectieuses ou toxiques, la névrite saturnine entre

autres; parmi les secondes, la myopathie facio-scapulo-humérale de Landouzy
et Déjerine et la myopathie scapulo-humérale d'Erb

; parmi les dernières, la

sclérose latérale amyotrophique, la syringomyélie, la lèpre nerveuse, l'hémato-

myélie, la pachyiriéningite cervicale hypertrophique, l'atrophie musculaire de

certains tabétiques. Comme bon nombre de ces affections sont beaucoup plus

fréquentes que l'amyotrophie Aran-Duchenne pure, il conviendra de n'admettre

ce dernier diagnostic que par élimination.

La paralysie infantile se distingue facilement des amyotrophies par son début

brusque dans la seconde enfance au milieu d'un cortège symptomatique
bruyant et fébrile, par l'apparition dès le début d'une paralysie étendue dont

l'évolution ultérieure sera régressive et non progressive, et par l'apparition de

l'amyotrophie seulement après la régression partielle de la paralysie. La. para-

lysie spinale aiguë de l'adulte, dont on a mis en doute les très rares observations,

a la même symptomatologie, l'âge seul diffère.

L'unilatéralité ordinaire des paralysies radiculaires du plexus brachial, leur

origine généralement traumatique, parfois par compression ou par infection

de voisinage, la prédominance de la paralysie sur l'atrophie, les troubles de la

sensibihté objective et les troubles oculo-pupillaires qui caractérisent le type

total et le type inférieur, permettront un facile diagnostic.

[P. MARIE et A. LÉRI]
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La iiéri'ile mliir)iine débule d ordinaire par les exlenseurs des doigls, niais

elle all'eclc parl'ois primitivement le type Aran-Duehenne (.Mobius, Reniak.

^1""- Déjcrine) : le diagnostic peut être très difficile et se baser nni([iiemenl sur

l'évolution de la névrite, sur la paralysie plus ou moins marquée du début, sur

la notion étiologique professionnelle et sur la constatation des stigmates et

accidents saturnins (liséré gingival, coliques de plomb, etc.), sur Tcxistence de

la réaction de dégénérescence et Fabsence de contractions librillaires ; la mort

peut même être la conséquence de l'apparition de symptômes bulbaires (SIraus

et Ilenugas, Fitz (') ).

Les rinjOj)(tlhie:i dill'èrent de l'amyotropbie spinale [)ar leur début dan< le

jeune âge, leur caractère familial et héréditaire, l'absence ordinaire de con-

tractions fdjrillaires et de réaction de dégénérescence, la localisation tie

l'amyotrophie et la lenteur de l'évolution, l'existence assez fréquente de pseudo-

hypertrophie et de nœuds musculaires dus à la prédominance de l'atrophie sur

les extrémités des muscles, du deltoïde entre autres. Le type facio-scapulo-lni-

méral de Landouzy-Déjerine débute dans la seconde enfance ou l'adolescence

par les muscles de la face et se propage aux muscles de la ceinture scapu-

laire; le lype scapulo-huméral de Erb débute dans l'adolescence par les muscles

de l'épaule et du bras et se propage rarement et tardivement aux muscles de

l'avant-bras et de la main.

La scléroae latérale amyolrophlquc se distingue par l'exagération précoce des

réflexes tendineux, par l'apparition précoce aussi de l'extension des orteils el

d'un état marqué de contracture, par l'évolution d'ordinaire plus rapidemeni

progressive; on devra même soupcjonner les cas de soi-disant maladie de

Charcot datant de 10, 15, 20 ans de n'être que des myélites avec atteinte

progressive des cornes antérieures et des faisceaux latéraux : l'évolution seule

et la connaissance des antécédents permettront alors un diagnostic. L'apparition

du syndrome labio-glosso-laryngé soit au début, soit à la fin d'une amyotrophie

progressive, permettrait, d'après Déjerine, d'affirmer la sclérose latérale.

La dissociation de la sensibilité (abolition des sensibilités douloureuse et

thermique avec conservation de la sensibilité tactile) est le principal signe

diagnostique de la i^yringomyélie ; les troubles vaso-moteurs et trophiques, les

déviations de la colonne vertébrale, l'exagération fréquente des réflexes rotu-

liens s'ajouteront pour le diagnostic aux (roubles sensitifs. La maladie île

Marvan est aujoui'd'hui considérée comme une forme de syringomyélie avec

prédominance d'altérations trophiques (panaris).

La lèpre nerveuse peut devoir l'amyolrophie qui la caractérise souvent à

l'existence d'une polynévrite, mais le bacille de Hansen a été découvert dans la

moelle même et il est très vraisemblable que les lésions des éléments cellu-

laires de la substance grise peuvent en être aussi l'origine : celte amyo-

trophie frappe surtout les mains et alfecle parfois le type de Duchenne-

Aran, mais elle se distingue de l'amyotrophie Aran-Duchenne progressive

par des symptômes qui lui sont communs avec la syringomyélie, tels que

sensibilité dissociée, troubles tro[)hiques, etc., et par des symptômes propivs

•comme les plaques d'anesthésie, l'épaississement des troncs nerveux, spécia-

lement du cubital dans la gouttière olécranienne, la conconiilaiice parfois de

nodules lépreux, etc.

(') V\\7.. Tlièso ^^'ulzlJolu•g. 1885.
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hliématornyélie ancienne avec atrophie de muscles de la main el de l'avanl-

bras se distingue par la rapidité de son évolution, la notion fréquente d'un

traumatisme, la sensibilité dissociée, parfois les troubles oculo-pui)illaires ou le

syndrome de Brown-Séquard (hémiparaplégie avec hémianesthésie croisée).

La pachyméningite cervicale hypertrophiqiie est considérée aujourd'hui

comme étant le plus souvent sous la dépendance d'une syringomyélie ou d'une

méningo-myélite infectieuse ou toxique, notamment syphilitique ou tubercu-

leuse; parfois cependant elle serait primitive, fibreuse, telle que la concevaient

Charcot et Joft'roy : elle se distinguerait par de violentes douleurs névralgiques

de la nuque, du cou, des bras, parfois du tronc, par l'exagération des réflexes

tendineux, par l'absence des contractions fibrillaires et, dans les cas où elle

est symptomatique, par les signes cliniques des affections dont elle dépend.

L'atrophie musculaire peut chez certains tabélicjues prendre la distribution

de l'atrophie Aran-Duchenne : cette atrophie serait due pour Déjerine à une

névrite, pour Pierre Marie, Condoléon à une lésion spinale. Raymond et Phi-

lippe (') ont récemment constaté dans o cas d'amyotrophie assez étendue chez

des tabétiques une atrophie primitive des grandes cellules radiculaires, une

poliomyélite antérieure associée au tabès; les observations d'atrophie musculaire

progressive associée au tabès ne sont pas très exceptionnelles et Leyden, Char-

cot et Pierret, Sçhalïer avaient déjà admis dans quelques cas l'existence d'une

poliomyélite antérieure. Il ne semble pas illogique aujourd'hui d'admettre que

les deux processus coïncident : la méningo-myélite syphilitique serait l'origine

du tabès par sa localisation sur la méninge et le cordon postérieur (P. Marie

et Guillain), de l'atrophie Aran-Duchenne par sa localisation sur les cornes

antérieures.

Nous n'avons pas osé séparer encore de la poliomyélite antérieure chronique

la méningo-myélite sypiiilitique à type Aran-Duchenne que l'avenir ditférenciera,

mais dont le diagnostic clinique n'est encore possible que dans un certain

nombre de cas. Nous ne considérons en effet comme constants et caractéris-

tiques aucun des trois signes difl"éreuliels qui en ont été donnés (-) : parésie

précédant l'atrophie, douleurs, évolution rapide. La parésie semble toujours

précéder l'atrophie, même dans les cas de poliomyélite qui paraissent les mieux

caractérisés, parce que la gêne fonctionnelle est toujours le premier phéno-

mène qui éveille l'attention; l'évolution la plus lente peut se rencontrer dans les

méningo-myélites syphilitiques; enfin les douleurs, qui peut-être existeraient

dans certaines poliomyélites, ne sont en tout cas pas constantes dans la myélite

syphilitic[ue, ou du moins sont tellement minimes qu'elles passent aisément

inaperçues. Cependant l'existence de douleurs persistantes et la rapidité de

l'évolution devront faire songer à la syphilis en présence d'une amyotrophie

Aran-Duchenne; si, tardivement, apparaissent l'exagération des réflexes rotuliens

el l'extension des orteils, le diagnostic se trouvera encore confirmé; peut-être

pourra-t-il être établi avec certitude cjuand à ces symptômes s'ajouteront : 1" le

signe d'Argyll-Rol)ertson, signe précoce de syphilis du système nerveux central

d'après Babinski et Charpentier, dont la constatation a une grande importance,

mais qui peut faire défaut dans les amyotrophies progressives les plus sûre-

ment syphilitiques; 2° la lymphocytose div liquide céphalo-rachidien que nous

avons rencontrée dans trois cas : celle-ci peut d'ailleurs être très modérée el

(') Ray.moxd et PiULippE. Soc. de neiirol., décembre 100'2.

(*) A. Lkri. Congrès de neurol.. Bruxelles. 1005.

[P. MARIE et A LÉRI ]
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pouL-ètre même manquer complètement (hins les cas très anciens où le proces-

sus paraît éteint.

Anatomie pathologique. — Moelle. — La lésion fondamentale de toute

amyotrophie spinale est la destruction progressive, la diminution de volume et

de nombre des {grandes cellules radiculaires des cornes antérieures. La moelle
conserve généralement son volume normal, il n'est cependant pas exceptionnel

de la trouver petite, aplatie d'avant en arrière, parfois même inégalement volu-

mineuse des deux côtés: dans ces cas on peut souvent constater à l'œil nu sur
une coupe la diminution de volume des cornes antérieures.

Les cellules des cornes antérieures s'atrophient progressivement, une à une,

et sur une coupe, à côté de cellules réduites à un amas pigmentaire, on ren-

contre jusqu'à une période très tardive des cellules plus ou moins nombreuses
qui paraissent encore en parfait état et dans lesquelles la méthode de Nissl, la

seule à employer pour l'étude des dégénérescences cellulaires, ne montre pas la

moindre lésion. C'est généralement la région cervicale, et dans cette région le

groupe antéro-interne, qui sont frappés dès le début. L'atrophie des cellules est

toujours précédée de l'excentration du noyau et de la désintégration des corps

chromatiques qui deviennent poussiéreux; les prolongements se rétractent, la

cellule devient irrégulièrement triangulaire, puis globuleuse ; un amas pigmen-

taire jaunâtre se forme le plus souvent à l'une de ses extrémités et petit à petit

envahit la totalité de la cellule; il repousse complètement le noyau à la péri-

phérie et ne laisse autour de lui que quelques grains chromatophiles plus ou

moins intacts; dans une -dernière phase enfin le noyau et l'amas pigmentaire lui-

même finissent par disparaître. Cette forme d' « atrophie pigmentaire » est la

plus commune, elle n'est pas la seule : certaines cellules paraissent subir

Vatrophie simple après la chromatolyse et sont réduites bientôt à des éléments

plus ou moins triangulaires, globuleux ou en navettes, dans lesquels le micro-

scope distingue encore à peine un noyau excentrique, plissé et atrophié. Rare-

ment l'atrophie de la cellule est précédée d'une phase de iuméfaction trouble

avec ou sans état vacuolaire ou dégénérescence pigmentaire, plus exception-

nellement encore la cellule hypertrophiée pâlit et s'estompe au point de

devenir invisible en subissant une désagrégation moléculaire.

Cette lésion des cellules radiculaires antérieures, toujours accompagnée d'une

raréfaction des fibrilles des cornes antérieures, est la seule lésion constante des

âmyotrophies spinales. Dans certains cas de myopathie, des lésions de même
genre ont été trouvées dans la moelle (Erb, Schultze, Kahler, Frohmaier et

Heubner, etc.), mais leur inconstance est telle cjue la disparition des cellules

des cornes antérieures peut être néanmoins considérée comme la caractéris-

tique des âmyotrophies spinales telles qu'elles sont aujourd'hui classées; il

ne faut pas oublier d'ailleurs que les cellules des cornes antérieures vivent

et évoluent comme tous les éléments cellulaires et que l'on peut trouver toutes

les dégénérescences cellulaires dans les moelles les plus normales (Nissl). Il sera

peut-être un jour démontré que les myopathies relèvent soit d'un trouble fonc-

tionnel des grandes cellules radiculaires soit d'une altération organique non

constatable par nos moyens d'investigation actuels ; mais même dans ce cas

la différence primordiale d'importance des lésions dans les deux ordres

d'afl'ections maintiendra entre elles la division anatomique et clinique aujour-

d'hui adoptée.
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Des lésions inconsLmtes diverses, les unes tardives et secondaires, les autres

précoces et peut-être primitives, atteignent plus ou moins fréquemment toutes

les autres parties de la moelle et de ses enveloppes : substance grise et substance

blanche, vaisseaux, méninges.

Dans la substance grise le tissu névroglique est souvent épaissi, plus dense

((ue normalement, les cellules-araignées sont plus nombreuses; d'autres fois

la raréfaction des cellules et des fibres, mal compensée par la prolifération

névroglique, donne à la substance grise un aspect lacunaire; parfois le canal

central est dilaté et dans certains cas entouré d'un anneau de sclérose névro-

glique. Ordinairement indemnes, les cellules de la corne postérieure et de la

colonne de Clarke sont parfois touchées. La substance blanche paraît quelque-

fois tout à fait normale; dans un plus grand nombre de cas elle présente une

raréfaction plus ou moins considérable des fibres nerveuses et une sclérose plus

ou moins étendue ; la raréfaction et la sclérose portent le plus souvent sur la

zone radiculaire antérieure et sur une zone intermédiaire a la corne antérieure

et à la périphérie de la moelle et située à distance de chacune d'elles

(J. Cliarcot et Dutil); cette zone est identique à celle que Pierre Marie(') a

décrite sous le nom de « faisceau supplémentaire » dans la sclérose latérale

amyotrophique et donne sans doute passage aux fibres endogènes, issues des

cellules cordonales des cornes antérieures et latérales. Dans d'autres cas assez

nombreux une sclérose, d'ordinaire peu prononcée, occupe soit la totalité des

cordons antéro-latéraux, soit le pourtour immédiat des cornes antérieures, soit

plus souvent la périphérie de la moelle, immédiatement sous la méninge (Charcot

et Gombault, Oppenheira, Strûmpell, Darkschewitch, Alzheiraer, etc..) ; dans

quelques cas enfin les cordons postérieurs, le cordon de Goll en particulier,

n'ont eux-mêmes pas été trouvés complètement indemnes (Charcot, Oppen-

heim, Nonne, Etienne, Raymond, etc.).

Rarement les vaisseaux paraissent à peu près intacts (Déjerine, etc.); le plus

souvent ils sont multipliés, dilatés ou épaissis, et entourés d'un manchon sou-

vent très large de cellules nucléées que l'on considère aujourd'hui comme des

lymphocytes; on peut suivre jusqu'au centre de la moelle ces traînées cellu-

laires périvasculaires au pourtour des artérioles, des veinules et des grands

capillaires; dans les cas très anciens on les trouve souvent remplacés .par une

zone de sclérose. Les cloisons conjonctives qui normalement contiennent les

plus volumineux de ces vaisseaux sont très épaissies; des travées vasculaires

néoformées cloisonnent anormalement la substance blanche. Hayem, Charcot

et Jofï'roy (1869), avaient déjà noté l'importance considérable prise par les

lésions vasculo-conjonctives et ces lésions se trouvent indiquées dans presque

toutes les autopsies faites depuis lors. Dès 1895 Goldscheider (^) a beaucoup
insisté sur la subordination des altérations des cornes antérieures à celles des

vaisseaux: celles-ci sont surtout nettement conslatables par la méthode de Nissl

(jui colore isolément les cellules et leurs noyaux; aussi les observateurs qui

n'ont pu faire usage de cette méthode ont sans aucun doute laissé passer sou-

vent inaperçues des lésions de ce genre fort accentuées.

Nous en dirons autant pour les altérations de la méninge \ souvent môme,
(|uand elle a conservé à l'œil nu un aspect normal, elle montre au microscope
une infiltration marquée par des cellules nucléées; mais fréquemment aussi

{') P. Marie. Soc. méd. do: /»/>., 17 novembre I8',)r>.

C^) GoLDSCiiEiDEn. Soc. du méd. int. de Berlin, 25 janvier 1893. . -

[P. MARIE et A. hÉRI.'i
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la niéninge est épaissie à l'œil nu el opacifiée, cl dans ces cas on trouve soil
une infiltralion lymphocylaire extrêmement abondante, soit, dans les parlies

•4-

FlG. 199. — Aléningo-myrlil ( syphilitique s'éUuil iinuiirfslùf cliiiiqneiiiciil |i;m- une ;ilropliic rausciil;ii|-o |jnp-

gréssivo lype Aran-Duchcnne. Diiiéo de la maladie : Ki ans. — Région coi viculo. — Enormo épaissis-
sement et infiltralion lymphocyliquc des ménin<>cs. Manchons lynipho(ytic|iios Iris nels autour des
vaisseaux. Dispai ition presque complète des cellules des cornes aulérieurcs. — ."MéHuide de Nis>l.

b- ; .

"-

-M
FlG. 200. — Même cas (|ue la ligure précédente.— Région doi'sale.— Les lésions sont heaucoup ))lu> ancien

nés dans celte région; les méninges très épaissies sonl sclérosées, les lyniphocyles ont disparu, les

vaisseau.v, plus abondamment prolifères que dans la région cervicale, ne sont plus entourés d'un man-
chon lymphocyliquc ; les cellules radiculaires antérieures, q\miquc très frappées par le processus, restent

cependant en plus grand nombre; elles présentent des degrés divers d'atrophie el de dégénérescence.

les plus anciennement touchées, une épaisse bande de sclérose: la lésion

envahil non sculemeni la pie-mère, mais très souvcnl aussi la dure-mère.
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h'extrême variabilité de ces lésions indique qu'il ne s'agit pas d'un processus

analomique unique et qu'à une vraie poliomyélite, frappant isolément les

cellules des cornes antérieures, se joignent souvent les lésions vasculo-conjonc-

tives, méningées et leucomyélitiques d'une méningo-myélite vasculaire diffuse :

anatomiquement la distinction entre ces cas est parfois extrêmement nette, et

la méningo-myélite vasculaire diffuse, d'ordinaire syphilitique, devrait faire

l'objet d'un chapitre à part si la clinique pouvait permettre à coup sûr de la

différencier : nous avons dit que c'est faute d'une connaissance clinique suffi-

samment précise cjue les deux processus ne sont pas encore définitivement

isolés.

J^acincs antérieures. — A l'œil nu les racines antérieures sont souvent grêles

et grisâtres. Au microscope on constate qu'elles sont réduites à un nombre

souvent très restreint de fibres, mais ce nombre ne semble pas toujours propor-

tionnel à celui des cellules des cornes antérieures non dégénérées; quelques-

unes sont très fines, d'autres réduites à une gaine vide, certaines présentent

les divers stades de la dégénération willérienne (fragmentation de la myéline,

multiplication des noyaux, disparition du cylindre-axe). Les fibres restantes

sont souvent séparées par des cloisons conjonctives épaissies ou néoformées,

plus ou moins riches en éléments nucléés.

Nerfs périphériques. — Les mêmes lésions se retrouvent dans les nerfs péri-

phériques, mais à un degré sensiblement moins accusé: les lésions redeviennent

souvent plus nettes au voisinage des muscles atrophiés et dans les rameaux

intra-musculaires : la lésion nerveuse semble d'ordinaire proportionnée à la

lésion musculaire.

Le sympathique cervical a été quehjuefois trouvé altéré.

Muscles. — Les muscles les plus atrophiés sont réduits à de minces lames

d'aspect aponévrotique ; les muscles moins atrophiés sont pâles, roses ou jau-

nâtres, couleur saumon ou feuille morte, mais au milieu d'eux quelques

faisceaux peu ou pas dégénérés tranchent par leur couleur plus foncée. L'atro-

phie frappe les muscles non seulement faisceau par faisceau, mais dans chaque

faisceau fibre par fibre; on trouve dans un même faisceau à côté de fibres très

atrophiées, réduites à ou 3 [/, et dans lesquelles les noyaux font saillie, des

fibres normales et des fibres souvent très hypertrophiées, jusqu'à 150 et 200 jj..

Le premier stade de la dégénérescence est marqué par la prolifération active

des noyaux du sarcolemme; parfois isolés à la surface de la fibre, les noyaux

se trouvent souvent groupés en amas ou en série dans une même masse pro-

toplasmique : cette prolifération donne au processus un caractère non pas seu-

lement dégénératif, mais vraiment inflammatoire (Hayem); c'est le premier

stade d'une myosile. Le protoplasma conserve souvent pendant toute la durée

de l'atrophie sa striation normale et diminue progressivement autour du ou des

noyons.; Q,'e»[ Va trop!tie simple. D'autres fois la substance contractile se gonfle

et se transforme en une masse trouble, à aspect finement grenu; ces granula-

tions, non colorables par l'acide osmique, ne sont pas des granulations grais-

seuses, mais des grains de substance protéique (Robin, Ordonez); c'est le pro-

duit de l'aclivilé exagérée du sarcoplasma et l'indice encore d'un processus

actif : cette tuméfaction trouble qui hypertrophie momentanément les fibres

n'est pas une dégénérescence (ancienne « dégénérescence granuleuse ou pro-

téique )'), mais un phénomène de vitalité exubérante, un phénomène inflamma-

toire qui, aboutissant à la division de la fibre, n'est qu'un stade de l'atrophie

[P. MARIE et A. lÉi?7.]
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simple : toute cellule entre ainsi en activité par une prolifération de ses noyaux

et une augmentation de ses granulations protoplasniiques. La division ulté-

rieure des fibres réduit le muscle à des amas de noyaiœ entourés ou non d une

lame protoplasmique mince, arrondie ou plus ou moins allongée : ces noyaux

et ces cellules ne semblent pas être Tindice d'un processus de régénération

(Hayera) dans une atrophie « progressive, » mais bien un stade de la «i régres-

sion cellulaire » (Durante) ('), un véritable retour à l'étal embryonnaire qui

succède à la suractivité fonctionnelle désordonnée et précède? la disparition

définitive.

Les dégénérescences graisseuse ou cireuse sont sans doute des lésions occa-

sionnelles dues à l'infection secondaire ou à la cachexie terminale. Le tissu

interstitiel proliféré remplit en partie les vides laissés par la disparition des

éléments contractiles; l'existence au milieu de ce tissu d'éléments contractiles

(Nonne) fait penser qu'il est dû peut-être en partie à une métamorphose des

cellules musculaires. L'accumulation interslilielle des vésicules adipeuses est

toujours très limitée dans l'atrophie myélopathique.

Inflammation primitivement parenchymateuse d'après Hayem, la myosile qui

provoque l'atrophie seraitau contraire d'après Friedreich d'origine interslilielle.

Quelle que soit l'origine de l amyotrophie, myélopathique, myopathique, ou

névrilique, le processus histologique est toujours le même (Durante).

Viscères. — La description des lésions viscérales est un chapitre tout nouveau

de l'atrophie musculaire progressive ; Léri a dans un cas constaté une atrophie

généralisée de toute la musculature viscérale (-). Il s'agissait d'une amyotrophie

à forme Aran-Duchenne par méningo-myélite très probablement syphilitique.

L'intestin présentait sur toute sa longueur, surtout dans les deux premiers

mètres du jéjuno-iléon, un nombre considérable (des centaines) de hernies de la

muqueuse à travers la musculeuse; ces hernies formaient une véritable « érup-

tion » de nodules globuleux variant du volume d'un gros pois à celui d'une

grosse noix, quelques hernies semblables se retrouvaient à la surface de la ves-

sie, de la vésicule biliaire, etc. Le cœur présentait, outre deux hernies ana-

logues, une musculature extrêmement réduite, au point que la paroi de l'oreil-

lette droite était uniquement constituée par une mince membrane parcheminée,

transparente, à travers laquelle on apercevait de l'extérieur lescolonnelles exclu-

sivement tendineuses de la surface interne. L'estomac, rempli d'eau, était extrê-

mement dilaté surtout au niveau de la grosse tubérosité qui formait un dôme
énorme et très mince, presque complètement transparent. La coupe d'une her-

nie intestinale montrait que la muqueuse venait au contact inimédial de la

séreuse ; le pourtour de la hernie était limité en partie par des vaisseaux formant

bride, en partie par la musculeuse présentant tous les stades de l'atrophie telle

que nous venons de la décrire pour les muscles périphériques ; en particulier

de volumineux amas de noyaux et de cellules proliférées occupaient sous la

muqueuse la place de certains faisceaux musculeux.

Ces constatationsisolées {') n'ont encore qu'un intérêt de curiosité anatomique :

on peut cependant prévoir qu'un examen plus attentif permettra de les multi-

(') Durante. Congrès de Grenoble, lyO'2. — Manuel d'IiUlul. patliol. de C.omil eL lîanvier,

L. II.

(-) LÉRi. Revue neiirol., 15 mai 1902.

(^) Dans un second cas qui avait évolué beaucoup plus ropidenienl, nous n'a^ons ])as

relrouvé Ces lésions viscérales.
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plier et qu'elles expliqueronl peut-être certains symptômes de la maladie de

Duchenne-
Aran (crises

« bulbaires

constipations

opiniâtres, in-

continences re-

latives, etc.).

L'amyotrophie

viscérale sem-

ble logique-
ment devoir

accompagner
l'amyotrophie

périphérique
;

elle avait d'ail-

leurs ^té pré-

vue, car, dès

1853, Roux
avait déclaré'

à

Cr uveilhier,

lors de son im-

portante com-

munication,
« qu'il ne com-

prenait pas

bien, du mo-
ment où la lé-

sion principale

résidait dans

les nerfs de la

moelle , com-

ment le pha-

rynx, l'œso-

phage, le dia-

phragme, l'esto-

mac, la vessie,

n'en auraient

reçu aucune
inlUience ».

Traitement.
— Toutes les

médications
internes et ex-

ternes ont été

employées con-

tre l'amyotro-

[)hie progressive presque avec un égal insuccès. Nous ne ferons que mention

\ ^^^^^^

FiG. 201. — Atrophie delà musciiUiUire
viscérale (Léri). Porlion de l'inlcsliii

jirèle. Hernies iiuilliples de la iriii-

queuse à travers la musculeuse coiii-

plèlement atropliiée. — Pour rendre
aux hernies la forme qu'elles avaient
au moment de l'ouverture de l'abdo-

men, celle portion d'intestin a élé

remplie d'eau et liée à ses deux ex-

trémités. On voit les hei nies qui font

saillie tout le ong du bord adhérent,
dédoublent le mésentère et repoussent
les portions voisines du péritoine.

KiG. iOt.— Intestin vu inlérieurcmenl.

—

L'intestin a été ouvert le long de son
bord libre : on voit les orifices des her-
nies rangées en file le long du bord
adhéi'ent: la dimension de ces orifices

est Irés varialile. en rapport avec le

volume des hernies dans lesquelles ils

conduisent; on aperç-oit les valvules
< onniventes jusque dans le fond de cer-

taines de ces hernies, la inuqueuse ne
participe donc nullemeni à l'atrophie.

[P. MARIE et A. LÉRI ]
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ner l'application de révulsifs divers sur la colonne verlébrale (vésicaloires.

pointes de feu, cautères), et l'emploi interne de la slrvchnine et de la noix

vomique, de l'ergot de seigle, de l arsenic, du l'er, du nilrale il argent, etc.

L'électricité, jointe ou non au massage, à I hydrothérapie chaude et surtout à la

gymnastique raisonnée, active et passive (Leyden), a paru donner dans certains

cas des résultais relativement favorables: les courants continus d'intensité mo-

dérée sont appliqués de préférence à la moelle en posant les deux électrodes aux

deux extrémités du rachis, les courants interrompus peu intenses et à interrup-

tions peu fréquentes (appareil à chariot) sont appliqués aux nerfs et aux

muscles. Huet a recommandé la galvanisation du sympathiqueprati<piée. comme
la recherche de la contraction diplégique, en applitpiant une élc>clrode sur les

dernières vertèbres cervicales et l'autre dans la fossette carolidienne. Une
seule médication a paru jusqu'ici, dans quelques-uns des très rares cas où elle

a été employée, donner un résultat favorable, c'est la médication antisyphili-

tique; Graves a signalé le cas d'un officier dont l aireclion, qui paraît répondre à

la maladie d'Aran-Duchenne typicpu-. resta stalionnaire à la suite d'un traite-

ment mercuriel , Hammond arrêta de même l'évolution d'une amyolrophie

progressive par le traitement ioduré à haute dose et longtemps prolongé et recom-

manda l'emploi de ce traitement dès qu'on soupçonne la syphilis; Seeligmiiller

cite un cas d'auiyolrophie chez un syphilitique qui fut rapidement guérie par le

traitement antisyphilitique ; enfin Niepce communicpia à l'Académie de médc-
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cine dos 1853 raulo-observalion d'un médecin dont l'aniyolropliic, Iruiléc sans

succès depuis Irois ans par les médicaments et les médications les plus divers,

lut en moins d'un an « diminuée de moitié par le traitement ioduré, l'aHection

étant non seulement arrêtée, mais encore en pleine voie de guérison ». Quoique,

dans d'autres cas (Raymond, Rendu), le traitement antisyphililique ne paraisse

pas avoir produit d'amélioration notable, ces observations semblent suffisantes

pour ne pas admettre avec le professeur Fournier que la méningo-myélite

syphilitique est une alîection « parasyphilitique » et n'éprouve aucune influence,

soit suspensive soit modificatrice, de la part des agents antisyphilitiques; si

l'on hésite sur la nature étiologique d'une amyotrophie Aran-Duchenne, on

devra aujourd'hui avoir recours au traitement spécifique; comme d'une part

il est le seul qui paraisse susceptible d'entraver la marche progressivement

envahissante de l'atrophie, comme d'autre part l'état actuel de nos connais-

sances ne nous permet pas de distingiu^r à coup sûr la forme syphililicpie

de la non-syphilitique, nous croyons qu'on devra dans presque tous les

cas, à moins de contre-indication formelle, tenter l'épreuve du traitement

spécifique.

[P. MARIE et A. LÉRI ]
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Historique. — Celte entité morbide doit son existence à Cliarcol (180,").

1869, 1871, 1872, 1874, etc.), qui l'a créée de toutes pièces, tant au point de vue

clinique qu'au point de vue anatomo-pathologique, d'où le nom universelle-

ment adopté de « Maladie de Charcot ». Aux travaux du maître, ses élèves

Joflfroy, Gombault, Debove, P. Marie, etc., ont ajouté les leurs; plus récemment

il faut citer ceux de Koschewnikofr(') et de Roth. la thèse de Florand(-), le

mémoire deThorbjôrn Hwass("'), ceux de Muratoff(''). de KronthaI( ), de JollVoy

et Achard ("). La constitution de cette espèce morbide a été acceptée d'une façon

générale, elle a cependant rencontré une assez vive opposition en Allemagne

de la part de Leydeu : on verra plus loin que cette divergence est due surtout

à un malentendu, et qu'en somme Leyden, comme Charcot, admet la réalité

d'une affection répondant au point de vue clinique et anatomo-pathologique à

la sclérose latérale amyotrophique.

Symptomatologie .
— Les principaux traits de cette maladie procèdent de

la coexistence d'une paralysie spasmodique- et d'une amyotrophie. Ces deux

symptômes capitaux peuvent débuter isolément, le plus souvent on les constate

simultanément.

ha paralysie spasmodique consiste en ce que, d'une part, il y a diminution

considérable de la motilité volontaire pour certains muscles, surtout pour cer-

tains muscles des membres, et en ce que d'autre part il existe des phénomènes

spasmodiques très marqués dans les territoires occupés par la paralysie.

Ces phénomènes spasmodiques consistent surtout dans l'exagération des

réflexes tendineux, aussi bien au genou et dans les membres inférieurs en géné-

ral qu'au coude, au poignet et même sur le tendon du masséter. — Le clonus

du pied existe dans la grande majorité des cas.

La paralysie spasmodique exerce une influence manifeste sur l'attitude que

présentent les malades. — Dans leur démarche ces individus offrent souvent

(') KosciiEWNUvOFF. Archives de Neuroloyie, 1883, eL Wjeslrick Psyciiialrii, etc., 1885: anal,

in lyeurolog. CenlralbL, 1886, p. 565.

('^) FlorÀnd. Thèse de Paris, 1886.

('') Thorbjôrn Hwass. Nopdiskl MediciinttkL ArLir. 1889.

('') MuRATOFF. Zur Topographie der Bull);ii \ (•i-.-iiiileiungon hci Sclei'osis laleralis amyolro-
phica. Neurolog. Cenlmlbl., 1891, n" 17.

(') Krontiial. Neurolog. CenlralbL. 1891. p. 1.".".

(") Joffroy et AciiARD. Notes sur un cas de sclérose latérale amyoliopliique. Arrli. de

mcd. expérim., II, p. 454, 1890.
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l'aspect de la paraplégie spasmodique, c'est-à-dire que leurs jambes sont plus

ou moins raides, que leurs pieds éprouvent une véritable difficulté à quitter

le sol et le raclent par la pointe, que souvent aussi la production du clonus

du pied par FelTort de la marche les fait sauter sur eux-mêmes ; de plus, par

suite de la diminution de la motilité volontaire, la démarche est pénible et

lourde.

Même quand les malades sont au lit par suite de la prédominance de la para-

lysie, leurs jambes sont ordinairement, mais non toujours, étendues avec une

certaine rigidité et ont une tendance à éprouver un certain degré de rotation

en dedans.

Quant aux membres supérieurs, ils ont en général la position décrite par

Charcot :

Le bras est appliqué le long du corps, et les muscles de l'épaule résistent

quand on veut l'en éloigner. — L'avant-bras est demi-fléchi et dans la prona-

lion; il n'est pas possible de l'amener dans la supination sans employer une

certaine force et sans provoquer de la douleur. Il en est de même du poignet,

qui lui aussi est souvent demi-fléchi, tandis que les doigts sont recroquevillés

vers la paume de la main par suite de l'atrophie des interosseux.

Quant au second des symptômes cardinaux de la sclérose latérale amyotro-

phique, Yatrophie musculaire, il se montre avec les modalités suivantes :

C'est surtout aux membres supérieurs que l'atrophie est le plus prononcée

et particulièrement au niveau des mains; du reste, c'est par celles-ci qu'on la

voit tout d'abord commencer: elle débute simultanément ou presque simulta-

nément aux deux membres supérieurs. Dans la période initiale on remarque

seulement un peu d'enfoncement des espaces interosseux, un peu d'aplatis-

sement des éminences thénar et hypothénar, puis l'atrophie ne cesse de pro-

gresser, et au point de vue fonctionnel on ne tarde pas à constater tous les

signes si bien décrits par Duchenne de Boulogne dans les formes d'amyotrophie

intéressant les petits muscles de la main. Enfin, au bout d'un temps suffisam-

ment long, la main finit par prendre, à un degré très prononcé, l'attitude « en

grifl'e » : la paume est aplatie, sans aucun relief, par suite de la disparition des

éminences thénar et hypothénar; en outre, les deuxième et troisième phalanges

des doigts sont en flexion complète, au point que les ongles touciient pres({uela

paume de la main, tandis que les premières pludanges restent étendues; les

doigts ne peuvent plus, quand la déformation est parvenue à ce degré, exécuter

aucun mouvement. L'atrophie est parfois très rapide et, atteignant simultané-

ment les extenseurs et les fléchisseurs, produit une véritable « main squelet-

tique » sans passer par une phase d'attitude vicieuse.

Les avant-bras ne tardent pas à se prendre, eux aussi, et par suite de la dis-

position des articulations du coude ils demeurent d'une façon permanente dans

la pronation, celle-ci étant une attitude naturelle qui n'exige l'intervention

d'aucune action musculaire.

Les muscles des bras, ceux des épaules, ne sont atteints que d'une façon plus

tardive et généralement à un moindre degré. Pour P. Blocq on verrait quelque-

fois la sclérose latérale amyotrophique débuter par ces muscles. Déjcrine et

Thomas ont observé deux fois le début par les muscles de la ceinture scapulaire.

Les muscles du cou peuvent participer aux mêmes altérations; dans ces cas

on observe une inclinaison de la tête en avant et une certaine raideur dans les

mouvements du cou, qui deviennent limités.

[P MARIEr^
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Aux membres inférieurs l'atrophie se montre également, mais à un degré bien

moindre en comparaison de celle qui atteint les membres supérieurs; ce qui

domine ici, c'est la paralysie accompagnée des phénomènes spasmodiques étu-

diés plus haut.

Cette amyotrophie se fait graduellement, pour ainsi dire faisceau par fais-

ceau, fibre par fibre. Un de ses caractères dislinctifs est de s'accompagner, du
moins au début, de contractions fibrillaires très prononcées. Celles-ci peuvent

être telles que les muscles qui en sont atteints semblent véritablement palpiter,

et cela non seulement pour les muscles des membres, mais aussi pour ceux des

ceintures scapulaire et iliaque et même de la face.

Les réactions électriques ne présentent rien de pathognomonique ; ce qui

semble le mieux établi, c'est une diminution plus ou moins marquée de l'exci-

tabilité électrique
;
quant à la réaction de dégénération, on l'observe quelque-

fois, mais seulement sur certains muscles, et encore n'est-elle pas toujours très

nette; elle ne se produit qu'après la disparition de la plupart des cellules radi-

culaires correspondantes au muscle excité, et quand le nombre des fibres res-

tées saines, après disparition progi-essive de la plupart d'entre elles, est devenu

insuffisant pour répondre à l'excitation.

Dans la sclérose latérale amyotrophique les sphincters peuvent être consi-

dérés comme respectés, du moins jusqu'à une période avancée de la maladie;

c'est tout à fait exceptionnellement que, dans la période terminale, on aurait

observé des troubles de ce côté.

La sensibilité est également intacte, aussi bien la sensibilité générale que la

sensibilité spéciale; l'appareil de la vision, notamment, reste tout à fait indemne.

Tout au plus peut-on noter quelques paresthésies, quelques sensations d'en-

gourdissement ou de fourmillement du côté des membres au moment où débu-

tent les phénomènes paralytiques, môme exceptionnellement quelques douleurs

vagues. —• Oppenheim(') aurait cependant dans un cas constaté une hyperes-

thésie pour toutes les excitations dans la région gauche du thorax, et de plus à

la jambe droite et au pied une anesthésie pour la température et la douleur.

Mais il n'est pas certain qu'il s'agisse là d'un cas tout à fait pur de sclérose

latérale amyotrophique.

Les réflexes cutanés sont normaux, du moins pour les segments de memljres

dans lesquels la conservation des muscles est suffisante pour déterminer la

contraction correspondante à l'excitation cutanée; le réfiexe cutané plantaire se

fait en extension (Babinski, Schafer).

Tels sont les symptômes spinaux de la sclérose latérale amyotrophique, mais

celle-ci présente encore un autre ordre de symptômes qui achèvent de lui

donner son aspect clinique si particulier et contribuent à en faire une affection

essentiellement grave : ce sont les symptômes bulbaires.

Les symptômes bulbaires de la sclérose latérale amyotrophique sont tels,

qu'ils répondent trait pour trait à la description magistrale qu'a faite Duchenne
de Boulogne de la paralysie labio-glosso-laryngée, de sorte que l'on peut, à

juste titre, se demander si, dans sa forme typique, cette dernière affection ne

relève pas toujours de la sclérose latérale amyotrophique. Cette affection

devant être traitée en détail à propos des maladies du Bulbe, nous nous

(') Oppenheim. Ziu- Pathologie der chi'onisclien Spinallahniung. Berliner Gesellscluifl fiir

Psydiialrie. 9 mai IH<..)2.
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bornerons à énumérer simplement ici les principaux phénomènes bulbaires

présentés par la maladie de Charcot :

Du côté de la face, on constate d'abord, au niveau des lèvres et du menton,

des secousses fibrillaires très caractéristiques; un peu plus tard, quand l'atro-

phie des muscles de ces régions est suffisamment prononcée, la bouche est

béante, et laisse écouler la salive. Le creusement des sillons naso-labiaux donne

à la physionomie de ces malades un aspect pleurard très singulier. Les muscles

masticateurs se prennent aussi, la fosse massétérine se creuse et l'on constate

en introduisant le doigt entre les mâchoires la faiblesse des mouvements qui

restent possibles.

Du côté des muscles supérieurs de la face, on n'observe rien d'analogue;

assez souvent cependant, quand l'affection est très prononcée, les sourcils sem-

blent tirés en haut, peut-être par suite du manque d'antagonisme des muscles

péribuccaux qui sont atrophiés.

La langue participe à l'atrophie; elle s'élale sur le plancher de la bouche et

se montre parsemée de bosselures et de dépressions, les tremblements fibril-

laires s'y constatent également, quelquefois assez forts pour la projeter au

dehors.

Le voile du palais est tombant et flasque, d'où impossibilité de souffler et de

siffler, voix nasonnée et difficulté de la déglutition.

Au laryngoscope, on peut constater parfois l'atrophie et la paralysie des

cordes vocales.

Ces altérations des muscles des lèvres, de la langue, du voile du palais et du

larynx déterminent des troubles considérables de la j^honation, les malades ne

pouvant plus prononcer plusieurs voyelles ou consonnes : la parole d'abord

diffuse, nasonnée, devient plus tard complètement inintelligible, puis le grogne-

ment presque uniforme qui seul subsistait peut disparaître à son tour et le

malade est incapable d'émettre non seulement aucune parole, mais aucun son :

à la dysarthrie a succédé l'anarthrie, puis l'aphonie.

La déglutition devient diflicile par l'adjonction, à l'atrophie et à la paralysie

des muscles de la bouche et du voile, de l'atrophie et de la paralysie des muscles

du pharynx et de la partie supérieure de l'œsophage : progressivement les

liquides d'abord, puis les solides ne passent plus, seuls les aliments demi-

liquides peuvent encore être assez longtemps déglutis, la tête renversée en

arrière, avec maints efforts et maintes précautions et non sans quelques acci-

dents plus ou moins graves dus au passage des aliments dans les voies

aériennes : l'alimentation est alors difficile et dangereuse.

La respiration peut se prendre aussi par paralysie du pneumogastrique et

paralysie ou atrophie diversement combinée des muscles de Reissessen, du dia-

phragme et des intercostaux : à la gène permanente de la respiration se

joignent des accès d'étouffements plus ou moins fréquents, plus ou moins

graves

.

Le cœur enfin est parfois affolé, les battements faibles et irréguliers, la syn-

cope est fréquente et la mort subite sa conséquence naturelle.

Dans le territoire des nerfs bulbaires, différents réflexes méritent d'être inter-

rogés :

Le réflexe pharyngien est généralement conservé, du moins tant que la des-

truction des muscles du pharynx n'est pas trop prononcée pour empêcher toute

contraction à leur niveau.

TP.AITK DE MIÎDECINE, 2' écHt. — IX. 42
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Le réflexe du masséter consiste, comme on sait, en ce que la percussion ou

le tiraillement du tendon de ce muscle, la bouche: étant entr'ouverte, déter-

mine la contraction de celui-ci et, par conséquent, la fermeture des mâchoires.

Ce réflexe est notablement exagéré.

Quant aux fonctions psychiques, on peut, quoi qu'on en ait dit, les considérer

comme plus ou moins atteintes, en règle générale. L'intelligence est en eff'et

aflaiblie, l'émotivité très augmentée ; la tendance au rire et surtout au pleurer

est fréquente. On a constaté parfois l'association de ces ti'oubles avec un état

démentiel véritable qui a paru s'expliquer par les lésions cérébrales que l'on a

parfois trouvées dans la sclérose latérale (Raymond, Pilez) (').

Marche et formes. — La sclérose latérale amyotrophique peut débuter

de façons très diverses, suivant que les symptômes initiaux se montrent du côté

des membres supérieurs, des membres inférieurs ou des nerfs bulbaires ; ce

n'est que plus tard, d'une façon progressive, que l'évolution amène l'apparition

des autres symptômes.

Quand le début a lieu par les membres supérieurs, on se trouve tout d'abord

en présence de phénomènes d'amyotrophie localisés, comme on l'a vu, au

niveau des mains (interosseux, éminences thénar et hypothénar), précédés

ou non de fourmillements, de frémissements des mains et d'un sentiment non

seulement de faiblesse, mais de raideur des membres précurseur de l'état

spasmodique.

Lorsque les membres inférieurs sont pris les premiers, les malades présentent

surtout les signes d'une paraplégie spasmodique plus ou moins intense; il

n'existe pour ainsi dire pas d'amyotrophie.

Exceptionnellement on a rapporté des cas à début hémiplégique (Florand,

Blumenthal).

Enfin, si les phénomènes bulbaires marquent le début, on peut avoir devant

les yeux tout le tableau d'une paralysie bulbaire pure sans atrophie notable du

côté des mains, ni paraplégie spasmodique évidente.

Diagnostic. — On comprend qu'un observateur non prévenu, en présence

d'aspects cliniques aussi différents, puisse croire avoir aflaire à trois maladies

différentes, alors qu'en réalité c'est bien d'une seule et même affection qu'il

s'agit. C'est une ei-reur de ce genre qu'a commise, à notre avis, Leyden, lors-

qu'il a voulu ériger en entité morbide distincte sa paralysie bulbaire progres-

sive qui n'est, en somme, que la sclérose latérale amyotrophique à début

bulbaire. Quant à la paralysie glosso-labio-laryngée de Duchenne (de Boulogne)

dont les rapports avec la sclérose latérale ont été et sont encore fort discutés, il

semble bien probable aujourd'hui qu'elle n'est qu'une localisation de la sclérose

latérale amyotrophique qui, ou bien évolue entièrement sans qu'apparaissent

les autres signes de la maladie de Charcot, ou bien marque le début ou la fin

d'une sclérose latérale bien caractérisée : les recherches de Charcot et Marie,

de Déjerine(^) ont montré, en effet, que jamais dans la paralysie bulbaire vraie,

le faisceau pyramidal n'était indemne, il ne s'agirait donc pas d'une simple

poliomyélite bulbaire. La prédominance habituelle des lésions de la sclérose

latérale dans la région cervicale supérieure rend fort plausible l'atteinte pri-

(») PiLCZ. Jahrburher f.' Psych., 1898, p. 22L
(-) DÉJERINE, Arch.de Phi/siolor/ie, 1883.
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mitive et prédominante, voire exclusive, de la substance grise et du faisceau

pyramidal dans la région bulbaire.

Il est tout à fait nécessaire, pour établir le diagnostic de la sclérose latérale

amyotrophique, d'envisager en particulier les maladies qui offrent des analogies

avec Tune des trois formes : amyotrophique, spasmodique et bulbaire.

A. Pour la forme dans laquelle le phénomène prédominant est Tamyotrophie,

le diagnostic se fera avec :

L'atrophie musculaire A ran-Duchenne: la dispavilion des cellules des cornes

antérieures peut précéder, parfois d'assez longtemps, dans la sclérose latérale

amyotrophique, les lésions des cordons latéraux; secondaire à des lésions vascu-

laires et méningées, elle peut aussi rester indéfiniment isolée
; or, dans tous ces

cas le tableau clinique est le même, le type de l'amyotrophie Aran-Duchenne est

celui de l'amyotrophie de la sclérose latérale : le diagnostic ne pourra donc être

fait que par l'apparition des premiers symptômes de la sclérose pyramidale, les

signes de spasmodicité dont le plus précoce est l'exagération des l'éflexes : à

plus forte raison cette exagération prendra-t-elle une valeur diagnostique

importante quand elle surviendra sur des muscles déjà notablement atrophiés.

L'atrophie musculaire attribuée aux polynévrites : dans celles-ci, on retrou-

vera également le début par les extrémités,, l'attitude « en griffe », la présence

de contractions fibrillaires, certaines réactions électriques analogues , en un

mot, la simple inspection des malades ne permettra souvent pas de faire la dis-

tinction entre les deux affections. Pour y parvenir, on tiendra compte de ce que,

dans les polynévrites, les troubles de la sensibilité, sans être constants, sont

plus fréquents et plus accentués que dans la maladie de Charcot. Mais le véri-

table moyen de diagnostic consistera dans la recherche des réflexes tendineux.

On sait en effet que dans les polynévrites, le plus souvent, les réflexes tendineux

sont diminués ou absents, tandis que dans la sclérose latérale amyotrophique,

ils sont considérablement exagérés.

De même, dans certains cas très rares d'ailleurs de myopathie jjrogressive

primitive, dans lesquels on voit les extrémités supérieures présenter une atro-

phie musculaire et même une griffe assez analogues à celles de la sclérose

latérale amyotrophique, le diagnostic se fera, grâce à la diminution ou à

l'absence des réllexes tendineux.

En réalité, là où il existe une véritable difficulté à faire le diagnostic, c'est

quand il s'agit d'amyotrophies dans lesquelles les réflexes tendineux sont aug-

mentés. Parmi les amyotrophies de ce genre, il faut citer surtout :

La syringomyélie, que l'on distinguera grâce à l'existence de troubles spé-

ciaux de la sensibilité (thermo-anesthésie) et de troubles trophiques cutanés,

tels que mal perforant, panaris, etc.... Il convient cependant de remarquer que

le diagnostic est plus délicat dans cette forme spasmodique de syringomyélie,

que Guillain a décrite dans sa thèse (1902).

La pachyméningite cervicale hyperlrophique; dans celle-ci, l'attitude de la

main est plutôt celle « de prédicateur » (Charcot, Joffroy) ; de plus, quand cette

forme de méningite spinale est due à des lésions osseuses, on constate

souvent une déformation du rachis; enfin, dans la plupart des cas, se montrent

des douleurs pseudo-névralgiques à caractère spécial.

L'amyotrophie généralisée, consécutive à certaines polyartJirites infectieuses :

en général, cette amyotrophie portera sur un plus grand nombre de muscles

que celle de la sclérose latéi'ale amyotrophique; elle sera notamment beaucoup

[P. MARIER
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plus marquée sur les muscles des membres inférieurs ; dans celte aU'ection,

l'attitude « en griffe » est moins habituelle et moins complète. Enfin, le diagnostic

se trouvera fixé par la recherche des différentes arthrites ou arthropathies, et

assez souvent par la préexistence d'une blennorragie.

73. Pour la forme dans laquelle le phénomène prédominant est la paraplégie

spasmodique, le diagnostic se fera avec :

Le tabès dorsal spasmodique : maintes fois, en effet, des cas de sclérose laté-

rale amyotrophique ont été considérés comme appartenant au tabès dorsal

spasmodique; cette erreur provient en grande partie du malentendu qui a long-

temps régné sur la façon de comprendre cette dernière maladie. Si l'on veut

bien se ranger à l'opinion exposée dans ce Traité que le tabès dorsal spasmo-

dique serait toujours une maladie datant de la naissance, cette seule notion per-

mettra de le distinguer de la Maladie de Charcot, Au point de vue purement
* objectif, on pourrait se baser sur l'absence de toute amyotrophie progressive,

de toute secousse fibrillaire des muscles.

Les myélites transverses s'accompagnent souvent de troubles des sphincters;

de plus, les parties situées au-dessus de la lésion médullaire ne présentent

aucun trouble dans leurs fonctions. Il n'en est pas ainsi dans la maladie de

Charcot; en effet, dans celle-ci, la raideur musculaire, tout en étant prédomi-

nante dans les membres inférieurs, se montre aussi dans les membres supé-

rieurs. En outre, dans les myélites transverses, il y a assez souvent des troubles

de la sensibilité ou des douleurs.

La sclérose en plaques peut être confondue avec la maladie de Charcot, soit

lorsqu'elle se présente sous la forme de paraplégie spasmodique, soit lorsque, ce

qui est très rare, elle revêt la forme amyotrophique : c'est ainsi que Brauer a

rapporté un cas où l'amyotrophie du début dérouta le diagnostic, où plus tard,

l'apparition d'une paraplégie spasmodique aurait permis de penser à la sclérose

latérale amyotrophique, si quelques symptômes accessoires n'avaient fait porter

le diagnostic de sclérose en plaques que l'autopsie confirma. En dehors de l'évo-

lution qui se fait comme par à-coups dans la sclérose en plaques, progressi-

vement et rapidement dans la maladie de Charcot sans disparition des contrac-

tures au fur et à mesure des progrès de l'atrophie, ces symptômes de la

sclérose en plaques sont, en effet, tellement multiples d'ordinaire, qu"il serait

bien étonnant qu'en cherchant bien, on n'en trouvât pas quelques-uns pour

éclairer le diagnostic.

C. Pour la forme dans laquelle les phénomènes prédominants sont de nature

bulbaire, le diagnostic se fera avec :

Les p)arabjsies bulbaires aiguës : dans celles-ci, les accidents surviennent

d'une façon beaucoup plus brusque, et leur gravité est souvent telle, que la

terminaison fatale a lieu en quelques jours.

Les paralysies bulbaires chroniques; elles ne présentent ordinairement pas

une marche aussi nettement progressive; il est rare qu'elles atteignent un aussi

grand nombre de muscles que les manifestations bulbaires de la sclérose

latérale amyotrophique, et d'une façon aussi symétrique.

La paralysie pseudo-bulbaire d'origine cérébrale s'accompagne ordinairement

d'un certain degré d'hémiplégie uni ou bilatérale; elle se montre presque tou-

jours à la suite d'accidents apoplectiformes; il n'y a ni amyotrophie ni contrac-

tions fibrillaires; enfin, dans cette affection, le réflexe pharyngien est le plus

souvent absent, tandis qu'il existe dans la sclérose latérale amyotrophique. Le
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fait que j'indique ici est d'ailleurs contraire à ce qui est généralement enseigné.

La paralysie bulbaire asthénique se caractérise par une paralysie variable

dans son intensité suivant les moments et atteignant non seulement les nerfs

bulbaires et le facial inférieur, mais aussi le facial supérieur et les nerfs oculo-

moteurs qui sont toujours respectés dans la sclérose latérale; de plus il n'y a

pas d'amyotrophio.

ha paralysie bulbaire familial'^ se distingue par les mêmes caractères aux-

quels s'ajoutent le caractère familial et la précocité du début.

La myopathie facio-scapulo-himiérale type Landouz-y-Déjerine se distingue

facilement par l'absence de contracture et d'exagération des réflexes et par les

caractères mêmes de l'atrophie, qui frappe dès le début et dans l'enfance la face

et qui atteint dans la face le domaine du facial supérieur autant et souvent plus

que celui du facial inférieur. Elle ne s'accompagne pas du syndrome de la

paralysie glosso-labio-laryngée : de façon toute exceptionnelle, cependant Lan-

douzy et Déjerine, Erb, Bouveret ont signalé la paralysie de la langue avec

atrophie et Hoffmann la paralysie bulbaire,

Pronostic. — Le pronostic de la maladie de Charcot est des plus sombres,

la mort survient toujours par suite des progrès de l'alïection, et môme dans les

cas où elle semble être due à une maladie intercurrente, celle-ci provient le plus

souvent des troubles occasionnés dans le fonctionnement des centres nerveux

(pneumonie de déglutition). C'est en général par le cœur ou par le poumon que

se fait la terminaison fatale, tantôt à la suite d'une dyspnée intense, tantôt

à la suite d'une syncope ; l'un et l'autre accident semblent devoir être rap-

portés à une lésion des noyaux du pneumo-gaslrique.

La durée de la sclérose latérale amyotrophique est variable; d'une façon

générale on peut la fixer à dix-huit mois ou deux ans
;
quelquefois cependant

la mort survient beaucoup plus rapidement : trois mois, six mois; quelquefois

plus tardivement, au bout de trois ou quatre ans, neuf ans même (Déjerine), dix

ans (Florand). Il y a lieu de se demander si dans ces cas il s'agissait bien de

sclérose latérale amyotrophique. Dans les formes lentes avec atrophie excessive,

la contracture et les réflexes mêmes disparaissent dans des membres ou des

portions de membres presque totalement dépourvus de muscles. Le mode de

début semble influencer, mais seulement dans une certaine mesure, la marche

de la sclérose latérale amyotrophique; c'est-à-dire que la forme bulbaire semble

être plus rapidement mortelle que la forme amyotrophique et surtout que la

forme caractérisée par la paraplégie spasmodique,

Anatomie pathologique. — Les lésions de la sclérose latérale amyotro-

phique peuvent intéresser non seulement la moelle et le bulbe, mais encore le

cerveau et le système neuro-musculaire périphérique.

L Moelle. — A. Substance grise des cornes antérieures. — Les lésions à ce

niveau consistent surtout dans Vatrophie des grandes cellules ganglionnaires et

dans la disparition d'un certain nombre d'entre elles : les cellules deviennent

petites, arrondies, perdent leurs prolongements, puisneformentplus que desblocs

amorphes, pigmentés, sans noyau colorable, ({ui se résorbent et disparaissent
;

c'est la lésion la plus frappante à cause de la dimension normale de ces grandes

cellules ganglionnaires, ce n'est pas la seule. Toutes les cellules des cornes anté-

rieures s'atrophient et disparaissent, et notamment celles qui, situées en arrière

[P. MARIE ]
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des cellules pyramidales, et plus petites qu elles entre la corne antérieure et la

postérieure, dans la « zone

rétroradiculaire » sont con-

sidérées par Philippe et

Guillain(') comme des cel-

lules de cordon : il faut

signaler cependant qu'au

milieu de ces cellules tou-

tes plus ou moins altérées,

celles des colonnes de

Clarke restent presque tou-

jours intactes. En dehors

des lésions cellulaires, on

trouve, enoutre,dansles cor-

nes antérieures des lésions

des fibres nerveuses qui à

l'état normal s'y trouvent en

si grande abondance. Ces

altérations sont cause de ce

que, dans la sclérose laté-

rale amyotrophique, les cor-

nes antérieures soumises à

la coloration de Weigert se

montrent avec une teinte bien moins foncée que lorsque la moelle est saine, et

que leur couleur claire con-

traste avec celle des cornes

postérieures qui ont con-

servé à peu près entièrement

levir coloration normale.
Toutes ces altérations ont

leur maximum dans la ré-

gion cervicale, sauf quand
la maladie a débuté par la

paraplégie des membres in-

férieurs.

B. — Substance blanche :

a. C'est surtout le faisceau

pyramidal qui est atteint, et

cela d'une façon essentielle-

ment systématique, puisque

non seulement le faisceau

pyramidal croisé, mais aussi

très souvent le faisceau

FiG. 204. — Corne antérieure normale avec ses cellules ganglion-
naires et le lacis des fibres nerveuses qui, par la coloration à

l'hématoxyline de Weigert, donne à cette corne une teinte foncée

(1/2 schématique).

pyramidal direct, sont le

siège d'une dégénération

très intense. Les éléments

nerveux dégénérés sont

FiG. 20o.— Corne antérieure dans un cas de sclérose latérale amyo-
trophique. On remarquera l'absence de la plupart de cellules ner-

veuses, l'atrophie de quelques autres ; par suite de la disparition

d'une grande partie des fibres nerveuses de cette région, la colo-
ration à l'hématoxyline de Weigert ne donne plus à la corne anté-
rieure une teinte aussi foncée que normalement (1|2 schématique).

ej ~ - \ I - ~ 1 /-

remplacés par une sclérose névroglique à tendance très végétante et proliférative.

(•) Philippe et Guillain. C. R. Congrès Paris 1900, p. 261.
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b. La masse des faisceaux antéro-latéraux présente également des allérations

notables, de telle sorte que la zone de sclérose dans le cordon latéral est beau-

coup plus étendue que le territoire du faisceau pyramidal croisé proprement

dit, elle contourne toute la corne antérieure et borde la corne postérieure sur

sa plus grande partie ; Gombault, Vulpian, plus récemment P. Marie, Bris-

saud, Raymond ont attiré Tattenlion sur cette sclérose extra-pyramidale; cette

extension aux parties extra-pyramidales du cordon antéro-latéral est d'ailleurs

beaucoup plus prononcée pour la région dorsale et surtout pour la région cervi-

cale. Cette dissémination des lésions apparaît également très nette quand on se

livre à la recherche des corps granuleux au niveau des fibres atteintes par la

(iégénération dans le domaine du cordon latéral et du cordon antéro-laléral
; on

F]G. 20(;. — Coupe (le la moelle dans un cas de sclérose latérale amyotrophique, dessinée et communiquée
par G. Marinesco. — 0" paire cervicale. — La dégénération occupe très nettement le faisceau pyra-
midal direct, le faisceau pyramidal croisé et, bien qu'à un moindre degré, la zone intermédiaire du
faisceau latéral. Ou remarquera tout particulicremeut la leinte blanchâtre de la corne antérieure indi-

quant une diminution très notable du nombre des fibres qui constituent le réseau nerveux de cette corne;
dans la corne postérieure, au contraire, ce réseau semble avoir conservé sa coloration habiluelle.

trouve, en effet, ces corps granuleux, intratubulaires et périvasculaires, non
seulement dans le territoii^e des faisceaux pyramidaux direct et croisé, mais
encore, quoique en plus faible quantité, dans l'espace qui s'étend en avant du
faisceau pyramidal croisé. Si la dégénérescence des fibres à myéline est essen-

tiellement diffuse, en revanche elle n'est nulle part totale : à côté de fibres

complètement dégénérées, on trouve des fibres intactes, à côté en particulier de

grosses altérées, de fines fibrilles indemnes.
c. Les cordons de GoU offrent un aspect singulier; celui-ci n'est d'ailleurs

nullement analogue à la sclérose des autres faisceaux blancs dont il vient d'être

question et s'en distingue notamment par l'absence de corps granuleux; cet

aspect anormal consiste dans la teinte plus foncée que prennent ces cordons
par la coloration au carmin, et dans la teinte plus claire que leur donne la

coloration par l'hématoxyline de Weigert. Les résultats fournis par ces deux
colorations semblent bien indiquer qu'il y a, sinon disparition des gaines de

[P. MARIE R
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FiG. 207. — Coupe de la région cervicale dans un cas de sclé-

rose latérale amyotrophique. Les parties sclérosées sont
d'autant plus blanches qu'elles sont plus altérées. — B,

sclérose dans le faisceau latéral dépassant de beaucoup
les limites du faisceau pyramidal croisé;— C, faisceau pyra-
midal direct ;

— A, légère sclérose dans les faisceaux de GoU.
Les lésions de la substance grise n'ont pas été figurées

myéline, du moins allération de celles-ci, et pi'obablemenl aussi un peu d'hyper-

plasie du tissu interstitiel. Il est possible que ces modifications dans l'aspect

des faisceaux de Goll soient dues(?) à des lésions des « cellules du cordon posté-

rieur » situées dans la substance

grise; l'étude des dégénére.s-

cences laisse cependant suppo-

ser que le cordon de Goll est un
faisceau homogène, ne contenant

pas de fibres de cordon, et cer-

tains auteurs considèrent sa

sclérose comme un phénomène
surajouté sans importance qui

se rencontrerait chez un grand

nombre de cachectiques; cette

explication ne paraît guère plau-

sible, pour certains cas au moins.

Ces altérations des cordons de

Goll sont d'ailleurs inconstantes,

Philippe et Guillain entre autres

n'en ont pas trouvé dans un cas.

d. Le faisceau cérébelleux di-

rect elle faisceau de Goioers soni

parfois eux aussi très légèrement

atteints : Philippe et Guillain ont constaté dans ces deux faisceaux l'existence

de corps granuleux malgré l'intégrité des colonnes de Clarke et

conservation parfaite de la sen-

sibilité.

Les vaisseaux médullaires pré-

sentent souvent un certain de-

gré de périartérite ou de péri-

phlébite avec une infiltration

embryonnaire toujours faible

dans la substance grise; il n'y a

généralement ni endophlébite,

ni endoartérite, ni thromboses,

ni hémorragies.

II. Bulbe. — A. Substance

gri^ie. — Ce sont surtout les

noyaux moteurs qui sont fi^ap-

pés parle processus dégénératif;

parmi eux, au premier rang, ce-

lui de l'hypoglosse; le noyau
principal de ce nerf serait seul

altéré, tandis que le noyau de

RoUer et les grandes cellules

éparses le long des fibres radi-

cuiaires de ce nerf seraient intacts (MuratofT). C'est quand le noyau moteur du
trijumeau est atteint que l'on observe cette perte du mouvement de diduction

des mâchoires sur laquelle Duchenne de Boulogne a si justement insisté.

malgré la

FiG. 208. — Même moelle, région dorsale. Mêmes lettres D.

cordon antéro- latéral présentant également un certain

degré de sclérose; ce faisceau est altéré aussi dans la

région cervicale. Les lésions de la substance grise n'ont

pas été figurées.
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noyaux des muscles

restent toujours in-

-Les signes

Les lésions peuvent encore porter sur le noyau du facial, sur le noyau posté-

rieur du pneumogastrique (Muratoff), sur son noyau dorsal et surtout sur son

noyau ventral (Philippe et Maje-

\vicz)(').

Quant aux

oculaires, ils

demnes.

B. Substanee blanche

les plus nets de dégénération por-

tent encore ici sur les fibres du fais-

ceau pyramidal, mais il faut remar-

quer que, dans la majorité des cas,

il n'y a qu'un nombre relativement

restreint de ces fibres qui soient in-

téressées par le processus morbide;

l'intensité de celui-ci ne semble pas

atteindre un degré aussi prononcé

dans le bulbe que dans la moelle,

parfois même on constate son exis-

tence dans les parties inférieures du bulbe et on ne le retrouve plus dans la

partie supérieure de celui-ci. Le faisceau longitudinal postérieur, les fibres du

FiG. 209. — Même moelle, région lombaire. Le faisceau

pyramidal croisé est encore très altéré, les lésions

dépassent d'ailleurs un peu le territoire de ce fais-

ceau. Les lésions de la substance grises n'ont pas

été liffurées.

Fio. "210. — Coupe au niveau de la 2" lombaire dans un cas de sclérose latérale aniyotrophique, commu-
niquée et dessinée par G. Marinesco. — a, faisceau fondamental du cordon antéro-latérnl atrophié, lésion

qui est vraisemblablement en rapport avec l'altération des cellules d'origine de ce faisceau situées dans
la substance grise médullaire (il ne peut èire question ici d'une lésion du faisceau pyramidal direct,

car ce faisceau ne descend pas ordinairement jusque dans la région lombaiie); — h, faisceau pyra-
midal croisé fortement dégénéré; — c, corne antérieure pauvre en cellules et en libres nerveuses;
la lésion intéresse particulièrement la porlion antéro-interue de cette corne et est plus accentuée à droite

qu'à gauche.

raphé, participeraient aux altérations (Muratoff) ainsi que quelques-unes des

fibres du ruban de Reil (Roth, Muratoff).

') Philippe et M.vjewicz. C. R. Scct. NeuroL Congrès 1900, j).
54'

[P. MARIE.]
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III. Protubérance. — A ce niveau on trouve, dans certains cas, mais non
dans tous, des fibres altérées siégeant environ à la partie moyenne de l'étage

inférieur; dans ces cas, sur les coupes par congélation, on constate la présence
de corps granuleux peu nombreux; il n'y a plus, à ce niveau, aucune compa-
raison à établir entre l'intensité du processus morbide et celle de la dégéné-
ration constatée dans la moelle.

IV. Pédoncule. — Les lésions occupent ici très nettement le territoire du
faisceau pyramidal, mais elles sont loin de se montrer dans tous lès cas.

V. Cerveau. — C'est à Koschewnikow que l'on doit la première description

des altérations des fibres intra-cérébrales du faisceau pyramidal dans la sclérose

latérale amyotrophique
; cet auteur s'était servi de la méthode des dissociations

Fio. 211. — Coupe des pédoncules cérébraux dans un cas de sclérose latérale amyotrophique. — C, fibres

de la IIP paire; — B, cellules du loCus niger; — A, étage inférieur du pédoncule; — D, corps granu-
leux situés dans la région moyenne de l'étage inférieur du pédoncule. — Ces corps granuleux existaient

aussi dans le isédoncule du cùté droit; on ne les y a pas indiqués afin de simplifier le dessin (l/"2 sché-

matique).

multiples. Peu après, P. Marie, en employant la méthode des coupes par congé-

lation, put suivre la dégénération de ces fibres dans toute la hauteur de leur

trajet depuis l'écorce cérébrale jusqu'à la moelle lombaire, en ^jassant par la

substance blanche des circonvolutions, le centre ovale, la portioa pyramidale de

la capsule interne (deux tiers antérieurs du segment postérieur de cette

capsule) et venant aboutir aux pédoncules et à la protubérance.

Mais les lésions des circonvolutions dans la Sclérose latérale amyotrophique

ne frappent pas seulement les fibres du faisceau pyramidal, elles peuvent

encore, dans quelques cas, être constatées dans la substance grise des circon-

volutions motrices, notamment sur les grandes cellules pyramidales : celles-ci

sont en plus petit nombre et présentent une atrophie de leurs prolongements

(P. Marie, Charcot et P. Marie, Koschewnikow). Ces altérations ne se ren-

contrent pas toujours et dans un cas P. INIarie n'a pu trouver trace de lésion

des circonvolutions.
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Mais il y a plus : ce ne sont pas seulement les cellules et les fibres du système

pyramidal qui ont été trouvées altérées dans la maladie de Charcot : Sarbo a

noté une grosse altération corticale prédominante sur les fibres tangentielles

du cerveau, d'autres auteurs (Anton, Probst, Spiller, Nonne) ont décrit avec

une lésion des fibres et cellules pyramidales une lésion importante des fibres

d'association (corps calleux, etc..) ; de sorte qu'il n'est pour ainsi dire pas une

pai'tie du cerveau qu'on n'ait trouvé altérée: cellules pyramidales (Kojewnikol'f,

Charcot et Marie, Spiller et Dercum, Marinesco), fibres radiaires de la région

motrice, fibres pyramidales (Lennalm, Lombroso, Hoche, Wir), fibres et cellules

pyramidales (P. Marie, Mott), fibres tangentielles (Sarbo), fibres et cellules

pyramidales et fibres d'association (Anton, Probst, Spiller, Nonne). Des lésions

cérébrales variées sont donc fréquentes, presque constantes; d'autre part,

l'autopsie n'a parfois révélé aucune trace de sclérose latérale quand le malade

avait présenté des phénomènes spasmodiques marqués (autopsies de Senator,

de Philippe et Cestan, de Carlin Philipps) ('), et, au contraire, des dégénéra-

tions pyramidales ont été observées sans aucune contracture (autopsie de

Vierordt(^). C'est en s'appuyant sur ces faits que Raymond et Ricklin (^), adop-

tant la théorie de von Monakow qui place le centre des réflexes dans les masses

grises sous-corticales, ont émis l'hypothèse que c'est peut-être dans les lésions

cérébrales ou surtout dans les lésions céi-ébelleuses et non dans la sclérose du
faisceau pyramidal qu'il faudrait rechercher la cause de la contracture dans la

maladie de Charcot.

VI. Système neuro-musculaire. — A. Racines antérieures et nerfs périplié-

riques. — De leurs racines aux filets nerveux intra-musculaires (Babes et Mari-

nesco (*) les nerfs périphériques et les nerfs crâniens diminuent de volume,

leurs éléments nerveux dégénèrent, la gaine de myéline se réduit en boules,

puis disparaît, le cylindre-axe se fragmente à son tour et disparaît aussi, les

noyaux et la gaine de Schwann prolifèrent; au bout d'un certain temps le nerf

atteint est formé de gaines vides et de cordons scléreux côtoyant pendant

longtemps encore un certain nombre de fibres restées saines qui finissent par

dégénérer et se scléroser à leur tour.

B. Muscles. — Les fibres musculaires subissent isolément, une par une,

l'atrophie simple, puis disparaissent; le tissu interstitiel prolifère et à la sclé-

rose s'ajoute parfois une adipose plus ou moins pi^ononcée.

Nous venons de voir combien sont variées les lésions d'une maladie qui a

passé avec quelque apparence de raison jusqu'à ces derniers temps comme
l'une des plus nettement systématiques : la plupart des auteurs la considèrent

encore comme absolument systématique, mais la discussion commence quand
il s'agit de spécifier quels sont les systèmes atteints. Charcot admettait que le

système pyramidal était atteint, et seul atteint, dans ses deux neurones, central

et périphérique : la sclérose pyramidale serait la conséquence de l'atrophie des

cellules pyramidales. — Raymond a tenté une explication de cette localisation

anormale du maximum de la lésion : il pense que les neurones moteurs périphé-

rique et central étant atteints simultanément sous l'influence d'une même cause,

c'est à leur confluence que la lésion des fibres atteindra son maximum. Mais

(') CAnLiN Philipps. Medic. Record. \" mai l'JOI.

(^) ViERORDT. Ai-ch. f. Physiol., XIV.
('') Raymond et Ricklin. C. R. Sect. Neurol. Congrès. 1900, p. ^SL
('') Babes et Marinesco. Annales Inslilul Palhol., 189L

[P. MARIE.'^
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Raymond reconnaît que la lésion des cordons latéraux ne peut s'expliquer par

la simple dégénérescence pyramidale, il la suppose, comme P. Marie, due, en

partie au moins, à l'altération des cellules et des fibres du cordon et, avec

Hoche, admet une triple systématisation: 1° dans le neurone moteur cortical

et le faisceau pyramidal : 2" dans le neurone moteur périphérique (nerfs céré-

braux et spinaux); 5" dans les neurones d'association, les cellules et les fibres

commissurales de l'écorce, du faisceau longitudinal postérieur et du cordon

latéral.

Brissaud va plus loin et admet que les fibres que l'on trouve toujours saines

au milieu des fibres dégénérées dans l'épaisseur du cordon antéro-latéral

seraient précisément les fibres du faisceau pyramidal, seules les fibres cordo-

nales seraient dégénérées et la systématisation s'appliquerait uniquement aux

cellules et aux fibres du cordon.

Mais outre que la presque totalité des fibres du territoire pyramidal est par-

fois dégénérée, les pyramides bulbaires sont toujours plus ou moins altérées

(Déjerine); or, elles ne paraissent contenir aucune fibre de cordon.

Grasset pense que la maladie de Charcot n'est qu'une sclérose médullaire,

une localisation d'un processus général sclérosant, véritable diathèse qui frap-

perait aussi bien tous les autres organes ; mais en fait la sclérose latérale reste

trop souvent isolée p'our qu'on puisse admettre sans plus de preuves cette

hypothèse.

Philippe et Guillain (') ayant constaté que la sclérose des cordons latéraux

est plus intense et plus précoce que l'atrophie des cellules cordonales qui serait

inconstante, que la sclérose du faisceau cérébelleux direct se produit parfois

sans atrophie des cellules des colonnes de Clarke, que d'ailleurs l'atrophie des

cellules amène l'atrophie des cordons correspondants et non leur sclérose,

concluent qu'il y a dans la sclérose latérale amyotrophique deux processus

indépendants, donnant naissance aux deux formes cliniques amyotrophique et

paréto-spasmodique et que la soi-disant systématisation de la maladie de

Charcot est une fausse systématisation, qu'il y a seulement systématisation des

lésions secondaires.

Nature. Étiologie. — En somme, il est assez difficile de se faire une opinion

sur la nature de la sclérose latérale amyotrophique ; la localisation très nette

des lésions sur les fibres du faisceau pyramidal, depuis leur origine (grandes

cellules pyramidales des circonvolutions motrices) jusqu'à leur partie terminale

(moelle lombaire), semblerait indiquer que c'est sur elles que porte le maxi-

mum du processus morbide ; mais il n'est pas possible d'expliquer de cette

façon pourquoi, dans un certain nombre de cas, les lésions des fibres pyrami-

dales se montrent seulement à partir de la région inférieure du bulbe et font

défaut dans la protubérance et les pédoncules. Quant à la dégénération con-

statée dans la région intermédiaire du cordon antéro-latéral, elle ne peut non

plus s'expliquer par la dégénération des fibres pyramidales. 11 est très vraisem-

blable que, pour une très grande part, les lésions du faisceau latéral naissent

dans la moelle et sont produites par une poliomyélite intéressant non seulement

les cellules motrices, mais encore les « cellules du cordon latéral » situées

dans la substance grise médullaire.

(') Philippe et Guillain. Loco ciinlo.



SCLÉROSE LATÉRALE AMYOTROPHIOLŒ. 669

Sons quelle influence survient ce processus morbide? — On l'ignore entiè-

rement.

S'agit-il d'une sorte de dissolution spontanée d'un ou d(» plusieurs systèmes

anatomiques ; ou bien l'altération de ces dillerents groupes de cellules nerveuses

tient-elle à une influence générale? Autant de questions actuellement insolubles.

On pourrait encore supposer que ce sont là des lésions primitivement vascu-

laires qui, portant leur action sur la substance grise de la moelle et des circon-

volutions, amènent la dégénération des éléments nerveux.

Quant à Yétiologie, les renseignements sur les causes de la sclérose latérale

amyotrophique font absolument défaut; l'hérédité ne semble pas être ici en

cause; on a attribué cependant quelque importance à l'hérédité nerveuse indi-

recte, Schultze et Pick ont même admis im arrêt de développement ou une

anomalie de distribution héréditaire des faisceaux blancs (?), les différentes

maladies infectieuses ne paraissent jouer aucun rôle direct et immédiat.

Tout ce que l'on peut dire, c'est qu'il s'agit là d'une maladie de la seconde

moitié de l'âge adulte, c'est-à-dire dont le début se fait généralement entre

trente-cinq et cinquante ans. Les cas où elle serait survenue dans l'enfance

sont extrêmement douteux, pour ne pas dire erronés (Erb, Seeligmuller, etc.)
;

un certain nombre se rapportent sans doute à la paraplégie spasmodique fami-

liale. On a incriminé comme cause occasionnelle le froid, l'humidité, le trauma-

tisme; comme cause déterminante la syphilis; peut-être s'agit-il dans ce der-

nier cas, non de sclérose latérale amyotrophique, mais de méningo-niyélite

syphilitique avec atteinte progressive des cornes antérieurs et des cordons laté-

raux comme Raymond ('), Léri(-) en ont rapporté des exemples. Peut-être le

.sexe féminin est-il un peu plus souvent atteint que le masculin.

Traitement. — On a employé sans résultat les médications les plus diverses.

La méthode révulsive est encore celle qui paraît la plus logique. Quant à l'élec-

trisation des muscles, il n'est pas impossible qu'elle soit plus nuisible qu'utile;

elle ne devra en tout cas être employée qu'avec grande prudence (courants

continus très faibles et séances très courtes) et en l'absence de contractures ou

d'exagération notable des réflexes. L'iode et le mercure pourront peut-être

trouver ici encore leur emploi.

(') Raymond. Soc. fnéd. des fuiji., 189ô.

(*) LÉru. Congrès de Bruxelles, 1905.

[P. MARIE.}
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Historique. — Les plaques de sclérose ont été connues par un certain

nombre d anatomo-pathologistes et figurées dans leurs Traités (Cruveilhier,

Carswell, Rokitansky, etc.), mais la sclérose en plaques doit son existence à la

description qu'en ont donnée Charcot et Vulpian en 1866. En effet, les observa-

tions de cette maladie qui avaient été publiées avant les travaux de Charcot et

Vulpian étaient restées isolées, et leurs auteurs (Tûrck, Frerichs, Rindfleiscli,

Leyden, etc.) n'étaient pas parvenus à constituer avec ces documents une

entité morbide. Tel fut le grand ménte des deux médecins français. Leurs

élèves apportèrent d'importantes contributions à leur œuvre (Ordenstein, 1867,

Bourneville et Guérard, 1869, Liouville, Magnan, .Joffroy). A l'étranger, le mou-
vement fut suivi, et l'on peut, entre bien d'autres, citer les travaux de Schiile,

de Leube, d'Ebstein, de Buchwald, de Westphal, de Jolly, de Moxon, etc.

Depuis lors, à maintes reprises, Charcot est revenu sur différents points de

cette maladie, et parmi les thèses que celle-ci a inspirées il convient de citer

celles de Bouicii et de Babinski ; en Allemagne, Uhthoff, Oppenheim, Freund,

ont également contribué à compléter dans des directions spéciales la description

clinique de la sclérose en plaques.

Symptômes. — On les divise généralement en symptômes spinaux, sym-

ptômes cérébraux et symptômes bulbaires.

I. — SYMPTOMES SPINAUX

A. Motilité. — Les troubles de la marche sont fréquents et présentent des

caractères spéciaux. Tantôt ils sont de nature franchement spasmodiqiie, et

dans ce cas on constate une démarche plus ou moins analogue à celle qui se

voit par exemple dans le tabès dorsal spasmodique, c'est-à-dire que les jambes

sont rapprochées, les pieds portés en dedans; quand le malade marche, il

éprouve une peine infinie à détacher son pied du sol, et cette extrémité frotte

fortement au niveau des orteils, d'où le bruit caractéristique de ce genre de

marche. Chez ces malades on constate, en outre, une exagération souvent consi-

dérable des réflexes tendineux et l'existence du clonus du pied ; les réflexes

cutanés sont généralement exagérés aussi et le chatouillement de la plante du

pied produit l'extension du gros orteil (signe de Babinski). Telle est la forme
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de démarche dite sjwsmodique ; cette forme est une des plus fréquemment

observées.

Quant à la démarche cérébelleuse pure, proprement dite, on la rencontre bien

moins souvent; elle consiste surtout en ce que les malades sont atteints d'une

sorte de titubation plus ou moins analogue à celle qui survient au cours des

maladies de l'oreille moyenne ou interne, et, mieux encore, des affections du

cervelet, d'où le nom de démarche cérébelleuse. On voit les sujets qui la pré-

sentent éprouver une incertitude particulière lorsqu'ils veulent marcher ou

même quelquefois simplement se tenir debout; leurs jambes sont écartées, ils

avancent à petits pas, lourdement, comme un enfant qui apprend à marcher,

ou comme un homme ivre (démarche ébrieuse), festonnant à droite et à gauche,

éprouvant une difficulté souvent considérable à se retourner tout d'un coup, et

obligés parfois pour y arriver de piétiner sur place. Chez cette catégorie de

malades les réflexes rotuliens ne sont pas exagérés, peut-être même éprouve-

raient-ils un affaiblissement.

La démarche à forme cérébello-spcmnoduiue est incontestablement la plus

fréquente de toutes; elle a été particulièrement décrite par Charcot. Dans cette

forme on observe un mélange des différents caractères de la démarche spas-

modique et de la démarche cérébelleuse. De même que dans la première il

existe une exagération des réflexes rotuliens avec clonus du pied et raideur

pkis ou moins marquée des jambes, surtout dans le sens de l'extension; de

plus on retrouve les éléments de la seconde forme, c'est-à-dire l'incertitude de

la station debout, la titubation, la tendance à festonner autour de l'axe de

direction. Sans être absolument propre à la Sclérose en plaques, la démarche
cérébello-spasmodique est assez caractéristique de cette affection.

Parfois les malades se trouvent hors d'état de marcher, tant la paraplégie

spasmodique dont ils sont atteints est prononcée; les membres inférieurs

peuvent alors présenter une rigidité considérable, analogue à celle qui se mani-

feste dans certains cas de myélite transverse.

Quant aux membres supérieurs, ils sont rarement atteints à un égal degré,

leur contracture est rare, les phénomènes spasmodiques qu'ils présentent con-

sistent surtout dans l'exagération des réflexes tendineux.

Bien qu'en général la paralysie proprement dite ne fasse pas partie du taljleau

symptomatique de la Sclérose en plaques, il est assez fréquent (5 fois sur 15 cas)

de voir survenir une hémiplégie. Cet accident a été particulièrement étudié par

Babinski et par Mlle Blanche Edwards. On verra d'ailleurs, à propos du dia-

gnostic, qu'il convient de ne pas considérer comme organiques toutes les

hémiplégies qui surviennent chez des individus atteints de Sclérose en plaques :

celles-ci peuvent, en effet, reconnaître pour cause l'hystérie; c'est surtout dans

des cas semblables d'association hystéro-organique que les signes différentiels

de l'hémiplégie hystérique et de l'hémiplégie organique récemment étudiés par

Babinski (') peuvent être d'un grand secours. L'évolution de l'hémiplégie ne

semble pas permettre un diagnostic certain, car certaines hémiplégies orga-

niques de la sclérose en plaques paraissent pouvoir être transitoires. L'exten-

sion des orteils a beaucoup plus de valeur, mais à la condition d'être unila-

térale et limitée au côté de l'hémiplégie, surtout si la recherche du signe de

Babinski avait été négative auparavant, car le chatouillement de la plante du

(') Babimski. Gaz. des Inlp,, j el 8 mai 11)00.

[P. MARIEi
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pied produit ordinairement l'extension des orteils dans la sclérose en plaques

môme non accompagnée d'hémiplégie. La concomitance de cette extension

unilatérale avec un des nombreux signes aujourd'hui connus d'hémiplégie

organique : signe du peaucier, flexion combinée de la cuisse et du tronc, hypo-

tonicité musculaire et flexion exagérée de l'avant-bras, modification des réflexes

tendineux, osseux et cutanés, déviation légère de la langue, etc., permettra le

plus souvent de diagnostiquer la nature organique de l'hémiplégie. Le mode
d'apparition de l'hémiplégie pourra parfois aussi faciliter le diagnostic : d'après

Mlle Blanche Edwards, l'hémiplégie dans la Sclérose en plaques surviendrait

ordinairement après une attaque apoplectique, et il ne serait pas rare de la

voir céder et reparaître à plusieurs reprises, soit toujours du même côté, soit

alternativement des deux côtés; quelquefois elle s'accompagnerait de paralysie

faciale (nouvelle confusion possible avec l'hémispasme glosso-labié de l'hys-

térie) ;
— dans un certain nombre de cas on aurait constaté la concomitance

d'une aphasie. Oppenheim a vu plusieurs fois l'hémiplégie succéder à des

attaques successives d'épilepsie accompagnées chacune d'une légère élévation

thermique et il attache à cette fièvre légère une importance diagnostique; dans

certains de ces cas l'hémiplégie prit le type de l'hémiplégie alterne.

Mais ce sont là des phénomènes qui ne font pas partie intégrante de la

symptomatologie de l'affection qui nous occupe; le suivant, au contraire, peut

compter parmi les plus pathognomoniques de cette affection, c'est le Irem-

blement.

Le tremblement de la Sclérose en plaques offre ceci de particulier qu'il est

intentionnel et massif.

Il est intentionnel, c'est-à-dire que, ne se montrant jamais quand le corps est

au repos, il survient uniquement à l'occasion des mouvements volontaires.

C'est là un caractère sur lequel Charcot a tout spécialement appelé l'attention.

Ce tremblement survient non seulement quand le malade cherche à prendre

quelque chose ou à le porter à sa bouche, mais même, dans les cas très accen-

tués, lorsqu'il n'est pas suffisamment soutenu sur son lit ou sur sa chaise et

qu'il se trouve obligé de faire un effort pour garder son équilibre; c'est, en un

mot, un tremblement intimement lié à l'activité musculaire, quel que soit le

but de celle-ci ; mouvement ou maintien

d'attitude.

Il est massif, c'est-à-dire qu'un membre
tout entier, le tronc, la tête, soit conjointe-

ment, soit séparément, se trouve emporté

par ses oscillations. C'est donc tout le con-

traire de ce qui se passe pour la plupart

des autres tremblements que l'on pourrait

qualifier de « segmentaires » parce qu'ils

n'affectent guère qu'une très petite portion

d'un membre (la main, les doigts). De plus

le tremblement de la Sclérose en plaques

est surtout un tremblement partant de la

l'acine du membre, tandis que la plupart

des autres tremblements en affectent de

préférence la périphérie. Ces signes distinctifs, malgré leur grande impor-

tance dans la presque totalité des cas, ne paraissent cependant pas avoir

FiG. 212. — Écriture d'un malade alteinl de
sclérose en plaques (service de Cliarcol).
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une valeur absolue, car Grasse! (') a signalé un cas où le ireniblemenl était

nettement segmentaire et limité à la main et aux doigts : ce cas, il est vrai,

diagnostiqué cliniquement, n'a pas été suivi d'autopsie. Le tremblement peut

apparaître aussi non seulement dans les mouvements de totalité d'un membre,

mais aussi dans les

mouvements isolés

d'une portion quel-

conque du membre,

même dans les mou-

vements des doigts,

et il suffit parfois pour

le produire de faire

- fléchir un seul doigt.

Le tremblement se

constate en généi-al

moins facilement aux

membres inférieurs à

cause des contrac-

tures et des parésies, mais il existe néanmoins et on l'observe parfois très

nettement.

Ce tremblement ne reste d'ailleurs pas localisé aux membres : on le constate

aussi au tronc et à la tête, soit dans les mouvements du corps (par exemple

pour passer de la position couché à la position assis), soit à l'occasion des

mouvements des membres, surtout lorsque la tète est le but de ces mouve-

ments. C'est ainsi que, si l'on dit au malade de porter un verre à ses lèvres,

on voit sa tête être prise d'oscillations antéro-postérieures rapides et violentes

qui tantôt rapprochent, tantôt éloignent la bouche de la main qui porte le

verre. De même, quand on dit au malade de marcher, il arrive très souvent que

la tête et la partie supérieure du tronc sont animées de tels mouvements
d'oscillation que cela seul suffit à rendre la marche impossible, bien que les

jambes fonctionnent d'une façon suffisante (démarche vacillante d'Oppenheim).

Il est peu vraisemblable que, comme le mentionnent certaines observations,

le tremblement de la sclérose en plaques, lorsqu'il est bien prononcé, puisse

être absolument unilatéral; il s'agit très probablement là dans la majorité des

cas d'un tremblement hystérique méconnu, quoiqu'il soit difficile d'affirmer

qu'il en est ainsi dans tous les cas : dans un cas récent de tremblement absolu-

ment unilatéral, Remlinger a cru pouvoir éliminer l'hypothèse d'hystérie (^).

Ce qui est certain, c'est que quelquefois le tremblement est plus marqué pour

une main que pour l'autre.

Différentes circonstances agissent sur la production ou l'intensité de ce trem-

blement. On a déjà vu qu'il était provoqué par les mouvements volontaires et

surtout par les mouvements intentionnels spécialement dirigés vers un but

particulier. L'étendue du mouvement à exécuter augmente considérablement

l'amplitude du tremblement; l'attention, les émotions agissent dans le même
sens. C'est pour cela qu'il faut, quand on recherche l'existence de ce symptôme
dans les cas où elle est douteuse, user d'un stratagème qui consiste à dire au

(') Grasset. Revue ncuroltiiji(/uc, ."0 avi'il 189!).

('^) Remlinger. Revue de inéd., 10 mars 1809.

A

FiG. 213. — SclK'iiiii du U-cnilileMioiil (l;iiis la sclérose en plaques (d'après

Charcot).— On voit que pendant le repos, ligne AB, il n'y a absolumenl
aucune oscillation. Mais dès que le malade commence à e.xéculer un
mouvement, en 5, le tremblemenl se nionlre et s'exagère pendaul loulc

la durée du mouvement (6C).

TRAITÉ Di: Mi;r>E(;iM;. i' édil. — IX. 43

[P. MARIE.]
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malade de porter un verre à sa bouche. On a soin de placer le verre assez loin

alin que le sujet soit obligé d'étendre le bras pour le prendre et d'accomplir

ainsi un mouvement étendu ; on a soin aussi de remplir d'eau le verre, car la

crainte qu'éprouve le malade d'en renverser exagère notablement l'intensité du

tremblement (Charcot). C'est dans l'écriture qu'on trouve en général la pre-

mière manifestation du tremblement; mais au fur et à mesure qu'il s'accuse il

gêne de plus en plus le malade, non seulement dans toutes ses occupations,

mais dans l'accomplissement de toutes ses fonctions, la satisfaction de tous ses

besoins, et il peut arriver à compromettre gravement l'alimentation.

B. Sensibilité. — a. Troubles de la sensibilité générale. — Ces troubles ont

été notés dans un certain nombre d'observations anciennes, mais vu leur

rareté, vu l'absence de tout caractère spécial, il était admis qu'ils ne font pas

partie du tableau clinique de la sclérose en plaques et que, dans cette affection

la sensibilité générale peut être considérée comme intacte, du moins en

principe.

Freund (') de Breslau, plus récemment Oppenheim ('-), à la suite de l'examen

minutieux de nombreux cas de scléroses en plaques, sont arrivés à des conclu-

sions différentes
;
pour eux les troubles de la sensibilité générale existeraient en

réalité très fréquemment, et si on les observe si peu, c'est qu'ils sont légers,

temporaires et changeants.

• Parmi les troubles subjectifs, Freund cite les fourmillements, les engourdis-

sements, les sensations anormales de froid et de chaud, parfois de véritables

douleurs, soit diffuses, soit fulgurantes, soit en ceinture, pouvant par consé-

quent simuler d'une façon plus ou moins complète celles du tabès. Oppenheim

a trouvé la cause d'une néA^ralgie du trijumeau dans une plaque de sclérose

située à l'émergence de ce nerf.

Quant aux troubles objectifs, ce sont surtout des altérations du toucher, de

la sensation de pression, de la sensibilité thermique, du sens musculaire (ces

derniers rares) ; assez fréquemment aussi on observe de l'analgésie, de l'hypal-

gésie, de l'hyperalgésie à la piqûre. Pour les cas dans lesquels il existe de l'hé-

mianesthésie, il en sera question plus loin à propos de la coïncidence de

l'hystérie avec la sclérose en plaques; il est possible d'ailleurs qu'un certain

nombre des troubles objectifs ou subjectifs dont il vient d'être question aient

des relations plus ou moins directes avec l'hystérie.

b. Sensibilité spéciale ('). — Par rapport aux sens du ijoùt et de Vodorat, on

a quelquefois signalé des troubles plus ou moins accentués, mais ceux-ci sem-

blent être rares et en tout cas sont peu connus.

h'ouïe est ordinairement normale, mais le vertige est assez fréquent et serait

dans un grand nombre de cas un phénomène précoce et même prémonitoire

(Ciiarcot) : il survient par crises, brusquement, sans bourdonnements ni siffle-

ments d'oreille préalables; le malade a la sensation dévide et de rotation du

vertige rotatoire ; il se sent soulevé et tournoyant en l'air et est parfois violem-

ment jeté à terre.

(') C. S. FiîEUND. Ueber das Vorkommen von Scnsibililatsstorungcn l>ei mullipler Ilcrd-

sklerose. Arch. /'. Psych., XXIL
(-) Optenheim. Berlin, klin. Wochenachr., 1896.

(') Bien que n'appartenant pas aux symplônies spinaux, les troubles de la sensibililé

spéciale ont été rangés ici pour ne pas interrompre la description des troubles de la sensi-

Jjilité dans la sclérose en plaques.
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Les altéralions portant sui- le sens de la vue comptent parmi les plus fré-

quentes et les mieux étudiées (Gnauck, Parinaud, Uhtholï').

Presque toutes les parties des organes visuels peuvent être atteintes :

muscles externes de l'œil, pupille, papille, etc....

Au point de vue du diagnostic, le nijstagmus occupe une place tout à fait pré-

pondérante. Il est presque toujours horizontal; ce n'est que d'une façon tout

exceptionnelle qu'il peut se montrer vertical (Uhthoff) ou plus exceptionnelle-

ment encore rolatoire. Tantôt il est tout à fait spontané et permanent, tantôt il

ne se montre qu'à l'occasion des mouvements extrêmes de l'œil, lorsque le

regard se trouve dans une position forcée; d'où la nécessité, pour rechercher

l'existence du nystagmus ou des secousses nystagmiformes, de faire porter

l'œil du malade, soit tout à fait en dedans, soit tout à fait en dehors. Kunn (') a

même constaté chez 5 malades un nystagmus qui ne se produisait que dans

l'examen d'un objet rapproché, alors que la convergence entrait en jeu.

Les paralysies des muscles de Fceil ne sont pas extrêmement rares dans la

sclérose en plaques (17 pour 100 des cas, UhtholT); elles siègent surtout sur le

moteur oculaire externe, soit uni soit bi-latéralement, et sur le moteur oculaire

commun ; ce sont plutôt des parésies ([ue des paralysies véritables ; ces parésies

ont en outre pour propriétés d'être partielles, incomplètes, transitoires. Pari-

naud a montré que parmi les troubles les plus caractéristiques de la motilité

oculaire figurent les paralysies ou les parésies des mouvements associés : celles-

ci peuvent porter à la fois sur toute la musculature externe de l'œil, et l'on a

alors une ophtalraoplégie ou une ophtalmoparésie externe, ou bien, le plus

souvent, ce sont surtout les mouvements de latéralité externe qui sont affectés.

Ces parésies donnent, au point de vue fonctionnel, naissance à de la diplopie

qui, comme elles d'ailleurs, est ordinairement transitoire et prend naissance

dans les positions du regard qui exigent un effort de ceux des muscles qui sont

en état de parésie. Le strabisme est ordinairement signe de paralysie, mais non

toujours, car Kunn {^) a remarqué plusieurs fois du strabisme avec diplopie

sans aucune contracture ni paralysie : il explique cette déviation par un trouble

des mouvements associés, dû sans doute à l'existence d'une plaque de sclérose

sur les fibres d'association des différents noyaux des nerfs moteurs de l'œil.

Quant à la pupille, son jeu est loin d'être régulier : tantôt on constate de

l'inégalité pupillaire, tantôt une faiblesse de réaction, soit pour la convergence,

soit pour la lumière; parfois, au contraire, le réflexe à la lumière se fait d'une

façon anormalement intense, même lorsqu'il existe du myosis (Parinaud).

11 n'est pas jusqu'à la papille qui ne soit plus ou moins gravement atteinte;

les troubles fonctionnels que l'on constate du côté de la vision consistent,

d'après Parinaud, soit en une diminution lente et progressive de l'acuité visuelle

pour les deux yeux, avec intégrité du champ visuel, mais production d'un cer-

tain degré de dyschromatopsie pour le rouge et le vert, soit dans une cécité

complète généralement transitoire et suivie d'une profonde amélioration. Dans
cette forme le champ visuel est ordinairement altéré. Enfin, dans d'autres cas le

trouble de la vision est persistant et il y a un rétrécissement irrégulier du champ
visuel sans dyschromatopsie.

Les modifications du clianip visuel au cours de la sclérose en plaques sont

donc loin d'être rares. Uhthoff en décrit quatre variétés principales :

(') Kunn. Bcilrârje ziir Ainjcnheilkunde XXIII, p. 05.

(-) Kunn. Wiener klin. Bundschau, 1806.

[P. MARIE.'i
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A. ScoLome cenlral avec conserA'ation de la périphérie du champ visuel.

B. Scolome central avec rétrécissement concomitant de la périphérie du
champ visuel.

C. Rétrécissement périphérique du champ visuel qui est irrégulier avec vision

centrale relativement intacte.

D. Rétrécissement concentrique régulier analogue à celui des hystériques

(c'est la variété la plus rare — 4 fois sur 24 cas).

En outre de la fréquence du rétrécissement du champ visuel, il convient de

rappeler celle de la dyschromatopsie en s'ajoulanl au précédent, ce phéno-

mène contribue à renforcer les analogies qui existent entre l'œil de la sclérose

en plaques et l'œil hystérique. D'après Charcot, cette dyschromatopsie aurait

cependant dans les deux affections des caractères distincts : dans la sclérose

en plaques il s'agirait surtout d'une dyschromatopsie dans laquelle, comme
dans celle du tabès, le bleu et le jaune seraient les couleurs les mieux conser-

vées, tandis que dans l'hystérie ce serait le rouge.

Un autre caractère des troubles visuels de la sclérose en plaques est d'être

ordinairement unilatéraux, ou tout au moins asymétriques quand ils sont bila-

téraux.

Leur début est parfois subit, parfois il est progressif; dans certains cas ces

troubles visuels constituent la première manifestation de la sclérose en plaques,

dans d'autres cas ils ne surviennent que lorsque celle-ci est déjà parvenue à une

période plus ou moins avancée.

Objectivement on peut d'ailleurs constater du côté de la papille des altéra-

tions fort nettes; d'après Uhthoff, tantôt celle-ci est complètement atrophiée et

décolorée, tantôt sa décoloration est incomplète et porte surtout sur sa partie

externe, tantôt ce sont les parties externes qui sont le plus décolorées, la partie

interne conservant sa teinte normale, tantôt enfin il s'agit d'une véritable névrite

optique avec hypérémie, aspect trouble et proéminence de la papille, vaisseaux

voilés et dilatés, etc.... L'existence de cette atrophie papillaire avait d'ailleurs

été particulièrement notée par Charcot au cours de ses études sur la sclérose

en plaques.

Ces altérations du fond de l'œil seraient fréquentes (52 pour 100 des cas,

Uhthoiï).

C. Troubles viscéraux. — Il est rare que ces troubles acquièrent un degré

pi"ononcé ; on comprend cependant que lorsque les plaques de sclérose sont

assez étendues et empiètent notablement sur la substance grise médullaire,

elles puissent donner lieu à des troubles gastriques ou génilo-urinaires

divers.

Parmi ces troubles on peut citer ï incontinence ou la rétention de furine et des

matières fécales, Vimpimsance ou, au contraire, l'excitation génitale, et encore

des oises gastriques plus ou moins analogues à celles du tabès.

Oppenheim (-), contrairement à l'opinion généralement admise, regarde ces

troubles 'comme fréquents. Son élève Kahleyss(^) va même jusqu'à les consi-

(') Blizzard a particulièrcinenl insisté sur l'analogie des (roubles du côté de la papille et

du champ visuel, comparativement dans la scléi'ose en plaques et dans l'hystérie; il

pense que dans un certain nomijre de cas, considérés comme appartenant à l'hystérie,

il s'agit en réalité d'une sclérose en plaques méconnue.
(-) Oppenheim. Charité Annalen, 1888.

C) Kahleyss. Uebcr das Verhalten der Blasen und Mastdarmfunktion bei der dissemi-

nirten Skierose. Inaurjural Dissevlalion. Berlin, 1890.



SCr.KROSE EN PEAOLES. 677

(lérer comme appartenant à la symptomatologie ordinaire de [la sclérose en

placiiies. Pour lui ils surviendraient non pas seulement dans la période termi-

nale, mais bien dans le cours même de. cette aiï'ection ; il déclare qu'il serait

rare de trouver un cas dans lequel ils aient manqué [complètement pendant

loute la durée de la maladie.

D. Troubles trophiques. — Moins souvent encore que les trouliles viscéraux,

on voit survenir dans la sclérose en plaques ces troubles trophiques; cepen-

dant on a pu dans quelques observations constater les suivants :

Des 1r(juhlc>> cutané^t variés : éruptions érythémateuses, papuleuses ou bul-

leuses, œdèmes et sueurs localisés (Brauer), etc.;

Des (tllératiom de^ ongles analogues à celles qui se voient chez, certains tabé-

liques (Domecq-Turon) et la c/iute dr^ cheveux;

Des escarres fessières, celles-ci survenant d'ailleurs, en général, surtout à la

période terminale;

Des altérations artinilauvs douloureuses ou non, du gonflement des articu-

lations phalangiennes entre autres;

Enfin des amijotropJnes ont été signalées dans des observations extrêmement

nombreuses ((^harcot, Jolly, Leube, Schiile, Buchwald, Otto, Engener, Glo-

rieux, Rummo, Pitres, Raymond, etc., etc.) : elles viennent d'être spécialement

étudiées par Lejonne('). Elles siègent le plus souvent aux membres supé-

rieurs et se localisent de préférence, comme l'amyotrophie spinale dite d'Aran-

Duchenne, aux muscles de la main, éminences thénar et hypothénar el

interosseux ; elles ont une tendance dans les premiers temps à l'unilatéralité

(type hémiplégique) el plus tard, quand les deux côtés sont pris, à la symétrie

(type bilatéral). Elles s'accompagnent de troubles paralytiques c{ui paraissent

parfois au dél)ut d'origine uniquement atrophique. mais (|ui plus tard sont

généralement beaucoup plus accentués (jue l'atrophie. Parfois très précoces,

elles peuvent être le premier signe de l'atTection, comme dans im cas de

Brauer (-), contrôlé par l'autopsie, où seul le développement ultérieur d'une

paraplégie spasmodique permit le diagnostic de sclérose en plaques. (lomme
toutes les amyotrophies d'origine médullaire elles s'accompagnent de modifica-

tions quantitatives et qualitatives de la conlraclilité électrique; mais ces modi-

fications sont généralement peu accentuées parce qu'il reste presque toujours

au milieu des fibres malades un grand nombre de fibres saines, et jamais on

n'observe la réaction de dégénérescence (Huet et Lejonne). Les atrophies, le

plus souvent assez légères pour chaque muscle, ont en revanche une assez

grande tendance à la diffusion, cependant elles respectent toujours la face, le

cou et le tronc; plusieurs fois elles ont été assez généralisées pour faire

porter le diagnostic de sclérose latérale amyotrophique (Pitres, Déjerine,

Skolosubow)
; Charcot avait décrit déjà une forme atrophique de la sclérose en

plaques.

{') Lejonnk. Tlir^^e ,!< I>,irl^. 190r..

(-) Bracer. Nein-nl. CnilralbL. 18'.)'.).

[P MARIE.i
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II. — SYMPTOMES BULBAIRES

Parmi les symptômes rangés dans cette catégorie on a signalé :

Des troubles de la mastication et de la déglutition; ces phénomènes sont en

somme assez rares.

De la paralysie avec atrophie des muscles de la face.

Du tremblement de la langue, celui-ci présentant des modalités variables :

tantôt c'est un véritable tremblement fibrillaire, parfois avec atrophie linguale

(il n'est pas sùr qu'il s'agisse alors de cas de sclérose en plaques très purs),

tantôt ce sont plutôt des secousses irrégulières dans les mouvements intention-

nels de la langue, de la difficulté à tenir celle-ci tirée hors de la bouche.

Un tremblement des cordes vocales avec ou sans parésie a été observé plu-

sieurs fois au laryngoscope par différents auleurs (Leube, Lori, Collet ('),

Zwicki (-) : ce tremblement est provoqué par la parole et môme parfois simple-

ment par la respiration, qui devient saccadée (Oppenheim).

Des crises crasphyxic, de l'accélération du pouls ont été constatées exception-

nellement.

La glycosurie a été observée à plusieurs reprises; elle est ordinairement

attribuée (Richardière, Blanche Edwards) à l'existence de plaques scléreuses

siégeant au niveau du quatrième ventricule, dans la région dont la piqûre

détermine la présence du sucre dans les urines.

La polyurie qui se voit également quelquefois semble provenir d'une cause

analogue.

III. — SYMPTOMES CÉRÉBRAUX

Les troubles de la parole constituent un des symptômes les plus caractéris-

tiques de la sclérose en plaques, tant par leur fréquence dans cette maladie

que par leur aspect vraiment singulier.

Ce qui distingue ces troubles de la parole, c'est que chez ces malades la voix

est pour ainsi dire spasmodique; on sent que, dans l'émission de la parole, toute

la musculature de l'appareil pharyngo-laryngé est dans un état de contraction

intense, d'où le timbre spécial qu'acquiert la voix, comme si le malade, pour

parler, était obligé à un effort des plus violents.

Par suite de cette persistance de l'effort, la parole présente en outre une

monotonie extrême, et comme chaque syllabe nécessite pour ainsi dire une

nouvelle poussée de la part du malade, elle est scandée. Spasmodique, mono-

tone et scandée, tels sont les trois principaux caractères qui distinguent la

parole des individus atteints de sclérose en plaques.

Quelques auteurs (von Krzwicki(^), Collet)(''), ont en outre signalé chez ces

(') Collet. Lyon méd., 1897, n" 4.

('') Zwicki. Deutsche med. Woch., 2i avril 1892.

(5) Von Krzwicki. Ein Fall von muUipler Sklerose des Gehirns und Riickenniarks mit

Intentionstremor der Slimrnbander. Deutsche med. Wochensclir., 14 mars 189'2.

('•) Collet. Le tremblement des cordes vocales et les troubles de la phonation dans la

sclérose en plaques. Annales des mal/idies du larynx, février 1892.
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malades rexislence d'un treinbleinent des corder vocales présentant les plus

grandes analogies avec le tremblement intentionnel des membres.

Les trouble!< inlcllecti/els font-ils partie intégrante du tableau clinique de la

sclérose en plaques? La réponse à cette question est analogue ;à celle qui peul

se poser au sujet des troubles sensitifs et des troubles viscéraux. Si, par trou-

bles intellectuels, on comprend seulement l'aliénation mentale ou les états voi-

sins, il est certain qu'ils sont rares dans la sclérose en plaques; si, au contraire,

sous cette rubrique, on fait rentrer toutes les modifications, si légères soient-

elles, que ces malades peuvent présenter dans leur état mental, on peut affirmer

que chez eux les troubles intellectuels sont fréquents.

Parmi ceux-ci on doit particulièrement citer un affaisseme ni intellectuel plus

ou moins marqué, qui va parfois jusqu'à donner aux malades une expression

niaise et même enfantine; dans quelques cas ceux-ci deviennent apathiques,

indifférents ou même mélancoliques. Quand la maladie s'est développée dans

l'enfance il y a fréquemment arrêt du développement intellectuel {^o\\rne\i\\e){^).

Il ne faudrait d'ailleurs pas toujours s'en rapporter à l'aspect de ces malades

pour juger leur état mental. C'est ainsi que quelques-uns, par exemple, ne pré-

sentent en réalité que des troubles intellectuels médiocres et cependant sont

pris d'accès de fou rire qui feraient supposer qu'ils sont extrêmement déchus

au point de vue psychique. Ce rire est un véritable rire spasmodique que le

malade est absolument hors d'état de modérer, aussi dure-l-il souvent plusieurs

minutes. Oppenheim l'a même vu être assez intense et assez prolongé pour

déterminer la cyanose de la face et inspirer des craintes d'asphyxie. Parfois,

mais beaucoup plus rarement que le rire, on observe des pdeurs survenant sans

raison suffisante.

Quant aux cas dans lesquels surviennent des troubles très marqués de l'in-

telligence, tels qu'un délire des grandeurs, ou même une démence complète,

il est loin d'être certain que ce soient toujours là des cas de sclérose en pla-

ques; ces phénomènes se montrent, en eflet, au cours d'autres formes de sclé-

rose disséminée, mais de nature diflerente de la sclérose en plaques typique.

Parmi les troubles intellectuels on peut encore compter le vertige qui, chez

certains sujets, rend la marche extrêmement difficile; il s'agit là d'un vertige

d'origine cérébelleuse tenant très vraisemblablement à l'existence de plaques

dans le cervelet. Quant au vertige de Ménière (vertige auriculaire), signalé

dans quelques observations, on peut le considérer comme rare.

Enfin il survient quelquefois, au cours de la sclérose en plaques, des nllaques

apoplectiform.es ou épileptiformes; les premières sont incomparablement les plus

fréquentes (Charcot) : après ou sans prodromes, perte de connaissance pouvant

aboutir plus ou moins rapidement à un véritable coma; le pouls est fréijuent,

la température s'élève à 59, 40 et même 41 degrés; le plus souvent cette attaque

apoplectiforme s'accompagne d'une hémiplégie qui, elle, persiste après que l'état

apoplectique a disparu (en général au bout de 1 à 2 jours). Cette hémiplégie est

d'ailleurs transitoire, comme nous l'avons déjà vu, mais elle est plus longue à

disparaître que l'attaque apoplectiforme qui l'a accompagnée. Les attaques de

ce genre, chez certains malades, font entièrement défaut; chez d'autres, elles

reviennent à plusieurs reprises après des intervalles plus ou moins longs; chez

d'autres, enfin, elles amènent la mort par persistance du coma.

(') BouRNEVM.Li;. Progrès mé<J., 26 mni 1000.

[P. MARIE.'^
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Marche et formes cliniques. — La marche de la sclérose en plaques, du
moins dans sa forme type, comprendrait, d'après la description de Charcot,

trois stades :

Le premier slade est le stade de débul. Quand celui-ci se l'ail, ce qui est

assez fréquent, d'une façon lente, on observe tout d'abord, soit l'apparition des

symptômes cérébraux : vertiges, céphalalgie, incertitude de la démarche, soit

celle des symptômes spinaux et notamment la paraplégie spasmodique. Puis

peu à peu l'ensemble des troubles propres à cette maladie se complète. Quel-

quefois le phénomène initial est constitué par l'invasion de douleurs plus ou

moins intenses, assez comparables à celles du tabès. — Enfin le début peut

être brusque; il consiste alors, soit dans une attaque apoplectiforme suivie ou

non d'hémiplégie, soit dans une hémiplégie non précédée d'attaque. Quelque-

fois aussi, ce sont les troubles de la vue qui ouvrent la scène, et différents

auteurs, Oppenheim et son élève Frank('), Bruns et Slolting(-) ont insisté

récemment sur la fréquence des altérations des nerfs optiques comme sym-

ptôme précoce de la sclérose en plaques. C'est enfin très souvent le vertige

avec ou sans vomissements qui annonce la maladie. Cette première période

peut durer assez longtemps, 1, 5, 5 ans et plus.

Le deuxième stade est celui de la maladie confirmée ; on observe alors dans

tout leur développement les symptômes qui la constituent; malgré cela l'élat

général reste bon, et quoique le malade soit, dans certains cas, à peu près

confiné au lit, sa santé ne donne aucune espèce d'inquiétude. Cette période

peut également avoir une durée assez longue, c'est ordinairement par années

qu'elle se compte.

Le troisième stade ou stade terminal évolue d'une façon plus rapide. Il est

caractérisé par une sorte de dépérissement général : les différents appareils

éprouvent des désordres plus ou moins marqués dans leur fonctionnement,

l'appétit diminue, les digestions deviennent mauvaises ; il survient des troubles

vésicaux, parfois les malades sont même tout à fait gâteux et ne tardent pas à

se cachectiser. Dans cet état, ils n'offrent plus aucune résistance et succombent

promptement à telle ou telle maladie intercurrente, tuberculose pulmonaire,

pneumonie, fièvre typhoïde, septicémie prenant son origine dans les escarres

qui surviennent quelquefois à cette période sous l'influence de l'incontinence

de l'urine et des matières fécales. La mort peut survenir aussi sans infection

secondaire par suite des progrès mêmes ou de la localisation de la maladie,

par troubles bulbaires de la respiration, de la circulation ou de la déglutition,

ou à la suite d'un ictus apoplectiforme.

Cette description est, bien entendu, tout à fait schématique. Etant donné

que la sclérose en plaques est, non pas une maladie, mais une simple lésion

survenue au cours d'une autre maladie, on comprendra qu'il est impossible de

lui décrire une marche absolument autonome; aussi les variantes sont-elles

fréquentes et diverses.

C'est ainsi que dans certains cas la marche est chronique avec aggravations

brusques, ou bien chronique rémittente, de longues périodes stationnaires ou

même un certain degré d'amélioration s'intercalant entre les poussées d'exacer-

balion ou de progression des principaux symptômes : la reprise des accidents

(') Framv. Deutsche Zeilschr. f. Nervenhcilk., 1898.

(^) Bruns et Stôlting. Monalschr. f. Psych., 1900.
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est généralement atlribuéc à un refroidissement, un excès de fatigue, un ell'ort,

un traumatisme, très souvent à une maladie infectieuse intercurrente ou à la

puerpéralité : parfois, cependant, on ne peut trouver aucune cause occasionnelle

à ces retours offensifs.

Enfin Vamélioration permanente est loin d'être rare, el il n'est même i)as

interdit de parler de guérison (Charcot, Catsaras). La notion d'une guérison

possible a été introduite par Charcot; cet aulcur a montré par plusieurs exem-

ples que celte terminaison était loin d'être exceptionnelle. C'est là un élément

très important qui ne doit pas être négligé lorsqu'on établit le pronostic de la

sclérose en plaques, et qui contribue à faire de celle-ci une ail'ection beaucoup

moins grave en somme que ne permettraient de le croire les premières descrip-

tions consacrées à cette maladie. On verra qu'il y a même certains cas dans

lesquèls l'afTection tourne court, et où, après avoir observé pendant quelques

semaines seulement de légers troubles de la parole, un peu de tremblement et

d'incertitude de la marche, on voit ces phénomènes disparaître complètement

et une complète restitiitio in integrum se produire.

La durée de la sclérose en plaques est, pour les raisons qui ont été données

plus haut, essentiellement variable : dans certains cas elle peut se prolonger

pendant 15, 20 ans et plus; en moyenne, on peut compter (jue les individus

atteints de cette affection ont une survie qui n'est pas inférieure à 5 et 10 ans,

bien que certains auteurs (l'ûrstner, Gudden, etc.) aient montré que la mort

pouvait très exceptionnellement survenir moins d'un an, quelques mois même,
après l'apparition des premiers accidents et qu'on ait pu admettre à côté d'une

marche subaiguë et d'une marche chronique une évolution aiguë et même
suraiguë.

Au point de vue des formes on peut distinguer, suivant la prédominance <le

tel ou tel groupe de symptômes, une forme céréljro-spinale, la plus fréquente,

une forme eérélirale, une forme spinale, celle-ci caractérisée surtout par la

paraplégie spasmodi(jue et parfois par l'hémiparaplégie avec syndrome de

Brown-Séquard plus ou moins nettement caractérisé, une forme bulbaire avec

fréquence et intensité particulières des symptômes bulbaires, enfin une forme

cerébellem", et ce n'est pas la moins fié(juente, caractérisée par la prédomi-

nance des troubles qui constituent le syndrome cérébelleux, nystagmus, ver-

tiges, vomissements, démarche ébrieuse. On doit signaler tout particulièrement

les cas dits formes frustes dans lesquels il n'existe guèi-e (ju'un symptôme ou

du moins dans lesquels un symptôme est particulièrement développé et domine
tout le tableau clinique : des cas de jour en jour plus nondjreux de ces formes

frustes ont été signalés au point que certains auteurs ont trouvé plus fréquentes

les formes anormales que celles qui répondent au tableau classique; parmi les

formes anormales exceptionnelles, il faut signaler spécialement celle qui,

accompagnée d'une amyotrophie très prononcée, évolue sous le masque de la

sclérose latérale amyotrophique.

Diagnostic. — Quelque particulier et même pathognomonique que puisse

sembler l'aspect de la sclérose en plaques dans sa forme typique, il n'en est

pas moins vrai que cet aspect peut être simulé à s'y méprendre par quelques
autres maladies. Uexamen eytologique du liquide céjjhalo-rachidien ne peut
encore servir au diagnostic de la sclérose en plaques : les quelques recherches
(jui ont été faites jusqu'ici ont donné des résultais discordants : dans 7> cas non

[P. marie:]
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suivis d'autopsie Carrière (de Lille) (*) a trouvé un nombre énorme d'éléments

cellulaires dont 80 pour 100 de lymphocytes; dans 5 cas également, non suivis

d'autopsie, Babinski et Nageotte (^) ont trouvé d'assez nombreux éléments leu-

cocytaires; en revanche, sur 7 cas Sicard (^) n'a trouvé que deux fois le cyto-

diagnostic positif, mais il a vérifié analomiquement le diagnostic dans deux

des 5 cas où le cytodiagnostic était négatif et il émet l'hypothèse que la lympho-

cytose devrait sans doute faire penser à une lésion spinale syphilitique sans

permettre de rejeter le diagnostic de sclérose en plaques.

h'/n/stérie est une des maladies qui ont été la cause du plus grand noml^re

d'erreurs du diagnostic. On voit, en effet, quelquefois cette affection s'accom-

pagner (Souques('), Dutil)(^) de tout un groupement de symptômes qui rappelle

de très près celui qui existe dans la sclérose en plaques la plus classique : ver-

tiges, apoplexie, hémiplégie, tremblement â l'occasion des mouvements inten-

tionnels, embarras dé la parole, diplopie. — Pour distinguer ces cas de ceux

qui sont dus à la maladie que nous étudions, la recherche des troubles de la

sensibilité est absolument indispensable, car, ainsi que nous l'avons vu, ces

troubles sont en général très peu importants dans la sclérose en plaques, tandis

qu'ils comptent parmi les plus caractéristiques des phénomènes hystériques.

On devra, en outre, rechercher avec un soin extrême l'existence ou l'absence des

stigmates décrits par Charcot.

Malheureusement cette recherche ne suffit pas toujours pour fixer le dia-

gnostic, car trop souvent on rencontre des malades chez lesquels la sclérose

en plaques et l'hystérie se trouvent associées. C'est là un fait des plus inté-

ressants et qui a été mis bien en lumière dans la thèse de G. GuinonC^). La
sclérose en plaques est, parmi les maladies organiques du système nerveux,

une de celles qui jouent le plus souvent le rôle d' « agent provocateur » de

l'hystérie. — On conçoit que dans ces cas il puisse être extrêmement difficile

de faire le départ de ce qui appartient à l'une et à l'autre de ces deux affections,

car non seulement elles sont combinées, mais l'une est même directement sous

la dépendance de l'autre. C'est probablement à l'existence de cette association

que quelques auteurs doivent d'avoir attribué à la sclérose en plaques des

phénomènes tels que l'hémianesthésie, appartenant en propre à l'hystérie. C'est

encore dans l'existence de l'hystérie qu'il faut peut-être rechercher l'explication

des cas observés par Westphal, et plus récemment par Strumpell (1898), dans

lesquels certains auteurs disent avoir constaté les symptômes de la sclérose en

plaques la plus franche alors qu'à l'autopsie il ne leur fut pas possible de

trouver aucune lésion rappelant de près ou de loin celles qui constituent cette

maladie.

La maladie de Friedreich peut également être aisément confondue avec la

sclérose en plaques, et eu fait elle l'a été tout d'abord, la majorité des auteurs

se refusant à admettre que les observations du professeur d'Iieidelberg s'appli-

quassent à autre chose qu'à des cas de sclérose en plaques.

Dans la maladie de Friedreich on constate, en effet, des troubles de la marche

(') Carrière. Soc. hiol., 23 mars 190L

(-) Bàbinski et Nageott. Soc. mcd. des hnp., mni 1901.

(^) SiCARD. Le liquide céphalo-rachidien.

('*) Souques. Thèse de Paris, 189L
DuTiL. Thèse de Paris, 1888.

C) Georges Guinon. Les agents provocateurs de l'hystérie. Thèse de Paris, 1887.
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rappelant assez bien l'alaxie cérébelleuse, du tremblement à l'occasion des

mouvements intentionnels, de la lenteur de la parole et un nystagmus qui peut

être très prononcé. Pour éviter de confondre ces deux afTections, on s'appuiera

sur ce que, dans la maladie de Friedreich, le trouble des mouvements est sou-

vent analogue à celui de la chorée, sur ce qu'il n'existe pas de paralysies des

muscles de l'œil; en outre, on remarquera que dans cette aflection il existe

souvent un degré plus ou moins accentué de scoliose et un pied bot spécial,

et enfin que la maladie de Friedreich débute à un âge plus tendre et frappe

souvent plusieurs frères et sœurs.

Il faut encore établir le diagnostic de la sclérose en plaques avec un certain

nombre de maladies qui, dan-; les cas où l'un des symptômes de cette affection

est prédominant, pourraient la simuler.

Le tremblement de la paralysie agitante se distingue en général bien facile-

ment de celui de la sclérose en plaques; en effet, c'est un tremblement très fin,

plus lent, occupant surtout les mains; il est continuel, c'est-à-dire existe même
lorsque les membres sont à l'état de repos; il faut en outre noter que, dans la

majorité des cas, contrairement à ce qui a lieu dans la sclérose en plaques, ce

tremblement diminue ou disparaît à l'occasion des mouvements intentionnels.

En outre, les individus atteints de maladie de Parkinson présentent un aspect

si particulier, que celui-ci suffirait à lui seul pour prévenir toute erreur.

Quant au tremblement mercuriel, d'après la description de Charcot, il est

fort analogue à celui de la sclérose en plaques : même rythme, amplitude

souvent assez considérable, provocation ou exagération par les mouvements
intentionnels, ce sont là des phénomènes communs à ce tremblement et à celui

de la sclérose en plaques. Mais Charcot fait remarquer que le tremblement

mcrcuriel ne disparaît au repos que d'une façon rémittente, et qu'après une

période d'absence, il revient de lui-même d'une façon spontanée pour cesser

de nouveau; dans la sclérose en plaques, au contraire, jamais le tremblement

ne survient d'une façon spontanée, toujours il se montre exclusivement à l'oc-

casion d'un mouvement volontaire.

La chorée de Sydenham s'accompagne, non pas de tremblement, mais d'une

série de mouvements constituant plutôt des contorsions; il n'y a donc pas lieu

d'exposer en détail le diagnostic avec cette affection.

Pour ce qui est de la chorée hystérique, elle se caractérise surtout par la

répétition d'un mouvement plus ou moins complexe, nullement comparable à

un tremblement. En outre, on appliquerait ici les données précédemment
indiquées pour le diagnostic de la sclérose en plaques avec l'hystérie.

Les tumeurs cérébrales^ et plus encore les tumeurs siégeant au niveau du
cervelet, déterminent souvent des phénomènes assez analogues à ceux que l'on

constate dans la sclérose en plaques, notamment la titubation, la névrite

optique et le nystagmus; dans certains cas plus rares, ces tumeurs peuvent

même s'accompagner d'un tremblement plus ou moins accentué. Le diagnostic

se fera par l'intensité de la céphalalgie et sa persistance, par la fréquence des

vomis.sements, par les caractères spéciaux de la papille, par l'absence ordinaire

de phénomènes spasmodiques, du moins de phénomès spasmodiques aussi

prononcés que ceux de la sclérose en plaques.

La plupart des symptômes de la sclérose en plaques peuvent aussi se retrouver

dans les atrophies cérébelleuses : c'est sur le peu d'intensité ordinaire du trem-

blement, des troubles de la parole, des secousses nystagmiformes, sur

[P. MARIE.}
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l'absence ou la faiblesse des symptômes spasmodiques, qu'on basera le dia-

gnostic (Thomas).

Lorsque le phénomène de début est une hémiplégie, on peut éprouver une

difficulté considérable à rapporter celle-ci à sa véritable cause, car on est bien

plutôt tenté de l'attribuer à une hémorragie cérébrale ou à un ramollissement.

D'après Charcot, la température serait plus élevée dans l'attaque apoplecti-

forme due à la sclérose en plaques ; on se souviendra en outre que, dans celte

affection, l'hémiplégie est presque toujours transitoire. L'apparition du tre^n-

blement post-Iiérniplégique ne facilitera pas le diagnostic; toutefois, il est très

rare et ce n'est qu'exceptionnellement qu'il présente les caractères du tremble-

ment de la sclérose en plaques; de plus, à l'époque tardive où d'ordinaire débute

le tremblement, à la suite d'une hémiplégie par hémorragie ou ramollisement,

il serait très exceptionnel de trouver une sclérose en plaques dans laquelle l'hé-

miplégie ait persisté, et qui ne se soit encore manifestée par aucun autre signe.

Dans certaines formes frustes de sclérose en plaques, on a vu que le seul

symptôme est quelquefois une paraplégie spasmodique ; ces cas pourront être

confondus avec une myélite transverse ou une myélite par compression., mais

dans celles-ci on rencontrera le plus souvent des douleurs pseudo-névralgiques

et, grâce à la participation de la substance grise, des troubles dans le fonction-

nement des sphincters.

Quant aux faits de sclérose en plaques simulant la sclérose latérale amyolro-

phitjiie, ils sont tellement rares, qu'on n'aura guère à se préoccuper de ce dia-

gnostic, il suffit d'être prévenu de la possibilité de commettre cette erreur pour

être en état de l'éviter : dans les cas douteux on se basera sur la prédominance

dans la sclérose en plaques, des signes de contracture sur les signes d'amyo-

trophie et sur leur absence de régression au fur et à mesure que l'amyotrophie

progresse, sur l'évolution par saccades, par rémissions et par rechutes, dans la

sclérose en plaques contrastant avec la marche régulièrement progressive de

la sclérose latérale amyotrophique.

Le tabès ne compte pas non plus parmi les maladies qui simulent celle qui

nous occupe, et l'on ne confondra pas la démarche cérébello-spasmodique avec

la démarche ataxique, même quand il existe des troubles oculaires accentués

soit du côté de la musculature, soit du côté de la papille. Cependant, dans

quelques cas de sclérose com,binée, le diagnostic deviendrait à la rigueur

plus ardu.

Une affection qui, en revanche, offre plus d'un trait commun avec la sclérose

en plaques, c'est la paralysie générale. Dans cette dernière, en effet, il y a des

troubles de la parole, du tremblement et parfois une démarche à la fois lourde

et spasmodique. Mais, pour une oreille un peu exercée, les troubles de la parole

seront essentiellement différents dans les deux cas ; les caractères du tremble-

ment seront également loin d'être identiques; enfin, les troubles psychiques

seront infiniment plus prononcés dans la paralysie générale et revêtiront une

forme toute particulière.

Étiologie. Pathogénie. — La sclérose en plaques pourrait, si Ton en croit

les auteurs, être produite par des causes diverses : refroidissement, surmenage,

excès et même traumatismes : le traumatisme en particulier a été très fréquem-

ment signalé comme cause de sclérose en plaques, tout récemment encore par

de nombi'eux auteurs allemands (E. Kaiser, Leick, B. Keysser. Flesch, Wind-
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scheid, etc.) : quelques observations de ce genre sont vraisemblablement des

cas d'hystérie diagnostiqués par erreur sclérose en plaques, un certain nombre

se rapportent à des cas authentiques de sclérose en plaques, mais il est probable

que comme dans la plupïirt des maladies chroniques des centres nerveux le trau-

matisme a tout au plusservi de cause occasionnelle. Récemment Oppenheim(')

a prétendu que les intoxications jouaient un grand rôle dans son étiologie;

parmi les malades qu'il a soignés, un bon nombre étaient, par leur profession,

en contact plus ou moins prolongé avec certaines substances toxiques, surtout

avec des substances minérales : peinires, graveurs, fondeurs en cuivre ou en

zinc; l'un de ses malades avait longtemps travaillé dans une fabrique de

phosphore. Brissaud a présenté un cas de sclérose en plaques très probable-

ment d'origine saturnine.

La véritable cause de la sclérose en plaques et peut-être la seule consiste

dans y infection, ou mieux dans les infections (Pierre Marie). On voit la sclérose

disséminée survenir à la suite d'un grand nombre de maladies aiguës (Kahler

et Pick) de nature éminemment infectieuse. Parmi ces maladies, celles qui

donnent le plus fort contingent sont la fièvre typhoïde et la variole. Les autres

fièvres éruptives peuvent également la produire, notamment la rougeole et la

scarlatine. On l'observe, mais plus rarement, au cours de la diphtérie, de la

coqueluche, de l'érysipèle, de la dysenterie, du choléra, du rhumatisme cérébral

(Charcot); quelquefois aussi à la suite de la pneumonie, et, plus fréquemment

peut-être, des fièvres paludéennes. Les dernières épidémies de grippe ont

permis de compter l'influenza parmi les causes relativement fréquentes de la

sclérose en plaques (Nokia, Massalongo et Silvestri, Rendu (-), Maixner, etc..)

Il est d'ailleurs évident que cette énuméralion ne saurait être considérée comme
complète, et que d'autres infections pourront encore être ajoutées à la liste qui

précède. (Moncorvo revendique énergiquement ce rôle pour la syphilis, je ne

crois pas, pour ma part, que cette infection prenne une part notable dans la

production de la sclérose en plaques, du moins telle qu'elle est comprise dans le

présent article.) La tuberculose même a été accusée d'être la cause de la sclé-

rose en plaques, et Lannois et Paviot(^) ont apporté une observation où elle aurait

succédé à une arthrite tuberculeuse de l'épaule datant de trente ans.

On ne saurait dire actuellement, d'une façon précise, par quel procédé ces

maladies infectieuses déterminent la sclérose en plaques. Est-ce individuelle-

ment que les microbes propres à chacune de ces maladies agissent sur les

centres nerveux pour déterminer leur altération; en un mot, chacun des

microbes de la fièvre typhoïde, de la variole, de la pneumonie, jouit-il de cette

propriété neuropathogène? La diversité même des maladies infectieuses qui

peuvent produire la sclérose en plaques plaiderait contre cette manière de voir.

Il est possible qu'au cours des maladies en question, un microbe distinct de

celui propre à ces maladies s'introduise dans l'organisme et porte spécialement

son action sur les centres nerveux ; il s'agirait en un mot d'infection combinée. Ce
microbe d'ailleurs peut fort bien être un microbe pathogène vulgaire, portant chez

d'autres sujets son action sur des organes absolument différents, et, pour

expliquer ces faits, il n'est nul besoin d'admettre l'existence d'un « microbe de

(') Oppemiei:m. Allgemeines und Spczielles i'iber die loxisclien Erkrankungen des .\crven-
gysLems. Berliu. Idin. Wocti., 1891, p. 1158.

(^) Rendu. Soc. méd. des liâp.. 21 décembre 1894.

(^) Lannois et I^aviot. Revue de méd.. 1899.

[P. MARIE.-\
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la sclérose en plaques ». Cette théorie infectieuse a pourtant été combattue par

plusieurs auteurs, et notamment par Strumpell (') : se basant sur l'absence d'in-

fection ou d'intoxication dans 24 cas, sur la coexistence dans 2 cas d'une hydro-

myélie avec ou sans giiose centrale et d'une sclérose multiloculaire, sur certaines

particularités anatomiques (distribution de la sclérose, prolifération névroglique

et prétendue intégrité du cylindre-axe), sur l'âge relativement jeune de la

plupart des sujets, Strumpell dénie à l'infection et à l'intoxication toute

importance étiologique et considère la sclérose en plaques comme une maladie

endogène, congénitale : certaines au moins des considérations sur lesquelles

s'appuie Striimpell ont été depuis sa communication vivement combattues.

La sclérose en plaques est une affection débutant surtout dans la première

moitié de l'âge adulte, entre vingt et trente ans. 11 est très rare de la voir survenir

après trente-cinq ou quarante ans.

Peut-elle se montrer dans l'enfance? — Plusieurs auteurs l'ont prétendu

(Ten Cate, Hœdemaker, Pierre Marie, Moncorvo, Unger(^), Nolda(^), etc.);

il est possible que cela soit, mais certainement le fait est très rare, car la

majeure partie des cas rapportés par les auteurs, et je confesse ici ma propre

erreur, ont été indûment attribués à la sclérose en plaques ; ils appartiennent

bien plutôt à la sclérose cérébrale lobaire ou aux affections méningées, si fré-

quentes chez les enfants. Nous en dirons autant du prétendu caractère héré-

ditaire ou familial de la sclérose en plaques. Récemment Cestan et Guillain(*),

en rapportant les cas publiés de prétendue sclérose en plaques familiale admet-

tent, faute d'autopsie, qu'il s'agit probablement de faits disparates, rentrant

dans le cadre des scléroses combinées, des diplégies cérébrales, etc., différant

probablement de la sclérose en plaques vraie et dont nous ne connaissons en

tout cas ni l'anatomie pathologique, ni la pathogônie.

Anatomie pathologique. — On peut dire qu'en ne tenant compte que de

l'anatomie pathologique il est impossible de rencontrer deux cas de cette affection

qui soient identiques, tant est grande l'irrégularité avec laquelle les lésions

sont distribuées dans les centres nerveux. Les lésions, tout en n'envahissant

pas un système de fibres dans son entier, et pouvant atteindre à des niveaux

différents un même faisceau en laissant intactes les portions intermédiaires,

ont cependant des lieux de prédilection : pyramides et olives dans le bulbe,

étage antérieur dans la protubérance, parois des ventricules et corps calleux

dans le cerveau; corps rhomboïdal dans le cervelet, substance blanche dans la

moelle comme dans le cerveau et le cervelet. Mais, abstraction faite de la

topographie, ces lésions présentent entre elles un certain nombre de caractères

communs.
Au point de vue macroscopique, on constate dans quelques cas un peu

d'épaississement ou même d'adhérence des méninges cérébrales, et Philippe et

.Jonès('') ont insisté sur la méningite corticale qu'ils ont trouvée constante dans

5 cas examinés par eux, méningite toujours plus intense sur le cerveau que sur

(') Stkumpell. Neurol. Centmlbl., 18116.

(-) Unger. Wien, 1887, Tôplitz u. DeuHcke.
(5) NoLDA. Bemeikungen ùber Sclorosis Cei-ebrospinalis im Kindesalter, etc. Correspon-

denz-bl. f. Schweiz. Aerzte, 1" mars 1891.

C*) Cestan et Guillain. Revue de méd., 1900.

(^') Philippe et Jonès. Soc. de neurol., novembre 1899.
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la moelle et que Ton li'ouve à dislance aussi bien qu'à côLé des loyers scléreux;

cependant les méninges sont généralement assez transparentes pour qu'on

puisse déjà à travers elles découvrir les plaques les plus superficielles. Une l'ois

les méninges enlevées, on aperçoit à la surface des circonvolutions et de la

moelle, et sur les coupes fraîches de ces organes, des plaques en plus ou

moins grand nombre. Ces plaques sont ordinairement plus abondantes dans

la substance grise, mais peuvent également se rencontrer sur celle-ci ;
parfois

une seule plaque englobe dans son périmètre à la fois la substance blanche cl

la substance grise.

On les trouve aussi

bien dans les cir-

convolutions qu'à la

surface des ventricu-

les et même fréquem-

ment dans l'épaisseur

des gros ganglions du

cerveau ; elles enva-

hissent aussi la moelle

sur toute sa hauteur,

y compris le filum ler-

m i n a le. Parfois les

plaques sont très nom-
breuses et l'on en

compte plusieurs cen-

taines; tantôt il faut,

nrmr Iac anAi-r-Pvni'y. ^ii^ -2U. — Coiipes de la moelle dans un cas de sclérose en plaques
puui ics dpcicevuu,

(Chai-cot). — Les pari ies noires soni celles ont été envahies parles

les rechercher avec plaques de sclérose,

grand soin. Elles sont

soit aplaties et lenticulaires, soit cunéiformes avec leur base tournée vers la

périphérie (du moins pour celles qui siègent dans les circonvolutions). Leurs

dimensions sont extrêmement variables, depuis celle d'une tête d'épingle

jusc^u'à celle d'une pièce de 2 francs.

Leur coloration est ordinairement grisâtre, ardoisée ou giis rosé, avec une

tendance à devenir plus rose après un certain temps d'exposition à l'air. Lors-

qu'elles sont peu visibles on les trouve plus aisément en passant une solution

de carmin sur les points oîi on les cherche; elles fixent celle-ci et apparaissent

alors avec une teinte foncée. De même quand les pièces ont séjourné pendant

deux ou trois semaines dans les solutions de bichromate, les plaques prennent

une coloration marron, plus foncée que le reste du tissu environnant, et se

distinguent alors au premier coup d'œil.

Les plaques peuvent ne pas être limitées aux centres nerveux, mais occuper

aussi les racines rachidiennes et les nerfs bulbaires.

Avec l'aide du microscope, et sur des préparations colorées, on constate

aisément l'aspect « à l'emporte-pièce » qu'offrent ces plaques; en effet, elles se

détachent avec ime netteté extrême du tissu normal environnant. Cet aspect

est dû à ce ([ue, à leur niveau, les gaines de myéline qui entourent les fibres

nerveuses normales ont complètement disparu, tandis que, dans le territoire

de la plaque elle-même, le tissu fondamental est très notablement épaissi.

Weigert professe cette opinion que de loutes les maladies sclérogènes des

[P. MABIE 2
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centres nerveux la sclérose en plaques est celle pour laquelle l'épaississement

de la névroglie, dans les parties altérées, est la plus prononcée; elle mérite donc

de tenir le premier rang parmi les « scléroses névrogliques ».

Les coupes faites par congélation montrent en outre, dans le territoire des

plaques, une abondance plus ou moins grande de corps granuleux suivant

l'âge de la plaque; en effet,

quand celle-ci est large et

ancienne, les corps granu-

leux sont rares à la partie

médiane, au contraire très

pressés dans la zone péri-

phérique.

Il est fréquent de rencon-

trer au centre des plaques la

coupe d'un vaisseau dilaté cl

plus ou moins altéré; sa pa-

roi est très épaissie, hyaline,

présentant souvent des lé-

sions d'endo et de périarté-

rite et paraît entourée d'un

manchon leucocytaire; ce

fait est surtout facile à con-

, ,
stater dans les circonvolu-

FiG. '215. — Coupe microscopique de la proluberance, en long, clans
.

un cas de sclérose en plaques (I'aible grossissement). — Collée- tlOllS cérébrales quand OU
lion Damaschino. — Les parties blanches sont celles qu'occupent ^Q^pg celles-ci nernendicu-
les plaques de sclérose. t

. .

lairement à la direction des

vaisseaux qui les irriguent, ces lésions sont d'ailleurs inconstantes. Dans les

plaques de la substance grise les cellules sont ordinairement, mais non tou-

jours respectées. Philippe et Jonès ont décrit dans les plaques corticales des

lésions cellulaires (ati'ophie simple, pigmentation, déplacement du noyau, etc.).

On a vu que, dans toute l'épaisseur de la plaque, les gaines de myéline qui

entouraient les fibres nerveuses ont complètement disparu, coupées net par

le processus scléreux ; les cylindres-axes de ces fibres nerveuses sont loin de

se comporter de la même façon. Dès ses premiers travaux Charcot a montré

que ces cylindres-axes sont conservés; le fait a été vérifié par presque tous les

auteurs, et notamment par Babinski ('). Cet auteur a consacré à l'analomie

pathologique de la sclérose en plaques des travaux importants dans lesquels

il insiste sur l'absence habituelle des dégénérations wallériennes, grâce à la

conservation des cylindres-axes dans les plaques de sclérose, tout en faisant

remarquer que, dans les cas où cette conservation n'est pas complète, il survient

des dégénérations secondaires. D'après lui, la destruction des gaines de myéline

n'est pas due à une compression mécanique exercée par le tissu conjonctif de

la plaque scléreuse, mais est liée à un phénomène vital et résulte principale-

ment de l'activité nutritive des cellules de la névroglie et des cellules lympha-

tiques; selon sa manière de voir, les altérations histologiques des tubes nerveux

sont tout à fait comparables à celles qu'on observe dans les fibres nerveuses

du bout central d'un nerf sectionné, au voisinage de la section. Parfois les

(') Babinski. Acad. des sciences, 1884; Arch. de phyuioL, 1885; thèse de Paris, 1885.
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cylindres-axes contenus dans la plaque sont un peu tuméfiés; ce n'est que très

rarement qu'elles disparaissent, et cela seulement en petit nombre et dans des

plaques déjà très anciennes; pourtant Babinski a vu une fois la destruction

totale des cylindres-axes (« scléroses à forme destructive »).

A l'aide d'une méthode de coloration spéciale (fuchsine acide et acide

picrique) et par l'emploi de forts grossissements, Thomas est parvenu tout

récemment à expliquer par un mécanisme différent l'absence des dégénérations

secondaires ordinaires dans la sclérose en plaques et la persistance du fonc-

tionnement des faisceaux qui traversent la plaque (*). Pour lui, en effet, les

cylindres-axes sont très souvent altérés; diminués ou augmentés de volume, ils

présentent d'abord des dilatations fusiformes ou sphériques irrégulières échelon-

nées sur toute leur longueur, ils sont plus ou moins repliés et parfois enroulés

sur eux-mêmes, comme s'ils étaient trop longs pour l'espace qu'ils doivent

occuper; puis plus tard survient une lésion bien caractéristique : le cyhndre-axe

se divise et se dissout en fibrilles, parfois au nombre de deux, d'ordinaire en

nombre plus considérable, fibrilles dont les unes, difficiles à suivre, paraissent se

perdre dans les restes de la gaine de myéline, dont les autres paraissent assurer

la continuité de la fibre nerveuse et se terminer dans la gaine de myéline à

l'endroit où, au-dessous de la plaque de sclérose, elle cesse d'être dégénérée;

plus tard enfin les derniers restes des gaines myéliniques disparaissent et les

fibrilles cylindriques abondamment proliférées se confondent avec les fibrilles

névrogliques dont la prolifération a commencé et se poursuit activement. Popoff

avait même émis l'hypothèse que le tissu fibrillaire dense de la plaque de sclé-

rose ancienne serait entièrement formé de fibrilles cylindraxiles proliférées

(peut-être même s'agirait-il d'un processus de régénération, de fibrilles régéné-

rées); mais les colorations par la nouvelle méthode de Weigertpour la névroglie

(glia-methode) ont permis d'affirmer que la prolifération névroglique prenait

part à la formation des plaques de sclérose, et Erben, qui s'était d'abord rallié

à la théorie de PopotT, reconnaît lui-même que ce qu'il avait pris pour des

fibrilles cylindraxiles sont en réalité en partie des fibrilles névrogliques.

De ses recherches Thomas conclut que l'altération des fibres nerveuses pré-

cède l'apparition de la sclérose névroglique et que celle-ci, peut-être influencée

par la même cause qui frappe les éléments nerveux, se présente en tout cas

aussi comme une réaction secondaire commandée par la disparition partielle

des éléments parenchymateux. Quant à la cause même de la dégénérescence

des éléments nerveux, Thomas ne croit pas qu'elle réside dans les altérations

vasculaires parce que, quelque fréciuentes qu'elles soient, celles-ci ne paraissent

pas constantes : quoi qu'il en soit, que les cylindres-axes soient véritablement

conservés (Babinski), qu'ils soient réduits en fibrilles dont certaines suffisent à

maintenir la continuité de la fibre (Thomas), qu'ils soient enfin régénérés

(Popoif), fonctionnellement on peut les considérer comme persistants. Or cette

conservation des cylindres-axes permet d'expliquer des faits qui donnent à la

sclérose en plaques son aspect si spécial, notamment l'absence de dégénération

secondaire dans la moelle ou le bulbe immédiatement au-dessous des plaques

scléreuses. Cela se conçoit : puisque la partie noble des fibres nerveuses

atteintes, constituée par les cylindres-axes, est conservée, fonctionnellement du
moins, il n'y a pas de raison pour que les parties sous-jacentes de ces fibres

(') Thomas. Soc. de neuroL, 1 juin 1900, et Soc. de bioL. ."0 moi 1901.

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2" édit. — IX. 44
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soient détruites, leur communication avec leur cellule trophique étant ménagée.

L'intégrité relative des cylindres-axes donne encore la clef de ces rémis-

sions, améliorations ou guérisons constatées dans l'évolution clinique de la

sclérose en plaques : en effet, tant que le cylindre-axe est conservé, il est évident

qu'on ne doit jamais désespérer de voir les fonctions de la fibre nerveuse se

rétablir plus ou moins complètement, à plus forte raison si, comme le veut

Popoff, l'abondant travail de prétendue sclérose névroglique est en réalité un

travail de régénération cylindraxile.

En outre le tremblement lui-même, suivant quelques auteurs, reconnaîtrait

pour cause la dénudation qu'éprouvejit les fibres nerveuses de leur gaine de

myéline. Celles-ci n'étant plus suffisamment isolées, l'influx nerveux ne pour-

rait pas être transmis d'une façon aussi complète que chez un individu sain :

d'où le trouble des mouvements intentionnels. Peut-être aussi les troubles

des mouvements reconnaissent-ils pour cause, plus souvent qu'on ne le

croit, l'existence de plaques scléreuses dans le cervelet et dans le système

cérébelleux. Cette manière de voir me paraît la plus vraisemblable.

Enfin la persistance des fibres nerveuses peut être considérée comme un

caractère distinctif de la sclérose en plaques proprement dite, et permettre

de différencier celle-ci des autres variétés de sclérose disséminée qui survien-

nent dans les centres nerveux sous l'influence d'autres maladies (syphilis, etc.),

et répondent à un processus très analogue sans doute en principe, mais dif-

férent en fait. Ces scléroses disséminées, que l'on pourrait désigner sous le nom
de sclérose multilocidaire diffuse, sont constituées par des plaques de sclérose

beaucoup plus étendues, mais moins nombreuses et de forme moins régulière,

au niveau desquelles les cylindres-axes sont bien plus souvent détruits; les

symptômes qu'elles produisent sont généralement beaucoup plus graves, et

ne présentent pas la même variabilité; les troubles psychiques y sont plus fré-

quents et surtout plus profonds. C'est dans cet ordre de faits que semblent

rentrer les cas pour lesquels Babinski a proposé le nom de « sclérose en plaques

à forme destructive », dans lesquels on observe les symptômes de la myélite

circonscrite destructive (paralysies, anesthésies, troubles des sphincters).

Les grandes cellules radiculaires des cornes antérieures sont considérées par

beaucoup comme restant intactes même lorsqu'elles sont comprises dans une

plaque de sclérose; pour Léjonne, au contraire, les cellules motrices s'atrophient

et se détruisent dans ce cas comme dans la sclérose latérale amyotrophique et

c'est par une véritable poliomyélite antérieure chronique que s'expliquent les

atrophies musculaires fréquentes de la sclérose en palques.

On doit aussi faire ressortir ce fait, signalé plus haut, que dans le centre

des foyers de la sclérose en plaques pure, on constate souvent la présence

d'un vaisseau dilaté et altéré; il semble en effet que ce soit là la preuve que

les lésions débutent à ce niveau et reconnaissent une origine vasculaire; cette

notion s'accorde avec celle de la nature infectieuse de la sclérose en plaques.

Traitement. — On ne connaît actuellement aucun agent thérapeutique qui

puisse être opposé à cette affection avec des chances particulières de succès;

mais tout permet d'espérer que les progrès des médications contre les maladies

infectieuses permettront un jour de la combattre d'une manière efficace
; la

tendance aux améliorations spontanées est à cet égard de bonne augure.



SCLÉROSES COMBINÉESC)

Par O. GROUZON

On désigne sous ce nom, non pas une enlilé clinique, mais un groupemenl

anatomo-pathologique qui sert de substratum à plusieurs types morbides et est

caractérisé par la coexistence et la combinaison d'altérations scléreuses dans

les cordons postérieurs et dans les cordons latéraux.

Historique. — L'existence de lésions combinées des cordons postérieurs

et des cordons latéraux chez les tabéLiques avait déjà été signalée par Leyden,

Charcol, Bouchard, Pierret, Erb; la première étude d'ensemble de ces affec-

tions a été faite par Westphal (1877). A peu près à la même époque, Westplial,

Kahler et Pick publiaient un mémoire sur ce sujet. Puis parurent de nom-
breux travaux sur ce groupe morbide : on peut citer ceux de Strùmpell, Ray-

mond et Arthaud, Babes, Ballet et Minor, Grasset, Déjerine et Sottas, Pal,

Charrin et Babinski, Massalongo, Dana, (jowers, elc, el il semble que, dans

cette éclosion de travaux, l'intérêt se soit porté surtout sur l'anatomie patholo-

gique. Pendant une dizaine d'années les publications sur ce sujet sont deve-

nues plus rares : mentionnons les études sur les lésions combinées des anémies

de Lichtheim, Risien-Russell, Batten et Collier, etc., qui ont éclairé à la fois

l'anatomie pathologique et la clinique.

Le mémoire de Katt\vinkel (1902) a eu, enire beaucoup d'aulres mérites, celui

de montrer la fréquence de la sclérose combinée dans le tabès vulgaire, et le

signe de Babinski a été un indice précieux qui a permis de dépister ces lésions

des cordons latéraux dans le tabès. Nous sommes arrivés récemment à posséder

un tableau plus précis des différentes variétés cliniques correspondant au sul)-

stratum anatomique qui fait le sujet de cet article.

Variétés cliniques. — Classification. A la lésion combinée des cordons

postérieurs et des cordons latéraux correspondent les groupes cliniques

suivants :
'

.

1° Affections congénitales ou familiales.

a) Maladie de Friedreich.

6) Hérédoataxie cérébelleuse de Pierre Marie,

c) Paraplégie spasmodique familiale de Striimpell.

2" Affections de l'adulte (ac({uises).

a) Scléroses combinées à forme de labes vulgaire, tabès combiné. ^/

b) Forme spasmodique divisée elle-même en plusieurs types distincts

(descriptions de Gowers, Strùmpell, Dejerine et Sottas).

(') Cet article a été entièrement rédigé par mon ancien interne, 0. Crouzon, qui. sur ma
demande, a bien voulu donner ici la substance des recherclies poursuivies i)ar lui dans le

service de Bicètre sur les scléroses combinées, pour en faire l'objet d'une monographie
qui paraitra ultérieurement.

[P. MARIE et o. CROUZON.-\
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5" Scléroses combinées des vieillards.

¥ Scléroses combinées subaiguës avec altérations du sang (description des

auteurs anglais).

Scléroses combinées de pellagre et des intoxications.

5" Scléroses combinées des paralytiques généraux (dont certaines sont très

voisines de celles du tabès).

Nous laisserons de côté dans ce chapitre la description des scléroses combi-
nées familiales qui sera faite ailleurs et nous nous bornerons à celle des quatre

autres groupes cliniques.

I. Forme tabétique(*) (tabès combiné). — Dans cette forme, nous pouvons
décrire deux groupes de symptômes : tout d'abord ceux du tabès vulgaire,

puis les signes surajoutés qui permettent d'aflirmer la participation des

cordons latéraux.

Les signes du tabès vulgaire sont prédominants : ils ont été pendant long-

temps seuls connus; les malades étaient considérés comme des ataxiques

ordinaires. Kattwinkel (^) a rapporté plusieurs observations de ce genre où
l'autopsie montra une sclérose combinée que rien n'avait fait soupçonner. On
peut toutefois dire que la cécité est plus fréquente chez ces tabétiques atteints

de sclérose combinée que chez les tabétiques simples ("). Les deux malades de

la thèse d'Auscher étaient aveugles. Sur dix autopsies ciue nous possédons

actuellement à Bicêtre, sept fois les malades étaient aveugles. Mais aucun
autre signe appartenant à la symptomatologie classique du tabès ne peut dési-

gner ces malades au diagnostic du clinicien. (Il est bien entendu que nous

n'envisageons pas ici les symptômes de nature spasmodique : exagération

des réflexes, etc., qui caractérisent une autre variété clinique.)

Mais nous possédons aujourd'hui un ensemble de signes qui, surajoutés au

tableau clinique du tabès, nous permettent d'affirmer les lésions combinées. Ce
sont d'abord trois signes que nous pouvons considérer comme cardinaux.

a) La démarche avec traînement des jambes. — Cette démarche que nous

avons observée chez un de nos malades nous paraît caractéristique : « Cet

homme ne pouvait se déplacer qu'avec des béquilles ou dans un chariot; pour

se mettre en route, il se penchait en avant, laissait les jambes en arrière, puis •

ramenait en avant l'une de ces jambes en traînant la pointe du pied; il fléchis-

sait à peine la jambe ou la cuisse et facilitait le passage de son pied en avant

en inclinant le corps du côté opposé au membre en mouvement : il semblait que

sa jambe eût à tirer un poids lourd, il n'y avait pas chez lui la moindre incoor-

dination.

'( Cette démarche tout à fait spéciale, nous avons pu la constater chez un

second malade atteint d'une autre forme de sclérose combinée, l'hérédoataxie

cérébelleuse. Nous avons cru logique d'attribuer à cette démarche une valeur

pathognomonique et nous avons porté chez notre premier malade le diagnostic

de sclérose combinée des cordons postérieurs et latéraux et en particulier du

faisceau cérébelleux direct. Nous avons pu pratiquer l'autopsie de ce malade et

reconnaître le bien-fondé de notre hypothèse; les lésions atteignent chez lui les

(') Pierre Marie et 0, Crouzon. Étude clinique de la forme tabétique des scléroses

combinées. Soc. de neurol., 5 mars 1905.

(-) Kattwinkel. Deustches Archiv fiir klinische Medicin, 1902.

(^) La cécité se renconlxe chez les tabétiques de Bicêtre dans la proportion de 1 sur 4

environ.
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FiG. 216. — Photographie in-

stantanée d'un cas de sclé-

rose combinée (Despr.) chez
lequel on constate que pen-

dant la marche les jambes
restent en arrière.

cordons poslérieurs et les cordons latéraux et dans ceux-ci la sclérose est nette-

ment marquée dans les faisceaux cérébelleux directs. »

b) La paraplégie. — La perte ou l'affaiblissement

très notable de la force musculaire des membres infé-

rieurs survenant chez un tabétique a une grande
importance diagnostique, (l'est là une notion déjà

ancienne, « mais il semble qu'elle ait été perdue de

vue du moins en ce qui concerne le tabès sans phé-

nomènes spasmodiques, le tabès qui reste flasque. La
plus ancienne mention de cette relation entre la

paraplégie et les lésions des cordons latéraux chez

les tabétiques est celle de Leyden (1863). En l'i^ance,

M. le professeur Bouchard (IXBr)), dans une commu-
nication faite au congrès médical de Lyon, cite quel-

ques faits rapportés par Leyden, par Charcot, et des

faits personnels; il montre que, « chez les ataxiques, il

s'opère quelquefois une transformation dans les sym-
ptômes morbides, que des malades qui étaient d'abord

franchement ataxiques deviennent des paraplégiques

et que dans les autopsies de ces malades, on trouve,

indépendamment des lésions des cordons postérieurs,

une altération plus ou moins marquée des cordons

latéraux. » La valeur de la paraplégie est aussi si-

gnalée par Pierret, Prévost, Damaschino. Westphal

attache une importance capitale à ce symptôme et discute longuement sa

valeur. Dejerine (1884) montre aussi la valeur de ce

symptôme dans le diagnostic des lésions des cordons

latéraux chez les tabétiques. Chez un des deux ma-

lades d'Auscher, le diagnostic de tabès combiné a pu

être fait grâce à la paraplégie. Sur sept observations

recueillies à Bicêtre et publiées par Kattwinkel, la

paraplégie existait cinq fois. Enfin nous avons pu

nous-même depuis recueillir à Bicètre trois observa-

tions de sclérose combinée avec autopsie, et la para-

plégie existait dans les trois cas.

Cette paraplégie se présente suivant deux types :

a) La paraplégie permanente et progressive chez les

tabétiques anciens : c'est le type le plus fréquent.

Les malades restent confinés au lit, deviennent gra-

bataires et incapables à la fin de soulever les jambes

au-dessus du plan du lit ou incapables de les déplacer

autrement qu'avec les mains.

p). La paraplégie légère et variable. — Elle peut

survenir rapidement en quelques jours ou même être

plus rapide, subite, ou brusque en l'espace d'une

nuit. Elle peut atteindre les deux membres infé-

rieurs simultanément, mais peut les atteindre aussi

alternativement. Elle peut s'améliorer et disparaître progressivement en

huit, quinze jours, deux mois, un an. Elle peut récidiver et guérir de nouveau:

FiG. '211. — Photographie in-

stantanée d'un cas d'hérédo-
at.a.xie cérébelleuse (Hau-
deb.) pendant la marche : on
voit combien la jambe resle

en arrière.

[P. MARIE et O. CROVZON ]
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après plusieurs attaques, nous avons vu la paraplégie devenir permanente.
Il convient cependant de se mettre en garde contre des erreurs d'inter-

prétation, et de ne pas conclure d'emblée, en présence de la paraplégie, à la

sclérose combinée. Avant tout, il faut éviter de confondre la paraplégie avec

Texcessive incoordination que l'on observe chez certains tabétiques. Et même
devant une paraplégie incontestable chez un tabétique il faut rechercher si cette

paraplégie n'est pas liée à l'atrophie musculaire et due alors aux lésions des

cellules des cornes antérieures. De même, en présence de paraplégie subite,

transitoire, du dérobement des jambes, nous ne saurions dire s'il y a sclérose

combinée : nous manquons sur ce point de documents etnous ne saurions déter-

miner quelles sont les lésions auxquelles répond ce fait clinique.

Mais, à côté de la paraplégie, nous avons un autre précieux signe des lésions

des cordons latéraux :

c) Le phénomène des orteils (Signe de Babinski). — Au Congrès de 1900,

M. Babinski fît connaître qu'il avait pu constater le phénomène des orteils chez

un certain nombre de malades les uns possédant tous les signes du tabès, les

autres atteints de tabès fruste (n'ayant que l'abolition de réflexe achilléen) ; il

émettait l'opinion qu'il se trouvait en présence de scléroses combinées et que la

fréquence de cette aiï'ection était plus grande qu'on ne le pensait généralement.

Nous avons pu vérifier cette hypothèse sur trois de nos malades que nous avons

pu examiner pendant plusieurs mois et autopsier ensuite.

Dans tous les cas que nous avons observés jusqu'ici, le signe de Babinski était

associé à la paraplégie, et, dans un cas, associé à « la démarche avec traîne-

ment des jambes », puis dans les dei'niers temps de la vie du malade à une

paraplégie survenue progressivement. Mais nous avons vu plus haut que

Babinski avait pu observer le phénomène des orteils sur des tabès frustes.

En résumé, la forme de la sclérose combinée qui simule le tabès vulgaire

peut être distinguée par trois symptômes : la démarche avec trainement des

jambes, la paraplégie, le pJiénomène des orteils. Chacun de ces symptômes a

une valeur jjresque pathognomonique par lui seul, mais l'association de deux

ou des trois symptômes donne une plus grande certitude au diagnostic.

A côté de ces signes cardinaux, nous mentionnerons deux autres signes dont

la valeur n'a pas encore été démontrée d'une façon suffisante : telles sont les

crampes des membres inférieurs; tel est le phénomène de Strûmpell. Ce dernier

phénomène consiste dans une contraction du jambier antérieur qui se produit

dans le membre inférieur quand on commande à un malade placé dans le décu-

bitus dorsal de fléchir la jambe sur la cuisse et quand on s'oppose à cette

flexion par la pression de la main sur la face antérieure de la cuisse. Ce mouve-

ment associé provoque une rotation du pied en dedans et une élévation du bord

interne du pied. Il a permis, dans un de ces cas, à Striimpell, de faire le dia-

gnostic de sclérose combinée. Nous avons pu aussi, dans une autopsie, vérifier la

valeur de ce signe.

La forme tabétique de la sclérose combinée que nous venons de décrire n'est

pas rare. D'après une proportion établie sur les observations cliniques et sur les

autopsies, on rencontre une sclérose combinée sur IT) tabétiques vulgaires pris

au hasard (P. Marie et Crouzon : 4 fois sur 55 tabétiques de Bicêtre). C'est une

proportion analogue que nous avons trouvée en dépouillant le mémoire de

Byron Bramwell (1902) : sur 47 cas de tabès il a noté cinq extensions des

orteils; et si l'on en excepte un cas où le signe de Babinski était causé par une
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hémiplégie double, un autre cas où il était lié à une syphilis cérébi-ale, il reste

trois cas où ce si'gne semble, à notre avis, être lié à des scléroses combinées : soit

trois fois sur 17 labétiques.

Ce n'est donc pas là une affection rare et l'on peut la découvrir dans les pro-

portions que nous venons d'indiquer, et avec les signes que nous avons décrits,

parmi les cas considérés généralement comme des tabès vulgaires.

Forme spasmodique. — Le caractère fondamental de cette forme est l'exis-

tence de symptômes spasmodiques. Mais ceux-ci peuvent être associés à d'au-

tres symptômes dont le groupement crée des aspects cliniques différents.

a) Association des signes du tabès vulgaire et de symptômes spasmodiques. —
On constate l'incoordination, le signe de Romberg, le signe de Robertson, les

troubles vésicaux, les anesthésies et paresthésies, les troubles génitaux. Mais, à

côté de ces signes du tabès, on note la conservation ou l'exagération de réflexes

rotuliens, le clonus du pied, la contracture, le phénomène des orteils.

b) Ataxic paraplegia de Goiuers.— Gowers a décrit, en 1886, un type clinique

dans lequel sont mêlés des signes de paraplégie spasmodique et quelques

symptômes d'ataxie (sans que toutefois on puisse dire que ces derniers soient

des signes de tabès vulgaire).

Le début est lent et progressif. Les malades s'aperçoivent de leur maladie

par la sensation de fatigue : ils recourent volontiers aux voitures pendant leurs

déplacements, la faiblesse musculaire augmente. Puis se manifestent les pre-

miers troubles de l'équilibre dans la station debout et enfin le signe de Rom-
berg. L'ataxie se révèle dans les membres inférieurs. Il n'y a pas de douleurs

fulgurantes, les malades n'éprouvent qu'une petite douleur sourde et profonde

de la région dorso-lombaire et sacrée, et quelques engourdissements et fourmil-

lements. Les réflexes rotuliens sont exagérés, il existe du clonus du pied. Les

réflexes lumineux sont conservés. Les troubles sphinctériens peuvent appa-

raître de bonne heure mais ils sont rarement considérables. Il existe quelquefois

de légers troubles de l'articulation. L'évolution est très longue; les malades

peuvent continuer à marcher pendant une dizaine d'années ; dans un certain

nombre de cas, les membres supérieurs ont également été atteints.

c) Type ataxo-cérébellfj-spasmodique. — Nous avons observé un homme qui,

aux signes d'ataxie et de paraplégie spasmodiques groupés suivant le type de

Gowers, joignait un peu de titubation de la démarche et quelques troubles de la

synergie musculaire qui lui donnaient l'aspect cérébelleux. Toutefois il ne pré

sentait pas la démarche avec traînement des jambes.

d) Type de paraplégie spasmodique {^) (Stri'impell, sclérose primitive des cor-

dons latéraux de Déjerine et Sottas).

Le tableau clinique est celui d'une paraplégie spasmodique lente et pro-

gressive, sans aucun signe de tabès associé. Le diagnostic en est donc
impossible.

Erb, dans une étude récente, conteste à ce type clinique, qui lui semble iden-

tique à celui de la paralysie spinale spasmodique qu'il a décrit, le substratum

anatomique de la sclérose combinée. Il admet au contraire que la paraplégie

syphilitique décrite par lui est liée à une sclérose combinée.

Forme spasmodique des vieillards.— Nous avons observé récemment (^) chez

les vieillards de Bicètre un type clinique ou plutôt une série de types cliniques

(') Deutsche Zeitsc/irift /'. Nerventieilkunde, 28 mai 1900.

(^) Communication inédite.

[P. MARIE et 0. CHOl/ZOTV ]
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qui nous ont paru assez analogues aux types de la forme spasmodique de la

sclérose combinée des adultes, mais dont le caractère commun, outre leur

spasmodicité, est d'être survenus lentement, progressivement à un âge avancé

de la vie. Des faits de ce genre ont été observés autrefois par Demange('), sous

le nom de contracture labétique progressive : la contracture a été du reste

dominante, les phénomènes d'ataxie étant peu accentués; l'affection est survenue

à l'extrême vieillesse et a une marche subaiguë évoluant entre 4 et 15 mois.

Plus récemment enfin a paru une étude de Pic et Bonnamour(-) sur la parésie

spasmodique des vieillards.

Chez nos malades, l'affection est apparue entre 50 et 00 ans. Elle a évolué

lentement; la plupart des malades observés par nous sont atteints depuis une

dizaine d'années.

Le symptôme initial a été l'affaiblissement de la force musculaire des mem-
bres inférieurs, puis l'affection a évolué suivant les types cliniques suivants :

1" Chez les uns, il n'existe qu'une paraplégie spasmodique; 'i" Chez les autres,

à la paraplégie spasmodique se joint de l'incoordination des membres infé-

rieurs. Mais on ne trouve pas d'autres signes de tabès : pas de douleurs fulgu-

rantes, pas de troubles sphinctériens, pas de troubles pupillaires. Chez quel-

ques-uns le signe de Romberg existe, chez certains on observe des troubles de

l'articulation. On constate les signes d'une paraplégie spasmodique : exagéra-

tion des réflexes, clonus du pied, chez quelques-uns encore signe de Babinski;

5" Chez d'autres malades on observe de plus une démarche titubante donnant

à leur affection une allure cérébelleuse.

Scléroses combinées de la paralysie générale. — C'est à Westphal('') surtout

que Ton doit d'avoir indiqué l'existence de ces lésions médullaires dans la para-

lysie générale et d'en avoir étudié les principaux caractères, montrant que tantôt

il existe seulement une sclérose des cordons postérieurs, tantôt une sclérose des

cordons postérieurs et des cordons latéraux; c'est uniquement de cette seconde

catégorie de faits qu'il doit être question ici. En France, l'étude en est due sur-

tout à Joffroy et à Raymond (1892). La présence de ce genre de scléroses com-

binées est loin d'être rare, car sur 145 autopsies de paralysie générale,

Fiirstner a obtenu les chiffres suivants : 16 fois il n'existait pas de lésions

médullaires, 28 fois les cordons postérieurs étaient seuls atteints, enfin dans

75 cas il s'agissait d'une sclérose combinée des cordons postérieurs et latéraux;

on rencontrait donc la lésion qui nous occupe dans la moitié des cas de para-

lysie générale, Fiirstner n'est d'ailleurs pas éloigné d'admettre, du moins en se

basant sur l'évolution clinique, que le début de cette sclérose combinée puisse

se faire tantôt par les cordons postérieurs, tantôt par les cordons latéraux,

tantôt enfin simultanément dans ces 'deux cordons. Nageotte nous a montré lui

aussi depuis, que l'association du tabès et de la paralysie générale était fré-

quente et que chez les paralytiques généraux on constatait à l'autopsie des

lésions de tabès dans les deux tiers des cas au moins; il a étudié également

cette association au point de vue clinique.

Nos recherches sur ce point (*) nous ont fait constater des signes de tabès

(abolition des réflexes rotuliens ou achilléens, démarche ataxique, douleurs) sur

(') Démange. Revue de mécL, 1885.

('^) Pic et Bonnamour. Soc. méd. des hop. de Lyon, 1903.

(5) Westphal. l'irchow's Archiv. XXXIX et XL, p. 2"j. Archiv f. Pstjch., Xlll, XII, XV.
(*) Recherches inédites faites dans les services de MM. Férè et Séglas à Bicctre.
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27 pour 100 des paralytiques généraux. Celle proportion comparée à celle de

Nag-eotte établie sur des autopsies nous montrerait donc que dans un tiers de

ces cas au moins les signes cliniques des lésions des cordons postérieurs chez les

paralytiques généraux font,défaut. Quant au diagnostic des lésions combinées,

il nous a été impossible de le faire dans aucun cas jusqu'ici.

Scléroses combinées subaiguës (Scléroses combinées de Tanémie pernicieuse,

de l'ergotisme, de la pellagre, du lathyrisme). — Les travaux de Lichtenstern,

Lichtheim, Minnich. Nonne, Lloyd, Petren, Déjerine et Thomas, Risien Russell,

Batlen et Collier, ont fixé la question des lésions médullaires subaiguës au

cours des anémies et en particulier au cours de l'anémie pernicieuse.

Cliniquement les lésions médullaires peuvent répondre aux groupements

symptomatiques suivants :

Jl existe des signes d'alTection spinale prédominants, et l'on constate en

outre dans quelques cas des altérations du sang.

A ce type clinique correspondent les quelques observations de Risien Russell,

Batten et Collier (') et des faits publiés par Putnam, Dana.
2° L'anémie est le principal symptôme et quelques troubles nerveux révèlent

la lésion médullaire.

5" Le tableau clinique est caractérisé par l'anémie grave profonde et clini-

niquement il n'existe aucun symptôme de lésion spinale.

Sclérose combinée subaiguë de la moelle (Risien Russell, Batten et Collier).

— Le début de la maladie se fait par de légers troubles moteurs dans les mem-
bres inférieurs, par l'apparition d'une paraplégie spasmodique et d'une légère

incoordination et enfin par quelques troubles de la sensibilité subjectivQ dans

les membres inférieurs.

X une période plus avancée, la paraplégie spasmodique est très accentuée : il

existe de l'anesthésie des membres inférieurs et du tronc.

Puis la paraplégie devient complète et flasque, les réflexes rotuliens sont

abolis, l'anesthésie est complète, on voit apparaître un atrophie musculaire

rapide et la perte de l'excitabilité faradique des muscles et l'incontinence des

sphincters. La durée est de quelques mois.

Les altérations du sang n'ont pas été rencontrées dans tous les cas où l'alTec-

tion a été observée, elles n'ont pas été caractéristiques de l'anémie pernicieuse.

Il semble donc que cette variété de sclérose combinée aiguë l'orme un type dis-

tinct, il n'est pas sur qu'elle soit liée à l'anémie et son principal caractère est

l'évolution subaiguë, d'où le nom de « Dégénération combinée subaiguë de la

moelle épinière » qu'ont proposé pour elle Risien Russell, Batten et Collier.

A côté de ce type clinique où l'anémie est absente ou passe au second plan,

vient le type clinique qui résulte de l'apparition au cours de l'anémie de quel-

ques troubles nerveux :

Symptômes médullaires de la sclérose combinée au cours de Vanémie pernicieuse.

— D'après Déjerine et Thomas (''), le début se fait par les troubles de la sensi-

bilité des membres inférieurs objective et subjective consistant surtout en

paresthésies, en diminution très légère de la perception des sensations et quel-

quefois en douleurs fulgurantes. Puis apparaissent les troubles moteurs qui

sont un mélange d'ataxie et de paraplégie; cependant, s'il y a faiblesse muscu-

(') Brain, Spring, 1000.

(-) Diô.iEniNE et Thomas. Accidents nerveux développés an cours de l'anémie pernicieuse.
Cinquaiiloiiairc de la Société de biologie. Paris, 1890.

[P. MARIE et O. CROVZON.-[
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laire, il n'y a pas incoordination vraie : « ils marchent plutôt comme des conva-

lescents d'une maladie grave ou même ils rappellent les cérébelleux ». Les

réflexes sont généralement diminués ou abolis, quelquefois exagérés. Il n'y a

pas de signe de Romberg ni de signe de Robertson, sauf dans des cas exception-

nels. Il n'y a pas de troubles du sens musculaire ou de la notion de position.

Il n'y a pas de troubles sphinctériens. L'évolution est rapide et la mort survient

en quelques mois.

En résumé, le tableau clinique est celvii d'un pseudo-tabes.

Scléi'oses combinées de la pellagre, (le Fergotisme, du lathyrisme, des cachexies.

— Les lésions médullaires de ces affections sont très voisines de celles de

l'anémie pernicieuse, aussi nous rapprochons leur description clinique de celle

de cette maladie.

Nous ne pouvons faire ici une étude clinique complète des troubles nerveux

de ces intoxications : elle dépasserait le cadre des scléroses combinées (').

Nous nous contenterons de résumer les deux aspects suivants : ou bien l'afTec-

tion revêt les allures d'un pseudo-tabes assez semblable à celui de l'anémie

pernicieuse ; ou bien la symptomatologie est celle d'une paralysie spasmodique

légèrement ataxique, mais sans les signes du tabès vulgaire (douleurs fulgu-

rantes, signe de Robertson, etc.).

L'ergotisme revêt plutôt le premier aspect clinique, le lathyrisme et la pel-

lagre revêtent le deuxième.

Diagnostic. — Suivant l'allure clinique que prend la maladie, le diagnostic

devra être fait, soit avec les maladies appartenant à la série tabétique, soit avec

celle de la série spasmodique.

A) Diagnostic avec les maladies de la série tabétique. — a) Tabès. — Nous
avons vu dans la description de la sclérose combinée de forme tabétique que

ses symptômes étaient ceux du tabès, plus des signes surajoutés : démarche

avec traînement des jambes, paraplégie, extension des orteils. Il n'y a donc pas

en réalité à faire le diagnostic du tabès et d'une sclérose combinée de forme

tabétique, mais seulement à dépister dans l'examen d'un tabétique les signes

de la participation des cordons latéraux. Mais la recherche de ces signes que

nous venons de donner peut, nous l'avons dit, donner lieu à quelques erreurs :

c'est ainsi qu'il ne faut pas confondre avec la paraplégie une excessive incoor-

dination, une impotence fonctionnelle due à l'atrophie musculaire. Enfin il ne

faut pas considérer comme pathognomoniques les paraplégies rapides et tran-

sitoires.

b) Maladie de Friedreich. — Nous savons que cette maladie est une forme

de sclérose combinée. Nous ne nous attarderons pas à un diagnostic différen-

tiel. Le nystagmus, les mouvements choréiformes, les troubles de la parole, le

début précoce, la nature familiale, en sont les principaux traits cliniques. La

description complète de cette affection est faite dans un autre chapitre.

c) Pseudo-tabes. — Le diagnostic de pseudo-tabes est surtout important dans

les cas de scléroses combinées subaiguës anémiques ou toxiques. Les affections

qui provoquent ce syndrome sont le diabète, l'alcool, etc. Ce diagnostic a été

discuté dans le chapitre du tabès.

B) Diagnostic avec les maladies de la série spasmodique. — Il y aurait lieu

(') Voir au chapitre des myélites.
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ici de faire le diagnostic de Loules les paraplégies spasmodiques : nous ne résu-

mons ici que quelques points plus délicats du diagnostic.

a) Scléroae en plaques. — En général ce diagnostic est facile, on pourrait

cependant confondre ces deux affections dans les cas où le symptôme prédomi-

nant de la sclérose en plaques est la paraplégie spasmodique; alors on devra

rechercher avec soin les moindres vestiges des autres symptômes de la sclérose

en plaques : la présence du tremblement et des troubles de la parole, l'absence

de symétrie, l'irrégularité dans les symptômes éviteront toute confusion. Nous

rappellerons toutefois que nous avons observé quelques troubles de la parole

dans les paraplégies ataxospasmodiques des vieillards et qu'ils exisleni aussi

dans le type de Gowors.

b) Hérédoataxie cérébelleuse. — Nous renvoyons à la description de cette

forme de sclérose combinée voisine de la maladie de Friedreich mais différente

par sa nature spasmodique, la démarche aA-ec traînement des jambes, la conser-

vation des réflexes, etc.

c) Myélite transverse. — Les phénomènes morbides sont, dans celte affection,

plus nettement localisés encore dans les membres inférieurs : la paraplégie est

plus complète, les douleurs ont parfois le caractère pseudonévralgique, il n'est

pas rare de constater un certain degré d'atrophie musculaire, et des troubles des

sphincters sont plus fréquents et plus profonds que dans les scléroses com-

binées.

d) Myélite syphilitique. — Nous avons vu que Erb (1903) attribuait à la para-

plégie syphilitique les lésions de sclérose combinée : cette façon de voir peut

être discutée au point de vue anatomique, car on ne peut tenir pour iiégli-

geables les petits foyers de myélite qui sont surajoutés à la lésion combinée.

Quoi qu'il en soit, la myélite syphilitique est facile à différencier en généi'al. La
paralysie des fléchisseurs des membres inférieurs, l'impossibilité de maintenir

les membres inférieurs dans l'adduction complète, les envies impérieuses et

douloureuses d'uriner nous paraissent des particularités cliniques caractéris-

tiques de cette affection (').

e) Paraplégies spasmodiques d'origine cérébrale. — Les paraplégies ou diplé-

gies spasmodiques des vieillards peuvent être dues non seulement à des lésions

médullaires, mais, dans un certain nombre de cas, appartiennent au tableau

clinique causé par les lacunes de désintégration cérébrale : démarche à petits

pas, rires et pleurs spasmodiques, dysarthrie, amoindrissement de l'inlelligence,

troubles parétospasmodiques des membres inférieurs. Pic et Bonnamour ont

relevé un certain nombre de ces symptômes chez des Adeillards dont l'autopsie

révélait des lacunes de désintégration en même temps que les lésions médul-

laires. Nous ne pouvons dire quelle est, dans ces cas, la part des lacunes et la

part des lésions médullaires : il nous suffira de rappeler ici que les lacunaires

purs peuvent présenter un complexus symptomatique similaire.

Etiologie. — Nous mettrons de suite hors de discussion le rôle important

de la syphilis dans la production de scléroses combinées de forme tabétique,

des scléroses combinées de la paralysie générale et de la forme spasmodique
caractérisée par la superposition des signes de spasmodicité aux signes du
tabès vulgaire.

(') Pierre Marie. Soc. méd. des liop., 1902.

[P. MARIE et O. CROVZ0N -\
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Nous mentionnerons cependant un début tout à fait insolite chez un de nos

malades atteint de sclérose combinée de forme tabétique. Cet homme, absolu-

ment bien portant, jusqu'à l'âge de 55 ans, a été pris d'une fièvre cérébrale, de

frissons, d'impotence fonctionnelle des membres inférieurs. Ti'ois autres

personnes, dans la localité qu'il habitait, ont été prises dans les mêmes conditions
;

l'une d'elles est morte au bout de six mois, l'autre a présenté des troubles

psychiques et est morte six mois après, une troisième est restée paralysée des

jambes et est morte un an après. Notre malade a seul survécu ; il a pu se lever

au bout de six mois, a présenté ensuite des symptômes de labes avec paraplégie,

troubles vésicaux, douleurs, cécité, etc. Il est curieux, croyons-nous, de noter ce

début subaigu qui semble être de nature infectieuse.

En ce qui concerne la forme ataxospasmodique ou ataxocérébellospasmodique

de l'adulte, Gowers dit que la syphilis y est aussi rare qu'elle est fréquente dans

i'ataxie locomotrice. Nous n'avons pu observer qu'un petit nombre de malades

de ce type, mais l'opinion de Gowers nous a paru justifiée.

La forme ataxospasmodique des vieillards semble relever de l'athérome

(Démange, Pic et Bonnamour).

Quant aux scléroses combinées subaiguës, leur cause est liée intimement à'

une intoxication (pellagre, lathyrisme, ergoti.sme).

Dans l'anémie pernicieuse, la cause est plus mal élucidée: Lichtheim avait

incriminé le Bothrioccphalus lattis, d'autres auteurs l'ankylostome duodénal.

L'obscurité des causes de l'anénaie pernicieuse ne permet pas d'approfondir

cette étiologie.

Anatomie pathologique. — Sous la dénomination de « scléroses combinées »,

on a, comme nous l'avons vu, rangé un grand nombre de lésions de la moelle

qui ne présentent guère d'autre caractère commun que d'intéresser à la fois

plusieurs faisceaux médullaires ; on ne peut donc, même au point de vue

anatomo-pathologique, présenter de ce groupe une description d'ensemble, et,

jusqu'à novivel ordre, il faudra se borner à la description isolée de chacun des

faits signalés. On peut cependant tenter un essai de classification topogrnphique

suivant que telle ou telle partie des faisceaux postérieurs et latéraux est parti-

culièrement atteinte.

a) Lésions combinées des cordons postérieurs et des faisceaux pjramidaux

croisés.

b) Lésions combinées des cordons postérieurs, des faisceaux pyramidaux

croisés et surtout des faisceaux cérébelleux directs (comme dans la maladie de

Friedreich et l'hérédoataxie cérébelleuse).

c) Lésions combinées des cordons postérieurs et des faisceaux pyramidaux

croisés et des cordons antérieurs.

Variétés pathogéniques .
— Les faits de chaque genre sont encore trop peu

nombreux pour qu'on puisse les vérifier l'un par l'autre, et il faut se borner pour

le moment à les diviser grossièrement en deux grandes classes, selon qu'il

s'agit de scléroses franchement systématiques ou de scléroses diffuses présen-

tant seulement>une apparence systématique.

A) Scléroses combinées systématiques. — Il doit être bien entendu que sous

ce nom on comprend les cas dans lesquels les lésions sont étroitement localisées

à deux ou plusieurs systèmes de fibres nerveuses médullaires, mais sans que
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ce nom implique qu'il s'agisse d'une sclérose primitive autonome de ces fibres;

il est au contraire bien plus vraisemblable que dans tous ces cas on est en
présence d'une lésion secondaire à l'altération des cellules nerveuses (soit des
ganglions spinaux dans les cas où le processus est exogène, soit des cellules

des cordons postérieurs ou latéraux quand le processus est endogène), servant

de centre trophique à ces fibres, en un mot qu'il s'agit là d'une dégénération

secondaire de ces fibres. Enfin il est nécessaire, avant d'affirmer que la dégén('-

ration médullaire est primitive parce qu'elle n'est liée à aucune lésion cérébrale,

et qu'il s'agit bien de sclérose combinée, de s'assurer qu'il n'existe aucun foyer

de myélite transverse donnant immédiatement au-dessus ou au-dessous de lui

FiG. 218. - Coupes de la moelle clans un cas de sclérose combinée où les lésions du cordon laléinl

semblent, du moins sur certaines hauteurs, porter surtout, sur le territoire pyramidal. (Gor...)

l'apparence d'une sclérose combinée. On sait en effet que les dégénérations

peuvent être alors combinées sur une certaine étendue, peut-être dans certains

cas par suite de lésions liées aux troubles circulatoires vasculaires et Ij'inpb.n-

tiques.

L'un de ces types de scléroses combinées systématiques les mieux établis est

celui qui s'observe dans la paralysie générale. Dans les cordons latéraux, la

sclérose semble siéger surtout sur le faisceau pyramidal croisé, mais de plus,

en général, elle dépasse les limites de celui-ci aussi bien en avant qu'en dehors,

Il ne semble pas non plus qu'elle occupe dans le cordon postérieur une locali-

sation tout à fait identique à celle qu'affectent les lésions de tabès vulgaire, du

moins dans certains cas, notamment dans celui de Westphal [Arcli. f. Psyc/i.,

Bd XII, pl. X). Dans ces cas, eneffet, les lésions du cordon postérieur siègent

surtout sur le territoire des bandelettes en virgule et ne ressemblent en rien à

celles du tabès vulgaire; il est probable qu'elles sont d'origine poliomyélitiques

et non d'origine en partie exogène comme celles du tabès. Dans d'autres cas de

paralysie générale, les lésions sont beaucoup plus analogues à celles du tabès
;

[P. MARIE et O. CROUZON ]
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quelquefois enfin on observe la combinaison sur une même moelle des deux

types endo et exogène. Il faut encore remarquer que, dans les cas dont il s'agit,

il est extrêmement rare de voir le faisceau pyramidal direct participer aux

altérations. Les lésions des faisceaux postérieurs remontent ordinairement

jusqu'au bulbe; quelquefois, cependant, elles semblent disparaître dans la

région cervicale supérieure. Quant aux altérations du faisceau latéral,

Westphal a pu, dans quelques cas, les retrouver dans le bulbe et même dans

le pédoncule.

La sclérose combinée primitive observée dans les cas de Déjerine et Sottas

occupait dans les cordons latéraux presque exclusivement le territoire du fais-

ceau pyramidal et s'accompagnait de légères altérations du cordon de GoU. Elle

FiG. 219. — Coupes de la moelle flans un cas de sclérose combinée a lorme de tubes avec cecilé

(Desprez). Les lésions du cordon latéral semblent, du moins sur certaines hauteurs, porter sur le

faisceau cérébelleux direct. (Despr...)

était indépendante de toute légion méningée ou vasculaire et de toute atrophie

cellulaire. La lésion primitive était une dégénérescence atrophique des tubes

nerveux. Dans les cas de Slrïimpell, il existait de la sclérose du cordon de Goll,

des lésions des cordons latéraux atteignant le cérébelleux direct.

Dans le tabès, il existe une variété de scléroses combinées indemnes de

lésions vasculaires ou méningées. Les faits de Kahler et Pick, d'Auscher, sont

de ce genre; et d'après ces faits il faut admettre qu'il existe dans le tabès des

scléroses combinées systématiques primitives. La sclérose systématique peut

atteindre lès faisceaux pyramidaux directs seuls qui présentent une dégéné-

rescence primitive. Elle peut atteindre aussi les faisceaux cérébelleux directs

(comme dans les deux cas d'Auscher et dans un cas observé par nous). Les

observations de ce genre sont encore trop peû nombreuses pour qu'on puisss

dire si toujours il existe des lésions des cellules des colonnes de Clarke. Dans
le cas où l'examen microscopique serait constamment affirma tif à cet égard, la

lésion du faisceau cérébelleux direct s'expliquerait aisément, car on sait que

les cellules des colonnes de Clarke jouent, par rapport aux fibres de ce faisceau.
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le rôle de centre trophique ; il n'y aurait donc rien d"étonnant à ce que celles-là

étant altérées, celles-ci fussent frappées de dégénération.

Enfin, dans Vanémie pernicici/^e, quoique les lésions semblent dues à une

action toxique et quoiqu'il y ait des hémorragies et des petits foyers de

sclérose qui sont, pour Nonne et Johnson, le point de départ de la dégénéres-

cence des cordons postérieurs et latéraux, certains auteurs pensent qu'il s'agit

d'une sclérose névroglique primitive et même d'une altération primitive des fd^res

nerveuses (Déjerine et Thomas). Et « si elles ne sont pas en en réalité systéma-

tisées, on peut néanmoins les considérer comme telles à cause de leur symétrie

et de la dégénérescence primitive des fibres ».

A côté des lésions de l'anémie pernicieuse, nous devons placer celles de la

FiG. 229. — Coupes de la moelle dans un cas de sclérose combinée (Bits) les lésions portent non
seulement sur les contons postérieurs et sur les latérau.v, mais encore sur le faisceau sulco-marginal

antérieur.

pellagre dans les cas où les dégénérescences occupent simultanément les cor-

dons postérieurs et les cordons latéraux. Les lésions ont l'apparence des lésions

systématiques, mais occupent dans les cordons postérieurs les régions respectées

dans le tabès (P. Marie, Gaucher et Sergent) (') ; il seiuble qu'elles aient une

origine endogène.

Quoi qu'il en soit, un fait mérite d'être mis en lumière, c'est que dans toute

cette catégorie de scléroses combinées systématiques, il existe une sclérose

située dans le territoire du cordon latéral semblant siéger sur les fibres du

faisceau pyramidal croisé et que cette sclérose ne remonte guère au delà de la

région cervicale moyenne ou supérieure. Cela est absolument en dehors de ce

que nous connaissons svu* la dégénération descendante du faisceau pyramidal,

dégénération qui d'ordinaire tend à s'afï'aiblir de haut en bas, tandis qu'ici

elle diminue de bas en haut. Babinski et Cherrier ont observé aussi cette dégè-

le) Gaucher et Sergent. Soc. mcd, des hùp.. juillet 1895.

[P. MARIE et O. CROUZOrf.}
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néralion décroissante de bas en haut pour le faisceau de Turcli dans l'obser-

vation qu'ils ont publiée. Nous retrouverons d'ailleurs ce fait à propos de la

sclérose latérale amyotrophique où, dans certains cas, les lésions du faisceau

pyramidal croisé ne remontent pas au-dessus du bulbe. On ne peut actuellement

fournir d'explication plausible de cette particularité dans la manière dont se

comportent les fibres du faisceau pyramidal, car on serait tenté d'admettre que

le centre trophique des fibres ainsi dégénérées se trouve dans la moelle.

Un autre fait à signaler, c'est que, contrairement à ce qui a lieu dans les

dégénérations secondaires de cause cérébrale, ou même quelquefois aussi dans

la sclérose latérale amyotrophique, le faisceau pyramidal direct n'est pas altéré

ou ne l'est que dans un très petit nombre de cas qui constituent le troisième

type mentionné plus haut.

B. Scléroses combinées pseudo-systématiques. — Cette catégorie de sclé-

roses combinées a été particulièrement étudiée par Ballet et IMinor ; on désigne

sous ce nom des scléroses dont la topographie est en apparence systématique,

mais est en réalité secondaire à d'autres lésions d'origine vasculaire.

Les scléroses combinées pseudo-systématiques d'origine méningée sont

celles dans lesquelles on voit sous l'influence d'une inflammation des

méninges spinales survenir une sclérose pénétrant plus ou moins profon-

dément dans la moelle et siégeant tant dans les cordons postérieurs que

dans les cordons latéraux ; la nature même de cette sclérose fait qu'il s'agit

surtout de lésions de la périphérie de la moelle, de « sclérose marginale ». Il

peut arriver aussi que la méningite sclérogène, au lieu d'être primitive, soit

secondaire à une affection médullaire préexistante (dégénération des cordons

postérieurs par exemple), mais qu'une fois produite, elle réagisse à son tour sur

d'autres points de la moelle et détermine une sclérose des cordons latéraux.

C'est du moins là un mécanisme qui a été invoqué pour des cas de labes s'ac-

compagnant d'un léger envahissement des cordons latéraux. Déjerine a noté

qu'il y avait dans ces cas méningomyélite corticale par propagation. La théorie

lymphatique du tabès (*) et le rôle de la méningite postérieure dans la produc-

tion des lésions tabétiques éclaire cette pathogénie. La même pathogénie peut

expliquer les cas de scléroses combinées dans la paralysie générale qui ne

rentrent pas dans le type systématique, et là encore le rôle de la méningomyélite

a été invoqué : là encore, la méningite postérieure, si semblable à celle du tabès,

peut expliquer les lésions : la méningite, en effet, au lieu de se cantonner,

comme elle le l'ait dans le tabès, au niveau du seul cordon postérieur, s'étend

sur les parties latérales et détermine la sclérose des cordons latéraux de la

moelle.

La classe de scléroses combinées pseudo-systématiques la plus intéressante

sans contredit est celle dans laquelle les lésions reconnaissent une oi'igine vas-

culaire (et c'est probablement dans cette classe qu'il faut ranger un certain

nombre d'altérations médullaires toxiques, hémorragies et foyers scléreux péri-

vasculaires de l'anémie pernicieuse, lésion de l'ergotisme du lathyrisme, etc.).

Elles peuvent simuler de très près les scléroses combinées systématiques, et

c'est ainsi, par exemple, que, dans les cas étudiés par Ballet et Minor,il semble

que ce soient les systèmes du cordon de Goll, du cordon de Burdach, du fais-

ceau cérébelleux direct et du faisceau pyramidal croisé, qui soient atteints par

(') Pierre Marie et Guillain. Soc. de neurol., 1902.
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le processus scléreux. Cependant, ce n'esL là qu'une apparence, et voici les

raisons que donnent ces auteurs pour soutenir qu'il s'agit là, non pas d'une

lésion systématique, mais d'une altération d'origine vasculaire :

a) S'il est vrai que la sclérose siège sur le territoire du faisceau pyramidal

croisé, il faut cependant remarquer que le faisceau pyramidal direct est tout à

fait intact (nous avons vu plus haut que cette intégrité du faisceau pyramidal

direct peut exister aussi dans les scléroses combinées manifestement systéma-

tiques).

b) Il existe au niveau des parties envahies par la sclérose une hypertrophie

des cylindres-axes qui ne se rencon-

tre guère, ainsi que l'a montré Char-

cot, que dans les myélites diffuses et

dans la sclérose en plaques, et ne se

voit pas dans les processus parcn-

chymateux purs des scléroses vrai-

ment systématiques.

c) On constate, en outre, dans les

territoires sclérosés, une grande

abondance de cellules araignées; ces

cellules, qui se montrent en général

très nombreuses dans les myélites

diffuses, sont au contraire plus rares

dans les dégénérations secondaires

systématiques.

cl) Les vaisseaux sanguins conte-

nus dans les coupes de moelle sont

le siège de lésions notablement plus

prononcées que celles qui se voient

dans les dégénérations secondaires

systématiques; en outre, remarque

importante, c'est au voisinage de

ces vaisseaux altérés que les lé-

sions de sclérose du tissu médul-

laire sont le plus accentuées.

A ces arguments on peut ajouter le suivant : si l'on prend en considération

la disposition des vaisseaux sanguins de la moelle, on arrive aisément à se

rendre compte de ce fait que les lésions scléreuses développées autour d'eux

peuvent fort bien simuler l'aspect anatomo-pathologique des scléroses combi-

nées systématiques. En effet, les artériolcs dépendant du système postérieur

présentent cette particularité d'irriguer d'une façon à peu près exclusive les

cordons postérieurs et la partie postérieure des cordons antéro-latéraux.

On sait que les grosses branches de ce système sont constituées, pour chaque

côté, par les artères spinales postérieures interne et externe
;
quant aux bran-

ches intra-méduUaires provenant de ces troncs, on en distingue un certain

nombre.

L'artère du sillon postérieur et l'artère interfuniculaire située dans le sillon

paramédian qui sépare le cordon de GoU du cordon de Burdach peuvent, par

leur altération, déterminer des lésions scléreuses simulant parfaitement la

dégénération du cordon de Goll et de la partie interne du cordon de Burdach.

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2= édit. — IX. io

F1G.-2-2I. — Schéma desUnéii moiitror le rùlcdes lésions

vasculaires dans la production de certaines scléroses

combinées : E, F. G. artères latérales antérieure,

moyenne, postérieure; — //, artère radiculaire posté-

rieure; — /, artère de la corne postérieure; — J, ar-

tère interfuniculaire; - K, artère du sillon posté-

rieur. — Du côté gauche de la figure on a tracé

autour de chacune des artères du cordon postérieur

et de la partie périphérique et postérieure du cordon

latéral dépendant du système de larlèie spinale

postérieure des traînées de sclérose (pointillé); la

zone scléreuse ainsi obtenue répond bien à celle qui

s'observe dans les scléroses combinées d'origine vas-

culaire.

[P. MARIE et O. CROVZON
i
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D'autre part, l'altération périvasculaire, siégeant sur le territoire de l'artère

radiculaire postérieure et de l'artère de la corne postérieure, amènera une

dégénération dans les parties moyenne et externe du cordon de Burdach.

Voilà pour le cordon postérieur; quant au cordon latéral, il peut être le siège

de lésions analogues se produisant au voisinage des artères latérales posté-

rieure, moyenne et antérieure. Par suite même de la disposition de ces artères,

on remarquera que, celles-ci ayant un plus grand développement dans la partie

postérieure du faisceau latéral, les lésions scléreuses périvasculaires devront,

par cela même, être plus intenses dans cette portion des cordons latéraux et

pénétrer plus profondément dans ceux-ci, donnant ainsi l'illusion d'une slérose

du faisceau pyramidal, tandis que les lésions, qui se produisent autour des

artères latérales antérieures pénétrant moins avant dans la substance blanche,

resteront superficielles, marginales, et sembleront ainsi atteindre à peu près

exclusivement le territoire du faisceau cérébelleux direct.

Enfin, dans certains cas, le système antérieur pourra être également atteint;

la sclérose marginale délerminée de la sorte occupera alors toute la péri-

phérie du cordon antéro-latéral et du cordon antérieur, et l'on pourra croire

que le cordon de Tûrck et le faisceau de Gowers participent à l'altération des

autres faisceaux de la substance blanche.

Il nous semble nécessaire, tout en conservant ce passage tel qu'il a paru dans

la 1"= édition du Traité de médecine, de faire remarquer que, si l'origine vascu-

laire semble pouvoir être invoquée dans certains cas, l'origine « lymphatique»,

telle qu'elle ressort des travaux de Pierre Maiùe et Guillain, semble jouer un

rôle beaucoup plus important encore.

Traitement. — La thérapeutique causale du tabès et delà paralysie géné-

rale, c'est-à-dire emploi des iodures et surtout du mercure, devra être tentée

dans les cas de scléroses combinées liées à ces affections. Si les résultats obte-

mis ont été considérés pendant longtemps comme nuls, il est acquis aujour-

d'hui que dans les cas de tabès pris au début, ce traitement a été quelquefois

efficace et a pu enrayer l'évolution des lésions. Le médecin ne sera donc pas

toujours désarmé devant ces formes de scléroses combinées.

Devant les autres formes, la thérapeutique sera aussi impuissante que dans

tant d'autres maladies chroniques de la moelle ; elle ne comportera aucune indi-

cation spéciale et sera purement symptomatique.
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Historique. — La connaissance des lésions scléreuses des cordons posté-

rieurs est de date relativement ancienne; celles-ci avaient déjà été constatées

dans la première moitié de ce siècle par Hutin (1827), Monod (1852), Ollivier,

Cruveilhier, etc.; mais il ne s'agissait là que de trouvailles d'autopsie, ces

auteurs n'avaient aucune idée des symptômes correspondant à ces lésions. Au
point de vue clinique l'évolution des notions sur le tabès fut plus lente. La

première esquisse de cette affection fut tracée par Romberg (1851), mais c'est

surtout Duchenne de Boulogne (1858) qui en donna une description appro-

fondie et appela attention sur le phénomène si particulier de la perte du sens

musculaire, de l'incoordination. Cet auteur montra que ces malades que l'on

englobait avant lui sous le nom général de paraplégiques n'étaient pas à pro-

prement parler des paralytiques, qu'ils avaient conservé une forme musculaire

à peu près intacte, et qu'en réalité ce qui leur manquait c'était le libre contrôle

de leurs mouvements, d'où le nom d'alaxiqties sous lequel il les désigna.

C'est alors qu'on adopta presque universellement pour cette maladie le nom
d'à taxie locomotrice prog ress iv e

.

Un peu plus tard, quand on connut mieux les symptômes de cette affection,

et qu'il devint possible de la diagnostiquer dans son stade précoce, on s'aperçut

que l'ataxie des mouvements n'était pas un élément absolument nécessaire,

même à une période déjà bien caractérisée; on revint alors à la dénomination

de tabès dorsualis employée par les anciens auteurs et par Remak.
Quelques auteurs ont proposé, pour désigner cette affection, d'avoir recours

à la nomenclature anatomo-pathologique, d'où les noms abandonnés aujourd'hui

de sclérose des cordons postérieurs, de leucomyélite postérieure, de dégénération

grise des cordons postérieurs.

L'entité morbide découverte par Duchenne de Boulogne rencontra en Trous-

seau un partisan dont l'appui n'était pas à dédaigner. Dans ses Leçons, le pro-

fesseur de clinique de l'Hôtel-Dieu mit au service de la nouvelle maladie son

merveilleux talent d'exposition. D'autre part les travaux de Topinard, de

Dujardin-Beaumetz, de Marins Carre, de Jaccoud, de Friedreich, de Leyden,

de Westphal, de Lockhart-Clarke, de Benedikt, de Vulpian, de Charcot, etc.,

augmentaient ou fixaient nos connaissances à son sujet.

Telle est la phase initiale de l'histoire du tabès. Dans une seconde période,

par une étude minutieuse des symptômes, Charcot a pu montrer qu'à côté de

l'ataxie locomotrice type il existait, en nombre considérable, des cas frustes

de tabès, et nous a appris à les reconnaître. La difficulté de ce diagnostic a

d'ailleurs été étrangement diminuée par les travaux de Westphal sur la manière

dont se comporte le réflexe rotulien. D'autre part, au point de vue étiologique,

Fournier introduisait la notion de l'origine syphilitique de cette affection,

tandis qu'au point de vue anatomo-pathologique Charcot et Pierret fournis-

[P. MARIE.1
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saient celle du début des lésions médullaires par les bandelettes externes des

cordons postérieurs. Un grand nombre d'auteurs apportaient en outre des con-

tributions plus ou moins importantes à la connaissance de cette affection ; leur

nombre est tel qu'on ne pourrait les citer tous; l'indication des plus importants

parmi ces travaux trouvera- place à propos de chaque symptôme.

Une troisième période sera celle dans laquelle nous parviendrons à la décou-

verte du processus intime de cette affection. Puissions-nous arriver en même
temps à établir une thérapeutique rationnelle et surtout efficace!

Symptômes : A. — Troubles de la motilité. — 1. Troubles du sens muscu-

laire. — Ceux-ci comptent parmi les plus caractéristiques des symptômes
tabétiques, et, comme on l'a vu dans l'historique, c'est surtout à Duchenne
que l'on doit d'en avoir fait ressortir la véritable signification. Ils sont multi-

ples et très variables quant à leur intensité. Parmi les principaux, on peut citer :

a. Perte de la notion de position des membres. — Celle-ci consiste en ce que,

lorsque les malades sont couchés, ils ne peuvent plus se rendre un compte

exact de la situation que leurs jambes occupent dans le lit, et, comme on a

coutume de le dire, ils « perdent leurs jambes ». On peut d'ailleurs explorer

et provoquer ce phénomène par la recherche des sensations qui accompagnent

les mouvements passifs communiqués aux membres du malade : après lui

avoir fait fermer les yeux, on déplace deux ou trois fois ses jambes de façon

à le tromper sur leur situation, puis on lui demande d'indiquer laquelle des

deux jambes est placée sur l'autre et si elle est en flexion ou en exten-

sion, etc.; sa l'éponse indique si la perte de notion de position existe ou non.

Ces troubles sont d'ordinaire beaucoup plus marqués pour les membres infé-

rieurs que pour les supérieurs et pour les petits segments des extrémités que

pour les gros segments de la racine des membres.

b. Perte de la notion des différences de poids. — Le malade étant hors d'état

de doser l'intensité de la contraction musculaire nécessaire pour effectuer un
mouvement ou, ce qui est à peu près la même chose, pour soulever un objet,

ne peut par là même se rendre compte des différences de poids existant entre

deux objets. Un individu normal peut évaluer des différences de 1/20; beaucoup

de tabétiques sont incapables de distinguer des différences de 1/6, 1/4 et même
davantage (Lussana).

c. Troubles de la station. — Ces troubles consistent dans l'impossibilité où

sont certains tabétiques de se tenir debout, ou tout au moins de le faire quand

les yeux sont fermés. C'est là un des symptômes les plus anciennement connus

de cette affection. Sa recherche a pris le nom de « signe de Romberg » ; il

suffît pour l'effectuer d'enjoindre au malade de rapprocher ses pieds autant

que possible, puis on lui fait fermer les yeux; on le voit alors osciller, et bientôt

il ne peut plus garder son équilibre et tombe. Au cas où, dans ces conditions,

les troubles de la station ne seraient pas suffisamment apparents, on pourrait

renouveler l'essai, mais en enjoignant au malade de se tenir non plus sur les

deux pieds, mais sur un seul [attitude à cloche-pied (Fournier)]. Il y a du reste

des tabétiques qui ne peuvent se tenir debout même en conservant les yeux

ouverts; d'autres auxquels il suffit de cacher la vue du sol avec un écran pour

les voir osciller et tomber. Certains malades s'aperçoivent tout à fait fortuite-

ment de la difficulté qu'ils ont à se tenir debout lorsqu'ils sont obligés de se

lever la nuit sans lumière.
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(1. Troubles de la locomotion. — Ceux-ci consistent dans une démarche spé-

ciale caractérisée du nom de démarche ataxique. Les malades t lancent \3f

jambe » non seulement devant eux, mais aussi latéralement, et alors on dit

qu'ils « fauchent »; enfin, par suite de l'impossibilité où ils se trouvent de maî-

triser leurs mouvements, le pied retombe fortement sur le sol, ils « talonnent ».

Souvent ces troubles de la locomotion sont tellement accentués que les mala-

des sont dans l'incapacité de faire deux pas et tombent aussitôt tout en faisant

ime multitude de mouvements désordonnés qui ne servent qu'à accroître la

violence de la chute.

Parfois les désordres de la marche sont beaucoup moins marqués, à peine

appréciables; pour les déceler on aura recours à divers artifices, ainsi que

Fournier le recommande.

On fera fermer les yeux du malade, ou bien on le fera marcher « au com-

mandement », c'est-à-dire qu'il devra commencer à marcher au moment même
où on lui enjoint de le faire et s'arrêter dès qu'on prononce le mot de « halte ».

Les troubles de la démarche s'accentuent aussi quand le malade se retourne

brusquement, ou bien quand on lui fait descendre un escalier et qu'on l'examine

attentivement pendant qu'il descend : c'est là le « signe de l'escalier » de

Fournier. — Enfin dans certains cas l'incoordination se révèle lorsqu'on lui

enjoint de marcher, non plus à la façon ordinaire, mais à cloche-pied.

e. Troubles de la préhension. — Les membres supérieurs présentent en général

une incoordination moins prononcée que les inférieurs. Ce phénomène peut être

cependant assez marqué, et alors on constate que les mouvements des mains

sont empreints d'une maladresse toute particulière. Ces malades écrivent avec

difficulté, et si on leur ferme les yeux ils sont hors d'état de tracer un mot
reconnaissable. Ils ne peuvent non plus accomplir avec précision les mille petits

mouvements usuels, tels que boutonner leurs vêtements, tailler un crayon,

attacher leur cravate et même, dans certains

cas, porter les aliments à la bouche.

Le mode même de préhension des tabé-

liques présente des caractères particuliers,

bien observés par Charcot et consistant en

ce que la main de ces malades, lorsqu'ils

veulent prendre un objet, s'ouvre d'une

façon démesurée, puis « plane » au-dessus

de l'objet, et tout d'un coup se referme vio-

lemment sur lui.

f. Troubles du sens stéréognostique. —
Les troubles de la notion de poids, la perte

de la notion de position des doigts, les alté-

rations du sens musculaire et celles de la sensibilité cutanée combinées em-
pêchent le plus souvent les tabéliques, quand les membres supérieurs sont

atteints, de reconnaître sans le secours de la vue les objets même d'usage cou-

rant qu'on leur met dans la main ; ce trouble se fait sentir d'abord pour les petits

objets, un bouton, un crayon par exemple; plus tard, au fur et à mesure des

progrès de l'anesthésie superficielle et surtout profonde, les malades deviennent

incapables de reconnaître même les objets volumineux comme un livre, un
chapeau, un meuble.

Quelle est la raison de ces troubles du sens musculaire et notamment de

Fifi. 2-2-2.— Exemple de rinfliience ilu contrôle

de la vue sur l'incoordination des mouve
ments des tabétiques. La ligne supérieure

a été écrite par le sujet labétique pendant
qu'il avait les yeux ouverts, puis on lui a

fermé les yeux et on lui a enjoint de con-
tinuer à écrire (ligne inférieure); la diffé-

rence entre ces deux lianes montre com-
bien dans le second cas l'incoordination

s'est accrue (Collection Damaschino).

[P. M^fllE.]
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Vincoordination"! Bien des théories ont été proposées à cet égard, et dans l'élat

•actuel de la science nous ne pouvons encore faire que des hypothèses.

Pour Brown-Séquard il s'agirait d'un trouble de la réflectivité dont le siège

serait dans la moelle.

Pour Charcot, Vulpian, Leyden, l'incoordination reconnaîtrait pour cause

une altération de la sensibilité profonde due à la lésion des conducteurs sen-

sitifs, soit dans la moelle, notamment au niveau des bandelettes externes, soit

dans les racines postérieures; à cette manière de voir se rattache celle de

Takàcs qui, dans la genèse de ce trouble, fait jouer un rôle prépondérant au

retard de la conductibilité des impressions sensitives.

Pour Immermann, c'est la sclérose des cordons de Goll qu'il faudrait

incriminer.

Pierret pense que les phénomènes d'incoordination procèdent d'un état paré-

tique des muscles, propre au tabès, et distinct de la paralysie proprement dite.

Jendrassik tend à rapporter ces troubles à la lésion de certaines régions des

centres encéphaliques et appuie sa manière de voir sur la comparaison des

symptômes observés et des altérations qu'il a décrites dans ces centres.

L'étude des modifications qu'éprouvent si souvent dans le tabès les nerfs

périphériques devait conduire à attribuer à celles-ci l'incoordination, d'autant

plus que ce même phénomène se retrouvait dans les cas de polynévrite décrits

par Dejerine sous le nom de ncrvo-tabes jjérip/térique.

D'autre part la connaissance des changements qu'accusent dans le tabès les

réflexes tendineux apporte, pour l'explication du symptôme ataxie, des docu-

ments importants.

Il semble que l'hypothèse la plus vraisemblable soit la suivante : Les troubles

de la coordination sont dus à la difficulté qu'éprouvent dans leur transmission

les impressions provenant des parties profondes des membres : muscles, arti-

culations, aponévroses; impressions qui doivent être perçues par les cellules

motrices de la moelle pour régler la décharge motrice de celles-ci dans l'exécu-

tion du mouvement projeté.

Quant à la question de savoir en quel point au juste siège l'obstacle à la

transmission de ces impressions, les opinions peuvent varier suivant l'idée que

l'on se fait des lésions mômes du tabès : pour les uns l'obstacle proviendra de

la lésion des cordons postérieurs, pour d'autres de l'altération de la substance

grise des cornes postérieures, pour d'autres de la lésion des racines posté-

rieures, pour quelques-uns de la lésion des ganglions spinaux. Peut-être enfin

y aurait-il lieu de se demander si l'incoordination des tabétiques ne serait pas

due surtout à la lésion des appareils nerveux spéciaux contenus, soit dans, les

muscles, soit dans les tendons, soit dans les aponévroses (corpuscules neuro-

musculaires de Golgi, de Pacini, etc..) et dont le rôle peu connu jusqu'ici

semble n'être pas à négliger dans la coordination des mouvements.

2. Hypotonie musculaire. — Leyden (') a signalé dès 1863 1a fréquence chez

les tabétiques d'un état tout spécial de mollesse et de flaccidité des muscles :

les masses musculaires de la cuisse et du mollet donnent, en effet, à la palpa-

tion une sensation de laxilé et de relâchement qui n'est nullement en rapport

avec la conservation de leur force et qui contraste avec la résistance élastique

des muscles normaux.

(*) Leyden. Dégénérescence grise des cordons postérieurs de la moelle, 1865.
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FiG 223. — ll> [.nlonie muscu-
laire chez un tolicli(|iie.

Fronkel (') a plus récemment insisté sur la facilité avec laquelle on \h'uI

donner aux membres de ces malades les attitudes les plus anormales et les

plus bizarres, et cela dès les phases précoces de

raffeclion, dès la période préataxique : ce phéno-

mène qu'il a dénommé « hypotonie musculaire b

serait en rapport généralement, mais non nécessai-

rement, d'après cet auteur, avec le « relâchement »

des muscles.

C'est ainsi que certains tabétiques peuvent non

seulement porter la cuisse à angle droit avec l'axe du

tronc, la jambe restant en extension, alors que nor-

malement l'angle ne dépasse guère 50 ou 60", mais

même redresser le membre inférieur jusqu'au contact

du tronc et porter la jambe sur le côté de la joue, le

membre prenant la situation du fusil dans la position

du port d'armes : cette attitude indique une hypo-

tonie extrême des fléchisseurs de la jambe. L'hypo-

tonie des extenseurs se reconnaît par la facilité avec

laquelle dans la flexion du genou le talon arrive à

toucher la fesse et la face postérieure de la jambe
celle de la cuisse. L'hypotonie des adducteurs de

la cuisse permet souvent d'amener le genou au

contact du plan du lit lorsque, le bassin étant fixé, la

cuisse et la jambe fléchies, on porte le membre inférieur dans l'abduction ;

cette hypotonie permet aussi parfois un mouvement remarquable de « grand

écart », les deux membres se

trouvant portés non pas l'un en

avant et l'autre
.
en arrière,

mais chacun d'un côté du tronc.

L'hypotonie des extenseurs du

pied, muscles qui s'attachent-

au tendon d'Achille, est l'une

des 'plus fréquentes et souvent

des plus frappantes : alors (jue

normalement la jambe en ex-

tension maxima est en ligne

droite avec la cuisse, chez les

tabétiques il devient possible

de la porter en hyperextension,

de lui faire faire avec la cuisse

un angle plus ou moins obtus

ouvert en avant, et de déta-

cher le talon du plan du lit

alors que la cuisse y reste encore complètement appliquée.

Quand les membres supérieurs sont pris, différents procédés permettent d'y

reconnaître aussi l'hypotonie musculaire : les doigts s'étendent sur la main au

point de former parfois avec elle un angle droit ouvert en arrière, l'abduction

FiG. 22

i

ITypolonie musculaire chez un lahclique.

(") FnEMvEL. Neurot. CentralbL, 1890. — Presse mécL, 20 juillet 1808.

[P MARIE.'i
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l' iG. 2-i5. Tabétiqiie présenlanl le genu
uCLuvaUim bilatéral.

forcée du pouce lui permet de se mettre à angle droit avec l'axe de la main,

le poignet, le coude, l'épaule, prennent les positions les plus anormales,

l'avant-bras peut venir presque tout entier au

contact du bras.

Le tronc n'est pas indemne et c'est à l'hypo-

tonie des muscles du tronc non moins que des

fléchisseurs de la jambe que certains ataxi-

ques doivent de pouvoir placer leur tête entre

leurs jambes; les vertèbres présentent parfois,

par groupes de trois ou quatre, une mobi-

lité anormale remarquable en dedans ou en

dehors, et c'est dans cette mobilité qu'il faut

parfois rechercher la cause de certains trou-

bles de la marche.

Ce n'est en effet pas seulement dans les

mouvements provoqués, passils, qu'on peut

reconnaître l'hypotonie musculaire des tabé-

tiques : bien des troubles de la marche minu-

tieusement analysés seraient rapportés à l'hy-

potonie plus qu'à l'ataxie; le dérobement des

jambes ou la flexion brusque d'un genou, la

torsion soudaine du pied, le genu recurvatum

relativement fréquents chez les tabétiques, rentrent dans ce cadre. Au repos

même, mais alors que l'hypotonie est déjà prononcée, on peut la dépister à

la seule attitude des membres, à la rotation en dehors du membre inférieur,

le bord externe du pied touchant le drap, à l'hyperextension du pied presque

en ligne droite 'avec la jambe, à un léger degré de flexion de la main, etc.

La musculature du ventre est elle-même souvent hypotonique, et la paroi

flasque et mince se déforme sous la pression des intestins dont on voit se des-

siner les mouvements comme s'ils n'étaient recouverts que par la peau. C'est

enfin à l'hypotonicité aussi que Frenkel croit pouvoir attribuer les apparentes

paralysies de certains muscles de l'œil ou du larynx dont la puissance fonction-

nelle est restée intacte, ainsi que certains troubles dans le fonctionnement de

la vessie et du rectum dont nous parlerons plus loin.

Des déformations ostéo-arliculaires, une laxité et un étirement anormal des

ligaments, sont souvent la conséquence de l'hypotonie musculaire non moins

que de la violence des mouvements incoordonnés, et ces altérations entrent à

un moment donné en ligne de compte dans les mouvements anormaux comme
dans les attitudes anormales qui, d'abord passagères, peuvent ensuite devenir

permanentes.

L'hypotonie serait constante chez les tabétiques incoordonnés d'après

Frenkel; Sureau (') a confirmé celte affirmation par l'examen de 54 tabétiques

du service de P. Marie; elle apparaît souvent dès la période préataxique, elle

n'est pas absolument symétrique, atteignant plus les membres à gauche qu'à

droite (normalement le tonus musculaire est aussi plus fort à droite) et frap-

pant d'ordinaire dans des proportions analogues les muscles syiiergiquement

antagonistes. Elle n'est pas uniquement propre au tabès comme le pensait

(') SuiiiiAU. Thèse de Paris, 1898.
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Frenkel, elle existe aussi dans la maladie de Friedreich (Sureau); unilatérale,

elle est un bon signe diagnostique de l'hémiplégie organique (Babinski), mais

dans aucune affection elle ne semble aussi prononcée que dans la maladie de

Duchenne.

L'hypotonie musculaire est généralement proportionnelle à la diminution des

réflexes, les deux phénomènes ontlamême cause d'après la plupart dos auteurs,

à savoir la sclérose des cordons postérieurs; la section expérimentale des

racines postérieures détermine en effet dans toute la série animale, en même
temps que l'abolition des réflexes, l'abolition du tonus musculaire (Cyon, Tchir-

jew, Aurep).

Exceptionnellement cependant, dans le tabès comme dans l'hémiplégie,

l'hypotonie musculaire a coïncidé avec une conservation complète ou même
une exagération des réflexes (Frenkel, Jendrassik, Babinski) : ces faits en

apparence paradoxaux ont été expliqués par la localisation ditïérente du

centre du tonus et du centre des réflexes (van Gehuchten, Crocq), par

l'action inhibitrice des centres supérieurs cérébro-bulbaires sur l'excitabilité

réflexe des cellules radiculaires de la moelle (Lugaro, Grasset); pour Jen-

drassik, la tonicité musculaire serait l'un des facteurs, nécessaire jusqu'à un

certain point, mais non suffisant, de la production des réflexes tendineux :

aussi ces réflexes persistent malgré l'hypotonie quand persistent les autres

facteurs de l'action réflexe, en particulier l'excitabihté des cellules ganglion-

naires de la moelle; aucune des théories actuelles ne paraît applicable à tous

les cas.

T). HyperexcitabUité musculaire. — En opposition apparente avec l'hypotonie,

Frenkel a signalé (') la fréquente exagération de l'excitabilité mécanique des

muscles, exagération inversement proportionnelle à l'intensité des réflexes,

maxima quand les réflexes sont complètement abolis, et telle parfois que la

moindre excitation mécanique suffît pour provoquer non seulement la contrac-

tion du muscle, mais même la secousse de tout le membre. Frenkel attribue

cette hyperexcitabilité à des troubles trophiques de la substance musculaire

et la croit due à une lésion des nerfs sensitifs des muscles.

Les muscles réagissent d'une façon exagérée, non seulement aux excitations

mécaniques, mais surtout aux excitations électriques, et cela souvent dès la

période initiale : un courant faradique d'une intensité modérée qui, chez un
individu normal, déterminerait une contraction brusque des muscles du mollet,

détermine souvent chez les tabétiques une contracture qui persiste pendant

plusieurs secondes, pendant une demi-minute ou une minute parfois, et qui est

d'ordinaire remarquablement indolore : c'est le « phénomène de la crampe »

(Babinski).

4. Mouvements athétosiformes ou c/ioréiformes. — Ces mouvements n'existent

que chez un nombre restreint de tabétiques, tout en étant cependant moins
rares que l'on serait tenté de le croire d'après le petit nombre d'observations

dans lesquelles ce phénomème a été relaté.

Les faits de ce genre ont été étudiés par Rosenbach, Grasset, Audry,
Oppenheim, Laquer, B. Stern, Sacaze, Rossolimo('^), plus récemment par

(') Frenkel. D. Zeitschr. f. Nervenheilk., 1901, XVH.
('^) RossoLiMO. Contribution à la palhogénie de l'amyotaxie (mouvements involontaires

dans différentes maladies organiques du système nerveux». Reoue neuroL, 17 novembre 1893.

p. 586.
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Raymond ('), Hirschberg (^), Raskine ('"), Curcio, Avsnpurger, Boinet(''),

Rheim("), etc.; Aubry en a présenté une véritable monographie. Il s'agit là

de mouvements involontaires et le plus souvent inconscients, soit d'une extré-

mité, soit d'un ou plusieurs doigts. Quelques auteurs pensent que ces mouve-
ments athétosiformes sont dus à la participation des cordons latéraux au

processus tabétique. Il est possible qu'ils soient simplement une conséquence

des troubles du sens musculaire, les sollicitations motrices parties de la

substance grise n'étant plus refrénées comme il conviendrait. Pour Grasset et

Sacaze('), il s'agirait là d'une ataxie du tonus; Stern, Hirschberg pensent aussi

qu'il ne s'agit que d'une manifestation iiarticulière de l'incoordination motrice;

la plupart des auteurs ont en effet noté les rapports très nets des mou-
vements alhétosiques avec les troubles de la sensibilité, sensibilité muscu-

laire (Pierre Marie) ou musculo-articulaire (Hirschberg), sens stéréognostique

(Raskine).

5. Pcmilysies. — Différentes paralysies peuvent survenir au cours du tabès :

l'une des variétés les plus fréquentes est l'hémiplégie [18 fois sur 224 cas de

tabès (Fournier)]; les paralysies des muscles des yeux sont aussi très fréquen-

tes; après ces deux variétés c'est l'hémiplégie faciale qu'on rencontre le plus

souvent, et aussi la paraplégie.

Ces paralysies ne sont pas toujours permanentes, tant s'en faut; la plupart

ne durent que quelques jours ou quelques semaines, rarement elles sont très

accusées, ce sont plutôt des parésies que des paralysies (Fournier).

L'hémiplégie des tabétiques présente quelques caractères particuliers : on ne

la voit guère s'accompagner de contracture secondaire, et les réflexes rotuliens

ne se modifient ordinairement pas sous son influence, c'est-à-dire que lors-

qu'ils avaient disparu ils ne reviennent pas; cependant, dans quelques cas

[Goldflam(*), Hughlings-Jakson ("), Dercum, Debove, Buzzard, Raïchline], on a

vu après l'hémiplégie les réflexes reparaître et même présenter une exagération

manifeste; CestanC") a mis en doute la disparition complète antérieure de ces

réflexes et la possibilité de leur réapparition et Julio Lopes(") a cherché en vain

dans les services de P. Marie et de Babinski un seul cas probant de réapparition

d'un réflexe tendineux disparu.

Parfois l'hémiplégie des tabétiques s'accompagne d'une hémianesthésie sensi-

tivo-sensorielle ; dans ces cas, il est certain, ainsi que l'a montré Charcot, qu'il

s'agit presque toujours d'une hémiplégie hystérique survenant chez un tabé-

tique. Pour les cas dans lesquels l'hémianesthésie n'existe pas, il est vraisem-

blable que quelques-uns appartiennent également à l'hystérie, mais non tous.

Quant à ceux qui ne sont pas d'origine hystérique, mais bien organique, il est

(') Raymond. Malad. du syst. neru., 1894.

(-) Hirschberg. Revue neurol.. 1897.

H Raskine. Thèse de Paris, 1900.

('*) BoiNET. Revue neurol., 15 juin 1901.

(^) RiiEiM. Joura. of Americ. nied. Assoc, 27 décembre 1902.

(") AunRY. L'aUiélose double et les chorécs chroniques de l'enfance, 1892. — .I.-B. Baillière.

(') Sacaze. Alaxie locomotrice avec ati'ophie musculaire et ataxie du tonus. Nouveau
Montpellier mcd., 1803, n" i.

H GoLDFLAM. Uei)er das Wiedererscheinen von Sehnenrcflexen bel Tabès, etc. Berliner

klin. Wochensclir., 1891, n" 8.

H Hughlings-Jackson. Return of Knee-Jerks after heniiplegia in a tabetic. Brilish Médical

Journal, 11 juillet 1892.

C") Cestan. Progrès méd., 10 juin 1899.

(") J. LopEs. Tlièse de Paris', 1898,
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difficile de dire exactement quelle est la lésion qui leur donne naissance

(Debove, Blanche Edwards, Lecocq, Bernhardt), tantôt on a à l'autopsie trouvé

une hémorragie, tantôt un ramollissement, souvent les lacunes de désintégra-

tion cérébrale que nous avons décrites avec Ferrand comme l'a montré

Cayla(' ); quelquefois aussi il semblait n'exister aucune lésion apparente.

La paraplégie peut s'observer chez les tabétiques parvenus à un stade assez

avancé, notamment chez ceux présentant la déformation connue sous le nom de

pied bot tabétique ; on trouvera la description de cette déformation dans le cha-

pitre consacré aux troubles trophiques. En dehors de ce stade, on peut encore

voir la paraplégie survenir même pendant les premières périodes de l'affection;

généralement son mode d'invasion est tout à fait brusque, subit : du jour au

lendemain un malade, qui marchait encore fort bien la veille, se voit dans

l'impossibilité de faire un pas et se trouve confiné au lit. Cette paraplégie peut

être permanente, ou au contraire transitoire, et disparaître au bout de quekjues

semaines; mais même dans ce dernier cas, et alors même que la paraplégie

reste flasque, elle doit toujours faire penser à l'atteinte des faisceaux latéraux

et légitime selon toute probabilité le diagnostic de sclérose combinée (Pierre

Marie et Crouzon). — Dans certains cas la disparition de la paraplégie est aussi

subite que son début, c'est à peine si elle dure quelques secondes; il s'agit

alors du phénomène décrit par les auteurs anglais, notamment par Buzzard,

sous le nom de « giving way of the legs » et sur la description duquel Charcot

a maintes fois insisté dans ses Leçons. Ce phénomène consiste en ce que les

jambes d'un tabétique marchant encore fort bien se dérobent tout d'un coup

sous lui, de telle sorte qu'il tombe sans que rien ait pu faire prévoir sa chute,

dans l'endroit même où il se trouve, fût-ce au milieu de la chaussée ;
quelques

instants après les forces sont revenues, la marche est de nouveau possible.

Les paralysies limitées d'un nerf ou d'une partie du corps sont encore moins

bien connues que l'hémiplégie et la paraplégie des tabétiques. Il est certain,

notammenl, que, parmi les cas d'hémiplégie faciale, il en est qui rentrent dans

la catégorie de l'hémispasme glosso-labié hystérique. — La paralysie radiale

serait une des plus fréquentes, quelquefois aussi on verrait se produire une

paralysie des muscles masticateurs. Huet et (luillain dans le service de Pierre

Marie ont rapporté un cas de paralysie de la branche externe du spinal droit :

l'épaule est abaissée, la région sus-claviculaire déprimée, le scapulum écarté de

la colonne vertébrale; cette paralysie parait Ijien due à la lésion médullaire:

cinq ou six observations de paralysie du spinal ont seules été signalées jusqu'ici

(Marc Bride, Martins, Aronsohn, etc.).

Leyden (^) décrit en outre, sous le nom de « pseudoparalysies », des états

parétiques généraux ou locaux, dus suivant lui soit à un degré plus ou moins

prononcé d'aboulie (les malades ne pouvant prendre sur eux de faire l'effort

nécessaire pour accomplir les mouvements que l'ataxie rend plus difficiles),

soit à l'abattement dans lequel le tabès plonge certains malades. Ces phéno-

mènes s'observeraient surtout chez les femmes, ou bien à la suite d'affections

aiguës intercurrentes, après des diarrhées prolongées, des crises gastriques

intenses et de longue durée, ou bien après le séjour au lit nécessité par une
fracture ou une opération.

B. Troubles de la sensibilité. — Ces troubles consistent, soit en douleurs,

(') Cayla. De riiéinijiléfjie dans le tabès. Thèse de Paris, lUO-l.

(^) Leyden. Tabès liorsualis. In Real Encyclopœdie der gesammtea Heilkunde.

[P. MARIE.]
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soit en phénomènes d'anesthésie ou de paresthésie; ils manquent rarement,

Leimbach les a observés dans plus de 88 pour 100 des cas.

Les douleurs du tabès présentent des modalités très diverses
;
quelques-unes

sont assez caractéristiques pour avoir une importance considérable au point de

vue du diagnostic. Parmi celles-ci on cite surtout les douleurs fulgurantes, les

douleurs lancinantes, les douleurs en ceinture.

Les doulew's fulgurantes sont, comme leur nom l'indique, comparées par les

malades à l'impression ressentie au passage d'une étincelle électrique; tantôt

l'impression est uniqvie, il n'y a pour ainsi dire qu'une seule étincelle; tantôt elle

est multiple et s'épanouit en gerbe. La brusquerie avec laquelle survient cette

impression et la rapidité avec laquelle elle passe sont tout à fait remarquables.

Ces douleurs parcourent en général une certaine longueur du membre, plus

rarement elles naissent et meurent sur place.

Les douleurs lancinantes ont plus ou moins d'analogie avec les douleurs

fulgurantes, et présentent les mêmes modalités; ce qui les en distingue, c'est

qu'au lieu d'une sensation analogue à celle de l'étincelle électrique les malades

en éprouvent une tout à fait semblable à celle que produirait un coup de lan-

cette et même un coup de couteau.

Les douleurs térébrantes se caractérisent en ce que la sensation douloureuse

se complique d'une impression de torsion comme si les chairs du malade

étaient percées avec une A'rille.

Dans les douleurs ardentes, ce n'est plus une sensation de piqûre qui est

éprouvée, mais bien de brûlure ; ces douleurs ont une tendance à se montrer

moins nettement migratrices, à rester plus franchement localisées sur certains

points; elles siègent moins souvent sur les membres et plutôt sur le tronc.

En général, les douleurs fulgurantes et lancinantes se montrent sur les mem-
bres et avec une prédilection marquée sur les membres inférieurs ; elles sont

plus rares sur les membres supérieurs; quand elles siègent sur ceux-ci, elles

occupent d'habitude le bord interne, cubital, des avant-bras, et ont une ten-

dance à se propager vers le petit doigt (Charcot).

Chez quelques malades ces douleurs sont presque isolées, il en survient une

de temps en temps seulement ; le plus souvent elles apparaissent par crises,

c'est-à-dire que pendant une période de temps de quelques heures, mieux encore

de quelques jours, elles se montrent très fréquentes, à peu d'intervalle les unes

des autres; puis tout se calme, et pendant 8, 15 jours, 5 semaines et plus, elles

disparaissent, ou c'est à peine s'il s'en produit une de temps à autre. Ces crises,

qui se terminent d'ordinaire aussi brusquement qu'elles ont commencé, peuvent

laisser à leur suite un état de dépression extrême et Déjerine a vu à leur suite

survenir une paraplégie flasque complète qu'il attribue à une véritable « inhi-

bition ».

Bien d'autres variétés de douleurs chez les ataxiques présentent ce caractère

de revenir par crises ; ce sont surtout les douleurs siégeant du côté des vis-

cères
;
l'usage a prévalu de les décrire en même temps que les autres troubles

fonctionnels dont ceux-ci sont le siège ; elles portent le nom générique de crises

viscérales ; on en trouvera la description dans les chapitres consacrés aux diffé-

rents organes.

Sous le nom de crises de courbature musculaire, Pitres(') a décrit des sensa-

(') Pitres. Progrès méd., 1884.
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lions, sinon absolument douloureuses, du moins très pénibles, consistant en

une lassitude très marquée, en une sorte de brisement musculaire, analogues à

ce qu'éprouvent les gens bien portants à la suite d'un exercice trop violent ou

trop prolongé. Cette sensation siège sur les muscles des membres ou sur ceux

des masses sacro-lombaires; elle survient brusquement et persiste quelques

heures ou quelques jours. Les crises de ce genre peuvent se montrer dès le

début du tabès, et reviennent à des intervalles variables.

A côté de ces crises de courbature musculaire, il convient de placer une sorte

de phénomène inverse, c'est le défaut de la sensation de fatigue inmculaire

après les efforts prolongés. Fraenkel (') a décrit un cas de ce genre, dans lequel

un tabétique était capable de tenir ses bras étendus pendant 25 minutes sans res-

sentir de fatigue, alors qu'un individu sain, placé dans la même position, au bout

de 6 à 7 minutes se trouve très fatigué ; c'est sans doute à l'altération de la sen-

sibilité profonde, musculaire et articulaire, qu'il faut attribuer ce phénomène.

Les phénomènes douloureux peuvent, au lieu d'affecter un caractère variable

et plus ou moins intermittent comme ceux dont il vient d'être question, être au

contraire fixes et permanents. C'est à cette catégorie de faits qu'appartient la

fameuse douleur en ceinture dont se plaignent tant de tabétiques; celle-ci con-

siste dans une sensation de constriction circulaire parfois très pénible, siégeant,

soit au niveau des flancs, soit au niveau de la poitrine. Cette sensation de

constriction est quelquefois assez marquée pour que l'expression « en ceinture »

ne soit plus suffisante pour la décrire; alors les malades se plaignent d'avoir

tout le thorax comme enfermé dans une « cuirasse ».

Des sensations du même genre s'observent aussi autour des membres, con-

striction en « brodequin », en « bracelet », etc....

En outre des sensations vraiment douloureuses dont il vient d'être question,

on en rencontre qui sont moins pénibles, telles que l'état à"engourdissement^

les fourmillements siégeant sur certaines parties du corps. Dans les membres
inférieurs ces phénomènes sont fréquents, ils occupent surtout les pieds et les

jambes, parfois sous forme de plaque limitée ; dans les membres supérieurs leur

localisation ordinaire est au bord cubital de l'avant-bras et dans le petit doigt.

Ces sensations d'engourdissement peuvent également être constatées sur le

tronc et sur la tète ; leur signification est tout particulièrement intéressante

quand elles siègent à la face, car elles suffisent alors à faire soupçonner l'exis-

tence du tabès. Il .semble aux malades qu'ils ont un masque, ou, dans les cas

moins accentués, une simple toile d'araignée, sur la figure. Rarement ces sen-

sations d'engourdissement sont parfaitement symétriques ; elles se montrent

souvent unilatérales ; dans certains cas, il s'y joint des phénomènes douloureux

rentrant plus ou moins dans la catégorie de ceux qui ont été étudiés plus haut.

L'anestliésie à la douleur est un des troubles de la sensibilité les plus fré-

quents dans le tabès, mais il ne faudrait pas croire qu'en général il s'agisse là

de ces anesthésies massives que l'on observe notamment dans les myélites

transverses. Dans le tabès il en est tout autrement, l'anesthésie veut être

recherchée avec grand soin sous peine d'être méconnue : souvent, en effet, elle

n'affecte qu'un territoire tout à fait limité, soit d'un membre, soit du tronc ; elle

serait d'ailleurs à peu près aussi fréquente sur celui-ci que sur ceux-là, un peu
moins à la tête (Oulmont).

(') Fr,te:nkel. Felilen des Ermudung~geliihls bei einein Tabiker. Xciirologisches Cenlral-
blalt, 1893, p. 4ji.

[P. MARIE R
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Assez souvent il existe un certain degré de symétrie dans les territoires anes-

thésics, mais cette symétrie n'est jamais parfaite ; à la tête on peut la consi-

dérer comme exceptionnelle (Oulmont).

Au tronc où elles apparaissent le plus souvent en premier lieu, les plaques

d'anestliésie se voient surtout en avant, au niveau des seins et de l'ombilic ; en

arrière, au niveau des épaules.

Aux membres supérieurs, les parties les plus souvent atteintes sont les doigts

et la région cubitale de l'avant-bras.

Aux membres inférieurs, les plaques d'anestliésie se rencontrent à la plante

du pied, au talon, aux orteils, aux malléoles, aux genoux; elles siègent plutôt

sur la face postérieure des jambes que sur leur face antérieure.

D'une façon générale il faut remarquer que les plaques d'anestliésie se trou-

vent sur les parties périphériques des membres bien plutôt que sur leur racine.

Ingelrans a cité un cas exceptionnel de tabès du cône terminal où l'anes-

thésie était limitée aux régions fessières, à l'anus, au périnée et aux organes

génitaux.

Une autre remarque intéressante à faire, c'est que les plaques d'anestliésie

ne répondent nullement, du moins d'une façon étroite, à la zone de distribution

de tel ou tel nerf cutané; elles chevauchent au contraire sur les zones de dis-

tribution de plusieurs nerfs voisins les uns des autres.

Hitzig, Laehr, Patrick, Marinesco, Déjerine ont particulièrement insisté sur

la topographie radiculaire des plaques d'anesthésie ; l'étude de cette topo-

graphie pourrait acquérir une certaine valeur pour le diagnostic d'un tabès au

début; l'existence d'une anestliésie segmentaire (en brodequin, en chaussette,

en bracelet, etc..) ne s'observerait que par suite d'une association du tabès

avec l'hystérie.

L'anesthésie n'est d'ailleurs pas invariable; Max Egger('), J. Heitz et Lortat-

Jacob {^) ont au contraire noté ses intermittences dans certains cas.

On verra, à propos des fractures et des arthropathies, que cette analgésie ne

se borne pas à la surface cutanée, mais se retrouve aussi, conjointement ou iso-

lément, dans les parties profondes, os, articulations, etc.; les troubles de la sen-

sibilité profonde ne sont nullement proportionnels ni sous-jacents à ceux de la

sensibilité superficielle et tout particulièrement troncs nerveux dont la pression

est souvent indolore; nerf cubital (Biernaki), sciatique poplité externe (Bech-

terew).

De l'anesthésie cutanée et profonde nous rapprocherons la diminution de la

sensibilité aux courants électriques^ parfois d'autant plus remarquable que

l'indolence à peu près absolue d'un courant puissant contraste avec l'hyperexci-

tabilité musculaire et avec la force et la durée de la contraction que produit

déjà un courant minime (phénomène de la crampe du mollet, Babinski).

h'/ujperalgésie, de même que l'analgésie, se montre par plaques, elle est

moins fréquente que cette dernière, mais n'est pas moins caractéristique; elle

peut être pour les malades la source de sensations extrêmement pénibles, car

dans certains cas un simple frôlement à ce niveau est presque intolérable.

Ces plaques d'hyperalgésie siégeraient toutes entre les épaules et à la région

lombaire (Oulmont); on les voit aussi parfois au niveau des seins ou sur tout

autre point du thorax.

(') Max Egger. Soc. bioL, 14 juin 1902.

(^) J. Heitz et Lortat-Jacob. Soc. ncuroL, décembre l'JO'i.
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L'hyperesthésic peut exister non seulement à la piqûre, mais aussi à la tem-

pérature.

Pour Erb, Thyperesthésie indiquerait la participation des méninges au pro-

cessus morbide.

A ces troubles de la sensibilité pour les impressions douloureuses, il con-

viendrait, d'après Lannois('), d'ajouter Yaj)haJgéAie {à^n, contact; âÀyo;, douleur).

D'après la définition même de Pitres, qui a introduit ce nom dans la science,

l'aphalgésie serait « une variété de paresthcsie caractérisée par la production

d'une sensation douloureuse intense, à la suite de la simple application sur la

peau de certaines substances qui ne provoquent à l'état normal cpi'une sensa-

tion banale de contact ». Ce trouble sensitif, qui n'avait jusqu'ici été constaté

que dans l'hystérie, a été observé par Lannois dans un cas de tabès, sans

qu'on pût invoquer ni l'hystérie ni l'influence de la suggestion. Cette tabétique

ressentait une vive douleur au conta<-t du cuivre et seulement au contact de ce

métal.

Les parest/iésies sont extrêmement nombreuses et variées dans le tabès (Du-

chenne de Boulogne, Leyden, Berger, Binswanger, B. Stern, etc.).

L'une des plus fréquentes et des plus importantes consiste dans le phéno-

mène désigné sous le nom de retard des i^ensations. Chez beaucoup de tabé-

tiques, en effet, l'intervalle de temps qui s'écoule entre le moment où a lieu la

piqûre et celui où la sensation douloureuse est perçue est beaucoup plus

considérable que chez les individus sains, à tel point qu'il peut ètz'e de 1, '2,

5 secondes et davantage. Ce phénomène est surtout marqué aux membres infé-

rieurs; il le serait d'autant plus que la picjùre porte sur les parties les plus

périphériques de ces membres (Richet). C'est Cruveilhier qui aurait le premier

signalé ce retard des sensations. Leyden et F. Goltz l'ont étudié avec soin, et

Takacz l'a considéré comme assez constant pour en faire la base d'une théorie

physiologo-pathologique de l'ataxie. D'autre part, Fischer (') a constaté que le

relard était plus prononcé pour les sensations tactiles que pour les sensations

douloureuses.

Sous le nom dltyperestltésie relative (Leyden), on désigne les cas dans les-

quels une faible piqûre est à peine perçue, tandis qu'une piqûre un peu plus

forte détermine une douleur très violente et nullement en rapport avec l'inten-

sité de la piqûre.

La dénomination d'anesthésie relative pourrait s'appliquer aux cas dans les-

quels (Berger) les piqûres d'intensité moyenne sont assez bien perçues, tandis

que les fortes piqûres ne déterminent pas de douleur.

La métamorphose des sensations consiste en ce que certains tabétiques ne

peuvent distinguer nettement la nature de l'impression cutanée perçue par eux;

c'est ainsi, par exemple, qu'ils considèrent une piqûre ou un pincement comme
une brûlure plus ou moins intense. C'est à un phénomène assez analogue qu'il

faut rapporter ce fait, signalé dès les premières descriptions de l'ataxie locomo-

trice, que ces malades sont dans l'impossibilité de savoir sur quelle espèce de

sol ils marchent, croyant, même dans la rue,, sentir un épais tapis sous leurs

pieds.

Le défaut de localisation des sensations est parfois très manifeste; on voit

(') Lannois. Aphalgésic transitoire chez une tabétique. Revue de méd., juillet 1892. p. 567.

(-) Fischer. Ueber Verlang^amur.g der sensiblen Leitung bei Taljes Dorsualis. Berliner

kliii. Woclicnsfhr.. IS81, iv" 55 et 57.
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alors les malades accuser la piqûre dans un endroit très éloigné du point où
celle-ci a été faite, par exemple au pied quand on les a piqués à la jambe ou
même à la cuisse

;
parfois ils localisent la piqûre au point correspondant du

membre opposé, c'est ce qu'on a appelé Vallochirie (Obersteiner).

Par le terme de dissociation de Vanesthésie, on entend que certains tâbétiques

sentent plus ou moins complètement les impressions cutanées de telle ou telle

nature, tandis que d'autres impressions ne sont pas perçues par eux; c'est

ainsi par exemple que ces malades ne sentent plus, la piqûre, mais conservent

intacte leur sensibilité thermique, et vice versa (Parmentier) ; de même pour la

sensibilité tactile. Plus souvent les zones d'anesthésie tactile sont plus étendues

que celles d'anesthésie douloureuse ou thermique ou inversement, de sorte que,

au centre de la plaque l'anesthésie étant complète sous tous ses modes, à la

périphérie au contraire le malade n'a perdu que la sensation de contact, de

piqûre, de chaud ou de froid. La sensibilité tactile est en général plus long-

temps conservée que la sensibilité à la douleur.

Jusqu'à présent il a été surtout question des troubles intéressant la qualité

des sensations; d'autres troubles peuvent être constatés au point de vue du
nombre des perceptions par rapport à celui des excitations.

C'est ainsi que, lorsqu'on a prolongé pendant quelque temps la recherche de

la sensibilité à la piqûre, on s'aperçoit qu'à certains moments le malade accuse

une piqûre, bien qu'on ne l'ait pas même touché; cela tient à ce que les piqûres

précédentes ont excité les centres nerveux de telle façon que le malade continue

à percevoir des sensations douloureuses sans aucun motif.

Dans d'autres cas, plusieurs piqûres faites à intervalles rapprochés seront

perçues comme une seule piqûre prolongée; c'est là une sorte de tétanos sensitif

à rapprocher du tétanos des physiologistes pour la contraction musculaire; ou

bien inversement il semblera au malade qu'au lieu d'une pointe d'épingle

appuyée sur sa peau il en sent deux ou trois simultanément. L'inverse est plus

fréquent, et deux piqûres ne sont souvent perçues que comme une seule, alors

que leur distance est plus que suffisante pour permettre à un individu normal

de les distinguer.

On peut voir encore la sensibilité s'émousser par la continuation d'-une même
excitation, puis, après une certaine période d' « éclipse », reparaître et ainsi de

suite, de telle sorte qu'à cei'tains moments l'excitation, quoique continuée, cesse

d'être perçue, pour l'être de nouveau quelques instants après, disparaître encore

et ainsi de suite.

En outre de la fatigue, d'autres influences physiques, telles que le froid,

peuvent contribuer à l'exagéx^ation des troubles de la sensibilité.

Tous ces troubles sont, en général, beaucoup plus marqués sur les membres
inférieurs que sur les membres supérieurs et sur le tronc ou l'extrémité cépha-

lique.

Ils sont essentiellement variables d'un malade à l'autre; dans certains cas

même, ils font presque entièrement défaut, tandis que dans d'autres ils sont

très accusés {tabès dolorosa de E. Remak) et soumettent les malades à un véri-

table martyre.

C. Troubles de la réflectivité. — Ces troubles sont fréquents dans le tabès

et intéressent un assez grand nombre de réflexes. Seuls les troubles portant sur

les réflexes tendineux et sur les réflexes cutanés seront examinés dans ce cha-

pitre; quant aux troubles portant sur les réflexes pupillaires et sur les réflexes
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(In lesLicule et de Fanus, leur description sera l'aile dans les chapitres consacrés

aux symptômes oculaires et génitaux.

A. Réflexes tendineux. — Parmi les réflexes tendineux, celui dont les modifi-

cations présentent le plus grand intérêt dans le tabès est le réflexe rotulien.

C'est à Westphal que l'on doit la connaissance de ce fait que la disparition

du réflexe rotulien est un des symptômes les plus constants du labes même
dans la période initiale de cette affection. Le même auteur a indiqué le siège

des lésions médullaires dans les cas où le réflexe rotulien fait défaut. D'après

ses recherches, il semble établi que les fibi'es par lesquelles passent les impres-

sions centripètes nécessaires pour la production de ce réflexe se trouvent situées

dans la zone d'entrée des racines (bandelettes externes de Charcot el Pierret).

La localisation exacte indiquée par Westphal est la suivante : ces fibres centri-

pètes se trouvent en dehors d'une ligne parallèle au sillon médian postérieur et

menée du coude de la corne postérieure vers le bord postérieur de la moelle;

elles sont donc contenues entre cette ligne et la corne postérieure. Toute lésion

à ce niveau amènera soit la diminution, soit la disparition du réflexe rotulien.

De même si, comme c'est probablement le cas pour le tabès, les fibres par les-

quelles se l'ait la conduction centripète de ce réflexe sont altérées en dehors de

l'axe spinal, c'est en cet endroit de la moelle que l'on observera les lésions con-

sécutives à leur dégénération. Westphal a montré en outre dans quel segment

vertical de l'axe médullaire se produisait ce réflexe : d'après lui, le point d'en-

trée des impressions centripètes siège exclusivement au niveau de l'union de la

moelle lombaire avec la moelle dorsale.

Bien qu'en règle générale les réflexes rotuliens soient abolis dans le

tabès, on les voit quelquefois persister (Erb, Hamilton, Gowers, Achard et

L. Lévi, etc..) ; ils persistent surtout lorsqu'on a affaire à des cas de « tabès supé-

rieur », Van Gehuchten ('), de Buck (-) auraient cependant observé l'exagération

des réflexes rotuliens dans des cas où les réflexes achilléens étaient abolis.

Tout à fait au début, ils peuvent être simplement diminués d'intensité ; sou-

vent à cette période ils sont inégaux (Goldflam). Parfois aussi, dans la période

initiale, les réflexes rotuliens semblent disparus, mais ils ne le sont pas encore

d'une manière absolue, et, par l'emploi du procédé Jendrassik, on peut encore

les l'aire reparaître; quelquefois, au début, alors que le réflexe tend à diminuer,

les premiers coups du marteau percuteur provoquent seuls la contraction du

triceps, puis la fatigue survient, el aux chocs suivants le muscle ne réagit plus

(Bechterew)

L'abolition des réflexes achilléens est plus fréquente encore et surtout plus

précoce que celle des réflexes rotuliens; la recherche de ces réflexes, constants

à l'état normal, faite méthodiquement, mettra souvent sur la voie du diagnostic

d'un tabès incipiens : les recherches de Babinski (^) à ce sujet ont été confirmées

par celles de Max Biro ("), Van Gehuchten, Seyer (°), Goldflam C), etc....

Frenkel (de Heiden) (*) a récemment soutenu que les réflexes tendineux des

(') Van Gehuchten. Soc. belge de neurol., 25 février 1800.

(2) De Buck. Belgique mécL, 1899.

(^) Bechterew. Neurol. Centralbl., 15 février 1902.

('') Babinski. Soc. neurol., mai 1901.

Max Biro. D. Zeitsehr. f. Nercenli., 1901.

C^) Seyer. Thèse de Paris, 1902.

C) Goldflam. Neurol. Cenlralbl., 1902.

(«) Frenkel. Deutsche Zeilschrifl f. Nervenheilk-Bd, XVII, 1901.
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membres supérieurs disparaissent plus précocement encore que ceux des

membres inférieurs et que leur intégrité apparente est due à ce que le marteau
percuteur frappe en réalité non seulement le tendon, mais des fibres muscu-
laires, qui deviennent d'autant plus excitables que le réflexe est plus diminué:

en évitant autant que possible cette cause d'erreur, Léri a recherché systémati-

quement les réflexes des quatre membres chez 20 tabétiques : 8 fois tous les

réflexes étaient abolis, 11 fois ceux des membres inférieurs seuls (achilléens el

rotuliens ensemble ou isolément), une fois sevdement les réflexes des membres
supérieurs étaient seuls abolis : il s'ag-issait d'un tabès avec cécité.

Dans les tabès combinés les rpflexes tendineux peuvent être abolis, diminués,

conservés ou exagérés selon l'importance relative que prennent la sclérose du

cordon postérieur et celle du cordon latéral.

Les autres réflexes tendineux (réflexe du tendon d'Achille, réflexe du coude,

du poignet, etc.) sont également atteints dans le tabès.

B. Réflexes cutanés. — Ces réflexes ne présentent pas de modifications aussi

constantes et par conséquent aussi caractéristiques que les réflexes tendineux.

Les réflexes plantaires notamment peuvent être conservés pendant très long-

temps dans les membres où ces derniers ont déjà disparu; dans d'autres cas ils

sont absolument abolis. En tout cas dans les tabès purs il n'y a pas d'extension

des orteils (Babinski); l'extension des orteils dans le tabès est un signe d'at-

teinte des faisceaux pyramidaux, par conséquent de sclérose combinée (voir

communication de P. Marie et Crouzon).

Quant au réflexe abdominal, d'après Rosenbach (*) il serait exagéré dans le

tabès; pour OstankoAv(-) le prétendu antagonisme entre les réflexes cutanés et

tendineux n'existerait qu'au début; tout au moins on peut admettre que le

réflexe abdominal esl généralement conservé.

D. Troubles des organes des sens. — 1. Troubles des organes de la vision.

— Ces troubles, ou du moins un bon nombre d'entre eux, ont été constatés dès

les premières descriptions de l'ataxie locomoti'ice, notamment par Duchenne

(de Boulogne), Roraberg, Trousseau, Argyll-Robertson. L'étude de ces sym-

ptômes n'a cessé depuis de progresser, et l'on peut citer, parmi les auteurs qui

ont contribué à ces progrès, les noms de Charcot, de Leber, de Fournier, de

A. Robin, de Vincent, de Delécluze, de Gowers, de Berger, etc....

Ils portent, soit sur l'appareil musculaire interne et externe de l'œil, soit sur

l'appareil de la vision proprement dite; dans quelques cas aussi, sur l'appareil

sécrétoire : dacryorrhée [Féré ('), Kœnig ('')].

Pour ce qui est de l'appareil musculaire externe, une mention toute spéciale

doit être faite des jjardlijsies des muscles moteurs de l'œil; c'est là en effet un des

symptômes fréquents du tabès (59 pour 100 des cas de tabès : Mœli, Berger,

Erb, 47 pour 100 même pour Fournier).

En général ces paralysies présentent, ainsi que l'a fait remarquer Fournier,

les caractères suivants : elles sont dissociées, partielles, voire parcellaires,

fugaces, éphémères, parfois même presque instantanées; c'est-à-dire qu'elles

peuvent exister seulement pendant quelques moments, pendant quelques

lieures, ou quelques jours, puis disparaître entièrement, mais une récidive est

(') O. RosENBACH, Zur S.yini:)toinat.ologie der Tabès. Cenlr. fiir Xrrvenlieillîunde, avril lô92.

(-) OsTANKOw. Obozrenie Psycliinlrie, 1809.

{^) FÉRÉ. Soc. de bioL, janvier 1887.

('*) E. KoENiG. Dacryorrhée alaxiquc. Progrès méd., 1891. n" 45, p.
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toujours possible. — Ceci s'applique surtout aux paralysies oculaires de la

période prodromique, car, dans les cas de tabès confirmé, il est fréquent de

voir ces paralysies se montrer plus massives et tout à fait permanentes. Cela

tiendrait d'après certains auteurs à ce que les premières proviendraient d'une

névrite périphérique, tandis que les secondes reconnaîtraient pour cause une

altération nucléaire (??).

Au point de vue de la fréquence plus grande de la paralysie de tel ou tel

muscle, les avis diffèrent. Pour Berger et Woïnow le droit externe serait le

plus souvent frappé, pour de Watteville et Landolt ce serait le droit interne;

il est certain que ces deux muscles sont les deux plus ordinairement atteints,

mais en dehors d'eux la paralysie peut affecter le droit supérieur, le droit infé-

rieur, le petit oblique et le grand oblique ; dans certains cas tous les muscles

extérieurs de l'œil sont paralysés et l'on se trouve en présence d'une ophtalmo-

plégie externe progressive.

Par suite même du caractère partiel ou même « parcellaire » (Fournier)

de ces paralysies, il est rare de voir celles-ci intéresser tout le territoire

d'un des nerfs moteurs de l'œil; cependant, surtout quand il s'agit de para-

lysies massives et permanentes du tabès confirmé, on observe quelquefois

la paralysie de toutes ou presque toutes les branches du moteur oculaire

commun.
C'est ainsi, par exemple, que le plosis accompagne assez souvent la déviation

de l'œil en dehors ; ce ptosis est un

des symptômes initiaux du tabès et

peut se montrer à l'état isolé. Il est

ordinairement unilatéral, dans quel-

ques cas cependant il affecte les deux

yeux, mais presque toujours d'une

manière inégale.

Assez fréquemment, par suite de

leur caractère transitoire, les para-

lysies oculaires qui ont existé dans la

période prodromique du tabès ne

peuvent plus être constatées quand
on examine les malades, mais on peut

encore les retrouver d'une façon

l'étrospective, grâce à la diplopie que

ceux-ci disent avoir éprouvée à une

certaine époque. — Il faut rapprocher

en outre de ces paralysies, au point

de vue fonctionnel, le larmoiement

et Vépiphora constatés chez quelques

malades; le larmoiement peut d'ail-

leurs, dans quelques cas, être directe- biiaieiai.

ment attribué à un de ces troubles

sécrétoires qui ne sont pas rares dans le tabès et qui s'observent aussi du côté

des glandes salivaires, de l'estomac, de l'intestin et même du rein (Pierret,

Féré).

D'autres phénomènes se montrent encore au niveau de l'appareil oculaire, qui

semblent dépendre d'une paralysie du grand sympathique ; ce sont : Vexophtal-

[P. MABIE.1
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mie, un léger rétrécissement de la fente palpébraJe (Jacobson, Berger) et Vhypo-

tonie, oculaire (Berger), consistant dans la diminution de la tension du globe

oculaire. Cet ensemble de phénomènes diversement associés ont permis à Gilles

de la Tourette(') de distinguer un type d' « œil tabétique » : l'œil est brillant

et pourtant le regard est atone, tels sont ses deux caractères principaux.

Uanalgésie du globe oculaire à la pression aurait été trouvée par Abadie et

Rocher (') dans 12 cas sur 25.

Quant à la musculature interne de l'œil, ses troubles sont encore plus fré-

quents que ceux de la musculature externe et leur importance plus grande au

point de vue du diagnostic, grâce à la précocité de leur apparition.

Les pupilles sont lantôt très rétrécies et ce myosis atteint parfois un degré

extrême, tantôt au contraire considérablement dilatées; mais la mydriase est

notablement moins fréquente que le myosis; dans beaucoup de cas on constate

l'inégalité des pupilles, l'une des pupilles étant en myosis, l'autre en mydriase.

Enfin la pupille peut être déformée, oblique ovalaire, c'est-à-dire qu'au lieu

d'être ronde elle est ovalaire (Berger).

L'étude des ixflexes piipillaires est particulièrement intéressante; ces ré-

flexes étant multiples, il convient de les envisager indépendamment les uns des

autres.

a) Le réflexe à la lumière est celui qui disparaît le plus souvent et le plus tôt.

On sait que normalement ce réflexe consiste en ce que, lorsqu'on éclaire plus

ou moins vivement l'œil, la pupille se contracte aussitôt ; or, dans le tabès cette

influence de la lumière ne se fait plus senlir, la pupille reste immobile; tout

au plus, dans les cas dont l'évolution est encore incomplète, la voit-on éprouver

une contraction lente et peu accentuée, puis bientôt reprendre le diamètre

qu'elle avait auparavant.

b) Le réflexe à Vaccommodation est caractérisé par ce fait que, lorsqu'on

regarde un objet rapproché, la pupille se contracte; dans le tabès ce réflexe est

généralement conservé, de telle sorte qu'il y a une discordance très singulière

dans la façon dont la pupille se comporte sous l'influence de^la lumière et sous

celle de l'accommodation : c'est cette discordance dont Argyll Robert son, Vincent,

Coingt, ont montré l'importance pour le diagnostic précoce du tabès, d'où le

nom de « signe d'Argyll Robertson ».

D'ordinaire bilatéral et permanent, ce signe d'Argyll peut parfois au début

être unilatéral ; dans ce cas l'excitation lumineuse de l'œil atteint provoque,

comme à l'état normal, la contraction de la pupille de l'autre œil et la pupille

insensible à l'éclairage direct reste également insensible à l'éclairage de l'œil

sain; c'est la preuve que le signe d'Argyll est sous la dépendance d'une lésion

de la voie réflexe centrifuge; Babinski a insisté sur l'importance de la recherche

du réflexe consensuel pour déterminer si la lésion siège sur les voies centrifu-

ges ou sur les voies centripètes ; cette notion permet de distinguer du tabès

vrai certains pseudo-tabes que caractérise avec l'altération des réflexes ten-

dineux l'existence d'une névrite rétro-bulbaire infectieuse (''). Le signe de

Robertson peut aussi par exception être transitoire et l'on a cité récemment des

cas où ses apparitions intermittentes coïncidaient avec des crises viscérales, des

(') Gilles de la Tourette. Soc. méd. des liôp., 17 février 1899.

(^) Abadie et Rocher (de Bordeaux). Revue neurol., 1899, p. 859.

(^) Babinski. Soc. neurol., 5 juillet 1900,
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crises gastriques en parliculier (cas d'Eiclihorsl ('), de Treupel (^), de î\Ian-

toiix) (=).

La conservation du rétlexe à raccommodation n'est d'ailleurs pas absolument

constante dans le tabès • dans les périodes un peu avancées ce réflexe finit

également par disparaître.

Les recherches de Babinski et Charpentier entreprises sur un très grand

nombre de sujets leur ont montré que le signe d'Argyll existait quelquefois en

dehors de tout symptôme de tabès ou de paralysie générale et qu'il était en

rapport avec la syphilis, cause de ces affections, mais non avec ces afléctions

elles-mêmes, que d'ailleurs il pouvait en être, mais n'en était pas forcément,

un symptôme précurseur, car il indique seulement un premier degré, fort atté-

nué, d'atteinte du système nerveux central par le virus syphilitique. Henri

Dufour, Abadie, Antonelli, etc., ont confirmé ces observations.

Les phénomènes signalés par Pilez
(
') et par Westphal ne sont que des consé-

quences de l'abolition du réflexe à la lumière : voici en quoi consistent ces phéno-

mènes: 1" la fermeture énergique des yeux provoque un rétrécissement delà pu-

pille et la pupille se redilate quand le sujet ouvre les yeux, réflexe pupillaire para-

doxal; 2" si l'on commande au malade de fermer les paupières en même temps

qu'on s'oppose à ce mouvement, on voit la pupille se réirécir au fur et à mesure

qu'elle s'élève et se porte en dehors pour se cacher derrière la paupière supé-

rieure. Ces phénomènes existeraient le premier chez 41 pour dOO, le second

chez 43 pour dOO des tabétiques : pour les expliquer Pilez admet qu'il se pro-

duit un mouvement synergique d'occlusion des paupières et d'occlusion des

pupilles : normalement le rétrécissement pupillaire est annihilé par la dila-

tation réflexe quand les paupières se ferment
;
quand au contraire le réflexe

lumineux est aboli le mouvement synergique subsiste seul et la pupille se

contracte.

c) Un troisième réflexe pupillaire est le réflexe à la douleur; il consiste dans

la contraction pupillaire qui se produit lorsqu'on pince la peau ; chez les tabé-

tiques la disparition de ce réflexe est précoce (Erb).

Quant aux fonctions visuelles proprement dites, leurs troubles sont assez

fréquents et parfois si prononcés qu'ils conduisent les malades à la cécité com-

plète.

Ces troubles sont caractérisés par la diminution de Vacuité visuelle (\\\\, d'après

ce qu'on vient de voir, peut être considérable, par une dyschroniatopsie parti-

culière qui porterait surtout sur les couleurs autres que le jaune et le bleu,

par le rétrécissement du champ visuel qui est tantôt concentrique, tantôt péri-

phérique, quelquefois aussi par des scotornes, soit hémiopiques,soit en secteurs,

soit périphériques. Le rétrécissement du champ visuel avec ou sans scolomes

et la dyschromalopsie spéciale seraient des plus inconstants, rares même
d'après les examens de Léri ('^j, et l'épaississement progressif d'vin voile ou d'un

brouillard devant un œil d'abord, et peu de temps après devant l'autre, serait

le seul signe constant du début de l'amaurose tabétique. Le second œil serait

atteint peu de temps après le premier, de un mois au moins à un ou deux ans

(') ElCiniORST. Deuhclic medirin Wocliensrlv., 18'.).S.

(*) Trei'pel. Miinr/t. mol. Woclicnsrh., l8i)S.

(^) Mantoux. Presse méd., 2X déccnilii e 1001.

('') PiLcz, Revue veitrol.. 15 juillet 11)00.

(°) Lkri. Cécilé et tubes, Étude clinique. Thèse de Paris, 1904.

[P. MARIE.}
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au plus. L'amaurose évoluerait alors généralement suivant deux stades successifs :

l'un, d'évolution aiguë, durant de quelques mois à deux ou trois ans au plus,

pendant lequel le malade perd toute vision distincte, toute notion de la forme

et 'de la couleur des objets; l'autre, d'évolution essentiellement chronique,

durant au minimum trois, quatre ou cinq ans, mais souvent beaucoup plus,

dix, vingt, trente ans et plus, pendant lequel le malade conserve la notion du
jour et de la nuit, reconnaît la situation des fenêtres et des becs de gaz (P. Marie

et Léri) (').
'

L'aspect ophtalmoscopique correspondant à ces troubles fonctionnels mon-

tre une coloration grisâtre ou blanc bleuâtre de la papille surtout marquée à la

partie nasale de celle-ci, coloration pouvant, suivant son degré, aller jusqu'au

blanc nacré
;
malgré ces modifications, la papille conserve très nettement ses

limites et la netteté de ses contours, ceux-ci ne sont pas diffus comme cela se

voit dans les cas de tumeur cérébrale; cependant l'examen à l'image droite, en

montrant la papille avec un fort grossissement, révèle parfois dans des cas

récents des effilochures de son rebord et des dépôts pigmenlaires à son pour-

tour qui font penser à l'existence antérieure d'un processus inflammatoire,

d'une névrite (Poulai'd et Léri).

Ces différents phénomènes sont dus à l'existence d'une névrite optique.

Celle-ci est généralement bilatérale, mais n'est pas toujours absolument symé-

trique.

Il ne faudrait pas croire que tous les tabétiques soient prédestinés à la névrite

optique et se trouvènt par conséquent menacés de cécité. La névrite optique ne

se voit guère en effet que dans 10 à 20 pour 100 des cas, et, à cet égard, il

convient de remarquer qu'elle ne constitue pas un accident tardif appartenant,

comme on pourrait le supposer, aux périodes avancées de la maladie. Tout au

contraire la névrite optique est une manifestation précoce, et, à de rares excep-

tions près, on peut affirmer que, lorsqu'un tabétique dont l'affection dure depuis

plus de 5 ans (Berger) n'en a pas encore été atteint, il a bien des chances pour y
échapper à jamais.

A ce propos plusieurs auteurs ont fait une remarque, c'est qu'il est rare de

constater l'existence de la névrite optique chez les tabétiques qui présentent

une incoordination marquée. On est parti de là pour admettre que ces deux

phénomènes s'excluaient mutuellement. 11 est beaucoup plus juste de voir dans

le manque de concomitance de la névrite optique avec l'incoordination la

preuve que l'une et l'autre correspondent à des processus tabétiques dont la

localisation est différente; de telle sorte que la première répondrait surtout à

une sorte de tabès supérieur, à un « tabès amaurotique », tandis que la

seconde ne se produit que lorsque les régions inférieures de l'axe médullaire

• sont atteintes. La plupart des tabétiques aveugles ont un air de santé, ils sont

bien nourris, n'ont pas de troubles trophiques, les symptômes classiques du

labes (douleurs, ataxie, troubles vé.sicaux) se montrent à un très faible degré.

Heveroch a remarqué aussi l'incompatibilité ordinaire de la névrite optique

avec les troubles génitaux et Foerster(-) son incompatibilité avec les troubles

vésicaux et le signe de 'V\^estphal ; c'est ce que P. Marie a appelé 1' « atrophie

papillaire des tabétisants ». Léri a remarqué l'extrême fréquence de légers acci-

(') P. Marie et Léri. Soc. neurol., f viier 1904.

(^) FoERSTER. Monal.scfir. f. Pst/r/i., juillet et août 1000.
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•lents d'origine encéphalique chez ces amauroliques donl les symptômes spi-

naux sont si minimes; ces troubles (troubles oculo-pupillaires et oculo-mo-

leurs, troubles de l'ouïe, troubles sensitifs céphaliques, troubles psychiques)

complètent le tableau spécial du « Tabès amaurolique ». l']n dehors de ces cas

(jui répondraient à un tabès supérieur pur, il est des tabétiques classiques avec

ataxie, signe de Romberg, troubles de la nutrition générale, etc., qui peuvent

présenter de l'atrophie papillaire.

La cécité n'exerce en réalité sur l'évolution des symptômes du tabès spinal

aucune action. Quand elle est un symptôme précoce de l'atteinte des centres

nerveux, cas le plus fréquent, elle n'exerce aucune action empêchante sur le

développement des symptômes spinaux, car on voit parfois sedévelopper tardive-

ment les symptômes du tabès vulgaire le plus caractérisé. Quand, cas beaucoup

plus rare, la cécité apparaît tardivement, elle n'exerce sur les troubles déjà

développés du tabès (douleurs, troubles, moteurs, etc..) aucune action atté-

nuante; ces symptômes ne sont nullement toujours progressifs dans le tabès

vulgaire, sans cécité, les douleurs suivent le plus souvent au bout d'un certain

temps une marche régressive, les troubles moteurs quelquefois; la même évo-

lution se x'etrouve, que le tabès soit ou non accompagné de cécité. En réalité

il s'agit à notre sens de deux localisations différentes d'un même processus, la

localisation spinale et la localisation optique, qui peuvent soit s'associer, soit

rester isolées, mais qui évoluent chacune pour leur compte, indépendamment
l'une de l'autre (P. ^larie, Léri).

2. Troubles de l'appareil auditif. — Ils sont loin d'être rares et consisteni

dans :

La diminution de l'acuité auditive. Celle-ci peut survenir d'une façon pro-

gressive ou d'une manière tout à fait brusque; elle est ordinairement bila-

térale, mais non parfaitement symétrique; elle peut aller jusqu'à la surdité

absolue, parfois même en quelques jours ; elle serait due à une névrite du

nerf auditif (?).

Des bruits subjectifs variables: sifflements, bourdonnements, etc., sans

caractères bien déterminés.

Le vertige auriculaire (vertige de Ménière) signalé par Gharcot, Pierret ('),

étudié par P. Marie et Walton (^), A. Marina ("'), etc.... Ce vertige peut être tout

à fait analogue à celui que l'on rencontre dans les affections auriculaires vul-

gaires. Parfois les tabétiques qui en sont atteints présentent des lésions catar-

rhales ou scléreuses de l'oreille moyenne, parfois cellçs-ci font défaut et il

semble que dans ces cas on puisse invoquer une altération de ces fibres du nerf

auditif qui sont désignées par quelques auteurs sous le nom de nerf de l'espace

(P. Marie et Walton). On peut d'ailleurs dans le tabès observer des phéno-

mènes vertigineux de différentes espèces, et notamment J. Grasset ('•), qui a fait

une étude spéciale de ceux-ci, considère le signe de Romberg comme un véri-

table vertige. C'est sans doute dans un état vertigineux prononcé qu'il faut

chercher la cause de véritables basophobies qui ont été observées chez certains

(') Pierret. Conlrihution à l'étude îles pliénoiiiènes céphaliques du tal)es dorsualis. Syni-
plômes sous la dépendance du nerf auditif. Revue mensuelle de méd. et de cl)ir., 1877. p. 101.

(-) P. Marie et Walton. Des troubles vertigineux dans le talies (vertige de Ménière tabé-
ti(iue). Reoue de méd., 188Ô, p. 42.

('') Al. Marina. Zur Symptomatologie der Tabès doi'suali?; mit, etc.... Arrh f Psi/eli

XVI, p. 156.

(*) .1. Grasset. Du vertige dos ataxiques. Ai-ch. de neurul., 1895, n"' 75-7'i.

[P. MARIE.'i
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tabétiques névropathes (Parisot('), Donnadieu (^), P. Marie). Bonnier(^) admet
l'existence d'un « Tabès labyrinthique » et d'une phase labyrinthique du tabès

que caractériseraient la tendance aux vertiges, l'enjambement intermédiaire

des excitations, le signe de Romberg, l'agoraphobie, l'anxiété produite par le

silence, le nystagmus et les troubles oculo-moteurs, tous symptômes diverse-

ment combinés d'une affection labyrinthique.

h'hyperexcitabililé du nerf auditif aux courants électriques, dont on doit par-

ticulièrement l'étude à A. Marina. Cette hyperexcitabilité consiste en ce que les

réactions du nerf acoustique se produiraientaA^ec des intensités de courant infé-

rieures à 15 milliampères, alors que chez l'individu sain elles ne commencent à se

montrer qu'à partir de ce chifîi'e. — Ce phénomène serait assez fréquent; Marina

dit l'avoir Iroiivé dans 8 cas sur 11 tabétiques qu'il a examinés à ce propos.

o. Troubles de l'appareil olfactif. — Ils sont peu connus ; on a dans quelques

cas signalé des sensations olfactives anormales ou de l'anosmie. Klippcl(''), Jul-

lian('') ont noté de véritables « crises nasales ».

4. Troubles de l'appareil gustatiî. — Également peu connus; sauf l'existence

de sensations gustatives anormales et de l'agueusie dans des cas d'ailleurs assez

rares. Les troubles olfactifs et gustatifs se trouvent parfois combinés : les

« crises sensorielles » signalées par Umber (de Strasbourg) (") consistent en sen-

sations anormales pénibles du goût et de l'odorat survenant à l'approche des

crises gastriques,

E. Troubles trophiques. — H y a lieu de distinguer les troubles de la nutri-

tion générale et les troubles trophiques locaux (peau, os, articulations, tissus

tibreux, muscles, etc.).

Les troubles de la nutrition générale ont été jusqu'à présent peu étudiés. Au
point de vue des échanges chimiques, nous n'avons, comme on le A erra au cha-

pitre des Troubles urinaires, que des renseignements fort incomplets. Au poijit

de vue clinique, au contraire, on sait que les tabétiques présentent souvent un

aspect de misère pJujsiologiqîie A^-aiment particulier. Ces malades sont amaigris,

et avec leurs traits tirés, leurs yeux enfoncés, l'accentuation des plis et des

sillons de la face, la pâleur de leurs téguments, ils donnent bien la sensation

d'individus atteints d'une maladie consomptiA'e.

Tel est l'aspect du plus grand nombre des tabéticjues; il en est cependant

quelques-uns, parmi eux, qui conservent leur embonpoint ainsi qu'une appa-

rence de santé très satisfaisante. Il semble qu'au point de vue du pronostic on

doive tenir compte de ces cas exceptionnels, car chez ces malades l'affection

se montre d'ordinaire beaucoup moins progressive, parfois même elle est tout

à fait stationnaire.

Les troubles trophiques cutanés sont parmi les plus fréquents. Celui qu'on

rencontre le plus souvent est le mal perforant. On désigne sous ce nom une

lésion cutanée C{ui tout d'abord commence par un épaississement de l'épiderme ;

peu à peu dans la partie centrale de celui-ci se montre une ulcération qui,

gagnant en profondeur, ne tarde pas à intéresser le derme
;
parfois même cette

(') Parisot. Congrès d'Angeri?, 1898.

(-) Donnadieu-Laviï. Nouveau Montpellier méd., 1900.

BoNNiER. Iconogr. Salpêt., mars-avril 1899 et Revue neurol., 1899, [>. 089.

('*) Klippel. Arcli. neurol., 1897.

(•') JuLLiAN. Revue de méd., 10 juillet 1900.

('') Umber (de Strasbourg). Zcitsdir. f. klin. Med., 1900.
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ulcération finil par atteindre les articulations et les os sous-jacents ; dansées

cas, l'amputation peut devenir nécessaire. Il n'est pas rare, ainsi que l'onl

montré TulTier et Chipault, qu'il existe déjà à la première période du mal per-

forant une arthropathie de l'articulation immédiatement voisine de celui-ci

(notamment de l'articulation métatarso-phalangienne).

Le siège ordinaire du mal perforant est à la plante du pied, au niveau de l'ar-

ticulation métatarso-phalangienne du gros orteil, parfois aussi du cinquième

orteil. Le mal perforant peut exister sur un seul pied, ou sur les deux, quelque-

fois il y en a plusieurs sur un même pied.

Ce serait une erreur de croire que l'ulcération du mal perforant gagne tou-

jours en profondeur, il n'est pas rare d'en observer la guérison spontanée sous

l'influence du repos; le mal perforant laisse alors une cicatrice évidente entourée

d'un épaississement de l'épiderme ; ces cicatrices sont fréquentes chez les tabé-

tiques hospitalisés.

Pour le plus grand nombre des auteurs, le mal perforant tient à une altéra-

tion des nerfs cutanés amenant la suppression de leur action trophique sur la

peau
; mais on ne saurait nier que les influences extérieures exercent une action

importante sur la production de ce trouble trophique, qui n'est en somme qu'un

durillon ulcéré, or le durillon est amené par la contusion chronique que pro-

duisent sur la plante du pied la station prolongée, la marche, les chaussures

grossières, etc.. ; c'est pour cette raison que le mal perforant est plus fréquent

et plus intense dans les classes pauvres de la société.

Le mal perforant a été signalé aussi à la main (Peraire) ; il faudrait se garder

de confondre à ce sujet le labes et la syringomyélie ; dans cette dernière affec-

tion, en elTet, les troubles trophiques cutanés sont fréquents du côté des mem-
bres supérieurs. On l'a encore signalé dans la bouche (Hudelo('), Letulle,

Baudet) (-) ; les dents pevivent tomber, le rebord alvéolaire se résorber, la voûte

palatine se perforer et finalement les fosses nasales communiquer avec la cavité

buccale (Baudet, Barrs). P. Marie et (luillain ('•) ont constaté chez 5 sujets une

ulcération unilatérale de l'aile du nez qu'ils ont dénommée « rhinelcose ». Or
chez ces o sujets ils ont constaté une lésion, légère il est vrai, des cordons

postérieurs : cette ulcération, comme beaucoup de celles qu'on rencontre chez

les tabétiques, est probablement d'origine syphilitique.

En outre du mal periorant, on a décrit d'autres troubles trophiques cutanés

dans le tal)es, notamment « une hyperproduction de l'épiderme épaissi et des-

quamant avec hypertrophie des corps papillaires et souvent aussi de toute la

profondeur de la peau » que Ballet et Dutil ('') désignent sous le nom cVétat

ir/ii/iyosiijue
; cette lésion siégerait particulièrement au dos des mains.

On trouve encore mentionnée dans quelques observations l'existence

d'éruptions lich&noïdes^ herpétiformes, ecthymaleuses, érythémateuses, ortiées

pemp/dgoïdes, dont les relations avec le tabès sont loin d'être toujours bien

nettes.

Pour le zona ces relations semblent mieux établies, elles existeraient égale-

ment pour le vililigo (Leloir, Ballet, Marie et Crouzon, Souques).

Les escarres ne sont pas très fréquentes dans le tabès, du moins dans leur

(') HuDELO. Ulcère de la bouiiie d'origine labéliijue. Sur. de dcnnal.. 18 mai ISU'i,

(-) Baudet. Arch. de.méd., 1895.

('") P. Marie et Guillain. Soc. méd. des hop., 21 février 1902.

('*) Ballet et Dutil. Xol.e sur un trouble tr(i))liif|ue, etc. Progrès méd., 1885, p. 579.

[P MARIE.']
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forme maligne
;
lorsqirelles existent, il y a lieu de se demander si c'est direc-

tement des altérations tabétiques qu'elles procèdent.

On peut encore observer la gangrène, non seulement de la peau, mais encore

des orteils (Pitres) (') ou d'un membre tout entier (Fournier).

Un phénomène qui semble bien être sous la dépendance de cette affection

nerveuse est celui de l'apparition des ecchymoses spontanées. Celles-ci ont été

signalées et étudiées pari. Straus(-); cet auteur a montré qu'à la suite des

crises de douleurs fulgurantes, et surtout au moment où elles sont sur le point

de disparaître, on constate quelquefois des extravasations sanguines siégeant

un peu au-dessus des points occupés par ces douleurs. C'est donc aux membres
inférieurs qu'on les rencontre le^ plus fréquemment.

Parmi les autres troubles trophiques ou vaso-moteurs du côté de la peau, on

peut citer encore Vhyperidrose et Vanidrose existant soit des deux côtés, soit

seulement d vui côté du corps; parfois l'un de ces phénomènes précède l'autre,

et un malade qui était tourmenté par des sueurs excessives peut fort bien dans

la suite présenter une disparition complète de la transpiration. Il esta remarquer

que, parmi les cas où les troubles de la sudation ont été considérés comme tabé-

tiques, il en est un certain nombre qui appartiennent, non pas au tabès, mais

à la syringomyélie.

La c/mte des ongles est assez fréquente; en général elle ne s'accompagne pas de

phénomènes douloureux, parfois cependant elle est précédée de douleurs ful-

gurantes dans les extrémités. Quel-

quefois il n'existe qu'une simple

dystrophie des ongles caractérisée

par des striations anomales et par

une fragilité et un épaississement

plus grands (Fournier).

La chute des débits a été signalée

par Labbé et par Dolbeau, étudiée

par Vallin, Démange, Galippe, Da-
vid, etc.... Cette chute des dents s'o-

père sans douleur et le plus souvent

sans hémorragie notable
;
quelque-

fois, en même temps que la dent, on

voit se détacher un fragment plus ou

moins grand du rebord alvéolaire

correspondant. Il s'agirait là, d'après

Démange, David, etc., d'un trouble

trophique dépendant directement de

la lésion du trijumeau ou de celle

des fines ramifications nerveuses de

la pulpe dentaire
;
d'après Galippe,

la véritable cause de cet accident

serait simplement une périostite

alvéolo-dentaire. Avec la chute des dénis se produit parfois une atrophie plus

ou moins complète de la partie antérieure du maxillaire supérieur (Baudet,

FiG. 227. — Tabélique chez lequel s'est l'ait une ré-

sorption des maxillaires après chute de toutes

les dents.

(M PiTUEs. Gangrène spontanée des orteils chez un tabétique. Revue neurol., 1895, \i. 202.

(-) I. Straus. Des ecchymoses tabétiques à la suite des crises douloureuses. Ar<'li. de

neurol. , 1H80-I.S81.
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P. Marie el Guillain) ('). D'une façon générale, on n'est pas complètemenl fixé

sur la manière dont se produisent les troubles Lrophiques cutanés. Comme pour

tous les autres troubles lrophiques du labes, se pose toujours la même question

qui est loin d'ailleurs d'être résolue, c'est celle de savoir s'ils sont dus à une

lésion de la substance grise de la moelle ou à une altération des nerfs péri-

phériques.

Uatropfiie unisculaire n'est pas rare dans le tabès, surtout dans les cas par-

venus à un stade assez avancé. Elle se présente avec des aspects très différents

et peut être divisée en deux classes assez distinctes. Dans l'une l'amyotrophie

est tardive, symétrique, et ne s'accompagne généralement pas de contractions

fibrillaires; dans l'autre elle est plus précoce, moins souvent symétrique, s'ac-

compagne plus fréquemment de contractions fibrillaires et de la réaction de

dégénération.

Parmi les amyotrophies appartenant à la première classe, on peut citer tout

d'abord le pied bot tabétique

qui a été particulièrement

étudié par Joffroy. — « Ce
pied bot consiste dans une
position permanente du pied

en extension exagérée; en

outre, la pointe du pied s'in-

cline en dedans, son bord

interne se creuse et se relève,

de sorte qu'il existe en réalité

un pied bot varus équin, et,

comme le plus souvent la

lésion est symétrique, il en

résulte que si le malade est

couché dans le décubitus Fig. — Femme atteinte fie pied bol Uilièticiue (JolTrov).

,
' (Collection Charcot.)

dorsal, ses talons étant éloi-

gnés d'une dizaine de centimètres, les deux gros orteils, en se rapprochant, lais-

sent entre les deux pieds un espace ogival. — Puis dans un degré plus accen-

tué, les orteils se fiécliissent d'une façon très prononcée: on ne peut alors ni

redresser les orteils, ni fléchir le pied sur la jambe..., la palpalion des muscles
du mollet montre qu'ils sont dans le même état de mollesse et de flaccidité

que les muscles antéro-latéraux de la jambe, et du reste, en soulevant la jambe
et en l'agitant, on obtient facilement le ballottement latéral du pied....

« Ce n'est ni un pied bot par contracture, pour la raison citée plus haut, ni un
pied bot par atrophie comme ceux de la paralysie spinale infantile, ni un pied

bot de nature osseuse, mais bien un pied bot par flaccidité, un pied bot
atonique. »

Quant à la raison de eette déformation, il faudrait, d'après JolTroy, la recher-

cher dans ce que, chez les tabétiques confinés au lit, sous le poids des couver-
tures, le pied se trouvant constamment en flexion, il se fait un allongement du
ligament antérieur del'articulalion tibio-tarsienne, ou plutôt des gaines fibreuses

renfermant les tendons et tenant lieu de ligament. Cet allongement serait faci-

lité par la flaccidité, par 1 atonie des muscles de la jambe. En tout cas, il ne

(') P. Marie et Guillain. Sor. mcd. des Ii<îp., mai 1001.

[P. MARIE ]
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saurait être question ici d'une contracture des jumeaux, ces muscles restant

absolument flasques.

Parmi les amyotrophies appartenant à la seconde classe, on pourrait ranger

celles qui frappent certains muscles du tronc, notamment de la ceinture scapu-

laire, et aussi les amyotrophies dans le domaine des nerfs bulbaires (trijumeau-

hypoglosse). Certaines de ces amyotrophies suivent une marche progressive:

elles évoluent le plus souvent lentement et peuvent prendre la forme de Tamyo-
trophie dite Aran-Duchenne, elles peuvent aussi par exception évoluer plus

rapidement et la mort peut se produire en quelques mois (Buzzard) ; Chrétien

et Thomas (') ont rapporté un exem-

ple d'amyotrophie très rapide où le

seul signe de tabès était le signe

d'Argyll-Robertson, aussi ils admet-

tent une forme de « tabès amyotro-

phique ». Mais depuis lors Babinski

a établi que le signe d'Argyll serait

un signe de syphilis et non de tabès.

Entre les amyotrophies se produi-

sant dans le domaine des nerfs bul-

baires, la plus fréquemment et la

mieux observée est celle qui se

montre dans le territoire de l'hypo-

glosse.

Certains tabétiques, en effet, pré-

sentent une hémiatrophie de la

langue dont les caractères sont tout

à fait spéciaux et ont été étudiés par

Charcot, Raymond et Artaud, Bal-

let, Arnaud, Koch et Marie, etc.

Le début de cette hémiatrophie

linguale est tout à fait lent et progressif; les troubles fonctionnels que celle-

ci détermine sont si peu marqués qu'en général les malades ignorent abso-

lument que quelque chose d'anormal se soit produit du côté de leur langue.

En effet, la parole, la mastication, la déglutition, s'exécutent sans aucune

difficulté ainsi que tous les autres mouvements de cet organe, sauf celui de se

creuser en gouttière.

Pour constater cette hémiatrophie de la langue, il est donc nécessaire de

la rechercher; on fera tirer la langue aux malades; on remarquera alors que

cet organe se présente sous la forme d'une surface courbe constituée par

un petit croissant inscrit dans un croissant plus grand. Le côté atrophié

(petit croissant) est ratatiné, affaissé, situé sur un niveau un peu inférieur à

celui du côté sain ; il est parcouru par une série de sillons plus ou moins con-

tournés qui lui donnent l'aspect de circonvolutions atrophiées. La pointe de

la langue est notablement déviée du côté atrophié. Quand on prend la langue

entre ses doigts (J. Hutchinson), on sent que pendant les mouvements de

cet organe la moitié atrophiée ne durcit pas ou durcit beaucoup moins que la

moitié saine.

Fio. 229. — Tabétiqiie présenlant une héniiatropliie

(Je la langue et du plosis à droite.

(") Chrétien el Thomas. Revue de méd., J898.
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Un phénomène assez curieux mérite d'èlre signalé, c'est la coïncidence chez

les tabétiques. présentant vme hémiatrophie linguale, d'une hémiparalysie du

voile du palais du même côté que l'atrophie linguale el d'une parali/sie de la

corde vocale inférieure correspondante.

Dans les cas appartenant à la deuxième catégorie, l'amyotrophie semble bien

être due à des lésions de la substance grise motrice, médullaire ou bulbaire,

suivant l'opinion professée par Charcot, par Pierrot, par Leyden, et défendue

de nouveau dans ces dernières années par Condoléon ('). Pour Charcot et

Pierret, cette altération de la substance grise des cornes antérieures serait

consécutive à la lésion des cordons postérieurs el constituerait une propagation

de cette lésion à travers les cornes postérieures jusqu'au voisinage des cellules

ganglionnaires motrices.

Ce qui est certain, c'est que, dans les cas d'hémiatrophie de la langue, plu-

sieurs autopsies (Raymond et Mathias Duval, P. D. Koch et P. Marie) ont

montré qu'il existait une altération des plus manifestes dans la substance grise

bulbaire au niveau du noyau de l'hypoglosse du côlé correspondant à l'hémi-

atrophie linguale
;
mais, chose singulière, des lésions semblables à celles du

noyau de l'hypoglosse ne se retrouvent ni dans le noyau du pneumogastrique

ni dans celui du spinal, contrairement à ce qu'on aurait pu attendre d'après la

coexistence de l'hémiparalysie du voile du palais et de la paralysie d'une des

cordes vocales. D'après P. D. Koch et P. Marie, ce serait là la preuve que le

noyau de l'hypoglosse, dont l'étendue si grande semble d'ailleurs hors de pro-

portion avec l'innervation motrice de la langue, fournirait un certain nombre
de fibres au voile du palais et aux cordes vocales, probablement pour l'exécu-

tion de mouvements consensuels à ceux de la langue.

Dans 5 cas d'amyotrophie assez considérable des membres inférieurs Ray-

mond et Philippe (^) ont constaté une atrophie primitive des grandes cellules

radiculaires, une poliomyélite antérieure associée au tabès. Leyden, Charcot et

Pierret, Schaffer ('•) avaient admis dans quelques cas l'existence d'une polio-

myélite antérieure.

Au contraire, dans les amyotrophies tabétiques appartenant à la première

classe, on ne trouve, dans les centres nerveux, aucune altération pouvant expli-

quer l'atrophie des muscles; par contre les nerfs périphériques présentent des

lésions manifestes. Ce serait donc une raison pour supposer que, comme le

veulent certains auteurs, et notamment Déjerine s'est fait le protagoniste de

cette opinion, il s'agit là d'une névrite périphérique (toutes réserves étant faites

au sujet de l'autonomie des lésions des nerfs périphériques). On pourrait

encore admettre que, dans ces cas, c'est dans les organes nerveux musculo-

tendineux que le processus morbide a commencé.
Quant aux muscles atteints d'atrophie, on constate à leur niveau des altéra-

tions bien marquées, mais non pas une destruction totale. En effet, à côté de

fibres profondément dégénérées et dépourvues de toute striation, on en ren-

contre d'autres présentant seulement le caractère de l'atrophie simple, et d'au-

tres encore, en assez grand nombre, d'aspect tout à fait normal.

Les fractures spontanées ont été tout d'abord signalées par Weir-Mitchell,

mais surtout étudiées par Charcot (1893), qui en a donné une excellente des-

(') Condoléon. Tlièse de Paris, 1885.

(-) Raymond et Philippe. Soe. de neurol., décembie 1002.

('') SciiAFi-ER. Monntschr. /'. Psych., 1898.
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cripLion. Depuis, les travaux ont été nombreux (Forestier, Richet, Raymond,
Talamon, Regnard, Blanchard, Max Flatow, Kredel, Blum, etc.).

Ces fractures présentent un certain nombre de caractères tout à fait spéciaux.

C'est ainsi qu'au point de vue éliologique elles se produisent avec une facilité

extraordinaire : le moindre traumatisme, un choc léger contre un meuble, les

simples efforts que l'on fait en s'habillant ou en se déshabillant, suffisent à

déterminer une fracture chez certains tabétiques, mais non chez tous. On cite

môme des cas dans lesquels une fracture se serait produite sans traumatisme

appréciable; le malade étant au lit, un mouvement peu violent aurait suffi

à la déterminer. Un des malades de Pierre Marie s'est fracturé la mâchoire

inférieure en mangeant du hachis dans lequel était resté un petit fragment

d'os.

Ces fractures se montrent assez souvent dans la période d'incoordination,

mais fréquemment aussi elles surviennent dans la période préataxique, ce qui

montre bien qu'elles n'ont pas besoin pour se produire des actions musculaires

contradictoires dues aux mouvements incoordonnés, mais que leur véiitable

cause, c'est la fragilité toute particulière dont sont affectés les os des tabéti-

ques.

Il semble que ces fractures soient plus fréquentes chez les femmes que chez

les hommes ; on sait d'ailleurs que, d'une façon générale, un certain nombre
d'auteurs ont soutenu que chez la femme les différentes pièces du squelette

sont plus fragiles que chez l'homme.

Un autre caractère spécial aux fractures des ataxiques est l'absence de dou-

leur, et cela à un point tel que l'on a vu des individus atteints d'une fracture de

jambe ne pas s'en apercevoir et continuer à se servir de ce membre dans la

limite où l'incoordination le leur permettait; c'est pour la même raison qu'on

découvre assez souvent à l'autopsie d'un tabétique des fractures qui avaient

passé complètement inaperçues pendant la vie.

Les symptômes sont donc fort peu apparents, sauf un empâtement qui, au

contraire, est ordinairement plus marqué que dans les fractures ordinaires.

On a attribué aux fractures tabétiques d'autres caractères qui ne sont pas

aussi constants ou tout au moins pas aussi spéciaux qu'on l'a prétendu.

La tendance à la consolidation serait, a-t-on dit, plus grande que dans les

fractures ordinaires, la consolidation serait plus rapide. Le fait est vrai dans

quelques cas seulement, et l'on pourrait en citer d'autres qui se sont terminés

par une véritable pseudarthrose. Bouglé (') aurait même trouvé un retard ou

un défaut de consolidation dans 50 pour 100 des cas.

Quant à la tendance à présenter un gros cal, elle n'est pas non plus absolue;

cette exubérance du cal semble ne se montrer que dans les cas où la contention

a été insuffisante et a permis aux fragments de frotter l'un contre l'autre

(Krœdel).

De même pour la tendance au raccourcissement qui reconnaît surtout pour

cause l'insuffisance de la contention des fragments ; il y a cependant lieu de

faire ici une certaine part aux altérations de la nutrition de l'os, altérations qui

permettent une plus facile résorption de l'extrémité des fragments.

Certaines parties du squelette sont, plus que d'autres, enclines à présenter des

fractures au cours du tabès. Ce sont surtout les os des membres inférieurs; soit

(M Bouglé. Arch. de mcd., 1898.
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que les traumalismes se montrent plus fréquents à ce niveau, soil que les

membres inférieurs se trouvant en général

plus atteints par le tabès, les lésions tlu

squelette y sont aussi plùs prononcées.

Après les fractures des membres infé-

rieurs (fémur, os de la jambe), les plus fré-

quentes sont celles de l'avant-bras. Mais on

peut en rencontrer aussi sur presque toutes

les aulres parties du

Fig.2j(I. — Fracture labé-

Uciiio (le Texlrémité iii-

férieinc <le rhiimériis.

déplacement des frag-

ments, cal exubérant.
(Collection Charcot.)

squelette : côtes,

Fk;. 'ITti. — Fracture ta-

liélique des deux os
de l'avant-bras, cal

exubérant. (Colleclion

Cbarcol.)

FiG. 25-2. — f'raclure des vertèbres. — Par
suite du tassement qui s'est ainsi produit
dans la colonne vertébrale, celle-ci est for-

tement incurvée latéralement. (Collection
Charroi.)

scapulum, clavicule, bassin, maxillaire inférieur, elc...

Il n'est pas jusqu'aux vertèbres qui

ne puissent en présenter (Cbarcot,

Pitres ('), Kronig- (^), etc.). Dans ces

cas, il existe une déformation souvent

très prononcée du rachis, soit enavani,

soit latéralement. D'ailleurs ces frac-

tures des vertèbres sont beaucoup plus

complexes que celles des os longs : en

effet, elles s'accompagnent toujours

d'un cei'tain degré d'artbropatbie des

articulations intervertébrales, de telle

sorte que l'écrasement des corps d'une

ou plusieurs vertèbres n'est pas seul en

jeu. Les lésions articulaires peuvent

même prédominer, au point que cer-

tains auteurs décrivent dans le tabès,

non pas des fractures des vertèbres,

mais de véritables arthropathies verté-

brales.

La fragilité des os des tabétiques

peut aisément s'expliquer si I on a égard

aux altérations fjue ceux-ci présentent.

Ces altérations sont multiples et souvent très accentvu''es ; ce sont :

Fractures et arlbropatbie verléfirule^

cbez un tabélique.

(') Pitres. Soc. de hinl., 'î\ noveinlire 1885.

(-) KiioMG. WirhL'lcr!u'aiikunt;en bel Tabikcni Zeitsrlu'. fiir klin. Me'licin, 1888, XI\', p. 5i.

[P. MARIE.}
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La porosité de la surface de l'os qui donne à celle-ci en certains points un
aspect analogue à celui produit par des « piqûres de vers », parfois même cette

porosité est telle qu'il se forme de véritables lacunes (Féré), la consistance de
l'os s'en trouve naturellement fort diminuée

;

L'amincissement de la substance compacte peut atteindre un degré tel que
celle-ci diminue d'une moitié ou d'un tiers au grand détriment de la solidité

de l'os ;

La dilatation du canal médullaire est souvent aussi assez marquée.
Au point de vue histologique, R. Blanchard a montré que les lésions des os

dans le tabès n'étaient pas

moins caractéristiques ; cel-

les qu'il a décrites sont :

La dilatation des canaux
de Ilavers qui, par suite

de la résorption des parois

de ceux-ci, détermine cet

aspect lacunaire signalé plus

haut et l'élargissement du

canal médullaire
;

La décalcification des tra-

vées osseuses au voisinage

des canaux de Havers, dé-

calcification qui joue un
rôle prépondérant dans la

fragilité des os chez les

tabétiques;

L'altération des ostéo-

plastes, qui présentent les

signes d'une atrophie simple

ou granulo-graisseuse
;

La transformation em-

bryonnaire de la moelle

osseuse (Richet), grâce à

laquelle se trouvent rem-

plies les cavités produites

par la dilatation des canaux

de Havers et du canal mé-

dullaire (').

Au point de vue chimique,

P. Regnard a montré que la constitution des os chez les tabétiques atteints de

fractures était notablement modifiée; d'après ses recherches, les deux faits les

plus saillants seraient :

La diminution des substances non organiques. — Au lieu du chiffre normal

66 pour 100 du poids total, il n'y aurait que 24 pour 100 de matières inorganiques

et l'on remarquerait particulièrement la grande pauvreté en phosphates

(10 pour 100 au lieu de 50 pour 100) ;

Fig. -loi. — Diiulile arUiru|)aUiii' t:ibclique du genou.

Figure empruntée au Mémoire de Glorieux et Van Gehuchten
dans la Revue neurologique, 1893.

(') Pardo aurait reconnu dans deus. cas d'osléo-arthropathie taljétique grave la formule
héiiiatologique de la leucémie myélogène (Riuista mensile di neuropatoL, mai 1901).
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FiG. 25.'j. — Arthropalllie t:ibéliiiiu

(les deux gerjoiix.

L'augmenta lion des matériaux organiques. — Normalement le chiffre des

matières organiques est de 55 pour 100 du poids total; dans les os tabétiques,

il y en a 76 pour 100 ; la richesse en ma-

tières grasses est particulièrement

grande, 37 pour 100. C'est peut-être à

ces modifications dans la composition

des os qu'il faut attribuer chez les

tabétiques la non-transmission par les

os des vibrations du diapason, alors que

cette transmisson se ferait toujours

chez un sujet normal quand le diapason

est appliqué sur un os superficiel, tibia,

pubis, etc. (Max Egger)('); cependant

des auteurs récents (Rydel et Seif-

fert(^), Minor, Goldscheider) n'admet-

tent pas que la transmission des vibra-

tions se fasse uniquement par le système

osseux.

Il est nécessaire de remarquer que

ces altérations, tant chimiques qu'his-

tologiques, se rencontrent non seule-

ment dans les os atteints de fractures,

mais encore, chez certains tabétiques, dans un grand nombre d'os intacts, ce

qui explique qu'on observe assez souvent des cas de fractures multiples chez

un même individu et les résorptions osseuses

sans fracture (résorption du maxillaire supérieur

(P. Marie et Guillain).

Quant à la cause prochaine de ces lésions os-

seuses, deux théories différentes sont en pré-

sence. D'après l'une, énoncée par Charcot, ces

troubles si intenses de la nutrition osseuse se-

raient sous la dépendance d'une lésion de la sub-

stance grise médullaire servant de centre tro-

phique pour les os; d'après l'autre théorie, ces

troubles de nutrition devraient être attribués à

des névrites des nerfs qui se distribuent dans

les os ; cette théorie s'appuie surtout sur les

faits observés par Pitres et Vaillard, par Dé-

- A. thropaihie labéiiqi.e an- jerine et par Siemerling. A l'aide d'examens ra-

du genou (Collection Char- diographiques, Destot, de Lyon (>), a récemment
cet). — L extrémité inférieure du ,1
fémur fait une saillie considérable conclu qu OU devrait probablement attribuer les
en avant de l'extrémité supérieure

lisions atrophiques pures aux altérations du
des os de la jambe. 111

_

"

système nerveux central, les lésions hyperlro-

phiques à des névrites concomitantes.

Les arlhropatldes ont été décrites pour la première fois par Charcot en

1868; depuis lors le professeur de la Salpêtrière a, à plusieurs reprises, apporté

(') Max Egger. Soc. biol., 1899.

("^) Rydel et Seiffeht. Arch. f. Psi/rkiabic, 1903.

('") Destot. Soc. sciences méd. de Lyon, 17 mai 1900.

FiG. 236.

cienne

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2" écllt. — IX. 47

[P. MylHIE ]
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de nooiveaux et intéressants documents à l'étude de cette question. Parmi

les nombreux auteurs qui se sont occupés de celle-ci on peut citer : Bail,

Joffroy, Vulpian, Blum, Debove, Talamon. Clifîord-

Albult, Buzzard, v. Volkmann, Weizsâcker ('), Kre-

del (-), Pavlidès('), etc.... Les arthropathies sont si

fréquentes dans le tabès qu'on peut presque les con-"

sidérer, non pas comme un accident, mais comme
un symptôme de cette affection ; les statistiques

<lressées par Erb à cet égard montrent que sur 100 ta-

bétiques il y en a bien 4 ou 5 qui présentent des

arthropathies.

Le sexe féminin semble être beaucoup plus enclin

à cette affection que le sexe masculin; on a vu qu'il

en était de même pour les fractures spontanées tabé-

iiques; bien entendu il ne s'agit que d'une fréquence

relative, en tenant compte de la rareté du tabès chez

la femme.

La date d'apparition des arthropathies est variable,

et, à proprement parler, celles-ci peuvent se montrer

dans toutes les phases du tabès; elles sont notamment

assez fréquentes dans la période préataxique. Elles

peuvent même survenir tout à fait au début du tabès

(Charcot) ('*). D'après une statistique de Kredel, elles

seraient encore plus fréquentes après la dixième année de durée du tabès.
,

Quant à leurs causes, les au-

teurs sont loin d'être d'accord
;

pour Charcot, et son opinion

est appuyée par les résultats

d'un certain nombre d'autopsies,

(Charcot et Joffroy, Pierret,

Liouville, Seeligmuller), la véri-

table cause doit être recherchée

dans l'existence de l'affection

médullaire. Suivant toute vrai-

semblance, ce n'est pas la lésion

des cordons postérieurs qui en

est responsable, c'est une lé-

sion concomitante de la sub-

stance grise des cornes anté-

rieures, lésion probablement

produite par la propagation à cette substance des lésions scléreuses du
cordon postérieur (Charcot). Massalongo et Vanzetti(^) ont signalé des lé-

FiG. 238. — Arthiopalhie tabétique récente de Tépaule (Col

lection Charcot). Gonflement considérable de la région
scapulaire (même malade que dans la fig. 92).

(*) Weizsâcker. Die Artliropalhie bei Tabcs. Brun s Beitrage zur klinischen Chirurgie, 1887.

(*j Kredel. Die Arthropalhien und Spontaiifraclurcn bei Tabès. Volkmann's Sammhmg
klinisclier Vortrâge, 1888.

('') Pavlidès. Thèse de Paris, 1887.

('*) J.-M. Charcot. Artliropalhies coxo-fémorales au début du tabès. Nouvelle Iconogra-
phie, 1892, p. 121.

(') Massalongo et Vanzetti. Acad. de méd. de Turin, 26 janvier 1900.
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sions des cellules des cornes antérieures dans un cas d'artliropalhies mul-

tiples.

Pour Buzzard, c'est à. une altération du bulbe qu'il faudrait rapporter les

troubles trophiques tabétiques qui se traduisent par une arlhropathie ; cet

auteur édifie sa théorie sur la coïncidence qu'il a souvent remarquée chez un

même malade d'une arthropathie avec des crises laryngées.

Enfin pour les auteurs qui font jouer dans la production des symptômes

tabétiques un rôle primordial aux altérations des nerfs périphériques, les arthro-

pathies seraient dues à des névrites frappant les nerfs des os et des articu-

lations.

En somme, toutes ces opinions ne sont que des variantes de la théorie

assignant aux arthropathies une origine nerveuse. Pour d'autres auteurs, et

von Volkmann a été l'un des premiers parmi eux, les affections articulaires

du tabès seraient absolument indépendantes des altérations du système ner-

veux, c'est la diathèse arthritique et surtout le traumatisme qui joueraient le

principal rôle.

On a prétendu en effet que l'arthropathie tabétique était due uniquement aux;

chutes, aux tiraillements imprimés aux articulations par l'ataxie des mouve-

ments, et .J. Ilutchinson a pensé que l'analgésie qui accompagne parfois l<^

tabès pouvait également exercer ici une certaine action en permettant une

intensité des traumatismes plus grande que chez un individu normal. Il est

certain qu'en effet les tabétiques sont, plus que les individus sains, exposés aux

chutes et aux heurts divers; mais si l'on interroge avec soin les arthropa-

thiques, on acquiert cette conviction que bien rarement les tabétiques at'ri-

buent leur affection articulaire à un traumatisme véritable, et cependant les

malades ne sont d'ordinaire que trop enclins à faire des rapprochements de ce

genre.

D'autre part, on s'aperçoit qu'un certain nombre d'entre les intlividus atteints

d'arthropathie ne présentent aucune incoordination, ou tout au moins que

celle-ci est insignifiante; ces raisons indiquent donc que le fraumatisme ne

suffit nullement à déterminer l'accident en question; c'est tout au plus si

quelquefois il peut, dans une certaine mesure, contribuer à le provoquer.

L'existence des fractures spontanées intra-articulaires, souvent multiples,

sont probablement au contraire une des causes les plus fréquemment méconnues
des arthropathies; c'est ce que confirmeront sans doute les examens radiogra-

phiques ultérieurs.

Strumpell est d'un avis différent : d'après lui, ce serait la syphilis (jui direc-

tement produirait l'affection articulaire.

Pour un certain nombre d'auteurs anglais, l'arthropathie des tabétiques ne

serait autre chose qu'une arthrite chronique rhumatismale; de même pour
Virchow ce serait une des formes de Varthritis déformant;.

Quant à la localisation des arthropathies, le maximum de fréquence semble
être pour le genou, puis par ordre descendant, pour le pied, pour la hanche,

l'épaule, le coude, la main, les doigts, le maxillaire inférieur; les arthropathies

du pied présentent des caractères assez singuliers pour motiver une description

spéciale sous le nom de « pied tabétique ».

D'une façon générale les arthropathies tabétiques se présentent cliniquement

avec l'aspect suivant :

Le début peut être tout à fait subit, mais le plus souvent il n'est (|ue rapide,

[P. MARIE ]
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et, c'est en 12, 24, 50 heures que l'arthropalhie se produit, presque toujours

(l'une façon à peu près indolore. (Cependant, dans quelques cas, l'affection prend

un aspect franchement aigu, rougeur, chaleur, douleur.)

L'absence de douleur est d'ailleurs un des caractères esssentiels de l'arthro-

pathie tabétique, quelle que soit l'étendue des lésions articulaires, aussi peut-on

voir des malades porteurs de subhixations très accentuées du genou ou de

la hanche, marcher cependant

sans manifester aucune espèce

de sensation pénible.

Le gonflement est un des

symptômes ordinaires. Ce gon-

flement a ceci de particulier, que

non seulement il est extrême-

ment prononcé, mais que de plus

il s'étend à tout le segment du

membre voisin de l'articulation,

ou même au membre tout

entier.

11 ne s'agit pas là d'ailleurs

d'un œdème \ailgaire, car il est

dur, résistant, et ne laisse pas

de godet quand on le comprime

avec le doigt ; à ce niveau, la

coloration de la peau est pâle,

les veines sont dilatées, on ne

constate ni rougeur, ni cha-

leur, ni douleur, il n'y a aucune espèce d'apparence inflammatoire. En outre,

la durée de ce gonflement est habituellement beaucoup plus grande que

pour les autres affections articulaires, elle est parfois de plusieurs mois.

Ces remarquables particularités du gonflement nous confirment dans l'hy-

pothèse que les fractures intra-articulaires sont souvent l'origine des arthro-

pathies.

Quant aux déplacements articulaires, ils sont infiniment plus prononcés que

dans une autre arthropathie, ce qui tient en partie à la tendance destructive de

cette affection par rapport aux surfaces articulaires ; d'où la production de défor-

mations tout à fait extraordinaires, ainsi que d'une mobilité anormale. Cette

mobilité anormale est telle que des articulations, dont, chez les individus sains,

les mouvements de latéralité sont à peine appréciables, peuvent être littérale-

ment tordues ou placées à angle droit par rapport à l'axe du membre, le tout

sans que le malade éprouve aucune espèce de doideur.

D'après Charcot, il y aurait lieu de distinguer deux formes d'arthropathies

tabétiques : l'une bénigne, dans laquelle au bout de quelques jours ou de quel-

ques semaines tous les symptômes disparaissent(*), l'autre grave, permanente,

qui donne naissance à l'évolution des altérations ostéo-articulaires qui nous

restent à décrire.

Celles-ci sont surtout caractérisées par une destruction plus ou moins com-

(') Jùrgens admet môme pour presque toutes les articulations des formes d'arthropathies

obscures, ou même complètement latentes à l'examen clini(iue, reconnaissables facilement

à l'examen analomique.

Fio. 259. — Mèjiie malade que celle de la lig. iôS, à une
époque ultérieure. La tête de l'humérus, qui a perdu tout
rapport avec l'acromion, vient faire saillie sous la peau
et se voit au-devant de l'angle du maxillaire inférieur.
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plèle du cartilage el des extrémités osseuses articulaires. Cette destruclion

peut être telle qu'une longueur assez grande de Tépiphyse disparaît entière-

ment comme par une véritable résorption : c'est ainsi qu'on peut voir la tète

du fémur être réduite à une moitié seulement (la moitié supérieure) : ou bien

disparaître entièrement, le col même peut être complètement résorbé et

alors il ne reste plus de l'extrémité supérieure du fémur que le grand tro-

chanter.

Mêmes altérations du côté des cavités articulaires : amincissemeni et dispari-

FiG. 2iO. — A. fémur normal:
— B, fémur dans un cas
d'arthropalhie taljéliqne.

La tôle articulaire de l 'ex-

Irémilé supérieure a com-
plètement disparu, il no
reste plus que le grand tro-

chanter. Les condyles de
l'extrémité inférieure ont
également disparu ; — C, lë-

murdans un cas de fracture
tabéti(|ue. La résorption des
fragments a été telle que
c'est à peine si ce fémur
atteignait une longueui'
égale à la moitié de celle
d'un fémur normal (Collec-
tion Charcot).

¥iG.->l[.— Arlhropathie lal)é-

ti(iue de la hanche (Collec-

tion Charcot). — La parlic

inférieure A de la tète arti-

culaire du fémur est com-
plètement usée eta disparu:

il n'existe plus à ce niveau
qu'une surface plane.

FiG. — Arthropalhie de

l'épaule (Collection Char-

cot). — La cavité glénoïde

du scapulum n'est presque

plus visible ;
quant à la

tète articulaire de l'humé-

rus, elle a presque entière-

ment disparu.

tion du cartilage, destruction du tissu osseux sous-

jacent, et, lorsque le fond de l'articulation est peu

épais, comme cela se voit pour la cavité cotyloïde, per-

foration de celui-ci.

Dans d'autres cas, à côté de ces lésions atrophiques

de l'os, on voit sur certaines articulations (genou,

coude) se produire des lésions à caractère hypertrophique, telles que formation

de bourrelets osseux, dissociation velvélique du cartilage, aspect éburné de

l'os, corps osseux intra-articulaires, etc....

Du côté de la capsule, on note une laxité, une dilatation parfois considé-

rables et en rapport avec l'étendue des déplacemcnis articulaires; de même
pour les ligaments intra-articulaires. Quant à la synoviale, elle est tantôt

amincie au point de disparaître, tantôt épaissie et plus ou moins adhérente aux
parties voisines. Assez souvent, elle contient un épanchement séreux, transpa-

rent et filant plus ou moins abondant ; il est extrêmement rare que cet épan-

chement soit purulent; il est parfois plus ou moins purement hématique
(Raymond, Debove, Sonnenberg, Brissaud, etc.). On a vu très exceptionnelle-

ment la synoviale se luberculiser (Parisot et Spillmann). Dupré et Devaux(') ont

constaté par l'étude radiographique de volumineuses productions ostéofibreuses

de la capsule et de la synoviale avec très peu de lésions des épiphyses osseuses;

aussi à côté de l'ostéo-arthropathie tabétique, Gibert(-) admet-il une périarthro-

pathie tabéti({ue.

(•) DupuÉ et Deval'x. Sor. neuroL, 5 juillet litOO.

(-) GiBERT. Iconog. Salpêlr., 1900.

[P. MARIE.']
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Le pied tabétùpie constitue une localisation spéciale de l'arthropalhie tabé-

tique décrite tout d'abord par Charcot et Féré, puis étudiée par Page, Boyer,

Fio. i'tTo. - Enipieiiiles et profils des pieds d'un sujet présentant un « pied tabétique » du côté droit.

ChaulTard, Bcrnhardt, Troisier, Pavlidès, etc., et offrant un certain nombre
de caractères spéciaux qui rendent nécessaire sa description à part. Ces cai^ac-

tères sont :

La tuméfaction du pied, qui est surtout marquée au niveau de l'articulation

Fio. 211. — Arlliropalliie labéli(jiie du pied. — Le calcanéum l'orme une véritable cuveLle osseuse amincie
en bas et en avant dans laquelle est descendu l'astragale. (D'après Tuffier et Chipault.)

tarso-mélalarsienne, tuméfaction dure ne permettant la production d'aucun

godet;

L'épaississement du bord interne du pied, qui est arrondi et présente quel-

quefois une saillie assez marquée répondant à l'apophyse du scaphoïde et au

premier cunéiforme
;

L'alîaissement de la voûte plantaire, de telle sorte qu'il n'est pas rare de voir

celle-ci être absolument plate ou même légèrement convexe; dans d'autres cas,,

au contraire, le pied présenterait une cambrure exagérée, « pied de Chinoise »

(Damaschino, Pavlidès).
*"

Il faut encore citer la déviation du métatarse en dehors; le raccourcisse-

ment du pied, d'où l'aspect « cubique » que présente souvent cet organe; l'im-

mobilité des différents segments du pied par rapport les uns aux autres.
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J. Teissier(') (de Lyon) a insisté sur les diflerences caractéristiques qui exis-

tent entre l'empreinte plantaire des tabétiques et l'empreinte du pied des

sujets sains ou atteints de maladies nerveuses quelconques : le caractère

capital de l'empreinte du « pied tabétique » est le rétrécissement de la

plante; de plus l'empreinte du gros orteil se continue sans interruption avec

celle de la tète des métatarsiens par suite de l'efTacement de la voûte que l'orme

la première avec la deuxième phalange du gros orteil ; enfin il existe une saillie

angulaire au niveau de l'articulation métatarso-phalangienne du gros orteil

avec déviation de l'orteil en dehors : ces caractères se voient très nettement sur

la figure "I'i^k

Parfoisaussi lesmalléoles participent auxarlhropalhies des os du pied [Gaucher

et Duflocq(-)], le cou-de-pied se trouve

alors considérablement élargi et épaissi.

L'absence de douleurs et de phéno-

mènes inflammatoires est la même pour

le pied tabétique que pour les arlhropa-

thies des autres articulations ; dans quel-

ques cas cependant on a signalé une

certaine rougeur et un peu d'élévation

de la température.

Les lésions du pied tabétique procè-

dent à la fois du processus des frac-

tures et de celui des arthropathies, tous

les os du métatarse et du tarse offrent

un aspect spongieux, une friabilité,

une légèreté inusitées, quelques-uns

sont fracturés; quant aux surfaces arti-

culaires inférieures de l'astragale et

aux surfaces articulaires du calcanéum, „ , ,, , ,' l'iG. 21.1. — Arlliropnlliie talifli(|iic du pieu i;auclif.

elles sont érodées, usées, et présentent

des végétations sur leurs bords; en résumé, comme le dit A. Chauffard, « dans
le pied tabétique, il y a plus d'ostéopathie que d'arthropathie ».

Les troubles trophiques des tissus fibreux comprennent non seulement les

altérations des capsules et des ligaments articulaires, mais aussi celles des ten-

dons\ dans certains cas, en effet, on a, dans le tabès, constaté des ruptures

tendineuses qui semblaient bien être sous la dépendance de la lésion du sys-

tème nerveux (Hoffmann, Lépine, Lowenfeld, etc.).

C'est le tendon du quadriceps fémoral qui serait le plus fréquemment
atteint. Le tendon d'Achille pourrait également présenter des altérations du
même genre.

F. Troubles viscéraux. — L Appareil digestif. — Les différentes parties de

cet appareil peuvent être affectées dans le cours du tabès.

A) Pharynx. — On observe assez souvent au niveau du pharynx des troubles

de la sensibilité (14 fois sur 56, Fano). Ces troubles consistent en anesthésie

ou en hyperesthésie; tantôt le réflexe pharyngien est exagéré, tantôt il est

diminué.

(') Ti'.issuîn. Liion nirdirnl, 12 juillet 188.'), p. 571, et thèse Couturier, Lyon, 1885.

(-) Gauciieiî et DuFLOCQ. Aithroiialliie tibio-péronéo-tarsienne gauche tabétique. Revue
(le méd., 1X84.

[P. MARIE/i
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Oppênhéim a décrit sous le nom de crises pharyngées des phénomènes con-

sistant en une série de mouvements de déglutition très fréquents (24 à 52 par

minute) accompagnés de bruits de déglutition plus ou moins sonores. Ces

crises, dans le cas observé par Oppenheim, duraient de 10 minutes à une demi-

heure avec de légers intervalles ; elles étaient très pénibles et s'accompagnaient

de congestion de la face et d'une sueur abondante.

Enfin Charcot, Martin Bloch(*) ont observé des tabétiques chez lesquels exis-

tait très manifestement un syndrome analogue à la paralysie labio-glosso-

laryngée ("^).

Quant à l'œsophage, les altérations qu'il peut présenter dans son fonctionne-

ment sont jusqu'à présent peu connues. Teissier (de Lyon) a publié un cas de

perforation de la trachée et de l'œsophage chez un ataxique, perforation qu'il

attribue à un trouble trophique comparable au mal perforant.

B) Estomac. — Indépendamment des troubles digestifs plus ou moins pro-

noncés qui peuvent survenir au cours du tabès et ne présentent rien de parti-

culier, il convient d'étudier d'une façon toute spéciale les phénomènes connus

sous le nom de crises gastriques.

Les crises gastriques ont été observées dès les premiers temps de la tabéto-

logie (Topinard, Delamarre), mais la description en est réellement due à Char-

cot, qui à plusieurs reprises l'a étendue et complétée.

Dans son type vulgaire, la crise gastrique est constituée par des douleurs

extrêmement violentes, continues ou intermittentes, siégeant dans la région

stomacale et pouvant s'irradier dans des directions diverses, et par des vomis-

sements incoercibles.

Ces vomissements présentent des aspects multiples : au début ils sont ali-

mentaires, puis deviennent glaireux et muqueux; parfois ils sont striés de sang;

très rarement le sang y est contenu en assez grande abondance pour leur

donner la coloration marc de café.

On remarciue en général, chez les tabétiques atteints de crises gastriques, un

état de dépression nerveuse quelquefois modérée, souvent très intense.

Les crises surviennent plus ou moins brusquement et se terminent de même.
Leur durée est variable, parfois de quelques heures seulement, le plus souvent

de 24, 56 heures ou même plusieurs jours ; on en a même observé qui se sont

continuées pendant 8, 10 jours et plus. — Ces crises sont sujettes à récidiver;

on voit des malades chez lesquels elles reviennent plusieurs fois par mois, chez

d'auti'es au contraire il s'écoule entre deux crises gastriques un intervalle de

5, 6 mois et davantage. Elles constituent souvent un accident de la période

préataxique, mais peuvent se rencontrer à tous les stades de l'évolution du tabès.

A côté de cette forme typique Charcot décrit un certain nombre de formes

anomales, ce sont les suivantes :

A) La crise gastrique a conservé tous les caractères fondamentaux du type,

mais les douleurs sont tellement atroces qu'elles simulent une colique hépa-

tique, une colique néphrétique ou un empoisonnement.

B) La crise est accompagnée d'un tel coUapsus qu'on attribue les accidents à

la fièvre malarique pernicieuse, au choléra, ou même à une affection cérébrale

organique.

(') Martin Bloch. Neurol. Cealralbl., 15 avril 1899.

(*) J.-M. Chakcot. Le syndrome paralysie labio-glosso-laiyngée progressive dans le tabès
Progrès mécL, 17 juin 1895, n° 24, p. 449.
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C) Les vomissements font défaut, il n'existe qu'une douleur souvent assez

intense survenant par accès, ou du moins avec des exacerbations (douleur

crampoïde de Fournier).

D) Au contraire la douleur fait défaut, seuls les vomissements existent,

présentant d'ailleurs les caractères spéciaux à ceux des crises gastriques

(Vulpian, Pitres, Fournier)
;
apparaissant dans le cours de la grossesse, ces

vomissements sont forcément pris pour des vomissements incoercibles

(Touche) (').

E) Fournier décrit une variété flatulente de crise gastrique, caractérisée par

la quantité considérable de gaz rendus dans des éructations.

F) Certaines crises auraient une durée très courte, exceptionnellement

courte, et dureraient tout au plus quelques heures, mais pourraient se mon-

trer d'une façon quotidienne (P. Blocq).

La durée de la crise gastrique peut au contraire être prolongée et se conti-

nuer pendant 15 et 20 jours, un mois et même davantage.

Outre ces crises, Fournier décrit dans le tabès un autre trouble gastrique

qu'il désigne du nom d'a7iorexie tahétique. Ce trouble, rare d'ailleurs, consis-

terait en ce que le malade a perdu la sensation de la faim; en même temps,

par intervalles, se montrent quelques vomituritions sans cause appréciable. Le

malade ne se nourrit pour ainsi dire plus, il éprouve un dégoût insurmontable

pour la viande et ne boit et ne mange que « par raison », car la sensation de

la faim est complètement éteinte chez lui.

Diverses théories ont été proposées poiu* expliquer la production des crises

gastriques. Quelques auteurs veulent qu'elles soient d'origine centrale, d'autres

d'origine périphérique. Parmi ces Ihéories, il en est une qui est particulière-

ment intéressante, c'est celle émise par Sahli (^) et d'après laquelle la crise

gastrique ou du moins un bon nombre des phénomènes qui l'accompagnent

seraient sous la dépendance d'une hypersécrétion du suc gastrique avec hyper-

acidité de celui-ci. Indépendamment de ceux relatés par Sahli, des faits du
même genre ont été observés par Simonin, par Rosenlhal, par Hoff-

mann (5), etc. (*).... Mais, ainsi que le font remarquer ce dernier auteur et

Noorden (^), les relations qui existent entre ces troubles sécrétoires intra-

stomacaux et les crises gastriques sont loin d'être parfaitement établies ; on

peut voir notamrhent des tabétiques atteints de crises gastriques violentes pré-

senter non pas une augmentation, mais môme une diminution de l'acidité

gastrique (P. Mariej. J.-Ch. Roux admet deux variétés de crises gastriques;

les unes sont indépendantes de l'alimentation, apparaissent et disparaissent

brusquement, et sont dues uniquement aux lésions nerveuses; les autres sont au
contraire en rapport avec l'alimentation, elles sont entretenues et ravivées

par une dyspepsie antérieure ou par une dyspepsie médicamenteuse, elles

sont en relation aussi avec les époques menstruelles chez la femme : ces

(') Touche. Soc. méd. des hôp.. 10 mai 1900.

(-) H. Sahli. CarrcspondenzblaU fiir Schiveizer Aerz-te, 1885.

Hoffmann. Beitrag zur iîStiologie, Symptomat. u. Thérapie der Tabès. Arrh.. f. Psi/rh.,

1888, XIX.

^

(*) Soupault a puiilié (Revue de mcd., ISO.j, p. 155) l'observation d'un tabélique qui, à
l'occasion de ses crises gastriques, présentait une hypersécrétion gastrique inlerniittenle
tout à fait analogue à celle qui s'observe dans la forme intermittente de la maladie de
Reichmann.

{^) Noorden. Zur Pathologie der Tabès (gastrische Krisen). Charité Annalen, 1890, p. 166,

[P. MARIE.]
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dernières seules sont curables par un régime approprié à l'état dyspeptique.

L'hyperacidité, quand elle existe, est surtout due à l'acide chlorhydrique; on

aurait quelquefois aussi trouvé de l'acide lactique.

Dans les cas d'hyperacidité, le diagnostic devra être fait avec la gastroxynsis

de Rossbach (gastroxie de Lépine, crises gastriques essentielles de Debove).

C) Intestin. — Les troubles intestinaux du tabès ont été surtout étudiés par

Fournier. Cet auteur les range en deux groupes principaux :

a) Le ténesme intestinal consistant en des besoins de défécation qui, selon

l'expression de Fournier, sont triplement remarquables : 1" par leur caractère

impérieux (craignant de souiller ses vêtements, le malade ne peut absolument

pas attendre); — 2" par leur fréquence insolite (4, 6, 10 selles dans une même
journée; — 5" par l'absence de cause (les malades, lorsque sous le coup de ces

besoins pressants ils se présentent à la garde-robe, ne font presque rien, parfois

même rien du tout). Ces défécations sont d'ailleurs entièrement indolores; elles

ne s'accompagnent d'aucune contraction spasmodique du sphincter, d'aucune

sensation de corps étranger dans le rectum.

P) La diarrhée tabétique : elle s'observe avec une certaine fréquence dans la

période préataxique (Fournier); c'est donc un phénomène en général précoce.

Elle, consiste en selles fréquentes demi-liquides ou liquides, mais ordinairement

assez peu abondantes; en général cette diarrhée n'est pas ou est très peu dou-

loureuse et ne s'accompagne pour ainsi dire pas de coliques. D'après Fournier,

les caractères spéciaux de cette diarrhée sont: ]" l'absence de motifs; elle sur-

vient en effet d'une façon toute spontanée, sans que l'on puisse invoquer soit

un écart de régime, soit l'influence du froid, soit toute autre cause : c'est donc,

pour ainsi dire, une « diarrhée essentielle » ;
— 2° la persistance presque indé-

finie; au point que cette diarrhée peut durer pendant 2, 5, 4 ans; il est vrai,

avec des intermittences ou des exacerbations ; la thérapeutique est complète-

ment impuissante contre elle.

On observe quelquefois aussi chez les tabétiques un écoulement de sang par

l'anus provenant d'hémorragies intestinales. Ces hémorragies ont été étudiées,

par Lerat ('), qui en a rassemblé quelques cas dans les services de Féré et de

P. Marie. Cet auteur a montré que, dans ces cas, ces hémorragies ont toujours

coïncidé avec des douleurs fulgurantes ou autres ressenties dans la région

rectale, et qu'elles ont en général été précédées par ces douleurs; souvent aussi

il y a eu atténuation des douleurs au moment où s'est montrée l'hémorragie.

Lerat fait remarquer combien cette manière d'être des hémorragies anales

des tabétiques est en concordance avec la description de Straus pour les ecchy-

moses cutanées du tabès, car celles-ci accompagnent d'ordinaire les douleurs

fulgurantes, et lorsqu'elles se montrent, ces dernières ne tardent pas à dimi-

nuer ou à disparaître.

On a aussi signalé des « crises hépatiques » caractérisées par des paroxysmes

périodiques, des douleurs dans la région hépatique avec ictère et selles décolo-

rées chez des sujets à l'autopsie desquels on a trouvé avec la sclérose des

cordons postérieurs vine absence complète de caFculs biliaires [(W. Krause (^),

Bernhardt (')].
-

(') Lerat. Contribution à l'élude dex hcmoplysies et des hémorragies par l'anus, liées anx
crises douloureuses thoraciqiies et rectales de Valaxie locomotrice progressive. Th. de Paris, 1891.

(-) W. Krause. Joum. of nerv. and ment, disease, 1899

. (') Bernhardt. Jubilé de Leyden.
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II. Appareil respiratoire. — A) Larynx. — Les troubles laryngés sonl fré-

quents dans le tabès et assez variés, d'oii le nom de « laryngisme tabétique »

sous lequel Charcot a proposé de les englober.

Les crises laryngées constituent un des accidents les plus singuliers de ce

groupe. Elles ont été tout d'abord étudiées par Féréol, puis par Jean Charcot

et Krishaber, Cherchewsky, etc.... Elles sont essentiellement constituées par

une dyspnée d'un caractère spécial, associée ou non à des quintes de toux.

Cette dyspnée est d'intensité variable, tantôt très violente au point de s'ac-

compagner d'un véritable ictus laryngé, tantôt légère et peu apparente, par-

fois transitoire, parfois d'une durée assez longue. Souvent, au cours de cette

dyspnée, on constate que les inspirations sont difficiles, comme forcées, et s'ac-

compagnent d'un bruit plus ou moins fort, assez analogue au cornage.

Lorsque à cette dyspnée se joint la toux, celle-ci se présente ordinairement

sous forme de quintes avec « reprise » qui souvent simulent à s'y méprendre

la toux quinteuse de la coqueluche.

Les crises laryngées out une durée variable suivant les sujets : depuis quel-

ques minutes, quelques heures, jusqu'à plusieurs jours; il est même un

certain nombre de malades qui, d'une façon continue, se trouvent dans un état

de « laryngisme chronique » au cours duquel surviennent de temps en temps

des exacerbations prenant la forme de crises laryngées complètes.

Quelque effrayants que puissent être les accidents dyspnéiques qui accom-

pagnent parfois les crises laryngées, d'une façon générale on doit dire qu'elles

se terminent d'une manière favorable; brusquement ou peu à peu ces accidents

disparaissent et le calme renaît; dans quelques cas cependant on a vu la mort

survenir au cours d'une de ces crises.

Gerhardt {Beid. klin. Wochemchr., 1895, n" 16, p. ."tOO) dit que l'on pourrait

dans quelques cas arrêter les crises laryngées tabétiques par la cocaïnisation

de la muqueuse nasale. Je n'ai pas eu pour ma part l'occasion de vérifier ce

fait, mais d'après les excellents résultats que j'ai obtenus dans l'expérimenta-

tion chez les animaux (cocaïnisation de la muqueuse nasale avant la chloro-

formisation chez le chien), j'aurais une grande tendance à penser que cette

médication pourrait avoir un effet favorable non seulement dans les crises

laryngées tabétiques, mais encore dans certaines dyspnées nerveuses.

La cause immédiate de ces crises devrait pour certains auteurs être recher-

chée dans une paralysie des muscles du larynx, notamment des dilatateurs de

la glotte. Pour Charcot et Krishaber, elles seraient dues à une contracture

réflexe des lèvres de la glotte, contracture consécutive elle-même à une

hyperesthésie de la muqueuse du larynx; aussi ces auteurs ont-ils pu provoquer

tles crises par l'attouchement de la muqueuse laryngée au moyen d'un corps

mousse. Oppenheim serait également arrivé à les provoquer en pressant sur un
point sensible situé entre le sterno-mastoïdien et le larynx, à la hauteur du
cartilage cricoïde; mais ce point sensible ne semble pas exister chez tous les

tabétiques atteints de crises laryngées. Pour Collet (de Lyon) (') les symptômes
de la crise laryngée sont tout différents de ceux de la paralysie des dilatateurs :

la paralysie des abducteurs se caractériserait par un enrouement de la voix sans

trouble respiratoire au repos, avec stridor respiratoire plus ou moins violent

quand le malade s'agite; la crise laryngée se manifesterait parfois par un simple

(') CoLLKT. Soc. se. méd. de Lyon, février 1902.

[P. MARIE.-i
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FiG. 24(5. — Moitié ilroile de la coupe d'un bulbe normal. La ligne transversale supérieure représente le

plancher du IV' ventricule; la ligne verticale qui borde la ligure à gauche est le i-aphé. — A, noyau de
la X° paire; — B, i-acine ascendante du glosso-pharyngien commune aux libres des nerfs spinal et

pneumogastrique, fasciculvs solUarius ;
— C, racine ascendante de la V" paire; — D, fibres radiculaires

du pneumogastrique. (D'après Oppenheini.)

FiG. 2i7. — Moitié droite de la coupe de bulbe dans un cas de tabès avec crises laryngées. — A. noyau
de la X» paire, il est altéié et ne contient plus de fibres nerveuses; — B, racine ascendante du glosso-
phai-yngien, commune aux fibres des nerfs spinal et pneumogastrique,/ascîcwiiis solilarius; ce faisceau
est très altéré, les fibres nerveuses y ont complètement disparu ;

— C, racine ascendante de la V" paire,
elle est blanche, très altérée; — Z3, fibres radiculaires du pneumogastrique ayant sur celte coupe
presque entièrement disparu. (D'après Oppenheim.)
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picotement, plus souvent par un véritable spasme de la glotte avec ou sans toux,

stridor, cyanose, parfois chute, perte de connaissance, attaque épileptiforme,

arrêt de la respiration môme; la paralysie peut simuler d'après cet auteur les

crises laryngées, elle peut y prédisposer, les rendre plus l'réquentes et plus

graves, mais non les causer ; leur origine doit être recherchée dans une irritation

réflexe du nerf laryngé supérieur (^).

Quoi que l'on pense du mécanisme de production de ces crises, il est certain

que les paralysies laryngées (^) sont assez fréquentes dans le tabès. Celle (pi'on

observe le plus souvent serait celle du muscle crico-aryténoïdien postérieur,

dilatateur de la glotte; cette paralysie serait le plus souvent bilatérale, d'où la

production du cornage par défaut d'abduction des cordes vocales pendant la

respiration. — Le thyro-aryténoïdien, le crico-aryténoïdien latéral, peuvent

avissi être atteints de paralysie, mais moins souvent et à un degré moindre que

le crico-aryténoïdien postérieur.

A la suite de ces troubles moteurs du larynx on voit survenir non seulement

la dyspnée et le cornage dont il a déjà été question, mais aussi des modifica-

tions de la voix : celle-ci devient alors fausse, enrouée, bitonale.

Quelques auteurs disent avoir observé l'ataxie des cordes vocales et la com-

parent à celle des mouvements des membres. Lépine (") a constaté avec des

manifestations laryngées des troubles de la motilité de la langue, avec de

l'aphonie, de l'anarthrie.

Les différents phénomènes du laryngisme tabétique semblent être dus à des

altérations des nerfs bulbaires : pneumogastrique, spinal, glosso-pharyngien ;

parfois aussi on a signalé l'atrophie des noyaux bulbaires de ces nerfs (.lean.

Démange, Landouzy et Déjerine, J. Ross, Kahler, Oppenheim, etc.); enfin

Ross et Oppenheim ont appelé l'attention sur la lésion de la racine ascendante

du système mixte latéral {fasciculus solila)ius) dont les fibres peuvent être

presque entièrement détruites. Schlesinger, Oppenheim, Grabower auraient

d'autre part trouvé l'atrophie du pneumogastrique et du récurrent avec inté-

grité des noyaux bulbaires.

B) Trachée. — D'après Sicard ('), dans le tiers des cas il y aurait anesthésie

de la trachée au choc et à la compression ; la compression ne provoquerait pas

l'angoisse habituelle ni les irradiations douloureuses. Exceptionnellement on a

pu rencontrer une perforation, véritable mal perforant de la trachée {.]. Teissier

et •Favel)(^).

C) Poumon. — Quant au poumon, les troubles de cet organe, s'il eu existe

au cours du tabès, ne sont guère connus. On peut cependant citer les hémopty-

sies étudiées par Lerat, qui les a vues, comme on l'a dit plus haut à propos des

hémorragies anales, accompagner les douleurs fulgurantes et en ceinture au

niveau du thorax et marquer la disparition de celles-ci. Bien entendu ces hémo-

ptysies n'ont rien à faire avec celles de la tuberculose qui quelquefois se montrent

chez les tabétiques dans la période terminale. — GoldilamC) a observé dans le

(M R. Dreyfuss. Die Liihmungen der Kehlkoi)finusculatur im Veiiaufe der Tabès dor-
sualis. Virchow's Arcliiv, t. CXX, 1890.

(-) H. BuRGER. Les troubles laryngés dans le tahes dorsal. Leyde, 1891.

(^) Lépine. Soc. se. méd. de Lyon, 1894.

(^) SiCARD. Soc. méd. des hâp., 25 février 1899.

(°) J. Teissier et Favel. .Soc. méd. de Li/nn, 1887.

('•) GoLDFLAM. Deulsrhe Zeitschrift fiir Nervenlwilkunde, 1892, p. 252.
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tabès une phtisie fibreuse qui, d'après lui, ne serait qu'une de ces phtisies

syphilitiques signalées par Virchow, Fournier, Lancereaux, etc....

IH. Appareil urinaire. — La composition de l'urine serait assez souvent

modifiée par suite des troubles de la nutrition générale. On constaterait une
diminution du chiffre de l'urée, un abaissement du chilfre de l'acide phospho-

rique total avec augmentation proportionnelle de l'acide phosphorique uni aux

terres, enfin des variations assez grandes dans la quantité de chlore éliminé,

avec propension à l'hyperchlorurie (Livon et Alezais)(').

Albert Robin a remarqué que, pendant l'excitation nerveuse produite par les

douleurs fulgurantes, il y avait des modifications dans la quantité de phosphore

incomplètement oxydé.

Dans quelques cas (Reumont, von Hôsslin, Môbius, etc..) on observe la

présence du sucre. Pour certains auteurs la glycosurie serait due à l'extension

des lésions du tabès au plancher du quatrième ventricule. On peut aussi se

demander s'il s'agit toujours dans ces cas de glycosurie simple; en effet,

G. Guinon et Souques (^) ont soutenu cette opinion que, chez certains tabé-

tiques, la glycosurie est l'expression d'une diathèse héréditaire; pour Charcot,

dans les familles dans lesquelles le diabète existe, il n'est pas rare de rencontrer

le tabès.

On peut encore constater l'existence d'une polyurie assez abondante survenant

parfois avec un caractère paroxysmal, « crise d'urine » de Féré; cette polyurie

serait, d'après cet auteur, comparable aux troubles de sécrétion, aux flux qui

s'observent assez souvent dans le tabès (sialorrhée, flux intestinal, etc.).

Les troubles de la miction sont bien plus intéressants, au point de vue du

diagnostic, que ceux de la sécrétion urinaire; en etïet, ils comptent parmi les

symptômes du début. Dès la période initiale, la plupart des tabétiques remar-

quent qu'ils n'urineut plus aussi facilement qu'autrefois, ils sont obligés de

pousser et d'attendre avant que les premières gouttes se montrent au méat. De
même, dès cette période, ou un peu plus tard, ils s'aperçoivent que parfois ils

se trouvent mouillés par quelques gouttes d'urine sans y avoir pris garde.

C'est là d'ailleurs une incontinence toute relative, qui n'aboutit que rarement

à l'incontinence absolue; celle-ci d'ailleurs, ainsi que la rétention complète,

peut se montrer dans le tabès, mais on ne saurait considérer ni l'une ni l'autre

comme appartenant à la symptomatologie ordinaire de cette affection. Un
certain nombre de tabétiques ont cependant des émissions involontaires d'urine

nocturnes qui les gênent beaucoup. Les infections urinaires sont fréquentes.

Quelquefoislesmictions sont remarquablement fréquentes avec parfois de véri-

tables « crises d'urine » (Féré); dans d'autres cas elles sont si rares que, comme le

dit Fournier, les malades n'urinent plus que « par raison » et Genouville('') a con-

staté une remarquable anesthésie à la distension soit spontanée, soit provoquée.

On a" signalé aussi des phénomènes douloureux assez analogues, par leur

mode de début et par leur localisation, aux çoliques néphrétiques, d'où le nom
de « crises néphrétiques » qui leur a été donné : d'après certains auteurs

(Habel, Cenlralhl. f. innere. Med., n° 7), le rein mobile serait tout particulière-

ment fréquent chez les femmes tabétiques et certaines crises néphrétiques

(') Livon et Aliîzais. Ree/ierches sur les urines des tabétiques. Congrès pour ravancemciil
des sciences, septembre 1887.

(-) G. GuiNON et Souques. Arch. de neurol.. 189L
(•) Genouville. Thès*e de Paris, 1804.



TABES DORSUALIS. 7Ô1

seraient en réalité des crises de néphroptose. — Fournier décrit également des

])hénomènes douloureux du côté de la vessie sous le nom de « coliques

vésicales ».

IV. Appareil génital. — Les troubles de cet appareil sont également assez

fréquents et surviennent dès les premières périodes de la maladie. Au début,

ils consistent surtout en des phénomènes d'excitation génitale: les érections

sont quelquefois incessantes, au point de donner lieu à un véritable priapisme,

mais les désirs ne sont pas toujours en rapport avec les érections; on voit

cependant quelques tabétiques faire à cette période de véritables excès de

coït. Les pollutions ne sont pas rares non plus à cette période, elles survien-

nent souvent par groupes, et Fournier tlécrit des crises de pollutions com-

parables aux autres crises viscérales. Parmi les phénomènes d'excitation

génitale, il faut compter la tendance qu'ont certains tabétiques à avoir des

éjaculations trop rapides, au point qu'elles surviennent au premier contact. On
peut également observer des phénomènes douloureux variés, tels que les

éjaculations douloureuses, les douleurs constriclives du cordon ou du testi-

cule, les sensations de corps étranger dans l'urètre ou tlans le rectum, etc....

Ces phénomènes d'excitation ne tardent pas à être remplacés par un état de

dépression génitale, ou bien encore celui-ci se montre d'emblée. Les érections

sont nulles ou incomplètes, l'éjaculation tarde ou fait défaut ; bientôt l'inappé-

tence sexuelle devient absolue.

Le réflexe crémastérien et le réflexe bulbo-caverneux d'Onanofff) se com-

portent d'une façon parallèle aux phénomènes de dépression génitale, ils dimi-

nuent é mesure que celle-ci se montre et disparaissent complètement lorsque

celle-ci a acquis un certain degré; nous possédons donc là un moyen pré-

cieux de nous rendre compte de l'état dans lequel se trouvent les fonctions

génitales.

On peut encore constater l'atrophie et l'aneslhésie des testicules à la pression.

Ces phénomènes ont été signalés par Pitres et étudiés par Rivière (^), puis par

Biot et Sabrazès ("') par lleveroch ( '); ils peuvent être extrêmement prononcés et

se montrent avec une certaine fréquence.

Chez la femme, les troubles de l'appareil de la génération sont fort analo-

gues à ceux qui s'observent chez l'homme. Parmi les phénomènes d'excitation

génitale, il convient de signaler celui que Pitres (^) a désigné du nom de « crises

clitoridiennes ». Celles-ci consistent en des sensations érotiques débutant par

l'érection du clitoris et aboutissant au spasme vénérien complet, le tout se

répétant un plus ou moins grand nombre de fois dans une journée et survenant

sans aucune espèce de provocation.

En outre Morselli
C^)

a décrit sous le nom de « crises vulvo-vaginales » des

douleurs parfois fort vives, survenant par accès, dans le territoire vulvo-vaginal,

et qui seraient dues à un spasme du constricteur du vagin. La stérilité est très

(M Onanoff. Du réflexe bulbo-caverneux. Soc. de bioL, séance du 3 mai 1889.

(^) RiviÈiîE. De Vnnetithésie et de l'atrophie teslirulaires dans l'ataxie lorowolrice. Thèse de
Bordeaux. 1886.

(^) Biot et Sabrazès. L"analgésie et l'atrophie des testicules dans l'ataxie locomotrice.
Revue de méd., 1891.

('*) Heveroch. .Soc. neurol., avril lOÛ^.

{•"') Pitres. Des crises clitoridiennes au d('bul ou dans le cours de l'ataxie locomotrice.
Progrès méd., 1884, n» 37, p. 729.

(*) MoRSELLi. Sulle ciisi vulvo-vaginali nell' atassia locomotrice. Giornale di Neuropalo-
lorjia, 1800, mars-juin, p. 117.
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fréquente, presque générale, chez la femme tabétique (Mendel)('); quand la

grossesse survient et que, fait assez rare, elle arrive à terme, raccouchemenl'
peut être à peu près complètement indolore par suite de Tanesthésie dans le

domaine du plexus hypogastrique (Litsclikus, Cohn, Mirabeau (2), J. Heitz).

V. Appareil vasculaire. — Du côté des vaisseaux, on sait quelle est la fré-

quence des lésions au cours du tabès, un grand nombre de tabétiques étant

des artérioscléreux; pour certains auteurs, les altérations de la moelle seraient

même une conséquence directe de l'artériosclérose; il est vraisemblable que
cette artériosclérose est due surtout à l'influence de la syphilis, qui, comme on
sait, se retrouve presque toujours dans les antécédents des tabétiques. .Les

lésions de l'aorte comptent notamment parmi les plus fréquentes, L. Lévi a,

dans le service de H. Barth, observé un cas de rupture de l'aorte.

Du côté du cœur, les lésions sont également loin d'être rares. Quelques

auteurs pensent que l'on rencontre le plus ordinairement des affections mitrales
;

il semble au contraire que le nombre des affections aortiques soit beaucoup
plus considérable. Ce fait coïncide d'ailleurs fort bien avec ce qui vient d'être

dit au sujet de la fréquence des lésions vasculaires chez les tabétiques et de

l'influence probable de la syphilis sur la production de celles-ci. Pour certains

auteurs (Berger, Rosenbach, Grasset, .J. Teissier, H. G. Wood), les altérations

cardiaques au cours du tabès devraient être considérées comme un véritable

trouble trophique d'origine nerveuse; J. Teissier a rencontré plusieurs fois des

perforations valvulaires, véritables maux perforants des valvules, des sigmoïdes

aortiques principalement. Plus exceptionnellement, d'après Teissier, la lésion

spinale déterminerait une dilatation des cavités du cœur (5).

A ces affections cardio-vasculaires, il convient de rapporter, du moins dans

la majorité des cas,' les accès d'angine de poitrine qui s'observent quelquefois

chez les tabétiques. Pour Leyden cependant, l'angor pectoris serait dû à ce que

les rameaux cardiaques du pneumogastrique sont intéressés directement par

le processus tabétique, en un mot à ce que le pneumogastrique est atteint de

névrite périphérique, comme le sont beaucoup d'autres nerfs au cours du

tabès, et Leyden, à l'appui de son opinion, invoque ce fait qu'il n'est pas rare

d'observer chez un même sujet la coïncidence des crises gastriques et des

crises d'angine de poitrine, dépendant les unes et les autres des altérations du

pneumogastrique.

La maladie de Basedoiv peut quelquefois, et même assez souvent, s'observer

chez les tabétiques, ainsi que l'ont montré Barié('^) et Joffroy (^); il s'agit là de

malades pi^ésentant très complètement les symptômes de l'une et l'autre affec-

tion. Pour Barié, dans ces cas ce sont les lésions du tabès qui en se propa-

geant à certaines régions du bulbe déterminent les symptômes de la maladie

de Basedow. Pour Joffroy au contraire, ainsi que pour Ballet, on aurait affaire

à deux maladies nerveuses distinctes, sans relation de cause à effet. — La fré-

quence relative de ces cas est telle qu'ij semble bien que le tabès exerce une

action directe sur l'apparition de la maladie de Basedow. On pourrait à la

rigueur admettre que cette dernière survient ici de la même façon que l'hystérie

(») Mendel. Neurol. Centralbl., 1901.

(-) Mirabeau. Centralbl. f. gynœkoL, février 1902.

(5) J. Teissier. Lyon médical, 10 février 1884.

(*) Barié, Soc. méd. des hôp. de Paris, séance du 14 décemijre 1888.

(•'') Joffroy. Soc. méd. des hôp. de Paris, séance du 14 décembre 1888.
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Jdaiis le tabès ou dans la sclérose en plaques, mais dans l'ignorance où nous

sommes de la véritable nature de la maladie de Bascdow, on ne saurait rejeter

a priori l'idée qu'elle puisse être causée par des lésions anatomiques du sys-

tème nerveux dues aux -progrès du processug tabétique. Un l'ait d'apparence

connexe est assez important à signaler. Charcot a montré que, dans le tabès, la

tachycardie est fréquente et qu'il n'est pas rare d'observer des malados ayant

1T)0 et 120 pulsations; peut-être s'agit-il là d'un degré infiniment atténué des

lésions, qui dans d'autres cas amènent la maladie de Basedow. Quant aux

l'ésultats de l'examen nécroscopique dans ces cas de coïncidence du tabcs et de la

maladie de Basedow, ils sont variables. Dans un cas, P. Marie et G. Marinesco(')

ont observé une altération très nette, dans le bulbe, du faisceau solilaire; or,

on sait que Mendel(-) a, dans une observation de maladie de Basedow, con-

staté l'existence d'une dégénération du faisceau solitaire et du porps resti-

forme; il est donc possible que cette lésion du faisceau solitaire ait joué, dans

ce cas, un rôle dans la production des symptômes basedowiens. Il est vrai

qu'à la rigueur cette lésion pourrait être purement et simplement rattachée

aux crises gastriques dont souffrait celte malade. D'autre part. Jotfroy et

Achard(^), dans une autopsie de tabès avec maladie de Basedow, n'ont rien

constaté d'analogue. Il est donc nécessaire d'attendre de nouvelles recherches

sur ce sujet. On pourrait aussi se demander si les lésions du grand sympa-

thique, dont l'existence est fort probable au cours du tabès, ne joueraient pas

un rôle important dans la production du syndrome de Basedow associé à

l'ataxie locomotrice.

De ces troubles cardio-vasculaires nous rapprocherons l'abaissement fréquent

de la température centrale que P. Marie et Guillain ('^) ont constaté chez les

tabétiques.

VI. Appareil cérébral. — En outre de l'hémiplégie qui a déjà été signalée à

propos des troubles de la motilité et de certaines manifestations relevant de

l'hystérie concomitante, il n'est pas rare d'observer des symptômes dus à la

participation des centres encéphaliques.

Différentes formes d'accidents convulsifs ont été signalées; les uns sont

constitués par des attaques apoplectiformcs (jui peuvent être tout à fait ana-

logues à celles de l'hémorragie ou du ramollissement cérébral, ces attaques

ont été surtout étudiées par Lecoq, Giraudeau, Kahler, Bernhardt, etc.. ; les

autres prennent l'apparence d'attaques épi leptiformes partielles ou non, quel-

quefois même tout à fait analogues à celles de l'épilepsie vraie. HotTmann
pense qu'il s'agit là, dans certains cas, d'une épilepsie d'origine vaso-motrice

sous la dépendance directe des lésions du tabès dans le bulbe ou dans la pro-

tubérance.

Les troubles psychiques sont également assez fréquents ; dans certains cas

ils sont très accentués, et Dieulafoy a, chez quelques malades, décrit une « folie

tabétique ». Parisot (^) a plus récemment appelé l'attention sur une forme

(') P. Marie et G. Marinesco. Coïncidence du tabès et de la maladie de Basedow: autopsie.
Revue neurol., 1895, n" 10, p. 250.

(*) Mendel. Dcutsclie med. Wochenschr., 1892, p. 89.

(^) A. JoFFROY et Ch. Achahd. Maladie de Basedow et tabès
;
autopsie. Arch. de méd.

expér., i" mai 1893, p. 404.

(*) P. Marie et Gdillain. Soc. de neurol., 4 juillet 1901.

(^) Parisot. Revue méd. de t'Est, 1897.

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2'' édit. — IX. 48
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spéciale de démence chez les labétiques, distincte de la paralysie générale et

caractérisée par l'affaiblissement marqué des facultés intellectuelles, de la

mémoire, de la volonté, du jugement, de l'attention, par la perte en un mot de

toute activité mentale. Il est en effet incontestable que certains tabétiques

présentent des troubles psychiques qui semblent indépendants de la sympto-

matologie ordinaire de la paralysie générale et peuvent être très accentués.

Quant aux changements d'humeur, à l'irritabilité des tabétiques, ils ne sem-

blent pas être très différents de ceux que l'on constate chez les autres malades
atteints d'affections chroniques.

La partie la plus intéressante de cette question est celle qui a trait aux rapports

du tabès et de la paralysie générale. Ces rapports ont été remarqués depuis de

longues années; c'est surtout Baillarger (1862), au point de vue clinique,

Westphal (1807) ('), au point de vue anatomique, qui les ont particulièrement

signalés. Depuis lors de nombreux travaux (^) ont paru sur ce sujet, et il est

bien établi que d'une part, chez certains tabétiques, on voit survenir les sym-
ptômes de la paralysie générale ; d'autre part, chez certains paralytiques géné-

raux, on voit survenir les symptômes du tabès. En outre, on constate dans un
bon nombre d'autopsies de paralytiques généraux des lésions des cordons pos-

térieurs plus ou moins analogues à celles qui s'observent dans le tabès. Parmi
les auteurs qui ont rapporté des faits de ce genre, il faut particulièrement citer

dans ces dernières années, Joffroy, Raymond, Fleclisig (^), Fùrstner qui

ont contribué à établir dans ces cas la localisation exacte des lésions médul-

laires. Rabaut élève de Joffroy. a soutenu l'opinion que la sclérose médul-

laire que l'on rencontre parfois dans la paralysie générale est différente de la

sclérose tabétique, que la lésion primitive siège non sur les racines postérieures

ou la méninge, mais sur les neurones de la substance grise; aussi les zones de

sclérose seraient-elles discontinues et sur une même coupe, la sclérose serait

diffuse et irrégulière avec intégrité relative ou absolue des racines postérieures

ou des zones de Lissauer. Enfin, inversement, Jendrassik a constaté, dans le

cerveau de quelques tabétiques ne présentant aucune espèce de troubles

psychiques pouvant faire penser à la paralysie générale, des lésions des

circonvolutions cérébrales fort analogues à celles de cette affection. Plus

récemment, Nageotte (") a observé des faits analogues.

De tous ces faits il résulte que la combinaison des lésions des cordons posté-

rieurs avec celles de la paralysie générale est fréquente. On ignore quel est le

pourcentage des cas de tabès dans lequel existent des lésions cérébrales, mais

on a trouvé que le nombre des cas de paralysie générale dans lesquels se montrent

des lésions médullaires est de près de 75 pour 100. Quant à la question de

savoir comment survient cette combinaison, elle est loin d'être entièrement

(') Westphal. Ucber Erkrankungen des Ruckenmarks bei der allgemeinen progressiven

l'aralyse der Irren. Arcliiv. fiir patliologische*Anatomie, XXXVIII, XXXIX et XL, et Mémoires

in Archiv. f. Psych., VIII et XV.
(2) Voir notamment la discussion à ce sujet à la Soc. méd. des Mp., en 1802, entre Ray-

mond, Ballet, Joffroy, etc.

(*) FlechsiG. Ist die Tabès dorsualis eine System Erkrankung? Neierologisches Cenlralblall,

1890, n'" -2 et 5.

('*) FuRSTNER. Zur Pathologie i>nd Pathoiogischen Anatomie der progressiven Paralyse

insbesondere iiber die Veranderunsen des Rûckenmarkes und der peripheren Nerven.
Arch. fiir Phys., 189-2, XXIV, p. 85. ^

.

(3) Rabaut. Thèse Paris, 1898.

C) Nageotte. Soc. de bioL, 28 janvier 1893, et thèse de Paris, 1893.
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résolue. Pour quelques auteurs, il s'agirait d'une propagation des lésions,

suivant le cas du cerveau à la moelle ou de la moelle au cerveau. Si l'on adople

l'opinion d'après laquelle le tabès, de môme que la paralysie générale, est

une lésion d'origine syphilitique, il devient inutile de faire intervenir une sem-

blable propagation (hypothèse en somme peu satisfaisante); on comprend en

effet que l'une et l'autre lésions (le labes et la paralysie générale étant, non pas

des maladies, mais seulement des lésions) soni, non pas consécutives, mais pour

ainsi dire contemporaines. Elles sont parallèles et non reliées l'une à l'autre par

des relations réciproques de cause à effet; ces deux sortes de lésions sont toutes

deux sous la dépendance directe du processus syphilitique, c'est le principal

lien qui existe entre elles : les données récentes de l'examen cytologique du

liquide céphalo-rachidien, en révélant la méningite avec prolifération lymphocy-

taire qui existe dès le début de l'une et de l'autre de ces affections, ont apporté,

ce semble, à cette opinion un nouvel appui. Un fait doit être signalé au point

de vue anatomo-pathologique, d'après Pierre Marie, c'est que la lésion des

cordons postérieurs montre des corps granuleux beaucoup plus souvent dans

la paralysie générale que dans le tabès.

Quelle que soit la fréquence relative de la coïncidence des lésions tabétiques

et de celles de la paralysie générale, il ne faudrait pas croire que tous les

tabétiques soient exposés à devenir des paralytiques généraux. Loin de là, le

plus grand nombre d'entre eux conservent tout à fait intactes leurs facultés

intellectuelles, et il est exceptionnel que dans les services d'hôpital où se

trouvent un grand nombre d'anciens tabétiques, on soit obligé d'en faire

passer dans les services d'aliénés. Au contraire, parmi les tabétiques au début,

cette nécessité survient quelquefois. Il semble qu'il y ait là quelque chose

d'analogue à ce qui s'observe pour la, névrite optique du tabès, qui comme on

l'a vu, lorsqu'elle doit survenir, se montre dès les premières périodes de l'alTec-

tion et rarement dans les périodes tardives. Des troubles mentaux, paraly-

tiques ou non, semblent se montrer tout particulièrement dans le tabès avec

cécité d'après Léri; il semble que l'amaurose dite « tabétique » soit aussi

proche de la paralysie générale que du tabès dorsal : paralysie générale,

tabès dorsal et amaurose tabétique seraient trois localisations d'un même
processus.

Marche et formes. — Quelque tranchée que semble être la symptomatologie

du tabès, on est bien obligé d'admettre, quand on a un peu étudié cette affec-

tion, qu'il n'y a pas deux cas de tabès qui soient identiques l'un à l'autre, soii

au point de vue clinique, soit au point de vue anatomo-pathologique; c'est dire

que si les formes sont innombrables, la marche est tout aussi loin d'être unique.

D'une façon générale, on a cependant l'habitude de distinguer dans l'évolution

du tabès au moins trois périodes: la période préataxique, la période ataxique,

la période de confinement au lit. Chacune de ces périodes peut avoir une durée

extrêmement variable; il faut même admettre que le tabès peut commencer
directement par l'une de ces trois périodes, de même que son évolution reste

parfois limitée à l'une d'entre elles seulement. C'est ainsi par exemple que, dans
certains cas, la paraplégie survient dans la période initiale du tabès, les malades
se trouvent donc dès le début confinés au lit.

D'autre part, il n'est pas rare de rencontrer des tabétiques qui, pendant dix,

quinze ans et plus, ne présentent que des douleurs fulgurantes et la perte des

[P. MARIE
]
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réflexes tendineux sans que jamais se montre une incoordination véritablement

gênante.

Même quand les malades arrivent à la période d'incoordination, ce trouble

des mouvements peut fort bien rester indéfiniment stationnaire et ne les

empêcher nullement d'aller et venir comme tout le monde et de jouir d'une

santé à peu près parfaite, les différents symptômes viscéraux du tabès faisant

défaut ou n'existant qu'à l'état de vestige. Ces faits ne sont d'ailleurs pas aussi

rares qu'on le croit, ce sont eux qui constituent la forme bénigne du tabès

(Charcot, Babinski, Benedikt).

Il est à peu près impossible, dans l'état actuel de nos connaissances, lorsqu'on

se trouve en présence d'un cas de tabès au début, de dire de quelle manière

celui-ci évoluera. On peut cependant, jusqu'à un certain point, mettre à profit

les remarques faites par certains auteurs, remarques d'après lesquelles les cas

où les douleurs sont très vives ne présenteraient généralement pas, dans la

suite de leur évolution, des accidents médullaires trop intenses (E. Remak);

il en est de même pour les cas qui dès le début s'accompagnent d'une névrite

optique. A cette règle on citerait d'ailleurs un certain nombre d'exceptions.

A côté des formes bénignes, il faut signaler les formes graves dans lesquelles,

malgré tous les traitements, on ne parvient pas à empêcher la maladie de suivre

une marche rapidement progressive, au point qu'en quelques années on voit se

dérouler les plus pénibles accidents du tabès. On a d'ailleurs vu des tabès

bénins brusquement aggravés : la grossesse jouerait assez souvent ce rôle

(J. Heitz). Au point de vue de la prédominance de tels ou tels symptômes,

Brissaud distingue une forme commune sensitivo-motrice, une forme motrice

pure et une forme sensitive pure : c'est dans la forme sensitive qu'on rencon-

trerait d'ordinaire le plus de troubles trophiques; Rispal et Bauby (') admettent

cependant une forme trophique.

Au point de vue de la localisation des lésions et par conséquent des symptômes,

il y a lieu également de distinguer plusieurs formes.

Dans le tabès cérébro-bulbaire, il y a prédominance des manifestations du côté

des nerfs crâniens, notamment du côté des yeux; ce n'est d'ailleurs pas à dire

que dans cette forme les troubles psychiques se montrent avec une prédilection

particulière.

Le tabès supérieur ou cervical est celui qui frappe surtout les membres
supérieurs et beaucoup moins les membres inférieurs (Weir Mitchell, Martius,

Bernhardt, Eichhorst, etc.); ces derniers peuvent môme être à ce point

indemnes que dans certains cas le réflexe rotulien demeure conservé.

On pourrait même peut-être, au moins au début, distinguer d'autres variétés

de tabès suivant la localisation du processus dans l'axe médullaire. Déjerine

et Ingelrans (^), Jean Heitz (^) ont rapporté des cas de tabès dont le début s'est

fait sous l'aspect d'une lésion du cône terminal. Labbé et Sainton (') ont décrit

un type bulbaire inférieur caractérisé par la prédominance des crises gastriques

et laryngées.

Il faut évidemment tenir un grand compte des variétés de tabès, au point de

vue de l'évolution de cette maladie; comme on l'a vu, un certain nombre de

(*) Rispal et Bauby. Toulouse raéd., 1902.

n Ingelrans. Thèse de Paris, 1897.

(3) J. Heitz. Gaz. hebd. de méd., 13 juillet 1902.

('*) Labdé et Sainton. Soc. méd. des Iwp., 1901.
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cas restent stationnaires, d'autres progressent plus ou moins vile; il est un fait

remarquable, reconnu aujourcrhui parla plupart des neurologistes et sur lequel

Brissaud, Marie, ont attiré l'attention ('), c'est la diminution dans ces dernières

années de la gravité du tabès ; il semble certain tfue le tabès évolue plus lente-

ment, quelle qu'en soit la forme, tabès fruste ou tabès classique, que son évo-

lution s'arrête souvent et qu'il se fixe comme une infirmité plus ou moins

sérieuse, qu'il est même parfois régressif et peut aboutir à une sorte de

guérison clinique par l'amélioration progressive des crises douloureuses et de

l'ataxie, qu'enfin il aboutit rarement au tableau du tabès complet, de l'ataxie

locomotrice progressive de Duchcnne, P. Marie et Mocquot ont récemment
établi une statistique curieuse à cet égard (^); ils ont trouvé que sur 66 labé-

tiques décédés dans le service de Bicètre, 54, soit plus de la moitié, 51 ,5 pour 1 00,

étaient morts après 60 ans; sur Ô8 tabétiques vivants, 25, soit 4o,l pour 100, ont

plus de 55 ans, et 40, soit 68,9 pour 100, ont plus de 50 ans; ces chiffres mon-
trent d'une façon frappante la faible gravité du tabès quoad vitam

;
l'âge moyen

qu'atteignent les tabétiques n'est pas moindre que l'âge terminal moyen des

sujets normaux. C'est sans doute à l'application précoce et énergique du trai-

tement spécifique qu'il faut attribuer cette atténuation de la gravité du tabès,

bien plus qu'à une modification heureuse de la maladie ou du terrain ; Babinski

pense qu'en outre nous savons mieux reconnaître aujourd'hui les tabès frustes

et que cette bénignité n'est en partie que i*elative. Quoi qu'il en soit, la mort,

quand elle arrive, survient rarement comme suite directe d'accidents tabétiques

(crise laryngée, accidents bulbaires aigus de Hanot et JoiTroy, accidents

apoplectiformes ou épileptiformcs, etc.). Le plus souvent, la mort est due à

un processus tout différent, ne présentant guère de relation avec le tabès :

pneumonie, tuberculose pulmonaire, affection cardiaque, artério-sclérose,

affections rénales ou vésicales, maladies infectieuses diverses, hémorragie

cérébrale. C'est ce qui explique que la durée du tabès soit dans un bon
nombre de cas aussi longue, car il n'est pas rare d'observer des malades chez

lesquels l'affection dure pendant 15, 20, 25 ans et davantage. Dans ces cas,

l'évolution du labes semble, à partir d'un certain moment, s'être complètement

arrêtée.

Anatomie pathologique. — Dans le tabès, on peut observer des lésions

multiples du côté non seulement des centres nerveux, mais encore des diffé-

rents nerfs ; il est donc de toute nécessité de passer ici en revue le système

nerveux tout entier. Pour être exact, il faut ajouter que les lésions que l'on

trouve chez les tabétiques ne siègent pas uniquement sur le système nerveux,

mais que bien d'autres organes encore peuvent être atteints. Le fait n'a rien

d'étonnant, si l'on veut bien accepter la manière de voir qui consiste à considérer

le tabès, non pas comme une maladie dans le sens propre du mot, mais comme
le résultat d'une action spéciale de la syphilis sur le système nerveux. Rien

n'empêche, en effet, que cette même influence de la syphilis s'exerce sur d'autres

organes indépendants de ce système.

A une certaine époque, le tabès a été considéré comme une maladie de la

(') Brissaud, Marie. Raymond, Joffroy. Babinski, Ballet. Soc. de ncui-ol., 9 janvier lOO'i»

— Discussion à la Berlin. Geselhch. /'. Psych. und Nervenk., septembre 1902 : Oppenheiji,
Bernhardt, Remak, Jolly, etc.

(*) P. Marie et Mocquot. Semaine médicale, 28 octobre 1905.

[P. MARIE.'^
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moelle; il est de fait que dans cette affection les lésions médullaires comptent
parmi les plus prononcées et les plus faciles à constater, mais ce serait une
grave erreur d'en inférer que ces lésions constituent à proprement parler la

base du tabès. Ces réserves étant faites, il faut reconnaître que les traditions

ayant cours en nosographie sont telles, à l'heure actuelle, qu'il serait impossible,

dans un traité de Pathologie interne, de ne pas décrire] le tabès parmi les

maladies de la moelle et comme une maladie de la moelle.

Dans la description de l'anatomie pathologique de cette affection, nous

devrions donc passer en revue séparément les lésions d'un certain nombre
d'organes, tout en rappelant que, quoiqu'elles appartiennent bien au cadre de

cette affection, elles sont loin de se trouver chez tous les tabétiques. Mais

comme ces lésions des différents organes ont déjà été étudiées à propos des

symptômes constatés sur chacun de ces organes, il devient inutile d'en donner

de nouveau la description, et nous n'aurons en vue ici que le processus tabétique

proprement dit évoluant dans le système nerveux.

I. Moelle. — A l'examen macroscopique, dans les cas où le tabès existe

depuis un temps suffisamment long, on constate souvent très nettement

un certain degré d'atrophie de la moelle, parfois une augmentation dans la

consistance de celle-ci, et même, au niveau du cordon postérieur, un peu de

rétraction.

Quelquefois on peut déjà, à travers les méninges, apercevoir une modification

dans la coloration de cette région; elle est grise ou d'un gris tirant sur le jaune,

d'où le nom, souvent employé pour désigner le tabès, de dégénération grise des

cordons postérieurs.

Cette même coloration grise se retrouve le plus souvent sur les racines posté-

rieures ; celles-ci sont, dans les cas suffisamment avancés, minces et atrophiées,

contrastant ainsi beaucoup avec les racines antérieures, qui ont conservé leur

coloration et leurs dimensions normales. C'est sur les racines des régions

inférieures de la moelle et surtout sur celles de la queue de cheval que ces

altérations sont le plus prononcées.

Du côté des méninges, il faut citer tout particulièrement l'opacité de la pie-

mère ; cette opacité n'existe d'ailleurs que dans la région postérieure de la pie-

mère et surtout dans le segment dorsal (P. Marie et Guillain). La dure-mère est

en général indemne, sauf lorsque la pie-mère est elle-même fortement inté-

ressée, .et alors la surface interne de la dure-riière peut présenter avec elle

quelques adhérences, surtout à sa région antérieure. Au microscope, on voit

la pie-mère et l'arachnoïde infiltrées de petites cellules l'ondes à gros noyau

opaque qui sont des lymphocytes; ces cellules forment un manchon autour des

vaisseaux et surtout dans la paroi des veines superficielles (Nageotte).

Le liquide céphalo-rachidien serait toujours plus abondant que normalement,

souvent même d'une façon très marquée (Erb) : ses principaux caractères

physiques et chimiques sont peu modifiés, sa transparence est normale, son

point cryoscopique, son contenu en chlorure de sodium et en albumine

demeurent à peu près normaux d'après Léri (*) ;
d'après Guillain et Parant (*)

la quantité d'albumine augmenterait sensiblement dans le tabès et la paralysie

générale; de plus Wolff, Widal et Sicard, Guillain et Parant ont constamment

(M LÉRI. Archives de médecine, avril 1902.

(*) Guillain et Parant. Revue neurolog., avril 1905.
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trouvé clans le liquide de ces malades une certaine quantité de sérine qui

n'existe pas normalement. Seul l'examen cytologique du liquide céphalo-

rachidien a acquis dans

ces dernières années

une importance capi-

tale pour le diagnostic

du tabès à la suite des

examens de \\'idal, de

R. Monod, de Sicard et

Ravaut {Soc. méd. des

hop., janvier IDOi) : ces

auteurs ont toujours

trouvé dans le liquide

céphalo-rachidien des

tabétiques centrifugé

un très grand nombre

de lymphocytes, et cela

dès les premières pé-

riodes; ces recherches

ont été confirmées, par

de très nombreux au-

teurs, entre autres par

Babinski el Nageotte

(!26 cas), par Sicard

(15 cas), par Marie et

Crouzon, par Laignel-

Lavastine, etc., etc.
;

seuls Armand-Delille et

Camus, Ballet {Soc. de

neurol., février et mars

1907)) ont trouvé des

cas nombreux de tabès

sans lymphocytose.

Qu«andon examine au

microscope des coupes

delà moelle, on constate

que le cordon posté-

rieur est, de chaque

côté, le siège d'altéra-

tions manifestes. Dans
certains cas, le proces-

sus est tellement pro-

noncé, que presque tou-

te l'étendue de ce cor-

don est atteinte, et l'on

comprend que quelques

auteurs aient cru que

les lésions du tabès sont tout à fait diffuses. — En idéalité, si l'on examine avec

soin les cas types de cette affection, on ne tarde pas à se convaincre qu'il s'agit

FiG. i-li. — Coupes de la moelle dans un cas de tabès U'ès ancien
avec lésions scléreuses très prononcées (Led...).

{P MARIE.li



FiG. U9. — Coupes de la moelle dans un cas de labes où les lésions scléreuses n'ont atleinl
qu'une intensité moyenne (Rig...).

(Les nécessités de la mise en pages ont obligé à transposer ces coupes de moelle, les numéros placés
a cote de chacune rétablissent l'ordre de succession en allant de haut en bas.)
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là d'un processus en grande partie systématique. En effet, certains territoires

sont frappés les premiers, d'autres, au contraire, sont respectés jusque dans un
stade très avancé. Parmi les parties du cordon postérieur qui sont les premières

atteintes, il faut citer :

A) Les bandelettes externes.' — C'est à Charcot et Pierret que revient

l'honneur d'avoir montré que dans le cordon postérieur il existe, dans le

tiers externe du faisceau de Burdach, une bandelette dont la dégénérescence

est précoce au cours du tabès. Cette bandelette est dirigée d'avant en arrière,

de dedans en dehors, et jusqu'à un certain point peut être considérée comme
parallèle à la corne postérieure.

B) Les faisceaux de Goll. — La dégénération de ceux-ci peut, dans les cas

jeunes ou dans certaines variétés anatomiques de tabès, être très peu marquée,

au contraire se montrer très intense dans d'autres cas ; lorsque cette dégéné-

ration est suffisamment nette, elle occupe en général toute la hauteur de ces

faisceaux. Leur dégénérescence peut être secondaire, mais elle peut aussi

dépendre d'une lésion locale primitive dans le tabès cervico-dorsal (Philippe).

C) Les zones de Lissauer. — Ces zones, qui sont situées à la périphérie de

la moelle, coiffant l'extrémité de la corne postérieure et s'étendant très peu le

long des bords interne et externe de celle-ci, sont, comme on le sait, composées

de fibres fines qui, dès les premiers stades du tabès, dégénèrent et dispa-

raissent. C'est la lésion de la portion externe de ces zones qui a été à tort consi-

dérée par certains auteurs comme dénotant une sclérose du cordon latéral.

Telle est, avec quelques variations, la disposition des lésions médullaires

dans les cas de tabès dans lesquels l'autopsie a été faite assez près du début

de l'affection. Lorsque l'évolution a été plus complète, les territoires envahis

s'étendent et vont même, en se rapprochant, jusqu'à se confondre.

Quelque accentuée que soit cette diffusion des lésions, on peut cependant

constater que, suivant les cas, certains groupes de fibres jouissent d'une résis-

tance toute particulière et persistent plus ou moins intacts pendant fort long-

temps (Strûmpell). Parmi ces faisceaux, il faut citer :

a) Un petit territoire en forme d'ellipse allongée qui dans la région lombaire se

trouve à cheval sur le sillon postérieur à peu près à l'union du tiers postérieur

avec les deux tiers postérieurs ; ce territoire se nomme la zone médiane de Flechsig ;

b) La région tout à fait antérieure du cordon postérieur, tout le long de la

commissure postérieure et de la base et du col de la corne postérieure

{faisceau cornu-commissural de Pierre Marie)
;

c) L'angle postéro-externe du cordon postérieur [bandelette péripliérique ou

faisceau de Hoche) ; la conservation de ce dernier territoire est moins prolongée

que celle du territoire b

d) La partie tout à fait postérieure êt médiane de chaque cordon postérieur

dans la moelle sacrée {triangle de Gombault et Pldlippe).

En général, ces altérations de la substance blanche sont symétriques; dans

quelques cas cependant elles sont un peu plus accentuées d'un côté que de

l'autre. Elles consistent surtout en une prolifération conjonctive ou névroglique

formant un feutrage autour des fibres nerveuses atrophiées, donnant plus

rarement à la coupe un aspect réticulé quand les fibres ont disparu. Ces lésions

ne se présentent pas localement comme des lésions de dégénération wallérienne,

car la myéline s'amincit et disparaît alors que le cylindre-axe persiste encore

pendant quelque temps (Déjerine); mais il peut exister un processus de dégé-
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néralion wallérienne dans les régions hautes de la moelle à la suite de la lésion

des différentes fibres des cordons postérieurs dans les régions sous-jacentes.

Les corps granuleux sont relativement rares, à ipoins que la lésion ait évolué

très rapidement ou que k' malade soit mort d'une maladie intercurrente à une

FiG. — Coupes de la moelle d'un cas de tabès fAudib.) dans lequel les lésions scléreuses sont
lieaucoup plus prononcées dans la moitié droite du cordon postérieur que dans la gauche.

date assez rapprochée du début de son tabès (P. Marie). Les altérations vascu-
laires sont variables, mais constantes : la paroi des vaisseaux est plus ou moins
épaissie et leur lumière rétrécie, on constate d'ordinaire des lésions inflamma-

Fio. 252. — A, colonne de Clarke sur la coupe
transversale d'une moelle normale: on y re-

marquera, outre l'existence des cellules, une
teinte grise due aux fines fibres nerveuses con-

tenues normalement dans celle région; — B,

cordon postérieur sain.

FiG. 253. — A', colonne de Clarke sur la coupe

transversale d'une moelle labétique, la teinte grise

a disparu par suite de la destruction des fines

fibres nerveuses au.vquelles cette teinte était due.

Les cellules nerveuses sont conservées ; — B', cor-

don postérieur altéré; — C, col de la corne posté-

rieure; — D' cordon latéral.

toires d'endo et de périartérite et surtout d'endo et de périphlébite avec accumu-

lation de lymphocytes dans toutes les couches de la paroi.

Quant à la substance grise., ses lésions sont moins connues, bien qu'elles

aient été étudiées par un certain nombre d'auteurs, notamment par Pierret et

par Lissauer.

a) Dans la corne antérieure , des altérations doivent exister, mais on ne les

[P. MARIE l
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connaît guère, et encore! que dans les cas où on constate pendant la. vie l'exis-

tence damyolrophies plus ou moins prononcées. Même dans des cas d'alrophie

musculaire, Déjerine, Nonne, Goldscheider, Mirallié ont trouvé intactes les

cellules des cornes antérieures; Charcot et Pierret, Leyden, Condoléon,
Schâffer, Buzzard, Chrétien et Thomas ont, au contraire, toujours trouvé les

formes les plus variées de la dégénérescence cellulaire.

(B) Dans les colonnes de Clarke, Lissauer a montré que le réliculum de fibres

nerveuses, ordinairement très abondant dans leur intérieur, disparaît presque
entièrement, tandis qu'au contraire les cellules ganglionnaires sont tout à fait

indemnes. D'après Lissauer, à la période de début du tabès, cette dégénération
des fibres du réticulum est beaucoup plus accentuée pour le côté externe des

colonnes de Clarke.

La corne postérieure présente également des lésions, mais celles-ci sont peu
étudiées dans leur détail; cette lacune est fort regrettable, car il est vraisem-

blable que ces lésions,

quand on les connaîtra

mieux, pourront expli-

quer l'altération d'un

certain nombre des fais-

ceaux du cordon posté-

rieur au cours du tabès.

On sait seulement que

les fines fibres horizon-

tales de la substance gé-

latineuse et de la sub-

stance spongieuse dispa-

raissent plus ou moins

complètement ainsi que
les grosses collatérales

réflexes qui traversent la

base de la corne posté-

rieure.

Le canal central est

souvent obstrué par une
sorte de prolifération des cellules de l'épendyme, fréquemment aussi il est

dilaté. Il existe parfois une sorte de syringomyélie, comme l'ont dit quelques

auteurs (Nonne, Eisenlohr) (').

II. — Dans le bulbe, on voit se continuer les altérations des cordons posté-

rieurs naédullaires, tant au niveau des cordons de Goll qu'au niveau des cordons

de Burdach. Quant aux autres altérations du bulbe, elles ont été signalées à

propos des différents symptômes bulbaires et il n'y a pas lieu d'y revenir ici.

III. — Le cerveau est loin d'être indemne, même dans les cas qui ne se font

remarquer par aucun symptôme d'ordre psychique. En effet, Jendrâs-

sik(2) a, comme on l'a déjà vu, montré dans deux cas de tabès qu'il existe

des lésions fort analogues à celles de la paralysie générale des aliénés, 'c'est-

à-dire consistant dans la disparition des fibres nerveuses, à l'intérieur des cir-

(') Nonne. Sitzung des arztlichen Vereins in llamburg, 14 juin 1892. Analyse in Neurol.
Centralbl., 1892, p. 455.

('-') JendrAssik. DeiUsches Arcli. /'. klin. Med., XLIII, 1888.

FiG. 2o-i. — Coupe d'une moelle de labes vulgaire dans laquelle le

maximum des lésions siégeait à la région dorso-lombaire. Dessinée
et communiquée par G. Marinesco. — Renflement cervical. — On
constate de la fac;on la plus nette, sur cette coupe, l'altération des
zones de Lissauer et celle des faisceaux de Burdach et de Goll.

Mais le fait le plus intéressant consiste dans l'énorme lésion de
la corne postérieure dont le réseau des fibres nerveuses a pour
ainsi dire complètement disparu; cette particularité a été très

exactement rendue par G. Marinesco dans son dessin.
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convolulions cérébrales. Ce seraient surtout les circonvolutions postérieures

et inférieures qui, d'après cet auteur, seraient le plus fréquemment atteintes.

Nageotte (') a observé dans le cerveau de quelq-ues tabétiques, mais non de

tous, des lésions névrog-liques et vasculaires diffuses analogues à celles de la

paralysie générale; Philippe et Decroly(^) n'ont pas retrouvé de semblables

lésions.

Des altérations de même nature ont été trouvées dans le cervelet par Jen-

drâssik; Jellinek les a trouvées spécialement dans le noyau dentelé.

IV. — Quant aux racines postérieures qui, nous l'avons dit, se montrent,

dans les cas un peu avancés, atrophiées et jaunâtres, elles peuvent, surtout

dans les cas récents, ne présenter à l'œil nu aucune altération. Avec l'aide du

microscope, on parvient cependant, même dans ces cas, à constater dans leur

intérieur des altérations plus ou moins prononcées des fdjres nerveuses. Enfin

dans certains cas, notamment dans ceux rapportés par Raymond ("), Marinesco,

il aurait été impossible de trouver aucune lésion de ce genre. Bien qu'il soit

impossible de s'inscrire en faux, a priori, contre des faits provenant d'observa-

teurs distingués, il convient de faire remarquer que la recherche des altérations

des racines postérieures est assez malaisée, par suite de l'existence, à l'état

normal, dans leur intérieur, de fibres fines plus ou moins nombreuses. Les

résultats négatifs trouvés par quelques auteurs ne signifient donc nullement

que, en réalité, les lésions des racines postérieures puissent, dans un cas de

tabès typique, faire absolument défaut. Du moins, pour qu'une notion de ce

genre doive être considérée comme parfaitement établie, il faudrait qu'elle fût

appuyée sur des documents plus nombreux que ceux dont on dispose actuelle-

ment. Jusqu'à nouvel ordre, il semble que l'on puisse considérer les lésions des

racines postérieures comme étant de règle dans le tabès vulgaire. Elles consis-

tent généralement en atrophie simple sans dégénérescence wallérienne, les

gaines de myéline disparaissent plus ou moins complètement, certaines fibres

sont réduites à une gaine de Schwann vide, d'autres à un cylindre-axe plus ou

moins net et à une gaine de myéline fragmentée en blocs ou en granulations,

de sorte qu'elles sont tantôt amincies, tantôt volumineuses; toutes ces lésions

sont diversement mélangées dans une même racine. Nageotte a décrit des

foyers cavitaires dans des nerfs radiculaires atteints de péri et d'endonévrite.

Les racines antérieures sont parfois altérées aussi, surtout dans les tabès avec

amyotrophies, mais toujours beaucoup plus légèrement.

V. — Les ganglions spinaux présenteraient des lésions multiples, mais non

constantes, consistant dans la dégénération de leur^ fibres nerveuses et dans

l'atrophie, la pigmentation ou la rétraction de leurs cellules ganglionnaires,

l'épaississement de leur tissu conjonctif, de dilatations parfois considérables

de leurs vaisseaux; Bourdon-Luys, Oppenheim-Siemerling, WoUenberg, Ran-

som, Strœbe (*), etc., ont trouvé ces lésions, mais Marinesco n'a pas trouvé

d'altérations des ganglions spinaux dans un cas de tabès qu'il a examiné à ce

point de vue spécial, et dans une élude plus récente (^) il a noté l'inconstance

et la faible intensité ordinaire des altérations des cellules ganglionnaires.

(') Nageotte. Thèse de Paris, 1893.

(*) Philippe et Decroly. Congrès intern., Paris, 1900.

(^) Raymond. Topograpliie des lésions spinales du tabès au début. Revue de méd., 1891.

{'*) Strgeiîe. Neurol. Centralhl., 189i.

C") Marinesco. Presse méd., 3 octobre 1001.

[P. MARIE }
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Schàfl'er ('), Juliusberger et Reyer(^), Maragliano ('^) ont trouvé les cellules

ganglionnaires généralement intactes.

VI. — Les nerfs périphériques sont le siège d'altérations très fréquentes et

ordinairement assez accentuées (Westphal, Pierret, Déjerine, Pitres etVaillard,

Oppenheim et Siemerling, Joffroy et Achard, etc.). Ces altérations consistent

dans la destruction d'un certain nombre de fibres nerveuses. Elles siègent en

général dans les fins rameaux nerveux, plus particulièrement peut-être dans

ceux des membres, bien que tous les nerfs, môme les nerfs bulbaires, puissent

en être atteints. La névrite périphérique du tabès ne se cantonne pas, comme
l'ont cru quelques auteurs, uniquement sur les fd^res sensitives. Cette opinion

avait été soutenue par les auteurs qui veulent faire du tabès une affection spé-

ciale, systématique de tout le système sensitif. Il est certain qu'on peut aussi

rencontrer ces lésions sur des ramuscules exclusivement musculaires. Pour les

auteurs qui cherchent à faire concorder les données de la pathologie nerveuse

avec les lois de Waller, ces névrites périphériques seraient dues aux altérations

des ganglions spinaux; c'est l'opinion soutenue notamment par Babinski, Darier,

puis par P. Marie. Pour Déjerine, il s'agirait là de véritables névrites primi-

tives se produisant directement au niveau des fines branches nerveuses. Il

est certain que plus on remonte vers la moelle et moins les lésions sont appa-

rentes dans les troncs nerveux, à tel point que les gros troncs, le sciatique,

par exemple, ont pu être considérés comme tout à fait indemnes. Il faut d'ail-

leurs tenir compte de l'impossibilité où l'on est actuellement de constater les

lésions du cylindre-axe, et attendre qu'une technique plus perfectionnée per-

mette cette constatation, pour considérer cette intégrité des gros troncs

nerveux comme absolument démontrée.

Les nerfs crâniens sensitifs peuvent présenter les mêmes altérations que les

racines postérieures. Le nerf optique, qui d'ailleurs ne peut être complète-

ment assimilé aux nerfs périphériques, le chiasma, la bandelette sont parfois

atrophiés jusqu'à n'avoir plus que la moitié, le tiers même de leur volume

normal, l'atrophie paraît progresser de la périphérie au centre, mais -elle part

du nerf et non, comme on l'avait cru, des cellules ganglionnaires de la rétine,

cellules d'origine des fibres optiques, car on constate toujours la persistance

d'un assez grand nombre de cellules ganglionnaires dans la rétine même quand

il n'existe plus aucune fibre dans le nerf (Léri); tardivement l'atrophie est totale

et peut envahir les corps genouillés et les tubercules quadrijumeaux; les

gaines méningées du nerf optique et du chiasma présentent généralement un

épaississement inflammatoire manifeste, semblable à celui de la méninge

spinale postérieure. Au microscope on constate dans ces gaines méningées une

grande abondance de lymphocytes ; dans le nerf lui-même on constaté une pro-

lifération interstitielle qui part de la gaine méningée et des vaisseaux préexis-

tants et néoformés, qui atteint et remplace peu à peu les fibres nerveuses et

obture les vaisseaux (Léri); le nerf est tardivement réduit à une épaisse gangue

conjonctive où toutes les fibres nerveuses ont perdu leur cylindre-axe et leur

myéline. Les nerfs acoustique, trijumeau, glosso-pharyngien, pneumogastrique

présentent plus rarement des lésions semblables.

Quant au grand sympathique, les documents nous font presque entièrement

(') ScHAFFER. Neurol. Cenlral'ul.. 1898.

(-) Juliusberger et Reyer. Neurol. Cenlralbl., 1898. .

('') Maragliano. Rivista critioa di rlinica incd., 190h
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défaut à son égard; cfuelqiies rares autours ont bien examiné lel ou tel de ses cor-

dons ou de ses ganglions : les uns (Vulpian) les ont trouvés complètement sains,

d'autres (Chvostek, Raymond) y ont décrit des allérations ; Marina a trouvé des

altérations du ganglion cervical supérieur dans le tiers des cas; J.-Ch. Roux a

trouvé à une période avancée une diminution considérable des petites fibres à

mvéline du sympathique cervical et thoracique et des nerfs splanchni«pies, les

grosses fibres qui viennent des ganglions rachidiens resteraient au contraire

intactes : ces lésions sont semblables à celles qu'on oldient expérimentalement

chez le chat par la section des racines postérieures : c'est par la lésion des

petites fibres à myéline que Roux pense pouvoir expliquer les analgésies

viscérales. Quoi qu'il en soit, l'étude du sympathique est encore fort peu

avancée. Il serait à désirer qu'à l'avenir, au lieu d'examiner à peu près unique-

ment les ganglions du sympathique cervical, on fît plus particulièrement porter

l'analyse sur la portion dorso-lombo-sacrée de ce nerf, et noiamment qu'on recher-

chât l'état des rami communicantes. On ne peut, en effet, par le rapprochement

des faits, s'empêcher de penser que, dans le tabès, le système du grand sympa-

thique doit èire lui aussi atteint, et cela pour les raisons suivantes : A) Les cor-

dons du sympathique prennent, comme His l'a démontré, naissance sur le segment

latéral de la plaque neurale ainsi que les ganglions spinaux qui, d'après

certains auteurs, joueraient un rôle primordial dans le processus tabélique;

ayant même origine, pourquoi ne seraient-ils pas soumis aux mêmes influences

nocives ?

R) De plus, une altération du grand sympathique, au cours du tabès, expli-

querait d'une façon logique un bon nombre des symptômes de cette affection :

crises gastriques, — syndrome de Rasedow; — glycosurie, — et peut-être aussi

fractures et arthropathies. L'hypothèse que je propose me semble donc, à plu-

sieurs titres, rationnelle: mais, vu la difficulté qu'il y a à examiner les portions

du grand sympathique que je viens d'indiquer, la vérification en est particuliè-

rement malaisée.

Pathogénie. — La nature du tabès a fait l'objet de nombreuses tiiéories fort

différentes les unes des autres, parfois même opposées.

D'après une opinion ancienne que Trousseau partagea et soutint pendant
quelque temps, le tabès n'aurait été qu'une névrose; cette opinion n'a pu, bien

entendu, tenir devant les progrès de l'anatomie pathologique.

Duchenne de Roulogne avait, à un certain moment, pensé qu'il s'agissait

surtout de troubles dynamiques.

Quelques auteurs ont cru que c'était le grand sympa t. Iiiqiie qui était en jeu;

cette manière de voir ne s'est pas vérifiée, bien que Raymond et Arthaud, J.-Ch.

Roux aient constaté des lésions dans le domaine de ce nerf.

Jendrâssik a exprimé l'opinion que dans la production des symptômes tabé-

tiqucs, notamment de l'incoordination, les lésions du cerveau jouaient un rôle

de premier ordre. On a vu, à propos de l'anatomie pathologique, que ces lé-

sions consistaient surtout dans la disparition des fibres nerveuses des circon-

volutions.

Leyden et Goldscheider ont émis l'hypothèse que les lésions des ne/'/s péri-

phériques seraient le point de départ des lésions médullaires ; cette opinion est

à peu près abandonnée aujourd'hui.

L'opinion adoptée d'une façon à peu près générale est celle qui considère le

[F. MABIE.'\
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tabès comme étant surtout, et avant tout, une affection de la moelle; que cette

affection trouve d'ailleurs son point de départ dans la moelle même ou dans les

Schéma d'un

moelle labèlique

dans laquelle le

processus morbi-
de est limité aux
racinespostérieu-

res de la région

lombo-sacrée.L,es

fibres radiculai-

res postérieures

des régions dor-

sale et cervicale

ne sont pas at-

teintes. Un gan-
glion lombaire a

été représenté en
1 avec ses 5 or-

dres de fibres ra-

diculaires posté-

rieures, A fibres

courtes, B fibres

moyennes, C fi-

bres longues.Ces
5 ordres de fibres

sont atteints, les

territoires dont
leur altération

provoque la dé-

génération ont

été figurés sur la

moitié droite de
chaque coupe :

.1' (marqué A par
erreur) territoire

appartenant à la

zone de Lissauer
constitué par des
fibres courtes ;

—
B', territoire si-

tué dans le cor-

don de Burdach,
constitué par la

dégénéralion des

fibres moyennes;
—C,territoire si-

tué dans le fais-

ceau de GoU,
constitué pardes

fdjres longues.—

Au niveau de la coupe 2 (région dorsale), le pro-

cessus morbide tabétique n'existant pas sur place,

les racines postérieures étant saines, on ne trouvera

pas de lésions nées in situ, celles que l'on constate

sont dues purement et simplement à la dégénération

ascendante des fibres radiculaires postérieures

moyennes et longues provsnant du ganglion lom-

baire 1 altéré. Ces fibres sont figurées en B et en C,

les zones de dégénération que provoque leur alté-,

ration sont représentées en B' et C. — Au niveau

de la coupe 3 (région cervicale), aucun processus

morbide tabétique né sur place n'e.\iste, tout comme
en 2; les seules fibres altérées seront donc les fibres

longues C provenant des fibres radiculaires posté-

rieures de la région lombaire 1, leur dégénération

se trouvera ainsi uniquement dans le point où elles

cheminent, c'est-à dire dans le cordon de Goll, en C.
— Comparer ce schéma avec le schéma suivant.

Schéma d'une
moelle tabéti-
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quelle les fibres

radiculaires
postérieures de
chaque paire ra-

chidienneétant
altérées, le pro-

cessus morbide
naît pour ainsi

dire in Si(M dans
chaquesegment
médullaire, in-

dépendamment
des lésions de
d égé n ération
secondaire as-

cendante pro-

venant de l'al-

tération des fi-

bres des seg-

ments situés au-

dessous. — 1)

Ganglion spinal

de la région lom-
baire avec ses 3

ordres de fi-

bres : A fibres

courtes,B fibres

moyennes, C fi-

bres longues.

Dans la moitié

droite de la cou-

pe de moelle 1

se voient les al-

térations au.\-

quelles donne
lieu la lésion de
ces trois ordres

de fibres. Ces
altérations sont

exactement les

mêmes que cel-

les de la coupe
delà moelle 1 de
la figure précé-

dente. — Dans
le segment2 (ré-

gion dorsale) on trouve les lésions dues à l'alté-

ration des trois ordres de fibres radiculaires
postérieures qui entrent dans ce segment D', E'.

F', avec ces lésions viennent se confondre celles
qui sont sous la dépendance de la dégénération
ascendante des fibres atteintes par le pro-
cessus morbide dans la région lombaire C", B".
Dans le segment 3 (région cervicale) on trouve
également les lésions dues à l'altération des
trois ordres de fibres radiculaires postérieures
qui entrent dans ce segment G', H', I", avec ces
lésions viennent se confondre celles qui sont
sous la dépendance de la dégénération ascen-
dante des fibres atteintes par le processus mor-
bide dans la région lombaire C" et dans la région
dorsale E", F".

FiG. 250.

racines postérieures qui s'y rendent. Charcot et Pierret ont les premiers soutenu

cette idée; pour eux la lé.sion des cordons postérieurs, lésion de nature paren-

chymateuse, affecterait par suite d'une élection particulière certains faisceaux
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de la moelle, en commençant entre autres par les bandelettes externes : ce

serait une affection essentiellement systématique. Strûmpell est un des auteurs

qui ont le mieux soutenu cette manière de voir. D'après Flechsig, les territoires

atteints dans la moelle par le tabès seraient des territoires spéciaux correspon-

dant à certains faisceaux que l'étude du développement des fdjres nerveuses

permet de distinguer très nettement chez le fœtus.

Pierre Marie (1892) a soutenu la théorie d'après laquelle les lésions médul-

laires du tabès seraient surtout d'origine [exogène, c'est-à-dire sous la dépen-

dance d'un processus dont le point de départ doit être cherché en dehors de la

moelle : il était amené à cette conclusion tant par l'anatomie normale que par

l'anatomie pathologique. L'anatomie pathologique apprend en effet que, dans le

cas où les racines qui constituent la queue de cheval se trouvent comprimées
ou sectionnées par une tumeur ou un traumatisme, il s'ensuit une dégénération

dans le territoire du cordon postérieur qui, souvent fort étendue, ressemble

beaucoup à la lésion médullaire du tabès. D'autre part, si l'on met en parallèle

les lésions de la moelle dans le tabès avec le trajet normal des fibres radi-

culaires postérieures, on constate, d'après Pierre Marie, que ce parallèle

rend compte de certains aspects des lésions médullaires tabétiques.

On peut, en effet, distinguer d'une façon générale trois catégories de fibres

radiculaires postérieures : a) les fibres courtes qui entrent presque immédiate-

ment dans la substance grise et occupent sur le bord interne de la corne posté-

rieure la zone dite « cornu-radiculaire »
;
b) les fibres moyennes qui ne se portent

dans la substance grise qu'après un certain trajet dans le cordon de Burdacli;

c) les fibres longues qui sont destinées au faisceau de Goll et se rendent dans

celui-ci après un trajet plus ou moins long dans le cordon de Burdach. Après

section ou compression d'une racine postérieure chez l'homme ou chez les ani-

maux, on voit la dégénération secondaire occuper dans la moelle, immédiate-

ment au-dessus de la lésion, la zone cornu-radiculaire; puis, en remontant,

abandonner de plus en plus le voisinage de la corne postérieure et occuper le

faisceau de Burdach d'abord, et plus haut le faisceau de Goll. Or c'est préci-

sément le siège des lésions principales du tabès quand les racines postérieures

sont atteintes seulement dans la région lombaire; quand les racines sont atteintes

dans la région dorsale et dans la région cervicale, ce n'est plus seulement le

faisceau de Goll, mais aussi le faisceau de Burdach et la zone cornu-radicu-

laire qui sont le siège des altérations jusque dans les régions supérieures. Dans
certains cas il semble, par l'intensité des lésions de la zone cornu-radiculaire sur

toute la hauteur de la moelle et par l'intégrité plus ou moins complète du
faisceau de Goll, que les fibres radiculaires courtes puissent être atteintes

presque en totalité et à l'exception des fibres moyennes et surtout des fibres

longues. Ces remarques capitales ont définitivement établi l'importance des

altérations radiculaires dans la pathogénie des lésions du tabès : l'existence et

l'importance des lésions radiculaires postérieures sont aujourd'hui à peu près

unanimement acceptées, c'est le seul point commun de toutes les théories

actuelles : mais le désaccord est complet sur les deux points suivants : l» ces

lésions radiculaires sont-elles seules en jeu? 2° quel est leur mode de pro-

duction ?

P. Marie (') avait admis que les lésions exogènes étaient de beaucoup prédo-

(') P. Marie. Leçons sitr les maladies de la moelle, 1892. — Traité de mcd. de Charcot cl

Bouchard, \" édition.

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2= édit. —- IX. 49
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dominantes et que leur origine se trouvait vraisemblablement dans une altéra-

tion primitive des cellules qui servent de centres trophiques aux fibres des

racines postérieures, les cellules des ganglions spinaux, peut-être aussi les

cellules des ganglions sympathiques et les cellules ganglionnaires périphé-

riques, dont l'existence est d'ailleurs entièrement hypothétique ; mais en

outre, pour cet auteur, à côté du processus exogène, il convient de faire

une part pour les lésions dues à la dégénération de fibres endogènes, de

fibres prenant leur origine dans la substance grise médullaire. Nous verrons

plus loin comment s'est modifiée, sur différents points, l'opinion de cet auteur.

Pour la plupart des auteurs récents, le tabès reste une maladie essentielle-

ment systématique, que le mot « système » soit d'ailleurs compris dans son

sens anatomique restreint ou dans un sens physiologique sensiblement plus

large
;
qu'il s'agisse du « système radiculaire postérieur » ou du « système sen-

sitif », ce système pourrait, suivant les théories, être atteint soit primitivement

dans son élément noble, soit secondairement par l'intermédiaire de son tissu

conjonctif, et dans ce cas la lésion primitive serait une altération vasculaire ou

une inflammation méningée.

Philippe (') considère le processus tabétique comme exclusivement parenchy-

mateux, nettement systématique et frappant d'atrophie, dans le tabès initial du

moins, la totalité, gaine de myéline et cylindre-axe, des tubes nerveux qui con-

stituent le système radiculaire postérieur depuis la racine jusqu'aux cordons

correspondants, et cela sans grosses altérations interstitielles et sans participa-

tion de la cellule originelle, la cellule du ganglion spinal ; dans le tabès avancé

les zones endogènes seraient détruites à leur tour. Philippe croit que les lésions

tabétiques restent systématisées du commencement à la fin. On assisterait ainsi

successivement et dans un ordre invariable, dans le plus grand nombre des

cas, à la prise des bandelettes externes (fibres radiculaires moyennes de Singer

et Munzer, collatérales réflexes, fibres des colonnes de Clarke), puis de la zone

de Lissauer et de la zone cornu-radiculaire (fibres radiculaires courtes), des

champs postérieurs (fibres radiculaires longues), enfin des zones endogènes

descendantes (faisceau triangulaire médian de Gombault et Philippe, centre

oval de Flechsig, bandelette périphérique de Hoche, virgule de Schultze) et

ascendantes (zone cornu-commissurale) ; dans les racines on pourrait égale-

ment, d'après Philippe, constater F « envahissement systématique », zones par

zones. Le processus tabétique serait essentiellement distinct par la localisation

des lésions autant que par leurs caractères histologiques du processus syphi-

litique.

Brissaud et de Massary (') ont développé une opinion assez analogue à celle

qui avait été soutenue par Leyden d'abord, par P. Blocq ensuite; ces auteurs

considèrent, eux aussi, le tabès comme une affection essentiellement parenchy-

mateuse et systématique, mais le système altéré serait le système sensitif péri-

phérique dans toutes ses parties, le « protoneurone centripète », organe

embryologiquement bien individualisé parce qu'il est l'élément caractéristique

de la crête neurale, parce qu'il naît de l'ectoderme à côté du système nerveux

central, qu'il ne s'unit à lui que plus tard et qu'il a pu se développer iso-

lément dans le cas d'un monstre curieux publié par von Léono\va ; l'intoxi-

(') Philippe. Thèse de Paris, 1897.

(-) DE Massary. Thèse de Paris, 189G.
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cation syphilitique serait la cause la plus certaine de l'a dégénérescence des

protoneurones centripètes et le degré, la l'orme, retendue des lésions reste-

raient subordonnés à la vulnérabilité héréditaire ou acquise de tels ou tels

protoneurones.

Pour Thomas et Hauser('), la lésion essentielle du tabès est encore systéma-

tique, mais moins purement parenchymateusc : les caractères histologiques de

la lésion primordiale sont plutôt ceux d'un trouble trophique que ceux d'une

réaction inflammatoire: c'est une dystrophie qui porte sur tout le neurone sen-

sitif périphérique, mais en prédominant beaucoup sur son prolongement cen-

tral, la cellule ganglionnaire restant en général intacte, participant d'autres

fois au processus atrophique; de plus, la dystrophie atteint généralement aussi

certaines portions du protoneurone moteur et du système sympathique; enfin

si la lésion parenchymateusc est la lésion capitale, elle est cependant accom-

pagnée d'une lésion conjonctive avec altération des parois vasculaires et avec

tendance nécrotique. Pour expliquer la prédominance du processus dégénératif

sur les fibres des racines postérieures, Thomas et Hauser font intervenir une

altération fonctionnelle de la cellule ganglionnaire troublant son pouvoir

trophique, à défaut de lésions anatomiques, la toxicité du liquide céphalo-ra-

chidien; enfin l'infection de la cavité sous-arachnoïdienne et les lésions de

méningite dont Obersteiner et Redlich, Nageotte ont voulu faire la cause même
du processus tabétique.

D'autres auteurs placent non plus dans l'élément nervei:x, mais dans l'élé-

ment interstitiel, le point de départ du processus morbide. Pour Ordonez,

Adamkiewicz, Buzzard, Letulle, etc., les vaisseaux sanguins en constitueraieni

l'origine. Dejerine avait également soutenu l'opinion que les lésions médullaires

du tabès seraient une sclérose vasculaire systématisée suivant le trajet intra-

médullaire des racines postérieures.

Obersteiner et Redlich, Nageotte surtout, ont décrit des lésions méningées

qui pour eux seraient la lésion initiale et fondamentale de l'affection : l'atrophie

des racines postérieures serait une lésion secondaire.

Obersteiner et Redlich pensent que, par suite de la néoformation méningée
qui est la première lésion du tabès, mais qui n'a pas de caractère spécifique,

les racines postérieures sont étranglées par la pie-mère épaissie au niveau de

leur entrée dans la moelle, c'est-à-dire précisément en un point où norma-

lement elles sont serrées dans un manchon pie-mérien et névroglique épais;

aussi la névrite tabétique serait-elle d'abord de nature interstitielle. Nageotte a

montré que l'étranglement annulaire des racines est un artifice de préparation

et n'existe pas quand la moelle est durcie sans être extraite du canal racliidien.

Pour Nageotte (-) la première lésion en date chez les tabétiques est une ménin-

ghle sgp/iiUtique, lésion essentiellement spécifique, et la précocité de la lym-

phocytose dans le liquide céphalo-rachidien en serait une preuve; mais par elle-

même la méningite spécifique est insuffisante à produire le tabès, car, s'il

n'existe pas de tabès sans méningite, il existe de nombreuses méningites syphi-

litiques qui ne sont pas suivies de tabès : la méningite précède le tabès, mais

elle ne le crée que par l'envahissement des « nerfs radiculaires » ; on donne le

nom de nerf radiculaire à la portion des racines qui est comprise entre la

(') Thomas et IIauser. Iconogr. Salpâlr., 1!)02.

(''] Nageotte. Soc. de bioloijie, 1895. — Presse médicale, novembre l'J02 et janvier 1903.
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cavité sous-arachnoïdienne et le ganglion. A ce niveau les racines sont entou-

rées par une gaine lamelleuse ou périnèvre formée par l'arachnoïde, les fasci-

cules sont séparés par un tissu conjonctif lâche ou endonèvre; consécutivement

à l'inflammation de ces gaines due à la méningite syphilitique, il se produit des

lésions de périnévrite, puis d'endonévrite constituant la névrite radiculaire

interstitielle. Les lésions primitivement interstitielles de la névrite déterminent

secondairement la dégénérescence des éléments nobles, des fibres nerveuses

radiculaires ; les racines antérieures, plus résistantes, restent parfois inal-

térées dans leur parenchyme, quoique toujours altérées dans leur appareil con-

jonctif; mais très souvent aussi leurs fibres dégénèrent comme celles des

racines postérieures, elles se régénèrent alors chacune par un pinceau de fibres

fines; au contraire, les fibres des racines postérieures ne se régénèrent pas,

elles dégénèrent en commençant par leur extrémité médullaire et leurs colla-

térales, depuis les centres gris de la moelle et du bulbe, où elles se terminent,

jusqu'aux cellules des ganglions rachidiens où elles naissent : attaquée par sa

FiG. 259. — X' dorsale. Fig. 260. — l\' lombaire.

Corps granuleux à ilisposilion diffuse dans le cordon postérieur chez un tabélique.

base comme la racine antérieure, la racine postérieure conserve assez de vitalité

pour maintenir pendant un temps plus ou moins long l'intégrité de ses pre-

miers segments, mais pas assez pour nourrir ses extrémités plus délicates et

plus éloignées du centre trophique. En somme, pour Nageotte, « le tabès est '

une lésion inflammatoire qui attaque un nombre quelconque de racines sensi-

tives ou motrices à leur sortie de l'espace sous-arachnoïdien et qui se relie à

une syphilose généralisée des méninges ».

Pierre Marie et Guillain (') ont émis récemment une théorie beaucoup plus

extensive qui place l'origine du processus tabétique dans une altération du

système lymphatique postérieur de la moelle. Ces auteurs, en effet, admettent

que les cordons postérieurs, les racines postérieures et la pie-mère qui tapisse

le segment postérieur de la moelle constituent, au point de vue de la circu-

lation lymphatique interstitielle, un ensemble doué d'une indépendance

(') Pierre Marie et Guillain. Revue neurol., 51 janvier et 28 février 1905.
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relative et pouvant, sous rinfluence de la syphilis, s'altérer d'une façon isolée.

Les faits sur lesquels se basent ces auteurs pour soutenir leur théorie sont

les suivants :

1" Quand on examine, sur la table d'autopsie une moelle de labétique, la pre-

mière chose qui frappe le regard aussitôt après l'incision de la dure-mère, c'est

l'opacité, l'épaississement de la pie-mère qui recouvre les cordons postérieurs,

tandis que la pie-mère au niveau des cordons antéro-latéraux a conservé presque

toute sa minceur et sa transparence normale. Cette altération de la pie-mère

postérieure est surtout accentuée dans la région dorsale. Marie et Guillain

insistent sur ce fait que « la pathologie de la méninge postérieure est une

pathologie spéciale ». La circulation lymphatique interstitielle du cordon posté-

rieur présente également une indépendance très nette, ainsi que l'ont fait voir

les expériences de Guillain, qui injectant de l'encre de Chine dans le cordon pos-

térieur du chien, a montré que les granulations noires se répandent uniquement

dans le cordon postérieur en suivant une marche ascendante.

2" Dans un certain nombre de cas de tabès on constate que la dégénération

du cordon postérieur ne répond pas exactement au trajet des fibres radiculaires

postérieures, mais semble affecter des rapports étroits avec la sclérose et l'in-

llammation des tractus conjonctifs interstitiels dont l'épaississement est très

prononcé et se prolonge au delà des limites des territoires dégénérés. Il semble

donc probable qu'en outre des altérations dues à la dégénération secondaire des

racines postérieures il existe encore dans le tabès des altérations d'origine pure-

ment interstitielle pouvant prendre un aspect pseudo-radiculaire.

5" Lorsqu'on a, chose assez rare d'ailleurs, l'occasion d'examiner des moelles

tabétiques par le procédé de Marchi, on voit que les corps granuleux existant

dans les cordons postérieurs ne présentent le plus souvent aucune localisation

rappelant une systématisation radiculaire ou autre et sont, au contraire, dilï'us

dans toute l'étendue des cordons postérieurs.

Marie et Guillain prennent soin de bien spécifier que dans les lésions du cor-

don postérieur de la moelle des tabétiques ils reconnaissent, d'une façon indis-

cutable, le rôle très important joué par la dégénération secondaire des fibres radi-

culaires ; mais ils pensent que cette dégénération est insuffisante à rendre compte

de toutes les altérations constatées dans le cordon postérieur. Ils sont d'avis que

la lésion même des racines postérieures, toutes les altérations du cordon pos-

térieur et les modifications de la méninge postérieure reconnaissent une seule

et même cause : l'altération du système lymphatique postérieur de la moelle.

Etiologie. — Un grand nombre de causes ont été invoquées, dont la plupart

semblent banales et jouent tout au plus un rôle occasionnel.

Les diverses dùilhèses telles que la diathèse rhumatismale (?), la diathèse

herpétique (?),... sont et surtout ont été incriminées par différents auteurs

(Verneuil, Spillmann, Pai'isot, Klemperer, etc.). Cependant la diathèse

neuro-arthritique paraît pouvoir tout au plus prédisposer le système nerveux

aux atteintes du virus syphilitique. On peut en dire autant de certaines

intoxications (saturnisme, nicotinisme, ergotinisme, pellagre, etc.) invoquées

par Pansini ('), en ajoutant toutefois que certaines d'entre elles sont aujourd'hui

reconnues pour une des causes fréquentes non du tabès vrai, mais de sclé-

(') Panstni. Ririsla cril. di cliiiica medica. 1902.
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roses combinées dont le diagnostic avec le tabès est parfois des plus difficiles.

De même pour le traumatisme. — Un grand nombre d'observations ont été

rassemblées dans lesquelles le tabès paraît s'être développé sous cette i-nfluence;

celle-ci serait particulièrement manifeste lorsqu'elle s'exerce directement sur

le rachis (Petit).

Straus, sans admettre une relation absolument intime entre le traumatisme

et le tabès, pense que le traumatisme peut agir quelquefois pour déterminer la

localisation du tabès sur le point où il a porté.

L'hérédité a été surtout invoquée par Charcot et ses élèves, Féré, Ballet et Lan-

douzy, Blocq... etc., en comprenant l'hérédité névropathique dans son sens le

plus large. Ces auteurs admettent que, chez les ascendants ou les consanguins

des tabétiques, on peut rencontrer les affections nerveuses les plus diverses,

depuis les différentes formes d'aliénation mentale jusqu'à l'hémiplégie et à la

chorée; le diabète serait également fréquent dans les familles des tabétiques

(Charcot). Quant à l'hérédité directe (tabétique ayant eu un père ou une mère
tabétique), elle est extrêmement rare, et semble purement fortuite.

Les relations du tabès avec la syphilis ont été signalées dès 1876 par

Fournier, elles ont également trouvé en Erb (1879) un défenseur convaincu.

Actuellement elles sont admises d'une façon à peu près générale. Le désaccord

porte surtout sur la fréquence avec laquelle la syphilis doit être incriminée

dans l'étiologie du tabès. A cet égard les différentes statistiques donnent des

chiffres extrêmement variables. Berger n'a rencontré la syphilis que chez

20 pour 100 des tabétiques; Westphal chez 53 pour 100 environ ; Remak chez

23 pour 100; Rumpf chez 06 pour 100; Eisenlohr chez 52, 5 pour 100; BernhardI

chez 60 pour 100. Fournier arrive au chilfre de 93 pour 100, Strumpell à celui

de 90 pour 100; ce chiffre est fort voisin de celui (89,2 pour 100) donné par

Erb (') dans un travail portant sur 570 cas directement observés par lui.

Certains auteurs, et en particulier Môbius, sont allés jusqu'à affirmer que le

tabès reconnaissait toujours pour cause vme syphilis antérieure. — Un fait est

certain, c'est que cette infection est extrêmement fréquente dans les antécé-

dents des tabétiques et qu'une relation de cause à effet entre ces deu'x affections

ne saurait être niée. L'hérédo-syphilis a été invoquée dans des cas assez

nombreux (Remak, Strumpell, Gowers, Barthélémy, Fournier, Babinski-;

Souques, etc.).

Uàge auquel débute le tabès est variable, quoique d'une façon générale on

puisse dire que c'est surtout entre 30 et 45 ans.

On l'observe rarement avant 25 ans et après 55 ans. Erb l'a cependant vu

survenir dans un cas à 59 ans, dans un autre à 60 ans, et Pitres ^ a trouvé sur

550 cas de tabès, 52 fois le début après 50 ans. Hildebrandt prétend qu'il existe

dans la science 10 cas de tabès dans l'enfance jusqu'à 14 ans (?). De très

nombreux cas de soi-disant « tabès infantile » ont été signalés dans ces dernières

années, presque tous chez des hérédo-syphilitiques : dans une revue récente,

Dydynski (*) se refuse à en compter plus de 7 comme authentiques (5 cas de

Remak, un de Strumpell, Mendel, Bloch, Dydynski) : le tabès infantile présen-

(M Erb. Zur TEliologie der Tabès. Berliner klinische Woschenschrift, 1801, n»' 20, p. 713, et

suiv., et Volkniann's Samml. Klinischcr Vorlràg, 1892.

(^) Babinski. Soc. méd. des hôp., 24 octobre 1902.

(^) Pitres. Congrès de Toulouse, 1902.

(*) Dydynski. Neurol. Cenlralbl., ï" avril 1900.
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lerait une symptomalologie un peu particulière, comprenant surtout les signes

du tabès qui ne lui sont pas communs avec la maladie de Friedreich; les trou-

bles urinaires seraient les plus constants, puis Taftophie des nerfs optiques;

Tataxie ferait généralement défaut ou serait minime et très tardive. P. Marie se

refuse à admettre que Ton puisse considérer comme appartenant réellement au

tabès les cas de ce genre observés chez l'enfant.

C'est de 6 à 15 ans après l'infection syphilitique que le tabès se montre le

plus souvent, et on peut dire, en bloc, dans les 20 années qui suivent celle-ci

(88 pour 100 des cas — Erb). Dieulafoy rapporte un cas de tabès à 50 ans con-

sécutif à une syphilis contractée à 21 ans.

Les syphilis bénignes semblent être celles qui amènent le plus fréquemment

à leur suite le processus tabétique. — Il y aurait lieu de se demander si cer-

taines variétés de syphilis ne produiraient pas plus souvent le tabès que

d'autres variétés. Cette question a déjà été posée pour la paralysie générale par

Morel-Lavallée : en faveur de cette façon de voir, Pierre Marie a rapporté,

d'après Bernard, l'observation de deux amis ayant contracté la syphilis à la

même source, dans la même nuit en 1809, et qui sont devenus tabétiques, l'un

en 1890, l'autre en 1891 ('). Dans cet ordre d'idées on peut citer les faits rap-

portés par Goldflam (') d'abord, par de nombreux auteurs ensuite, dans lesquels

on voit un mari syphilitique infecter sa femme et plus tard le tabès survenir

chez les deux époux : les cas de tabès conjugal se sont multipliés dans ces der-

niers temps parce qu'on les a mieux recherchés (Erb, Strûmpell, Mendel,

Lalou, P. Marie, Babinski, etc); dans un mémoire récent, Raecke(') en a réuni

22 cas ; dans 20 autres cas le tabès existait chez l'un des conjoints, la paralysie

générale chez l'autre. Babinski a vu chez des conjoints la contamination syphi-

litique de l'un à l'autre se faire jusqu'à 11 et 15 ans après l'accident initial et

être suivie de tabès.

Quant au secce, il faut signaler tout particulièrement la rareté relative du tabès

chez les femmes. Dans la statistique de l]rb, notamment, on trouve 550 hommes
contre 19 femmes. Cette rareté du tabès dans le sexe féminin tient, suivant

toute apparence, à ce que la syphilis est plus rare chez la femme que chez

l'homme, car, ainsi que l'ont montré Mobius, Fehre, etc, les femmes tabétiques

sont, comme les hommes, des syphilitiques.

La race exerce-t-elle une influence sur la fréquence de la syphilis? — Minor a

relevé la rareté relative du tabès chez les juifs de Russie par comparaison avec

le reste de la population, mais il attribue cette différence à ce que, par suite de

conditions particulières, la syphilis est beaucoup moins fréquente chez les pre-

miers que dans le peuple russe. Il est vrai que, si Korsakow et Kojewnikoff

ont confirmé la remarque de Minor, Redlich croit au contraire que la syphilis

est relativement fréquente chez les juifs de Russie. D'autre part, C. W. Burr('),

d'après les résultats de sa propre expérience et d'après l'enquête à laquelle il

s'est livré auprès de nombreux médecins exerçant soit à Cuba, soit dans le sud

des Etats-Unis et à Philadelphie, arrive à conclure (avec toute apparence de

certitude) que l'ataxie locomotrice est extrêmement rare chez les nègres, et que

(') P. Marie. Gaz. méd. de Paris, -1895.

Goldflam. Deutsche Zeitsch. f. Nervenlieilk., 1892, p. 2Ô0.

(5) Raecke. Monalschr. f. Psycli. u. NeuroL, 1899.

('*) G. W. BuRH. The frequency of locomotor ataxia in negi oes. Journal of mental and
ncrvous diseases, avril 1892.

[P. MARIE.}
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chez les mulâtres elle Test un peu moins, mais sans être cependant aussi fré-

quente que chez les blancs. Meillon, Lovy, Heuyer, Scherb(')ont également

constaté l'extrême rareté du tabès chez les Arabes d'Algérie : ils l'attribuent à

l'importation récente de la syphilis en Algérie et à l'absence chez les Arabes de

tare nerveuse héréditaire. Matignon (^) a de même remarqué la rareté des

accidents nerveux de la syphilis chez les Chinois, Berman (^) chez les Bos-

niaques, Goltzinger chez les Abyssins malgré la grande fréquence de la

syphilis chez eux (elle frapperait 80 pour 100 de la population) : Raffray (*) a vu

à l'île Maurice un très grand nombre de syphilis graves et mal traitées sans un
seul cas de tabès.

Il n'est pas jusqu'aux professions qui ne présentent, au point de vue du pour-

centage du tabès, des différences appréciables. Cette affection est en effet infi-

niment plus fréquente chez les individus exerçant des professions libérales :

militaires, artistes, écrivains, etc.... Suivant toute vraisemblance, la prédilection

du tabès pour les individus appartenant à cette catégorie sociale tient d'une

part à ce que, par leur séjour dans les grandes villes à l'époque de l'adolescence

et des premières années de l'âge adulte, ils sont tout particulièrement exposés à

contracter la syphilis, d'autre part à ce que le surmenage intellectuel est chez

eux chose assez ordinaire et les prédispose aux manifestations de la syphilis sur

le système nerveux. Il faut signaler la rareté du labes chez les prêtres, rareté qui

coïncide avec celle de la syphilis.

Diagnostic. — Le diagnostic du tabès est aujourd'hui grandement facilité

dans la grande majorité des cas douteux par la recherche de la lymphocytose

dans le liquide céphalo-rachidien; presque tous les auteurs ayant jusqu'ici

trouvé des lymphocytes en grande quantité, sinon dans tous les cas de tabès,

du moins dans presque tous. Ce diagnostic doit être fait surtout avec un groupe

d'affections dont les analogies avec la maladie de Duchenne de Boulogne sont

assez grandes pour qu'on les ait désignées sous le nom de pseudo-tabes, bien

qu'en réalité les unes et les autres n'aient entre elles aucune autre relation que

celle de simuler plus ou moins complètement le tabès par la réunion de

quelques-uns des symptômes propres à celui-ci.

Ceux de ces symptômes qui se retrouvent dans les pseudo-tabes sont ordi-

nairement des troubles de l'équilibre ou même de la coordination, assez souvent

aussi des phénomènes parétiques donnant aux mouvements des malades un
aspect d'incoordination quoique celle-ci fasse en réalité défaut. Il n'est pas rare

de constater en outre la perte ou la diminution du réflexe rotulien, ou encore

quelques troubles dn côté des fonctions génitales.

Parmi les pseudo-tabes en présence desquels on se trouve le plus habituelle-

ment, en pratique, il faut citer ceux dus à l'intoxication par l'alcool ou par

l'arsenic, le pseudo-tabes du diabète, celui de la neurasthénie.

Les différences qui, au point de vue purement symptomatique, permettent de

distinguer les pseudo-tabes du tabès vrai, consistent en ce que dans les pre-

miers il s'agit rarement, comme on vient de le voir, d'une incoordination véri-

table ou du moins en ce que chez eux l'incoordination est moins marquée que

(') ScHERB. Soc. de neurol., 3 juin I90L
(*) Matignon. Acad. de méd., 7 janvier 1002.

(^) Berman. Wiener med. Wochenschr., 1900.

{'') Raffray. Communication orale.
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chez les tabéliques, en ce que les troubles réflexes de la pupille n'existent guère,

en ce que le réflexe rolulicn absent en apparence peut^quelquelbis être provoqué

par l'emploi du procédé de Jendrassik, en ce que, enfin, les douleurs ne sont

généralement pas aussi violentes que dans le tabès et ne revêtent pas à un égal

degré le caractère fulgurant ni ne présentent une tendance aussi marquée à

survenir par crises.

Les scléroses combinées, dans certains de leurs types, peuvent simuler de la

façon la plus trompeuse, l'aspect du tabès vulgaire ; nous renvoyons au chapitre

qui leur est consacré pour tout ce qui a trait à l'exposé des caractères difïe-

rentiels.

La sclérose en plaques peut, dans certains cas où la démarche est tabétô-

cérébelleuse, soulever quelques difficultés au point de vue du diagnostic; mais

la présence des autres symptômes, tels que le tremblement, le nystagmus, l'em-

barras de la parole, suffira à lever tous les doutes.

La maladie de Friedreich se distinguera du labes par son début avant la

vingtième année, par l'existence du nystagmus, des troubles de la parole, etc.,

ainsi que par l'absence de douleurs.

La syringomyélie présente des troubles trophiques (panaris, perte d'une ou

plusieui'S phalanges) et une dissociation de la sensibilité (anesthésie à la tempé-

rature et non à la piqûre) qui ne se montrent guère dans le tabès.

Les altérations du cervelet (tumeurs, lésions en foyer) pourraient, dans cer-

tains cas, produire un complexus symptomatique un peu analogue à celui du

tabès. Mais on ne tardera pas à constater que les troubles de la marche sont

produits non par de l'incoordination vraie, mais plutôt par un état vertigineux

spécial, par un manque d'équilibre. Babinski(') a très soigneusement étudié les

troubles de la motilité révélateurs de lésions cérébelleuses : le syndrome cérébel-

leux de Babinski se compose de la triade symptomatique suivante : asynergie

cérébelleuse, perte de la diadococinésie, prolongation de l'équilibre statique

volitionnel. Uasynergie cérébelleuse est la perturbation de la faculté d'association

des mouvements ; elle se rencontre souvent chez les cérébelleux et uniquement

chez eux : elle est bien différente de l'ataxie vraie, le sens musculaire est très

bien conservé, les mouvements ne sont pas ataxiques, pas excessifs et déréglés,

l'occlusion des yeux n'exerce aucune action sur leur forme, ils sont seulement

décomposés en mouvements élémentaires successifs des divers segments des

membres, marche, acte de fléchir la jambe sur la cuisse, etc., il existe pour

mettre en évidence ces troubles de la coordination toute une série d'exercices

qui ont été imaginés par Babinski et dont nous parlerons à propos de l'hérédo-

ataxie cérébelleuse. Plus récemment('^), Babinski a indiqué que l'asynergie

cérébelleuse s'accompagne d'une prolongation bien plus grande qu'à l'état

normal du maintien des attitudes volontaires ou éqtcilibre volitionnel statique

(élévation des jambes dans le décubitus dorsal, par exemple), alors que ce main-

tien est à peu près complètement impossible dans l'ataxie tabétique. Il a enfin

signalé (") l'impossibilité chez les cérébelleux d'accomplir rapidement des

mouvements successifs, telles la pronation et la supination de l'avant-bras,

qui nécessitent l'association d'une action excito-motrice à une action frénatrice:

cette perte de la diadococinésie, ou fonction qui permet l'accomplissement de

(') Babinski. Revue neuroL, 1899. p. 800.

(-) Babinski. Soc. neuroL. mai 1902.

(^) Babinski. Soc. neuroL. novemijre 1902.

[P. MARIE.J



778 MALADIES INTRINSÈQUES DE LA MOELLE ÉPINIÈRE.

mouvements successifs, n'existerait pas dans le tabès. L'ensemble de ces signes

facilite singulièrement le diagnostic différentiel des affections cérébelleuses et

du tabès. De plus, chez les cérébelleux, les douleurs fulgurantes, les différents

troubles viscéraux font ordinairement défaut.

Traitement. — A. Médication interne. — Parmi les agents de cette

catégorie, ceux qui sont généralement employés depuis un bon nombre d'années

sont le nitrate d'argent., le chlorure d'or, le seigle ergoté, ce dernier particulière-

ment recommandé par Charcot pour combattre les troubles génito-urinaires. La
strychnine et les préparations strychniques ont joui également d'une certaine

vogue, peu méritée, semble-t-il, peut-être même celles-ci sont-elles nuisibles.

Dans ces derniers temps, depuis qu'avec Fournier on a reconnu l'influence

prépondérante de la syphilis dans l'étiologie du tabès, tous les efforts ont con-

vergé vers l'emploi des traitements antisyphilitiques. Les résultats de la cicre

mercurielle ont été parfois nuls ou mauvais. Cependant, lorsqu'on est en

présence d'un tabétique non cachectique, cette cure (frictions ou injections)

devra être instituée, non pas qu'on doive compter sur une rétrocession des

symptômes (') pourtant possible, mais plutôt en vue d'empêcher la progression

de ceux-ci et l'apparition d'accidents plus graves. Un traitement par les injec-

tions beaucoup plus intensif que celui qu'on a préconisé jusqu'ici a donné de

bons résultats à P. Marie, à Lemoine (-), à Leredde ('), etc. Comme l'a dit

P. Marie, le traitement spécifique pour réussir devra, dans le tabès, être fait

« assez tôt et assez fort ». On se méfiera que, chez les tabétiques présentant un
début d'atrophie du nerf optique, l'évolution de celle-ci semble parfois accélérée

par le traitement hydrargyrique
;
Babinski(') aurait cependant constaté deux fois

une action favorable du traitement mercuriel sur l'atrophie elle-même. L'admi-

nistration de l'iode plutôt que des iodures semble être indiquée concurrem-

ment avec celle des mercuriaux.

L'antipyrine, la phénacétine, \e pyramidon, Vantifébrine, etc., rendront des

services contre les phénomènes douloureux et certaines crises viscérales. La

santoninea été préconisée contre les douleurs fulgurantes (Combemale, Negro),

l'aspirine a donné de bons résultats dans les arthropathies (P. Marie et Péchar-

mant), la cocaïne, l'eau chloroformée, l'extrait gras de cannabis indica ont

réussi à calmer certaines crises gastriques non influencées par l'alimentation
;

un traitement antidyspeptique est recommandé par J.-Ch. Roux contre_certaines

crises influencées par l'ingestion des aliments ; on a calmé certaines crises gas-

triques par l'injqption lombaire de cocaïne ou même, à titre exceptionnel, par-

une simple ponction lombaire; l'injection épidurale de cocaïne paraît donner

d'aussi bons résultats en présentant moins d'inconvénients.

En résumé, si dans la médication interne il y a quelques agents pouvant

exercer une influence favorable sur certains symptômes, nous n'en possédons

encore aucun auquel on puisse attribuer une action véritablement curative sur

la maladie elle-même.

B. Médication externe. — Il en est de celle-ci comme de la médication in-

(') Voir cependant sur ce sujet un travail de Dinkler inspire par YLrh, in Bcrliner klinische

Wochenschrift, 1893.

(-) Leaioine. Revue nenroL, juin lOO'i.

(') Leredde. Semaine méd., avril 1902.

('*) Babinski. Soc. de iieurol., 1900.
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terne, il n'en laul attendre que des améliorations parlielles, quelque nombreux
et divers que soient les agents dont elle dispose. -,

Les pointes de feu superficielles, nombreuses, et répétées environ tous les

huit jours, semblent donner d'assez bons résultats, surtout contre les douleurs

fulgurantes et en ceinture, ainsi que contre les troubles urinaires.

La suspension agirait d'une façon particulièrement favorable sur l'incoordina-

tion et sur les troubles génitaux, les crises douloureuses seraient aussi avanta-

geusement influencées par elle, mais on a rapporté quelques cas de mort subite

pendant une séance de suspension et la méthode paraît être abandonnée.

Uélongation de la moelle par flexion forcée au moyen de la table spéciale de

Gilles de la Tourette et Chipault ou de l'appareil de Bechterew-Sprimon n'a

pas donné d'excellents résultats; Chipault lui-même (') a proposé de la rem-

placer par une « élongatinn permanente » au moyen d'un appareil plâtré appli-

qué la tête en bas.

L'élongation des nerfs, faite indirectement par des mouvements forcés ou

directement après leur mise à nu, a semblé dangereuse parce qu'elle aurait

produit des hémorragies médullaires et inutile parce qu'elle n'a jamais été

suivie que d'une amélioration douteuse et passagère des douleurs fulgurantes.

Benedikt (^) est cependant encore partisan de l'élongation sanglante du scia-

tique contre les troubles de la marche et les douleurs et Chipault de l'élonga-

tion des nerfs plantaires contre le mal perforant. Nous ne citons que pour mé-
moire les tentatives néfastes d'élongation des nerfs optiques.

La faradisation cutanée a été vivement recommandée par Rumpf; la galva-

nisation du rachis a été également employée par de nombreux auteurs. Il ne

semble pas que l'un ou l'autre de ces procédés ait répondu à ce qu'on en atten-

dait. « Si Erb, Rrenner, Levandoroski ont eu quelques cas de labes très amélion'^s

par le courant électrique, ces faits ont toujours été une rareté. L'électricité

peut pourtant être utile dans le tabès en ce qu'elle peut combattre efficacement

les phénomènes inorganiques assez souvent surajoutés. De plus, la galvanisation

à 25 ou 50 milliampères a donné dans certains cas de bons résultats contre les

douleurs fulgurantes et la faiblesse des membres inférieurs; la faradisation

généralisée au pinceau de Duchenne ou l'électrisation statique avec étincelles

peuvent aussi être utiles pour relever l'état général du malade el faciliter la

circulation cutanée si souvent défectueuse chez les tabétiques (Delherm). »

Le massage et Vélectro-massage peuvent, dans certains cas, rendre des services

surtout contre l'élément douloureux; il en serait de même de la nervo-vibration

par percussion des troncs nerveux.

La gymnastique raisonnée a été préconisée par S. Frenkel, R. Hirschberg,

Leyden, pour combattre l'incoordination. La rééducation des mouvements pré-

conisée par Frenkel (de Heiden) (•") est certainement la méthode qui a donné les

plus beaux succès pour le traitement de l'incoordination; elle a été employée

avec résultat favorable par Leyden, Hirschberg, Jacob, Eulenburg; en Fi-ance

par Raymond, Riche, Mesnard, Faure, Constensoux, etc.... Elle consiste à

réapprendre au malade les mouvements les plus simples d'abord, puis les mou-
vements plus complexes, à lui redonner par une éducation lente et patiente

(•) Chipault. Congi-ès inlern., Paris, l'JOO.

(^) Benedikt. Soc. méd.. Vienne, (i avril 11)00.

(5) Frenkel. Mundi. med. Wochenscfir., 1890. —
moderne, 1897.

Zeitschr. f. kliii. Mcd., 1895. — Médecine
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l'adresse que lui ont enlevée les altérations de la sensibilité superficielle et sur-

tout profonde, mais il ne faut pas perdre de vue que ce qui manque à Tataxi-

que, c'est l'adresse et non la force, et que transformer les exercices de réédu-

cation en une séance de gymnastique violente mènerait certainement à ren-

contre du but à atteindre. Les instruments compliqués de mécanothérapie
sont pour cette cure un auxiliaire nullement indispensable. Mais la conser-

vation suffisante de la vue et des fonctions intellectuelles est la première con-

dition pour réussir; il faut que le malade contrôle par la vue tous ses mouve-
ments et se rende compte de la force à déployer pour arriver à placer ses

membres dans telle ou telle position , notion dont sa sensibilité musculaire

altérée ne suffit plus à l'informer. Il faut encore que la maladie ne subisse pas

de poussée aiguë ou subaiguë au moment du traitement, que la force mus-
culaire soit suffisamment conservée, que l'hypotonie ne soit pas Iro}^ grande,

qu'il n'y ait ni arihropathies, ni troubles trophiques, ni douleurs trop pronon-

cées, que l'état général enfin ne soit pas mauvais. La cure doit être conduite

avec beaucoup de précaution pour ne pas fatiguer le malade. Dans ces condi-

tions on pourrait beaucoup espérer de la rééducation des mouvements chez les

ataxiques; à son action réelle très efficace se joint souvent une action sugges-

tive très favorable contre les phobies qui empêchent parfois les malades de

marcher tout autant et plus que l'incoordination vraie.

Uhydrothérapie sous toutes ses formes constitue à elle seule dans le traite-

ment du tabès un arsenal thérapeutique qui n'est pas à dédaigner, car les ma-

lades y trouveront souvent quelque amélioration. L'hydrothérapie froide est en

général mal supportée; on évitera d'y avoir recours ou du moins d'en conti-

nuer l'usage lorsqu'il en sera ainsi. Les bains tièdes et chauds, simples ou mé-

dicamenteux, amèneront fréquemment une diminution des phénomènes dou-

loureux. Une cure dans certaines stations thermales (Lamalou, Balaruc, Néris,

Uriage, Plombières, etc..) sera également recommandable. Frenkel recom-

mande de ne pas faire simultanément la rééducation et la cure balnéaire;

celle-ci étant fatigante par elle-même aurait un effet défavorable sur la cure de

rééducation et devra de préférence alterner avec elle. Les médecins de Lamalou

admettent actuellement que les deux cures peuvent être concomitantes.

Quant aux injections sous-cutanées, celles de morphine peuvent, dans les

formes atrocement douloureuses ou dans quelques accidents aigus tels que les

crises viscérales (gastriques, laryngées, etc.), rendre de grands services; mais

on sait aussi que, par cela même qu'ils y trouvent un soulagement, les tabéti-

ques ont une grande propension à en faire abus. Les injections de sicc testicu-

laire ou de suc médullaire, les injections glycérinées, phosphatées, donnent quel-

quefois des résultats plutôt contre tel ou tel symptôme que contre la maladie

elle-même; en tout cas l'influence de la suggestion semble être ici considé-

rable. L'histoire des différentes tentatives thérapeutiques dirigées contre le

tabès, montre d'ailleurs que les tabétiques jouissent d'une suggestibilité très

marquée; on aura souvent lieu de faire appel à celle-ci.



MALADIE DE FRIEDREICH

Historique. — Cette maladie fut décrite pour la première fois en 18()1, au

Congrès de Spire, par Friedreich qui en avait observé plusieurs cas, mais cet

auteur ne pensait pas, dès le principe, qu'il s'agît là d'une maladie particulière.

Il croyait plutôt que ces cas appartenaient à l'ataxie locomotrice progressive,

mais qu'ils présentaient ce caractère particulier d'être survenus dans l'enfance

d'une façon héréditaire et de présenter quelfjues symptômes différents de ceux

du tabès vulgaire.

La description de Friedreich resta pendant longtemps lettre morte, et beau-

coup d'auteurs pensèrent même que les cas qu'il avait décrits appartenaient

bien plutôt à la sclérose en plaques. Ce n'est qu'à partir de 1882 (thèse de

Brousse) que l'existence de la maladie de Friedreich commença à être reconnue

et que celte affection fit l'objet d'études particulières. Parmi les auteurs qui

s'en sont particulièrement occupés, on peut citer les noms de Seeligmïdler, de

Hammond, de Charcot, de Riitimeyer, de Schultze, de Massalongo, d'Ormerod,

de Seguin, de 'Vizioli, de Gilles de la Tourelte, Blocq et Huet, de Ladame, etc.
;

il faut en outre réserver une mention particulière à la thèse de Soca (1888),

dans laquelle toute l'histoire clinique de cette affection a été très complète-

ment exposée; plus récemment l'anatomie pathologique de cette affection a fait

l'objet de travaux de Dejerine et Letulle, Vaquez et Auscher, Blocq et Mari-

nesco, Paul Londe(').

Symptomatologie .
— L'aspect de la maladie de Friedreich est vraiment très

caractéristique; les symptômes dont elle s'accompagne portent sur un grand

nombre d'appareils.

A. Troubles de la motilité. — Ces troubles sont eux-mêmes d'ordres divers.

Les troubles de la marche ne sont entièrement développés que chez les sujets

chez lesquels la maladie est déjà parvenue à un assez grand développement,

mais alors la démarche du malade est tout à fait singulière. 11 s'avance en fes-

tonnant, les jambes écartées, très lourdement, et jusqu'à un certain point res-

semble à un ivrogne. On retrouve en outre dans cette démarche un élément

d'incoordination, d'où le nom de démarche tabéto-cérébelleuse qui lui est donné

par Charcot. Très souvent aussi, pendant qu'ils marchent, ces malades pré-

sentent une assez forte oscillation de la tête, analogue à celle qui s'observe

dans la sclérose en plaques; pour y remédier on les voit souvent courber la

tête et la maintenir ainsi volontairement fléchie pendant tout le temps qu'ils

marchent.

Les troubles de la station ont été décrits par Friedreich sous le nom d'ataxie

(') P. LoNDE. Thèse de Paris, 1895.
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statique. Ils consistent dans la difficulté à rester debout et dans l'obligation où

sont ces malades, pour garder leur équilibre, de changer leurs pieds de place;

en même temps le tronc et la tète sont animés de mouvements de salutation

d'amplitude variable. Le signe de Romberg fait ordinairement défaut, Frie-

dreich accordait une grande importance diagnostique à son absence; on a

cependant assez fréquemment observé l'exagération de l'instabilité pendant

l'occlusion des yeux, mais elle tient sans doute en partie aux mouvements cho-

réiformes des membres inférieurs. L'ataxie n'épargne pas les membres supé-

rieurs, mais elle apparaît plus tardivement qu'aux membres inférieurs; elle se

manifeste d'abord dans ,les mouvements délicats et le malade s'aperçoit d'une

maladresse croissante quand il veut coudre, écrire, boutonner ses vête-

ments, etc.; comme dans le tabès, pour saisir un objet, la main « plane » lon-

guement avant de s'abattre sur lui. On peut constater les différents signes de

l'asynergie cérébelleuse décrite par Babinski, quoique à un degré moins marqué

que dans les affections purement cérébelleuses (Léri).

Il existe en outre, dans un certain nombre de cas, un tremblement, à l'occa-

sion des mouvements intentionnels, fort analogue à celui de la sclérose en pla-

ques. C'est lacune des raisons pour lesquelles, pendant longtemps, les auteurs

ont pensé que la maladie de Friedreich n'était autre chose que la sclérose en

plaques survenant d'une façon un peu spéciale.

Les mouvements clioréiformes existent plus fréquemment et avec une intensité

souvent plus grande que le tremblement intentionnel; ils consistent en une

espèce de gesticulation assez analogue à celle de la chorée de Sydenham, mais

cependant moins prononcée; ils siègent non seulement aux membres, mais aussi

au tronc et même à la tête. On peut rapprocher de ces mouvements les grimaces

que font ces malades lorsqu'ils veulent exécuter un mouvement même peu

compliqué. A côté de ces mouvements choréiques il faut encore signaler les

phénomènes athétoïdes sur lesquels A. Chauffard (*), Londe et Lagrange (^) ont

appelé l'attention. On peut dire que dans la maladie de Friedreich toutes les

parties du corps sont toujours en mouvement : les mouvements partiels des

membres et de la face se combinent aux mouveznents d'ensemble du tronc de

la tête et des membres ; c'est cette mobilité continue que Charcot a qualifiée

d' « instabilité choréiforme ».

Quant à l'existence de phénomènes paralytiques chez ces malades, les opi-

nions varient, il est cependant très vraisemblable que ceux-ci ne font pas entiè-

rement défaut (Musso, Soca), mais ils sont loin d'atteindre un degrés bien

accentué; loi'squ'il en existe, on les constaterait surtout sur les membres infé-

rieurs, quelquefois aussi sur les membres supérieurs. ]Jhypotonie musculaire

si accentuée chez la plupart des tabétiques entre dans la symptomatologie de

la maladie de Friedreich d'après Sureau mais à un degré moindre.

B. Troubles de la sensibilité. — Ceux-ci sont peu fréquents, et quand il en

existe il est rare qu'ils soient très prononcés.

Les douleurs ftilgurantes, si caractéristiques dans le tabès, ne font ordinaire-

ment pas partie du tableau clinique de la maladie de Friedreich, cependant on
les y rencontrerait quelquefois (Charcot).

(*) A. Ch.\uffard. Maladie de Friedreich avec attitudes atliétoïdes. Semaine méd., 1895,
n- 52, p. 400.

(^) Londe el Lagrange. Annales de méd., 1895.
(") Sureau. Thèse de Paris, 1898.
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Vane^tJtéfiie n'appartient guère non plus à la symptomalologie de cette

maladie; pourtant quelques auteurs, entre autres Soea, sont d'avis qu'on l'y

rencontrerait assez souvent quand on prend la peine de la rechercher avec soin.

Dans certains cas, il existe une véritable hémi-anesthésie; celle-ci peut être le

plus souvent considérée comme de nature hystérique; l'hystérie s'associe en

eflet à la maladie de Friedreich, ainsi qu'elle le fait si fréquemment avec la sclé-

rose en plaques ou avec le tabès.

Quant au sens muaculaire, les auteurs ne sont pas absolument d'accord sur

la question de savoir s'il est intégralement conservé ; tout ce que l'on peut dire,

c'est que s'il peut être atteint dans certaines observations, en général il ne l'est

guère; ainsi le signe de Romberg ne se voit que rarement, et encore, lorsque

les malades oscillent après que leurs yeux sont fermés, n'est-il pas absolument

certain que ces oscillations soient dues à la perte du sens musculaire plutôt

qu'aux mouvements d'instabilité choréiforme dont sont affectés les individus

atteints de la maladie de Friedreich.

C. Troubles de la réflectivité. — Leur importance au point de vue du dia-

gnostic est presque aussi grande que pour le tabès.

Les réflexes tendineux font presque toujours défaut, notamment les réflexes

rotuliens. Dans quelques cas cependant, on les a vus seulement diminués; cer-

tains auteurs même les signalent comme augmentés, mais il ne semble pas

qu'on ait eu alors affaire à des cas purs de maladie de Friedreich.

Les réflexes cutanés au contraire ne présentent rien de caractéristique, ils

sont ordinairement conservés, quelquefois un peu augmentés. Le signe de

Babinski a toujours été constaté jusqu'ici.

D. Troubles des organes des sens. — A vrai dire, il n'existe pas de troubles

des organes des sens dans la maladie qui nous occupe; c'est ainsi que le goût,

l'ouïe, l'odorat, semblent être complètement indemnes. Mais comme, dans le

fonctionnement de la musculature externe de l'œil, on observe certaines modifi-

cations, on peut étudier celles-ci sous la présente rubrique, bien qu'en réalité il

s'agisse à peu près uniquement de troubles de la motilité.

Parmi ces troubles, le plus caractéristique est le nystaf/nnis ; il se montre
dans le plus grand nombre des cas, mais non dans tous. La production de ce

symptôme semble être en relation intime avec l'ancienneté de la maladie, c'est-

à-dire qu'on ne le rencontre guère au début de celle-ci, tandis qu'il survient

chez les sujets chez lesquels les premiers symptômes datent déjà de quelque

temps (2, 5 ans et plus). De même'que le nystagmus de la sclérose en plaques,

ce phénomène est peu prononcé ou même disparaît à l'état de repos, mais dès

que le malade veut fixer un objet, et surtout s'il est obligé de faire pour cela

un effort, dans les positions extrêmes du regard, le nystagmus apparaît ou du
moins s'exagère. 11 pourrait aussi être provoqué par la rotation du malade sui-

vant son axe vertical [Mendel('), Geigel (-)]. C'est un nystagmus se pro-

duisant uniquement dans le sens transversal. Ces secousses nystagmiformes

sont plus amples, mais moins nombreuses que celles du nystagmus de la

sclérose en plaques ou du nystagmus provenant d'un vice de réfraction

(Rouffinet) (').

(M Mendel. Berliner med. Worhemchrift. 1890. n" il.

(*) Geigel. Ueber meclianiscti ausgelosleii Nystagmus. Pliysikalish medicinisclte Gesell-

schafl in Wiirzhurg. Analyse in Cenlralblall fiir Nervenheilkunde . 1892, p. 37(1.

(^) Rouffinet. Esmi clinique sur les troubles oculaires dans la maladie de Frieidreich. etc.-

Thèse de Paris, 1891, n" 551.
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La paralysie des muscles de l'œil semble être extrêmement rare; Joffroy en

a cependant observé un exemple; d'autres cas ont été vus par Erlenmeyer,

Gowers, Mendel, Ormerod; il s'agissait toujours de paralysies partielles de la

3^ paire; mais ces cas ne sont pas tous absolument purs.

Le nerfoptique et la fonction visuelle peuvent être considérés comme indemnes

dans la maladie de Friedreich; ce n'est que dans de rares cas (Friedenreich,

Rouffinet) qu'on a constaté de la névrite optique, et encore faut-il se demander
s'il ne s'agissait pas dans ces cas d'hérédo-ataxie cérébelleuse.

Les réactions de la pupille sont normales; on ne constate ni mydriase, ni

myosis, ni phénomène d'Argyll-Robertson.

E. Troubles cérébraux. — Les troubles nerveux qui peuvent être classés dans

cette catégorie sont multiples et fréquents.

La céphalalgie existe quelquefois, elle peut revêtir l'aspect de migraine.

Les vertiges font plus directement partie de la symptomatologie ordinaire de

la maladie de Friedreich ; ils se montrent quelquefois par accès ou dans cer-

tains cas sont permanents et constituent un véritable état vertigineux qui

vient encore compliquer l'incertitude signalée plus haut dans la station et dans

la marche.

Quant à Vintelligence, elle est loin d'être aussi atteinte qu'il pourrait sembler

d'après le premier aspect de ces malades. Ceux-ci paraissent en effet lourds,

bornés et peu susceptibles d'attention si l'on s'en tient à leur apparence d'insta-

bilité; mais, quand on les interroge avec soin, on s'aperçoit qu'ils sont parfai-

tement capables de recevoir une certaine instruction et que leurs réponses

témoignent d'un degré de raisonnement assez en rapport avec leur âge. On ne

pourrait cependant prétendre que les facultés psychiques acquièrent un déve-

loppement tout à fait normal, et à cet égard les différences entre les sujets

atteints de maladie de Friedreich et les individus normaux ne font que devenir

plus sensibles à mesure qu'ils avancent en âge.

La 'parole est presque toujours .altérée, surtout dans les cas où la maladie est

arrivée à un certain degré de développement. Alors elle est lente, pesante,

s'arrêtant sur certaines syllabes d'un mot, tandis que d'autres sont émises

d'une façon plus rapide ; certains mots sont plus mal prononcés que d'autres

et aussi certaines lettres, par exemple L, K, V, I (Soca), mais jamais ces malades

ne bégaient, et l'on ne peut pas dire non plus qu'ils scandent.

Quelquefois aussi on constate de légers troubles de la déglutition ou des

palpitations,

F. Troubles génito-urinaires. — Pour les troubles urinaires, ils sont rares et

peu intenses, on ne constate guère que de l'incontinence d'urine chez quelques

malades. Pour les troubles génitaux, Soca nie absolument leur existence;

d'après lui on ne verrait jamais d'impuissance chez l'homme, mais seulement

un retard plus ou moins notable dans la date d'apparition de l'instinct sexuel,

ou, chez la femme, dans celle de la menstruation.

G. Troubles trophiques et vaso-moteurs. — On ne peut que signaler l'absence

des seconds, Friedenreich aurait cependant constaté de l'œdème et exception-

nellement on a signalé du refroidissement et de la cyanose des extrémités ou

une hyperactivité sécrétoire de toutes les glandes (salivation, polyurie, hyperi-

drose, diarrhée, gastrorrhées, etc.); quant aux troubles trophiques, ils présen-

tent des caractères dignes d'être relevés.

On observe dans la maladie de Friedreich un pied bot tout particulier qui n'a
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guère d'analogue, sauf celui qui se montre dans certaiîics formes de la myo-

pathie pi-ogressive primitive. Cestan (') Ta cependant remarqué dans les affec-
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lions spasmodiques les plus variées, « chaque fois que la voie pyramidale est

altérée ».

(') Cestan. Soc anal., 9 décembre 1898.
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La déformation en question appartient à la catégorie des pieds bots équins,

mais en réalité elle difîère essentiellement du pied bot équin type, notamment
de celui qui survient dans l'hémiplégie cérébrale infantile. Chez les individus

atteints de maladie de Friedreich qui présentent la déformation du pied, et c'est

le cas pour presque tous, car ce phénomène est un de ceux qui se montrent

dans les premières périodes de cette affection, voici quel est l'aspect de cette

extrémité : le pied est plus court que chez les sujets sains, l'avant-pied est

large, tout .l'organe prend un aspect « tassé » dans le sens antéro-postérieux'

;

si l'on examine le pied de profil, on constate qu'il est « creux » à sa face plan-

taire, tandis que sa face dorsale présente une saillie exagérée; en outre, les

orteils revêtent la forme « en griffe » par suite de leur position en extension

forcée; malgré cela ils sont susceptibles encore d'un degré assez marqué
d'extension volontaire, et alors ils se trouvent véritablement en hyperextension,

prenant, comme on l'a dit, un aspect analogue à celui des orteils chez les athé-

thosiques. Ces déformations sont bilatérales et disparaissent en partie dans la

station debout : elles ne sont pas constantes et le pied des 'malades est assez

souvent normal ou encore présente la conca^àté anormale que nous venons de

décrire, mais sans redressement des orteils (Soca).

Il semble qu'il y ait dans cette déformation un mélange de contracture et

d'hypotonie en proportions variables qui tantôt fait i-essembler le pied à celui

des hémiplégiques ou des paraplégiques spasmodiques, tantôt à celui des

amyotrophiques : les altérations du squelette et des parties' fibreuses sont sans

doute consécutives et dues à la persistance permanente des causes de la défor-

mation, contracture et hypotonicité musculaire. Une déformation du même
genre pourrait s'observer, mais plus rarement, du côté des mains (Friedenreich).

h'atrophie musculaire se rencontre dans quelques cas (Joffroy), soit sur les

segments périphériques des membres (Déjerine), soit sur, les muscles de la cein-

ture scapulaire et du bassin.

Une scoliose assez prononcée ou plus souvent une cypho-scoliose s'observe

chez un bon nombre des sujets atteints de maladie de Friedreich, mais, bien

qu'elle puisse survenir dès les premières périodes, cette déviation rachidienne

ne se montre guère en général que dans un stade assez avancé ; cette scoliose

est surtout marquée à la région dorsale
;
parfois elle s'accompagne d'un certain

degré de lordose lombaire. On doit sans doute l'attribuer, comme les déforma-

tions du pied, à la fois à la paralysie, à l'hypotonicité, à l'atrophie musculaire

et à la contraciure diversement combinées.

Marche de la maladie. — Les différents symptômes ne semblent pas débuter

toujours dans le même ordre chez tous les malades ni dans toutes les familles*

Parmi les plus précoces on peut citer les troubles de la marche et l'hyper-

extension du gros orteil. Puis peu à -peu, et en général d'une façon insensible,

les autres symptômes font leur apparition ; les membres supérieurs se prennent

après les inférieurs, les yeux et la parole plus tard encore. Pour que la plupart

des symptômes aient acquis un degré suffisant de développement et que le

tableau clinique de la maladie de Friedreich s'oit à peu près complet, il faut

compter environ un laps de trois à cinq ans à partir du début des premiers

phénomènes. Dans quelques cas le processus morbide semble éprouver un coup

de fouet par l'intervention d'une maladie aiguë intercurrente (Fi'iedenreich) (') ;

(^) A. 'Friedenreich. Et Tilfâlde af heredilâr Ataxi (Friedreich's Sj'gdom). Hosp. Tid., 181)1.

3 R. IX. 2, 5; Anal, in Neurolog. Centralblatt, 1892, p. 211.



MALADIE dp: FRIEDREICH. 787

ce fait est intéressant, car on sait que dans la myopathie progressive primitive

qui, elle aussi, est une maladie de nature héréditaire, la même influence peut

s'observer; cette aggravation rapide semble être duo à la débilitation causée

dans l'organisme par la maladie aiguë.

Quand le malade est parvenu à la période de la maladie confirmée, il ne

tarde pas à être confiné au lit par suite des progrès de l'ataxie des jambes; à

ce moment les troubles de la motilité des membres supérieurs sont générale-

ment assez accusés pour restreindre considérablement leurs mouvements, d'où

l'impossibilité d'écrire, de coudre, etc....

Mais, quoique confinés au lit ou dans un fauteuil, ces sujets n'en continuent

pas moins à vivre pendant de longues années encore, et la mort, quand elle

survient, n'est pas due, en général, aux progrès de l'affection ^des centres ner-

veux, mais presque toujours à une maladie intercurrente quelconque.

La maladie de Friedreich ne se termine jamais par la guérison, c'est une

affection à marche essentiellement progressive, mais, comme on vient de le

voir, cette marche est très lente; elle peut être encore retardée par des rémis-

sions d'une durée plus ou moins longue; il a été question plus haut des aggra-

vations qui surviennent quelquefois.

Diagnostic. — La maladie de Friedreich semble emprunter, pour la plus

grande difficulté du diagnostic, ses principaux symptômes à trois affections

différentes du système nerveux : le tabès, la sclérose en plaques, la chorée de

Sydenham. C'est donc surtout de ces trois affections qu'il faudra s'attacher à

la distinguer.

Pour le tabès, les troubles de la démarche, l'absence des réflexes rotuliens,

pourraient amener une erreur; cependant à un examen attentif on peut con-

stater des différences notables dans les troubles de la marche dus à ces deux

affections. Dans le tabès il- s'agit surtout d'incoordination, dans la maladie de

Friedreich de titubation cérébelleuse; de plus, dans la première de ces deux

maladies les mouvements d'aspect choréiforme n'existent que rarement, tandis

qu'ils sont fréquents dans la seconde. Dans la maladie de Friedreich les troubles

de la sensibilité sont peu fréquents et tout au moins peu prononcés; dans

le tabès au contraire ils constituent l'un des principaux traits de la symptoma-

tologie; en outre, dans cette dernière affection le nystagmus peut être considéré

comme faisant défaut d'une manière à peu près absolue sauf dans le cas avec

cécité, et les paralysies oculaires, si fréquentes dans le tabès, ne s'observent

au contraire presque jamais dans la maladie de Friedreich; le signe d'Argyll-

Robertson s'observe presque toujours dans le tabès, jamais dans l'ataxie héré-

ditaire. Les troubles viscéraux et trophiques, cutanés ou articulaires du tabès

ne se rencontrent pas non plus dans la maladie de Friedreich, enfin celle-ci

frappe tout particulièrement les enfants et tout au plus les jeunes gens et fait

plusieurs victimes dans une même famille, tandis que l'ataxie locomotrice n'est

jamais héréditaire et ne survient guère avant l'âge de vingt-cinq ans : il ne faut

pas oublier cependant qu'on a signalé un certain nombre de cas de maladie

de Friedreich à début tardif et que d'autre part des cas assez nombreux de

tabès infantile ou de tabès familial ou héréditaire ont été rapportés dans les

dernières années.

Pour la sclérose en plaques, les symptômes communs sont, en première

ligne, le nystagmus, le tremblement, la titubation. Ouant au nystagmus, il

[P. MARIE
R



788 MALADIES INTRINSÈQUES DE LA MOELLE ÉPIXIÈRE.

présente, dans les deux cas, quelques signes distinclifs : dans la maladie de

Friedreich les secousses sont plus amples et moins nombreuses et ne se font

que dans le sens transversal, tandis que dans la sclérose en plaques elles

peuvent se faire dans tous les sens (Rouffinet). D'autre part, la démarche céré-

bello-spasmodique de la sclérose en plaques diflere très notablement de la

démarche cérébello-ataxique de la maladie de Friedreich ; dans cette dernière,

les réflexes rotuliens sont abolis, dans la première ils sont exagérés. Le trem-

blement de la sclérose en plaques est en général beaucoup plus marqué, ainsi

que les troubles oculaires.

Avec la c/iorée de Sydenham il n'y a en somme de commun que l'inslabililé

dite choréiforme et le jeune âge des sujets; à cela près tous les autres sym-

ptômes sont dilTérenls, inutile d'insister longuement sur ce sujet.

Le diagnostic avec la cliorée chronique héréditaire de Huntington peut pré-

senter plus de difficultés ; mais outre le début dans un âge plus tardif, chez

l'adulte ou parfois le vieillard, la chorée chronique s'accompagne plutôt d'exa-

gération des réflexes que de diminution, le nystagmus fait défaut, il n'y a pas

ataxie vraie, mais mouvements involontaires qui, à l'opposé de ceux de la

maladie de Friedreich, diminuent dans les mouvements intentionnels; ils con-

sistent en mouvements de détail, vifs, brusques, infiniment multipliés, variés et

irréguliers, et non en une instabilité constante, une mobilité continue des

membres entiers, du tronc et de la tête; la main ne plane pas sur l'objet qu'elle

veut saisir, le pied ne talonne pas; ni le pied ni le rachis ne présentent de

déformation spéciale. Nous étudierons dans le chapitre consacré à ïhérédo-

ataxie cérébelleuse le diagnostic de cette affection avec la maladie de Friedreich.

Dans la névrite interstitielle hypertrophique et progressive de Venfance décrite

par Déjerine et Sottas, les réflexes sont abolis, les pieds et le rachis peuvent

présenter une déformation très analogue à celle de la maladie de Friedreich,

on peut observer du nystagmus, des troubles de la parole, de l'ataxie des mou-

vements, mais on observe en outre l'hypertrophie des ti'oncs nerveux, l'atrophie

de certains muscles, des troubles de la sensibilité, le signe d'Argyll et le signe

de Romberg, l'ataxie est enfin toujours moins prononcée (Déjerine).

Étiologie. — La maladie de Friedreich présente ce caractère fondamental,

au point de vue étiologique, d'être une maladie familiale, c'est-à-dire une mala-

die qui frappe plusieurs membres d'une même famille. D'une façon générale,

les membres atteints sont frères et sœurs; quelques auteurs ont vu un individu

présentant cette afTection procréer des descendants qui en étaient également

atteints; mais ce fait est en tout cas rare et c'est plus particulièrement sur une

seule génération que sévit l'affection.

De plus, il faut remarquer que, dans certaines familles, la maladie de Frie-

dreich frappe un seul enfant alors que les autres restent indemnes, ou bien deux

frères ou sœurs en seront atteints tandis que trois ou quatre autres ne le seront

pas. On ne saurait d'ailleurs donner les raisons de cette inégalité entre les dif-

férents enfants des mêmes géniteurs; en tout cas on doit remarquer que, dans

ces cas de distribution inégale de la maladie, ceux des enfants qui en sont

jndemnes présentent souvent des accidents nerveux de nature variée mais plus

ou moins graves.

On ne connaît rien non plus de précis sur les influences pathologiques qui

donnent aux parents le triste privilège de procréer de tels enfants ; il ne paraît-
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pas, quelle que soiL la vraisemblance de cette hypothèse, 4jue la syphilis hérédi-

taire joue ici un rôle important; Oppenheim, Wiclvel(') ont cependant rapporté

des cas probables, et récemment M. Bayot (^) a publié l'hisloire d'une famille

dont quatre enfants présentaient à la fois des signes indubitables d'ataxie héré-

ditaire et d'hérédo-syphilis
;
quant à l'alcoolisme ou aux tares névropathiques,

on ne peut les incriminer ni plus ni moins que pour les aulres maladies ncr-

Ycuses. Il est des cas dans lesquels la maladie de Friedreich semble se déve-

lopper sous l'influence directe d'une maladie infectieuse (diphtérie ou rougeole

Schœnborn (^), Hoffmann ('), Petit) (^), coqueluche (Variot) (°). Kalz (') a vu

se développer dans le cours de la scarlatine les symptômes d'une méningite

cérébro-spinale auxquels ont succédé ceux d'une maladie de Friedreich), etc.,

mais, en présence des faits plus nombreux encore dans lesquels aucune infec-

tion ne paraît avoir existé, on n'est pas autorisé à conclure qu'il s'agit là d'une

relation de cause à effet.

La maladie de Friedreich est surtout une maladie de l'enfance bien plus que

de la puberté, comme le pensait Friedreich lui-même. Sur un ensemble de

76 cas Soca a trouvé que les deux tiers avaient débuté avant l'âge de 14 ans ; il

est rare c[ue les premiers symptômes se montrent après l'âge de 10 ans; cepen-

dant si l'on en croit BonnusC*) le début serait tardif dans un vingtième des cas,

de 18 à i5 ans (cas de Dreschfeld, Auscher, Gowers, Bonnus, Philippe et Ober-

thûr, Carré, Musso, Bezold, etc.) : il semble probable que, dans un certain nom-
bre de ces cas, l'affection étant très lentement progressive, seuls les symptômes
dignes d'attirer l'attention ont apparu aussi tardivement; Bonnus atlmef qu'elle

peut demeurer très longtemps latente et n'être reconnue que quand une infec-

tion ou un traumatisme ont donné un coup de fouet à la maladie.

Un autre phénomène intéressant a été mis en relief par Soca, c'est que, dans

une même famille, la maladie de Friedreich débute à deux ou trois ans près au

même âge chez tous les membres de cette famille Cjui doivent en être atteints.

Cette individualité relative de chaque famille se retrouverait d'ailleurs égale-

ment, au point de vue clinicjue : certains phénomènes se montreraient chez tous

les membres d'une même famille tandis qu'ils ne se produiraient pas chez les

membres d'une autre famille.

Le sexe masculin serait un peu plus souvent frappé (|ue le féminin (08 cas

contre 47 cas, Soca), contrairement à l'opinion première de Friedreich.

Anatomie pathologique. — La première chose qui frappe l'œil, à l'ouver-

ture du canal rachidien, est la gracibté de la moelle, à tel point que le diamètre

de cet organe ne dépasse pas les trois quarts ou même les deux tiers du dia-

mètre normal ; c'est surtout dans la région dorsale que cette gracilité serait le

plus marquée. Peut-être le cervelet participe-t-il à cette atrophie; Londe,

Dumon en ont cité des cas, mais cette atrophie reste exceptionnelle; aussi ne

(') WiCKEL. Mmiclien. med. Wochcnschr., 20 février 1900.

('^) Bayet. Sociclc belge de dermatologie. 16 mars 1902 el Journal de neurologie. I90'2.

('') SciiOENiîORN. Neurol. CentralbL, 1901.

(*) Hoffmann. .S'oe. méd., Heidelberg, 1895.

(•'') Petit. Journal de clin, et de thcrap. infant., juin 1898.

('') Variot. Journal de clin, et de thérap. infant., ju'm 1898.

C) Katz. D. medic. Wovhenschr., \h septembre 1898.

[^] Bonnus. Thèse de Paris, 1898.
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peut-on plus admettre aujourd'hui l'opinion de Senator(') qui considère la

maladie de Fi'iedreich comme ayant pour lésion initiale l'atrophie cérébelleuse ;

les lésions médullaires ne seraient que secondaires.

A l'examen microscopique on constate l'existence d'une sclérose médullaire

bien caractérisée. Cette sclérose est localisée dans le territoire d'un certain

nombre de faisceaux

et prend, dès l'abord,

une apparence nette-

ment systématique.

A. Cordon posté-

rieur. — Les faisceaux

les plus altérés sont

les faisceaux de Goll;

ils sont sclérosés dans

toute leur hauteur

depuis la région sacrée

jusqu'à leur terminai-

son dans le bulbe.

Quant aux cordons

Fis. 262. — Coupe de la moelle dorsale moyenne dans un cas de maladie
Burdach, leurS lé-

de Friedreich (d'après Blocq et Marinesco). — A, portion triangulaire sions SOnt au maxi-
lortement dégénérée située en avant du faisceau cérébelleux direct, et i 1

'

qui, pour Blocq et Marinesco, représenterait peut-être le faisceau de l^^um dans la région
Gowers; — B, faisceau latéral médiocrement dégénéré; — C, faisceau lombaire elles VOnt en
cérébelleux direct; — D, cordon de Burdacb dégénéré; — G, bande de .. .

, ,

fibres saines contournant la corne postérieure. Climmuant à mesure

qu'on les examine de

plus en plus haut, souvent elles disparaîtraient au niveau du bulbe ; leur por-

tion interne est plus altérée que l'externe, dans certains cas même cette der-

nière aurait été trouvée à peu près indemne.

Philippe et Oberthûr(-) ont constaté que de nombreux cylindres-axes persis-

tent assez longtemps dans les faisceaux sclérosés et se demandent si cette inté-

grité relative n'expliquerait pas l'absence de gros troubles sensitifs dans la

maladie de Friedreich, alors qu'ils sont si fréquents et si prédominants dans le

tabès; Déjerine avait attribué cette différence à l'atteinte plus prononcée dans

le tabès des racines postérieures et des nerfs périphériques, Blocq et Mari-

nesco (^) à une différence de nature entre les deux maladies, nature inflamma-

toire pour le tai)es, évolutive pour l'ataxie héréditaire.

Les zones cornu-commissurales et cornu-radiculaires et le centre ovale de Flech-

sig sont d'ordinaire relativement épargnés pendant plus ou moins longtemps.

B. Faisceau cérébelleux direcl. — La sclérose de ce faisceau se montre dès

son origine, c'est-à-dire à partir de la région dorsale inférieure ; elle est plus

marquée encore au niveau de la région dorsale supérieure, au contraire elle

diminue notablement dans la région inférieure du bulbe.

C. Faisceau de Gowers. — Pitt, Rûtimeyer, Blocq et Marinesco, Gui-

zetti, Mirto, Dana, Bonnus, Mackay ont trouvé la sclérose dépassant plus

ou moins en avant le faisceau cérébelleux direct et parfois altérant presque

(') II. Senator. Ueber hereditâre Ataxie (Friedreich sche Krankheit;. Berliner klinische

Wochenschr., 1895, n" 21.

(^) Philippe et Oberthur. Revue neurol., 1901, p. 971.

(^) DÉjEHiNE, Blocq et Marinesco. Soc. de biol., 1800.



FiG. 265.— Coupes de la moelle dans un cas de maladie de Friedreich.

(Autopsie du service de Bicêtre.)

lésions siégeraient à ce niveau clans les faisceaux pyramidaux croisés. Il est

certain que le territoire sclérosé correspond assez exactement à celui de ces

[P. MARIE.}
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faisceaux
;
cependant la dégénération ne semble pas s'accoler à la corne posté-

rieure aussi étroitement qu'elle le fait, par exemple, dans les cas de dégéné-

ration secondaire d'origine cérébrale ; si l'on rapproche cette divergence de

localisation du fait que dans la maladie de Friedreich les phénomènes spasmo-

diques font défaut pendant tout le cours de l'affection, on serait peut-être fondé

à se demander si, au lieu d'une altération des libres pyramidales, il ne s'agirait

FiG. 264. Coupes tle la moelle dans un cas de maladie de Friedreich (figures cmprunlées au Mémoire
de Philippe et Oherthiir in Revue neurologique, 1901).

pas là de l'altération d'autres fibres entremêlées à celles qui constituent le fais-

ceau pyramidal croisé. Une fois cependant on a pu suivre la dégénérescence du

faisceau pyramidal jusque dans les pyramides où il paraît être homogène. Il est

à désirer que de nouvelles recherches soient instituées sur ce point de l'ana-

tomie pathologique de la maladie de Friedreich.

E. Cordons antérieurs. — Quelques auteurs ont constaté une dégénéres-

cence plus ou moins accusée des faisceaux pyramidaux directs (Friedreich

et Schultze, Ewerett Smith, Bonnus('), Mackay(-), Philippe et Oberthûr, etc.).

F. Zone marginale de Lissauer. — Pour ce qui touche les altérations des

(') BoNNus. Icon. Salpêtr., 1898.

, O Mackay. Brnin, 1898.
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fibres de celle zone, les descriplions des différenls auteui's sonl loin d'èlre con-

cordantes. D'après Rûlimeyer et Ladame elles feraient défaut; au contraire,

Letulle et Vaquez, Blocq et Marinesco disent avoir nettement observé la lésion

de ces fibres, du moins dans la région lombaire; celles-ci paraissaient au con-

traire en bon état dans les régions dorsale et cervicale. L'opinion de ces der-

niers auteurs, étant donnée la date récente de leurs examens, mérite toute

créance.

G. Substance grise. — Ses altérations doivent être étudiées dans ses diffé-

rentes parties.

a) Corne postérieure .
— Elle est diminuée de volume et le nombre des cellules

qu'on y rencontre semble moindre qu'à l'état normal.

b) Colonne de Clarke. — Elle présente deux modifications importantes: d'une

part les fibres nerveuses qui normalement y forment une abondante intrication

ont, dans la maladie de Friedreich, en partie disparu, comme cela a lieu dans le

tabès
;
mais, contrairement à ce qui se voit dans cette affection, le nombre des

cellules nerveuses ganglionnaires est notablement moindre (ce qui permet

d'expliquer la dégénération des fibres des cordons cérébelleux directs et de

Gowers dont ces cellules constituent les centres trophiques) ; de plus, celles de

ces cellules qui restent sont plus petites et montrent une atrophie de leurs pro-

longements.

c) Corne antérieure. — Friedreich, Riitimcyer, Mirto, Bïirr, .1. Simon (') pré-

tendent y avoir constaté quelques altérations, notamment une atrophie des cel-

lules ganglionnaires : ces faits paraissent exceptionnels.

H. Bulbe. — Le bulbe est ordinairement indemne sauf au niveau des corps

restiformes (prolongement des faisceaux de Gowers et de Flechsig) et des noyaux

de Goll et de Burdach
;
cependant, dans deux cas où la mort avait été consécu-

tive à des accidents bulbaires, Philippe et Oberthûr ont trouvé une prolifération

névroglique importante du plancher du A" ventricule.

L Canal de l'épendi/tne. — On a noté dans quelques cas des altérations de

celui-ci dont quelques-unes, l'ectopie latérale et la bifidité, semblent tenir éga-

lement à des vices de développement, quelquefois aussi il existerait des lésions

périépendymaires.

J. Méninges spinales. — L'accord fait défaut sur cette question ; dans cer-

taines autopsies les méninges sont déclarées intactes, dans d'autres au con-

traire on leur décrit un épaississement plus ou moins marqué, surtout au voisi-

nage des cordons postérieurs. Barjon et Cade(-) ont trouvé une fois des lym-

phocytes nombreux dans le liquide céphalo-rachidien; Babinski et Nageotte

n'ont pas trouvé de lymphocytose dans deux cas de maladie de Friedreich.

Même dissentiment sur l'état des racines postérieures; pour certains auteurs

on ne constate à leur niveau aucune lésion, pour d'autres (Letulle et Vaquez)

elles sont atteintes d'une façon irrégulière, enfin pour Blocq et Marinesco leurs

lésions sont aussi intenses que dans le iabes. Les ganglions spinaux sont par-

fois altérés (Blocq et Marinesco, Guizetti, Mirto, Mackay).

Quant aux nerfs périphériques , bien qu'ont ait cherché à baser sur leur inté-

grité l'explication de l'absence ordinaire de douleurs fulgurantes dans la mala-

die de Friedreich (Letulle et Vaquez, Déjerine), cette intégrité ne serait rien

moins que démontrée, d'après Blocq et Marinesco. Ri'itimeyer, (iuizetti, ÏNIirto,

(') ,1. Simon. Progrès inéd., i seplembre 1897 (examen anatomique fait par Philippe).

(-) Barjon el Cade. Soc. bioL, 2 mars 1901.

[P. MARIE.}
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Mackay les ont trouvés altérés, Philippe et Oberthûr les ont reconnus intacts.

Ce qui frappe en somme, surtout si l'on fait le relevé des lésions trouvées dans

les autopsies jusqu'ici publiées, c'est l'extrême variabilité des lésions comme le

remarquent Vincelet(') et Dumon (^) ; seules les scléroses des faisceaux de Goll

et de Burdach, l'atrophie des cornes et des racines postérieures sont constantes

et encore présentent-elles dans leur intensité la plus grande variabilité ; les

lésions des faisceaux de Flechsig et de Gowers, des faisceaux pyramidaux, des

cordons et des cornes antérieures, de l'épendyme, des racines et des nerfs péri-

phériques sont toutes inconstantes.

La nature même de la sclérose dont nous venons d'étudier la localisation dans

la moelle a fait l'objet de discussions. Déjerine et LetuUe, s'appuyant, entre

autres arguments, sur la disposition de ce tissu scléreux en « tourbillons » et

sur l'intégrité, dans le territoire ainsi envahi, des septa conjonctifs et des vais-

seaux, du moins dans le domaine des cordons postérieurs, pensent avoir décou-

vert là « une sclérose névroglique pure de la moelle, la seule sclérose de ce

genre connue jusqu'ici »
;
pour ces auteurs, les lésions de la maladie de Frie-

dreich relèveraient donc de deux processus différents : l'un localisé dans les

cordons postérieurs et consistant en une gliose (sclérose d'origine ectodermique)

l'autre localisé dans les faisceaux pyramidaux croisés et dans les faisceaux

cérébelleux directs et consistant en une sclérose d'origine vasculaire. Déjerine

a reconnu depuis que les tourbillons existent aussi, quoique moins abondants,

dans les faisceaux pyramidal et cérébelleux et il en conclut que la sclérose

est d'origine névroglique, au moins en partie, dans les cordons latéraux comme
dans les postérieurs.

Cette opinion a, été battue en brèche par Blocq et Marinesco, Achard, Wei-

gert, Philippe et Oberthûr: ces auteurs sont arrivés, chacun par des voies dif-

férentes, à cette conclusion que, dans la maladie de Friedreich, la sclérose ne

saurait être considérée comme de nature essentiellement névroglique; Weigert

a môme montré que dans un certain nombre d'autres affections médullan^es,

notamment dans la sclérose en plaques, la prolifération de la névi'oglie était

notablement plus prononcée que dans la maladie de Friedreich. Dans toutes

les scléroses médullaires on peut trouver des tourbillons.

Quoi qu'il en soit de cette discussion, le fait est qu'on ignore actuellement la

nature de cette maladie ; il est notamment impossible de dire s'il s'agit là de

lésions nées sur place ou de dégénérations secondaires consécutives à l'altéra-

tion de parties du système nerveux tr^s éloignées les unes des autres (ganglions

spinaux, cellules des cornes postérieures et des colonnes de Clarke, cervelet).

Traitement. — On a déjà vu que la marche de la maladie de Friedreich était

essentiellement progressive et fatale; il en est ainsi du reste pour les autres

maladies familiales. Tous les traitements employés contre elle sont restés sans

résultat. La suspension, le massage, la galvanisation, semblent cependant avoir,

dans quelques cas, amené l'amélioration de certains symptômes. Des tentatives

de rééducation des mouvements auront sans doute dans l'avenir quelque succès

sur les troubles moteurs. Malheureusement, dans l'ignorance où l'on est de la

cause de cette maladie, il est impossible d'instituer contre elle, chez les sujets

qui en sont atteints, ou chez les ascendants, une thérapeutique rationnelle.

(') ViNCELET. Thèse de Paris, 1900.

("-) Dumon. Thèse de Lyon, 1902.



HÉRÉDO-ATAXiE CÉRÉBELLEUSE

Par André LÉRI

Historique. — Pierre Marie, en 181)3, a réuni sous le nom criiérédo-alaxie

cérébelleuse (') une série d'observations non classées, désignées par leurs au-

teurs sous des noms divers, et présentant toutes avec la maladie de Friedreicli

un certain nombre de symptômes communs et un certain nombre de signes dif-

férentiels; ce travail était basé sur 16 observations appartenant à 4 familles

et rapportées par Fraser (-), Nonne Sanger-Brown ('), Klippel et Durante ('•).

L'année suivante, Brissaud et Londe, Paul Londe {'') publièrent 7> cas de la nou-

velle entité morbide appartenant à deux familles, et en 1S95 Londe en fit le

sujet de son importante thèse inaugurale.

De nouvelles observations ont été rapportées depuis lors qui justifient pleine-

ment la description de Pierre Marie et la dénomination qu'il a adoptée : cas de

LennalmC) (3 observations), dePauly(*) (5 observ.),de Hodge(°) (5 observ.), de

Romanoff ('") (4 observ.), de Miura (") (5 observ.), de Rossolimo ('^) (5 obsei'V.),

de Baumlin (2 observ.), etc. Dans aucun de ces cas le caractère héréditaire

et familial de la maladie n'a fait défaut ; le caractère cérébelleux n'est pas moins

certain; lors de la leçon fondamentale de Pierre Marie, deux autopsies jusqu'a-

lors vmiques indiquaient toutes deux une atrophie considérable du cervelet ;

depuis lors, de rares autopsies (Meyer) ('') (Thomas et Roux) ('*) ont été faites

sans qu'on ait trouvé une lésion notable du cervelet, mais il n'en est pas moins

avéré que, si les lésions du cervelet lui-même sont parfois d'une constatation

difficile ou incertaine, l'altération des voies conductrices cérébello-médullaires

est constante dans la maladie. Un certain nombre d'observations semblent rat-

(M PiEHRE Marie. Semaine méd., 1895, p. iii.

(^) Fbaser. Defecl of cerebellum occuring in a brolher and a sisler. Glasgow med. Journal,

1880.

(') Nonne. Ueber eine eigenthûinliche familiare Erkraiikungsforin des Centralnerven-
systems. Arck. f. Psych., 1801.

('') Sanger-Brown. On hereditary ata.xy with a séries of Iwenty one cases. Brain, ISO'i.

{:') Klippel et Durante. Conlrib. à l'étude des affections nerveuses familiales et hérédi-

laires. Revue de méd., octobre 1802 et Semaine méd., ISOi.

(^) Brissaud et Londe. Paul Londe. Revue neurol., 18!»4.

(') Lennalm. Noy^d med. Ark., 1897.

(^) Pauly. Soc. méd. de Lyon, 1897, 17 mai.
(^) HoDGE. Rrit. med. Journ., 1897, 5 juin.

Romanoff. Clin, des mal. jiei-v. de la Faculté de Kazan, 1898.

(") Mitra. Comptes rendus de la Faculté de Tokio, 1808.

('-) Rossolimo. Noiiv. Icon. de la Salpétr., 1890, janvier-février.

Meyer. Drain, 1807, p. 276.

{"*) Thomas et Rou.x. Revue de méd., 1001.

[P. MARIE et A. LÉRI.i
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tacher la maladie de Friedreich à l'hérédo-alaxie cérébelleuse (Seeligmuller,

Erb, Menzel, Collins, Botkin, elc); ces cas intermédiaires répondent sans

aucun doute à des lésions complexes empruntées à l'une et à l'autre des deux

maladies, toutes deux maladies de développement.

Étiologie. — L'un des caractères capitaux de l'hérédo-ataxie cérébelleuse est

son début plus tardif que la maladie de Friedreich; il est exceptionnel qu'elle

débute avant quinze ans, tandis qu'au contraire il est rare que la maladie de

Friedreich se montre après cet âge; on l'a vue ne survenir qu'à quarante-six ans

(Sanger-Brown). Elle semble débuter de plus en plus tôt dans les générations

successives; chez les enfants d'une même génération elle se montre à peu près

au même âge, parfois de plus en plus précocement. Elle présente un caractère

héréditaire bien plus accusé que la maladie de Friedreich : cette dernière affec-

tion est beaucoup plus nettement familiale qu'héréditaire sans doute parce que,

comme le remarque Pierre Marie, elle débute de très bonne heure et que les

malades se marient rarement. Dans les familles d'hérédo-ataxiques, certaines

générations restent indemnes entre deux générations malades : de même certains

enfants d'une même génération restent sains entre deux enfants malades. Les

hommes sont à peu près aussi souvent frappés que les femmes, mais la maladie

se transmet plutôt par les femmes (P. Marie).

Aucune infection ni intoxication ne se rencontre spécialement dans les anté-

cédents héréditaires ou personnels; la syphilis ne paraît jouer aucun rôle,

peut-être l'alcoolisme a-t-il quelque influence ; ce qu'on rencontre surtout dans

les familles, ce sont les tares nerveuses ou autres (asymétrie faciale, parésies

diverses, morts subites, hystérie). Ces données étiologiques caractérisent

assez bien « une maladie de déchéance ou de régression dans le développe-

ment » (Londe).

Symptomatologie. — « Le débict se fait ordinairement par l'apparition lente

et progressive d'une incertitude plus ou moins marquée des jambes pendant la

station et pendant la marche; parfois cependant on a noté comme premiers

phénomènes des douleurs, fulgurantes ou non, dans les jambes et dans les

lombes. Puis, en un espace de temps variable, qui est ordinairement de un à

trois ans, l'incertitude des mouvements atteint aussi les mains (le début par

l'incertitude des membres supérieurs aurait été observé par Sanger-Brown,

mais est tout à fait exceptionnel). A peu près à la même époque surviennent des

troubles de la parole et de la vision. Un autre phénomène à signaler est celui

qui consiste dans la conservation et parfois aussi dans l'exagération des

réflexes rotuliens; quelquefois il existe d'autres phénomènes spasmodiques.

Parfois on note "une certaine faiblesse mentale. Quant aux troubles de la

déglutition, des sphincters génito-urinaires, s'ils se montrent dans certains

cas, c'est d'une façon exceptionnelle. » (P. Marie.)

Troubles moteurs. — Les troubles moteurs sont exactement ceux de la ma-
ladie de Friedreich, ce qui nous dispensera d'insister longuement.

La marche est lente, incertaine, ébrieuse et festonnante; le malade cherche à

s'appuyer aux murs ou aux meubles; il avance en deux temps pour ainsi dire,

le corps reste d'abord en arrière, le pied se soulève et est brusquement projeté

en avant, il retombe alors lourdement, et c'est à ce moment seulement que

le tronc s'avance à son tour. Dans d'autres cas, au contraire, et cela surtout
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quand le malade se sert de béquilles, c'est le tronc qui avance le premier, les

pieds restés en arrière sont alors traînés péniblement sans'fjuitter le sol comme
s'ils tiraient un boulet : cette démarche très spéciale est considérée par

P. Marie et Crouzon comme symptomatique de la lésion du faisceau cérébel-

leux direct.

La station debout est tout aussi hésitante et oscillante que dans la maladie

de Friedreich; l'instabilité atteint non seulement les pieds, mais encore le tronc

et la tête. Comme chez les « Friedreich », il n'y a pas ou peu de signes de

Romberg.
Aux membres supérieurs on constate que la main « plane » pour saisir de

petits objets et est animée d'un tremblement dans les mouvements intentionnels

qui s'exagère, comme dans la sclérose en plaques, au fur et à mesure qu'elle

s'approche du but; une fois le mouvement accompli, une fois l'objet saisi, tout

tremblement cesse. Ce tremblement est surtout rendu manifeste dans les pre-

miers temps par l'examen de l'écriture. La force musculaire est intégralemeni

conservée.

Tous ces troubles se rapportent en somme à ce que Babinski a décrit sous le

nom d'asynergie cérébelleuse, c'est-à-dire à l'impossibilité d'associer et de coor-

donner les contractions des différents groupes muscidaires nécessaires à l'ac-

eomplissement d'un mouvement ou au maintien d'une attitude. Ces troubles

sont parfois différenciables précocement, en dehors même de l'aspect et de la

démarche des sujets, par" toute une série de mouvements que l'on peut

désigner à juste titre sous le nom d' « exercice à la Babinski », à l'instar de

r « exercice à la Fournier » que l'on fait exécuter aux tabétiques('). Cetexercice

montre la décomposition des mouvements en leurs parties élémentaires.

C'est ainsi que le malade étant couché les jambes étendues, pour rappro-

cher le talon de la fesse, il soulèvera d'abord le pied, puis pliera la jambe, et

enfin laissera lourdement retomber le pied sur le sol; la même série de mouve-
ments simples s'accomplira en sens inverse pour étendre de nouveau la jambe.

Pour mettre un genou sur une chaise, le cérébelleux soulèvera très haut le

genou, puis pliera la jambe, et enfin viendra brusquement cogner son genou

sur la chaise. Ffour toucher de la pointe du pied, lorsqu'il est assis, la main

qu'on étend à 60 centimètres environ au-dessus du sol et à (iO centimètres au-

devant du genou, le malade pliera d'abord la cuisse, puis étendra brusquement

la jambe, et le pied viendra atteindre le but avec une certaine brusquerie, mais

sans le dépasser. La même décomposition des mouvements se produit en sens

inverse lorsque le malade posera de nouveau le pied à terre. Pour s'asseoir, le

malade étant étendu et les bras croisés, il soulèvera très haut ses pieds, alors

qu'un sujet normal les laisse appliqués au sol; ce symptôme, que Babinski a

attribué, quand il existe d'un côté dans l'hémiplégie organique, à l'hypotonie

des muscles fessiers, peut se constater aussi dans l'hérédo-ataxie cérébelleuse et

doit être attribué à l'asynergie de ces muscles et des muscles fléchisseurs du

tronc. Pour porter la tête en arrière et courber le tronc dans le même sens

quand il est debout, le cérébelleux étendra le tronc sur les cuisses, mais ne

fléchira pas les cuisses sur les jambes comme un sujet normal; le corps fera un

angle ouvert en arrière et non un arc, et le malade tombera bien avant d'avoir

obtenu le degré de courbure que peut obtenir un individu sain.

(') Babinski. De l'asynergie cérébelleuse. Revue ne u roi ., novembre 1809.

[P. MARIE et A. LÉBI.l
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On constate de plus dans la maladie décrite par P. Marie, comme dans la

maladie de Friedreich, des secousses choréiformes plus ou moins fréquentes

et plus ou moins violentes; des troubles du même genre, des mouvements
associés produisent dans la face de véritables grimaces quand les malades

parlent. Rossolimo a noté chez plusieurs de ses malades une mimique faciale

exagérée.

Enfin on a noté une prolongation exagérée de la contraciion musculaire , une

. raideur dans les mouvements actifs sans phénomènes spasmodiques, sans rai-

deur dans les mouvements passifs; c'est à un faible degré le symptôme de la

maladie de Thomsen, mais sans réaction myotonique. Les crampes peuvent être

fréquentes et douloureuses, elles siègent notamment sur le cordon testiculaire,

le pharynx, l'œsophage, etc.

Troubles de la parole et de la voix. — Les troubles de la parole sont surtout

des troubles moteurs; la parole est, comme la démarche, « pe-sante, incertaine,

titubante » ; elle est irrégulière et explosive, saccadée, mais non véritablement

scandée; les mots les plus longs sont d'ailleurs parfaitement prononcés en en-

tier. La t'OiVc devient sourde, gutturale et monotone, quelquefois au point que le

malade ne peut plus chanter. La langue présente un tremblement moins régu-

lier, moins égal, moins fibrillaire que dans la paralysie générale. Quelques trou-

bles de la déglutition dénotent parfois une véritable ataxie pharyngée.

Troubles de la réflectivité. — A l'inverse de la maladie de Friedreich, les

réflexes roiuliens sont toujours ou conservés ou le' plus souvent exagérés; il

existe parfois du clonus du pied, rarement des phénomènes spasmodiques 'plus

caractérisés ; mais alors que chez les « Friedreich » les réflexes tendent à s'affai-

blir dès le début et disparaissent précocement pour ne plus jamais reparaître

dans l'hérédo-ataxie cérébelleuse, les réflexes, d'abord exagérés, peuvent, à

une époque plus ou moins lointaine de l'évolution, s'affaiblir et dispai'aître par

suite de l'atteinte tardive de certains faisceaux médullaires : le type cérébelleux

évolue vers le type Friedi'iech. Les réflexes cutanés sont parfois diminués.

Troubles de la sensibilité. — Ces troubles sont exceptionnels; il est rare de

rencontrer des douleurs vives, des douleurs fulgurantes entre autres; la plupart

des troubles sensitifs subjectifs et objectifs doivent peut-être, comme le ci'oit

Londe, être mis sur le compte des névroses associées, hystérie et neurasthénie,

qu'on rencontre fréquemment chez les hérédo-cérébelleux : tels la sensation de

fatigue constante que présentent la plupart de ces malades, les céphalées et les

lumbagos, l'engourdissement dtes jambes, telles aussi les anesthésies partielles,

complètes ou dissociées (Klippel et Durante). Le sens musculaire est toujours

parfaitement conservé.

Troubles trophiques. — L'absence presque absolue de troubles trophiques

différencie l'hérédo-ataxie cérébelleuse de l'ataxie de Friedreich; en particulier

on n'observe jamais dans la première de ces maladies les scolioses si prononcées

et les pieds bots si particuliers qui sont très fréquents dans la seconde. Il serait

cependant injuste de soutenir qu'il n'existe aucun trouble de ce genre :

Londe aurait toujours constaté « un léger degré de scoliose » et le pied bot

même entrait dans les obsei'vations, douteuses il est vrai, d'Erb ; mais ces

déformations n'ont rien de comparable comme importance avec celles de la

maladie de Friedreich.

Troubles du caractère et de l'intelligence. — Le caractère des hérédo-céré-

belleux est d'ordinaire triste, abattu et découragé ; ses modifications paraissent
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exagérées par le relâchement excessif des muscles du visage à Tétat de repos, ce

qui donne à leur faciès un aspect morne : un malade de Pierre Marie s'est

pendu dans son lit. La mémoire s'affaiblit, l'attention diminue, on constate

parfois une véritable « alaxie des pensées » (Seeligmûller), rarement un état

d'hébétude presque complet. Il existe quelquefois des sensations de vertige,

mais toujours moindres que ne le ferait supposer la perte apparente de la notion

d'équilibre.

Troubles visuels. — Les troubles visuels sont presque constants dans

rhérédo-ataxie(22 cas sur 25, Londe) alors que, à part le nystagmus, ils n'existent

presque jamais dans la maladie de Friedreich. Les troubles du fond de FœU sont

les plus rares; cependant on constate dans près du tiers des cas une atrophie

optique plus ou moins prononcée de la pupille qui présente à peu près les

caractères de l'atrophie tabétique : papilles décolorées, blanchâtres, avec

contour net, 'rétrécissement des artères et légère congestion des veines 'par

places. Aussi l'acuité visuelle est-elle très souvent diminuée et le champ visuel

rétréci, mais très exceptionnellement il y a cécité complète; la dyschro-

matopsie, surtout pour le vert, s'observe parfois, rarement l'achromatopsie
;

tous ces troubles sont généralement taixlifs.

Dans plus de la moitié des cas, les réflexes pupillaires ne sont pas modifiés,

mais assez souvent on constate une diminution du réflexe à la lumière et

parfois aussi une diminution du réflexe accommodateur ; dans le seul cas où

l'on a constaté une abolition complète du réflexe à la lumière (Sanger-Brown),

il y avait une atrophie complète du nerf optique.

Les troubles de la musculature externe de l'œil sont de beaucoup les plus

fréquents : en dehors des secousses nystagrniformes dans les positions extrêmes

du regard, semblables à celles de la maladie de Friedrich, on rencontre fréquem-

ment des paralysies oculaires : paralysie du droit externe, ptosis (ptosis

« statique » de Sanger-Brown, c'est-à-dire n'existant qu'au repos), etc. ; ces

troubles sont surtout des troubles ataxiques plus ou moins analogues à ceux

des membres. Rossolimo a noté un affaiblissement des muscles moteurs des yeux.

Troubles viscéraux.— 11 n'y a généralement ni troubles urinaires, ni troubles

génitaux (chez la femme la menstruation est cependant un peu retardée), ni

troubles gastro-intestinaux, ni troubles respiratoires ou cardiaques. 11 n'y a pas

de troubles du goût, de l'odorat, ni de l'ouïe.

Évolution. — La marche de l'alfection est essentiellement progressive, elle

est susceptible de très longues rémissions, mais elle ne rétrocède jamais. Elle

est d'ailleurs compatible avec l'existence et n'entraîne pas la mort par elle-

même ; celle-ci est causée, souvent à un âge avancé, par une maladie

intercurrente quelconque; les hérédo-cérébelleux seraient particulièrement

tuberculisables.

Diagnostic. — Toute notre description n'a été qu'un parallèle entre la

maladie de Friedreich et l'entité clinique que P. Marie en a séparée; on a vu
que dans les cas typiques la distinction est des plus faciles. Symptôme initial

consistant en troubles de la motilité des membres inférieurs, démarche titubante,

station difficile et oscillante, pas ou peu de signe de Romberg; un peu plus

tard pseudo-tremblement intentionnel des membres supérieurs, parole lente et

saccadée, secousses nystagmiformes, voilà pour les analogies; début plus tardif,

[P. MARIE et A. LÉRI.]
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diminution ou abolition des réflexes rotuliens, absence de troubles visuels,

existence de troubles trophiques marqués, voilà ce qui dislingue la maladie

de Friedreich. Mais il faut savoir que des cas interniédiaires peuvent se présenter

et que la plupart des signes difîérentiels peuvent manquer : la maladie de

Fi'iedreich peut débuter plus tard, le pied et le rachis peuvent être normaux, des

troubles oculaires peuvent survenir et même l'atrophie optique (Cohn) (') : la

seule différence qui subsiste alors est dans le plus ou moins d'intensité des

réflexes rotuliens (Londe). « Il est possible, dit P. Marie, que l'une et l'autre

atîection ne soient que des modalités différentes d'une même espèce morbide,

un même processus initial, dégénératif héréditaire, frappant dans le système

nerveux des systèmes orga-

niques analogues mais dis-

tincts, ou bien intéressant dans

la maladie de Friedreich un
nombre de systèmes auti'e que

l'hérédo-ataxie cérébelleuse. »

h'atropltie du cervelet ne

s'accompagne pas toujours

O
FiG. 207. — Comparaison du volume de

la protubérance sur des coupes hori-

zontales : A, dans un cas d'hérédo-
ataxie cérébelleuse (Haudeb... aîné).
— B, chez un sujet normal. — L'atro-

phie dans le cas A est très prononcée,
elle semble être proportionnellement
plus grande dans le sens antéro-posté-
rieur que dans le sens transversal.

des signes de l'hérédo-ataxie; il existe une atrophie cérébelleuse non familiale,

le plus souvent accidentelle, survenant rapidement à la suite d'un traumatisme

ou d'une infection, ordinairement accompagnée d'épilepsie ou de troubles

mentaux graves, caractérisée par une incoordination souvent asymétrique, ten-

dant à l'unilatéralité, et pas toujours par une exagération des réflexes rotuliens.

La sclérose en plaques à forme cérébelleuse peut simuler à s'y méprendre

(') GoHN. Neurol. Cenlralbl, 1898, p. 502.

FiG. 2Gl'). — Bulbe de Haudeb... ainé.

Hérédo-ata.\ie cérébelleuse. Grossissement 2 1/5.
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l'hérédo-ataxie, et seules révolulion, saccadée dans la sclérose, lentement pro-

gressive dans l'hérédo-ataxie, et la notion étiologique, infection dans un cas,

hérédité dans l'au-

tre, pourront per-

mettre un diagnos-

tic qui restera par-

fois impossible.

La 'paralysie

spaamodiqiie fami-

liale de Strûmpell

ne s'accompagne

qu ' exceptionnelle -

ment de troubles

oculaires ; les phé-

nomènes spasmo-

diques sont très

accusés et la titu-

bation fait défaut ;

le diagnostic sera

généralement fa- FiG.-2i;s.

cile.

Coupe sagittale olilique d'un hémisphère cérùlicilcu.v iioniiol,

coloration de Weisert.

Anatomie pa-

thologique. —
Dans toutes les

nnlopsies publiées

jusqu'ici (Fraser,

Nonne , Menzel

,

Meyer('), Thomas
et Roux (^), P. Ma-

rie et Switalski("').

Vincelet Miura)

on a trouvé le cer-

velet petit : mais

cette diminution de

volume allait de

l'atrophie extrême

(81 grammes au lieu

de 160 cà 170 dans

le cas de Fraser) à

la légère faiblesse

du développement

(Meyer, Thomas et

Roux). La plupart

des auteurs ont constaté une atrophie en masse de tous les éléments (Nonne,

P. Marie et Switalski, etc.), certains une atrophie prédominante de la substance

(') Meyer. Braiu, 1897, p. 276.

(-) Thomas et Roux. Revue de mcd..

(^) Switalski. Revue neuroL,

(*) Vincelet

FiG. 2ri9. — Coupe sagittale oblique d'iui des hémisphères cérébelleux de Hau-
deb... aîné, coloration de Weigert. L atropliic est ici manifeste, ainsi qu'en

témoigne la diminution de volume de la substance blanche (colorée en noir

sur la figure), tant dans sa masse centrale que dans les digitations qui pénè-
trent à l'intérieur des circonvolutions. Ces circonvolutions elles-mêmes sont

plus grêles et comme fanées, les replis qu'elles forment sont moins nombreux
que sur le cervelet normal. En outre l'espace clair existant au voisinage de la

couche des cellules de Purkinjc donne à la coupe de ce cervelet un aspect
tout iiarticulier.

1901.

Thèse de Paris. 1900.

[P. MARIE et A. LÉRI/\

TRAITÉ DE MÉDECINE, 1' édit. — IX. 51
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grise par diminution du nombre des cellules de Purkinje (Fraser, Menzel).

Voici la description que donne Switalski des lésions du cervelet dans le cas

de Haudeb... aîné (service de P. Marie). « Les tissus sous-épendymaires du IV'

ventricule et de tout l'aqueduc de Sylvius sont remarquablement épaissis.

Dans le lumen du IV'' ventricule et l'aqueduc de Sylvius on trouve des

quantités de globules blancs qui sont accolés à l'épendyme.

Sur les coupes des hémisphères cérébelleux on constate que le nombre des

N° 3. "N° 6-.

FiG. :270. — Coupes de la moelle de Haudeb... ainé. Dans ce cas d'hérédo-ata.xie cérébelleuse les lésions

des cordons postérieurs sont très manifestes, celles des cordons antéro-latéraux, tout en étant très

nettes, sont cependant moins prononcées ; elles occupent le faisceau de Gowers.

circonvolutions est très diminué, les sillons sont plus profonds et plus larges.

Entre la couche moléculaire et granuleuse de l'écorce cérébelleuse on

constate une zone qui n'est pas colorée par endroits à la largeur d'un

demi-millimètre. L'existence de cette zone donne l'impression d'un décolle-

ment de l'écorce. Avec un fort grossissement on aperçoit que cette zone est

composée d'un tissu fibrillaire très mal coloré dans lequel sont placées les

cellules de Purkinje. Le nombre des cellules de Purkinje et leur structure

ne présentent rien d'anormal. — La substance blanche centrale est réduite de
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volume et est moins colorée (Weigert-Pal) sauf la couche des fibi-cs qui en l cu-

rent le noyau ventral sur la face postérieure.

Le noyau dentelé ne présente pas de lésions.

En dehors des altérations cérébelleuses parfois très minimes, plusieurs

observateurs ont trouvé des lésions très nettes des conducleuvA cérébello-

médiillaires : P. Marie et Switalski, Thomas et Roux, Miura ont remarfiui-

la petitesse du système nerveux central, surtout de la moelle, l'atrophie

de la substance grise, et la dégénération partielle des cordons postérieurs, des

faisceaux de Gowers et des corps restiformes. Comme l'avait pensé Londe, « il

est possible que le système cérébello-médullaire tout entier soit pris en même
temps chez le même malade ».

Les colonnes de Clarke sont nettement altérées (fibres et cellules).

Traitement. — Il ne peut exister de traitement d'une maladie de développe-

ment qui par sa nature est fatalement progressive; le seul traitement possible

est purement symptomatique et surtout palliatif des phénomènes pénibles ou

douloureux, neurasthéniques et hystériques : toniques et reconstituants, hydro-

thérapie, analgésiques.

ÊP. MARIE et A lÉRt.'i



TABES DORSAL SPASMODIQUE (MALADIE DE LITTLE)

Historique. — Le nom de Tabès dorsal spasmodique a été créé par Char-

cot en 1875 cl appliqué par lui à une affection consistant en une paralysie

spasmodique des membres et surtout des membres inférieurs. Cette affection

devait reconnaître pour cause une lésion primitive de la portion intramédullaire

des faisceaux pyramidaux. — Quelques mois auparavant, une description du

même type morbide avait été faite par Erb, qui lui donnait le nom de paralysie

spinale spasmodique. — Dans l'esprit de ces auteurs il s'agissait là d'une affec-

tion survenant chez des adultes. Malheureusement, la plupart des autopsies

faites chez des individus de cette catégorie, chez lesquels le diagnostic de

Tabès spasmodique avait été porté, ont montré qu'il s'agissait d'une lésion tout

autre (sclérose en plaques, myélite transverse, etc.). Actuellement, il semble

donc que le Tabès dorsal spasmodique, en tant que sclérose primitive des fais-

ceaux pyramidaux survenant chez les adultes, doive être rayé des cadres noso-

logiques.

Au contraire il existe une affection d'origine congénitale qui répond parfai-

tement à la description du Tabès dorsal spasmodique et peut sans inconvénient

être désignée sous ce nom. Déjà en 1840 des cas de ce genre ont été décrits

par Heine sous la dénomination de paraplegia spastica cercbralis. C'est sur-

tout à Little (1846-1870) que nous devons la connaissance de ce type morbide

appelé par lui « congénital spastic rigidity of limbs »
; d'où le nom justement

employé de « Maladie de Little », nom que P. Marie a le premier essayé

d'acclimater en France (voir France médicale, avril 1891). Plus récemment,

les publications de Rupprecht, de Feer, de Pierre Marie, de Sachs, de Freud,

de Rosenthal, de Lannois, etc., sont venues témoigner plus ou moins en faveur

de la manière de voir qui viei^t d'être énoncée et qui tend à prévaloir. — C'est

le Tabès dorsal spasmodique ainsi compris qui sera exposé ci-dessous (').

Symptômes. — Le caractère général de cette affection est de présenter

d'une façon tout à fait prédominante le type d'une pseudo-paralysie spasmo-

dique.

Du côté des membres inférieurs, on observe déjà dans la station debout des

phénomènes assez particuliers consistant en ce que ces membres sont dans la

(') D'après la manière de voir ancienne, le tabès dorsal spasmodique était une affection

médullaire. C'est pour cette raison que l'usage s'est conservé de le décrire parmi les mala-
dies de la moelle, bien qu'en réalité il soit plutôt une maladie cérébrale ou mieux un arrêt

de développement d'un système cérébro-médullaire. Il serait donc préférable de traiter de
cette maladie à propos des affections du cerveau; pour nous conformer à l'usage, nous
décrirons cependant ici cette affection, mais en la considérant surtout au point de vue de
ses symptômes médullaires.
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rotation en dedans, raidis dans une légère flexion au niveau de rarliculation de

la hanche et de celle du genou. Il existe en oulre une adduction permanente

très marquée des deux cuisses, par laquelle celles-ci sont souvent comme

accolées, jusqu'au niveau des genoux, tandis que, grâce à leur rotation en

dedans, les jambes au-dessous des genoux s'écartent et laissent entre elles un

laro-e espace ovalaire. Par suite de cette altitude de la cuisse et de la hanche,

il y a généralement aussi un certain degré d'ensellure lombaire avec raideur

plus ou moins grande des muscles pelvitrochantériens et de la ceinture iliaque.

Les pieds présentent ordinairement, dans les cas où les troubles moteurs sont

très accentués, une tendance mani-

feste à l'équinisme due à la contrac-

ture des muscles jumeaux.

Quand on fait marcher ces ma-

lades, on voit les phénomènes de

rigidité spasmodique s'exagérer en-

core. La pointe du pied traîne bru-

yamment et fortement contre le sol,

elle est portée en avant par une sorte

de mouvement de demi-cercle dont

le centre serait le pied qui reste fixe.

En même temps on remarque une

forte inclinaison du corps vers le

côté opposé à celui dont le pied se

lève, inclinaison qui, se répétant en

sens inverse à chaque pas, détermine

un balancement très marqué de tout

le tronc, surtout notable pour la

partie supérieure de celui-ci. La tête

est d'ailleurs inclinée en avant ainsi

cjue toute la partie supérieure du

tronc ; les membres supérieurs sont

à demi fléchis et fortement appliqués

contre le tronc. Les malades sem-

blent souvent comme poussés en

avant et leurs pas se précipitent, tant par suite de l'inclinaison de la partie

supérieure du tronc que par suite d'une sorte de clonus du pied qui se produit

pendant les mouvements. La tendance qu'ont les membres à se porter dans

l'adduction et dans la rotation en dedans fait qu'en marchant ces malades

frottent leurs cuisses l'une contre l'autre et entre-croisent leurs pieds, aussi

leur arrive-t-il bien souvent de tomber. Un certain nombre d'entre eux cepen-

dant parviennent, malgré ces conditions défavorables, à une locomotion suffi-

sante, grâce à une adresse tout à fait singulière dans la manière de mouvoir

leurs pieds ainsi déviés.

Dans la position assise, on constate des troubles analogues de raideur spas-

modique : grâce à l'inclinaison en avant de la tète et de la partie supérieure

du tronc et à l'état de flexion permanente dans lequel se trouve l'articulation

coxo-fémorale, le malade ne peut rester sur une chaise : en effet, s'il veut laisser

pendre ses jambes, son tronc tombe en avant; si au contraire ses jambes sont

relevées, il est menacé de tomber en arrière ; à ce point de vue, et pour les

FiG, 271.— Attiliifle d'un malade atteint de tabès dor-

sal spasmodique, dans la position assise (collection

de M. Charcot). — Les jambes ne pouvant être flé-

chies entièrement restent dans un état de demi-ex-

tension, d'où le manque d'équilibre des malades.

[P. MARIE ]
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mêmes raisons, il faut encore signaler la difficulté éprouvée par les individus
atteints de tabès dorsal spasmodique à s'asseoir par terre.

Pour les membres supérieurs, la rigidité spasmodique est moins prononcée
quoique cependant très nette; on a vu qu'ils sont pendant la marche appliqués
contre le tronc, les avant-bras sont fléchis, les mains en pronation avec une
inclinaison plus ou moins prononcée vers le bord cubital. Bien que les troubles
fonctionnels ne soient pas aussi marqués que ceux des membres inférieurs, ils

n'en sont pas moins manifestes, notamment pour la préhension des objets et à

plus forte raison dans des mouvements plus

étendus, comme dans celui de lancer une
pien-e au loin.

Tels sont, du côté des membres, les désor-

dres de la motilité que l'on peut constater

dans les cas les plus prononcés; il convient

de dire que, chez la majorité des malades,

ces désordres sont beaucoup moins intenses,

et que parfois même cet état spasmodique ne
se manifeste que par un peu de raideur dans
la marche et surtout par l'exagération des

réflexes rotuliens. D'après Oddo(') un certain

nombre de pieds-bots spasmodiques congéni-

taux bilatéraux seraient la seule manifesta-

tion d'une maladie de Little fruste.

Outre les muscles des membres, un certain

nombre d'autres organes peuvent présenter

une raideur plus ou moins accentuée. C'est

ainsi que ceux du pharynx, de l'œsophage et

du larynx pourraient être intéressés, d'où la

production de troubles de la déglutition, de

la respiration et de la phonation. Ces trou-

bles sont en somme assez rares, seuls ceux
de la parole sont assez fréquents ; celle-ci

est alors lente, traînante et saccadée, et il semble qu'elle éprouve une certaine

difficulté à sortir des lèvres du malade.

La musculature oculaire est également atteinte : dans plus de 50 pour 100

des cas, Feer a pu constatoi' l'existence d'un strabisme qui est le plus ordinai-

rement convergent ; les auteurs ne sont pas d'accord sur la cause de celui-ci.

Pour Ziehl ce strabisme serait dû à des troubles de la réfraction
;
pour Feer il

faudrait plutôt attribuer ce strabisme à des phénomènes de raideur musculaire

analogues à ceux constatés sur les autres muscles du corps; il est assez vrai-

semblable que l'une et l'autre de ces théories peuvent s'appliquer suivant les

cas. Le nystagmus a été signalé par plusieurs auteurs (Osier, Hateman); il exis-

terait plutôt quand la maladie de Little s'accompagne de quelques troubles

cérébraux.

Enfin les muscles de la face ne sont pas, eux non plus, indemnes de ces

manifestations spasmodiques; celles-ci consistent dans des troubles de la

mimique, surtout pendant le rii-e ou dans la colère, ou encore dans une expres-

Fio. m.
Fillette atteinte de la maladie de Little

(') Oddo. Congrès gynécol., obstr. et pédiatrie. Marseille 1898.
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sion sliipide parliculière qui se retrouve chez un certain nombre de malades,

bien qu'en réaHté, comme on le verra plus loin, les l'aciVltés mentales soient

parfois à peu près intactes.

II convient d'ajouter que ces troubles de la motilité s'accompagnent quel-

quefois, dans les cas qui sont très marqués, de rétractions fibro-musculaires

amenant des déformations permanentes du pied ou des attitudes vicieuses du

genou ou de l'articulation coxo-fémorale ; ces rétractions sont une nouvelle

cause de gêne des mouvements. — En revanche, on ne constate pas d'atrophie

musculaire du côté des muscles atteints.

En résumé, au point de vue fonctionnel, la caractéristique de cette affection

est la raideur dans les mouvements beaucoup plus qu'une paralysie véritable;

il ne s'agit pas d'impotence réelle, mais d'une maladresse extrême.

Quant à la réflectivité médullaire, on a vu que les réflexes tendineux sont très

notablement exagérés pour les membres inférieurs; il en est de même pour les

membres supérieurs; cette exagération est telle qu'on peut le plus souveni

constater la production de réflexes périostiques. Le clonus du pied est sou-

vent impossible à constater à cause de la contracture et de la rétraction des

muscles postérieurs de la jambe.

Les réflexes cutanés ne présentent rien de spécial et leur intensité peut être

considérée comme fort variable; cependant van Gehuchten(') considère les

réflexes cutanés comme généralement absents. Le signe de Babinski existe

toujours (Glorieux, Cestan, Raymond, A'an Gehuchten).

La sensibilité générale dans tous ses modes est complètement intacte ; le sens

musculaire n'est pas affecté, quels que soient les troubles signalés dans les

mouvements.

On n'observe généralement pas non plus de troubles marqués de l'excitabilité

électrique, ou du moins, ceux qu'auraient rencontrés quelques auteurs (con-

traction tétaniforme par la faradisation) ne semblent pas faire partie inhérente

et nécessaire du tabès dorsal spasmodique.

Il n'y a d'ordinaire aucun trouble trophique. Brissaud admet cependant qu'il

y a presque constamment un retard notable dans le développement des membres
inférieurs, une taille inférieure à la normale; Rosenthal a remarqué une

petitesse exagérée du crâne. Plusieurs cas de cuyptorchidie bilatérale ont été

signalés tant dans la maladie de Little (5 cas de van Gehuchten) que dans des

affections tabéto-spasmodiques plus ou moins analogues (Barbier et Mally,

Pierre Marie etc.); cette cryptorchidie a été rencontrée aussi bien chez les

enfants nés à terme que chez les prématurés; van Gehuchten l'attribue à

l'absence du réflexe crémastérien plutôt qu'à un arrêt du développement, car

il n'existait pas de cryptorchidie dans d'autres cas où le réflexe crémastérien

existait.

Les troubles vaso-moteurs font défaut ou sont insignifiants.

Les sphincters conservent un fonctionnement régulier, peut-être cependant

avec quelque tendance au spasme : pourtant Immerwohl a rapporté deux cas,

et Simon un cas d'incontinence des urines et des matières.

Une question particulièrement intéressante est celle de savoir si dans le tabès

dorsal spasmodique il existe ou non des troubles de l'intelligence. D'une façon

générale, on peut dire qu'il n'en existe guère, et que ceux que l'on rencontre

(') Van Gehuchten. Le névraxe, 10 mars 1902.

[P MARIE ]
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sont assez légers. En tout cas, ils ne sont pas toujours en rapport avec ce que

l'on aurait supposé d'après l'aspect hébété que présentent un certain nombre des

malades atteints de cette affection. Ces enfants jouissent en général de facultés

mentales tout au moins ordinaires et ne sont ni des idiots, ni des imbéciles;

quelques-uns peuvent même avoir une intelligence notablement au-dessus de la

moyenne. Dans ces derniers temps, toutefois, on a signalé assez souvent des

troubles de l'intelligence allant jusqu'à l'idiotisme complet chez des sujets qui

paraissaient présenter isolé le syndrome de Little sans convulsions, ni troubles

choréo-athétosiques (Mondio ('), Donaggio (^), etc.).

Au contraire, il n'est pas rare de rencontrer chez eux des défauts de caractère

assez prononcés : ces malades sont souvent violents et très irritables et peuvent

au point de vue moral présenter des signes de dégénération psychique.

Marche de la maladie. — Cette affection est, par définition, une maladie con-

génitale, mais il ne faudrait pas croire que ce soit à la naissance même qu'on

en reconnaît ordinairement l'existence. En général, un certain temps se passe

sans c{ue les parents soupçonnent rien d'anormal chez leur enfant; c'est au

bout de quelques mois qu'ils sont frappés de la raideur des jainbes du petit être

lorsqu'on le change ou qu'on le baigne; c'est plus tard encore, au bout de

dix-huit mois, deux ans, qu'étonnés de le voir incapable de faire un pas tout

seul, ils finissent par s'inquiéter et consultent un médecin. Léri (^) a attiré l'at-

tention sur l'importance diagnostique et pronostique que peut présenter dans

ces cas la recherche du réflexe des orteils; l'extension des orteils, qui est normale

chez les nouveau-nés, ne disparaîtrait vers l'âge de 5 ou G mois que chez les

enfants normaux et bien constitués, non chez les débilités, les atrepsiques

comme le sont si souvent les enfants chez qui se découvriront plus tard les

signes de raideur spasmodique du syndrome de Little. Aussi l'extension des

orteils ne peut-elle avoir jusqu'à l'âge de 5 ans et même plus qu'une valeur

symptomatique chez de tels enfants; au contraire la constatation nette, perma-

nente et bilatérale de la flexion du gros orteil permettra au médecin d'affirmer

que l'enfant retardataire sera indemne de maladie de Little aussi bien que de

toutes les paralysies spasmodiques qui empêchent le plus souvent les enfants de

marcher. Parfois, cependant, dès la naissance, les parents ont été frappés par une

raideur toute spéciale, plus prononcée que le défaut de souplesse commun à tous

les nouveau-nés; rarement même les membres sont dès la naissance absolument

i-igides. Souvent aussi ce sont les troubles de la déglutition, les difficultés de la

succion, qui dès les premiers jours attirent l'attention (Brissaud, Mya et Lévi) (*).

Quelle est l'évolution de cette affection? — Ici il convient de distinguer

l'évolution anatomo-pathologique et l'évolution clinique. Pour ce qui est de la

première, il est peu vraisemblable qu'il se produise avec les années des modi-

fications notables (en péjoration) dans les centres nerveux, car il s'agit là sur-

tout d'un vice de développement. Au contraire, au point de vue clinique, on

peut dire que le tabès dorsal spasmodique est une affection présentant une

tendance manifeste à l'amélioration. En effet, il n'est pas rare que les enfants qui

en sont atteints, après avoir éprouvé, dans les premières années, une difficulté

extrême de la marche, voient peu à peu cette difficulté diminuer et arrivent

(*) Mondio. Annali di neurolo'jia, 1900.

(-) DoNAGGio. Rivisla sperimentale di f'renialria, 15 décembre 1901.

(^) LiiRi. Le rédexe des orteils chez les enfants. Revue neiiroL, juillet 1905.

C^) Mya et Lévi. Rivisla di patol. nerv. e ment.. 1897.
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à jouir crun exercice des membres suffisamment libre pour que leur existence

sociale n'en soit en rien affectée. Dans les formes très atténuées, et celles-ci

sont assez fréquentes, l'amélioraLion progressive atteint parfois un tel degré

qu'on peut jusqu'à un certain point prononcer le mot de guérison, en ce sens

du moins que les troubles fonctionnels ont presque entièrement disparu.

Le tabès dorsal spasmodique ne menaçant en rien la vie, on comprend que

les individus qui en sont atteints parviennent à l'âge adulte, parfois même à la

vieillesse. Il ne semble pas cependant qu'en général ils vivent très vieux, et

cela s'explique par ce fait que, nés dans de mauvaises conditions, ils sont

généralement chétifs et que par conséquent leur résistance vitale est peu con-

sidérable.

Étiologie. — Le fait véritablement important dans Fétiologie du labes dorsal

spasmodique consiste dans l'origine congénitale de cette affection. Cette origine

est due presque toujours à un accouchement prématuré (82 pour 100 des cas de

syndrome de Little pur d'après Fcer) : l'enfant est né à 7 ou 8 mois seulement.

Quelques auteurs admettent môme uniquement la naissance avant terme

comme cause de la maladie de Little proprement dite (Brissaud, Van Gehuchten),

mais la plupart des auteurs reconnaissent qu'un syndrome absolument analogue

à cekii décrit par Little semble pouvoir être provoqué par deux autres ordres

de causes, d'une part certaines conditions d'accouchement difficile, d'autre

part certaines infections ou intoxications de la mère ou du fœtus.

Les difficultés de raccouchement et surtout la naissance en état asphyxique

avaient déjà été notées par Little comme causes prépondérantes de la rigidité

spasmodique des membres; Naeff, puis Simon (de Nancy) ont fait la remarque

que la naissance avant terme donnerait lieu à la forme purement spinale de la

maladie et au syndrome paraplégie spasmodii{ue, l'asphyxie à la naissance à la

forme cérébro-spinale de Little et à la contracture généralisée. Quant à la

grossesse gémellaire qui a été aussi incriminée, elle est sans doute l'origine

d'affections qui n'ont de commun avec la maladie de Little que la spasmodicité.

Les infections et les intoxications des parents, surtout de la mère au cours de

la grossesse, ont une innuencc qui paraît aujourd'hui fort proliable, non seu-

lement comme cause prédisposante parce qu'elles détermineraient l'accouche-

ment avant terme (Brissaud), mais aussi comme cause déterminante par les

troubles trophiques qu'elles engendrent et par les lésions qu'elles déterminent

dans les centres nerveux comme dans les autres organes (Charrin et Léri) (').

Toutes les toxi-infections seraient dans ce cas (Mouratow, Déjerine)(-),mais le

rôle prépondérant reviendrait incontestablement à l'alcoolisme (Cestan) et

surtout à la syphilis (Raymond, Gasne ('), Gilles de la Tourette, Breton, Lemei-

gnen, de Amicis (*), Moncorvo (*), etc.); Fournier a même pensé faire entrer la

maladie de Little dans le cadre des affections para-syphilitiques, mais il s'agit

sans doute chez ces malades de cas d'hérédo-syphilis médullaii'e qui se distin-

guent par des troubles sensitifs et sphinctériens.

L'influence étiologique des maladies infectieuses ou des intoxications du fœtus

(') Charrin et Léhi. Acad. des se, Ui mars lOO.j.

(*) Mouratow. Congrès de Kiew, 189G.

(^) G.\snh:. Gai. Iiebd. de méd. et de chir., )1 avril 1807.

('*) De Amicis. Icon. Salpêtr., 1809.

(') MoNCORNO. Journ. clin, et Ihérap. infant., 1898.
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semble obtenir aujourd'hui plus de crédit, et Bacaresse (') a soutenu récem-

ment que l'accouchement prématuré ou laborieux ne serait lui-même qu'une

cause occasionnelle agissant sur un système nerveux forcément affaibli à

l'avance par l'hérédité et les infections. Il faut sans doute mettre à part les

infections du nouveau-né qui détermineraient non la maladie de Little, mais

l'hémiplégie spasmodique bilatérale débutant tardivement à partir de la fin de

la première année, prédominante aux membres supérieurs et flasque avant de

devenir spasmodique.

L'hérédité joue peut-être un rôle, mais en tout cas l'hérédité dissemblable

seule : l'épilepsie, l'aliénation, les scléroses médullaires, etc., ont été signalées;

la consanguinité des parents a été rencontrée par Seeligmuller, Bourneville,

Déjerine, Hartmann, P. Simon. Quant à l'hérédité similaire elle se rencontre

dans des cas de rigidité spasmodique familiale à début tardif (de 1 à 15 ans),

prédominante aux membres supérieurs, fréquemment accompagnée de

nystagmus et à évolution nettement progressive et jamais régressive, cas qui

ne semblent pas avoir de rapport direct avec l'affection décrite par Little (cas

de Pelizaeus, Krafft-Ebing, Newmark, Souques, Oppenheim, etc.). Nous
ferons la même remarque à propos des cas familiaux publiés par certains

auteurs (observations de Vizioli, Lorrain, Schultze, Feer, Bourneville, Ber-

nhardt, Raymond, etc.).

Anatomie pathologique. — Les autopsies de maladie de Little sont encore

fort peu nombreuses, et si l'on considère comme appartenant seuls à cette

affection les cas de contracture congénitale des membres sans association ni

de phénomènes épileptiformes ou choréo-athétosiques, ni de troubles mentaux

ou intellectuels, on peut dire qu'il n'en existe pas encore un seul examen
nécropsique. Déjerine a présenté les centres nerveux d'un cas de rigidité

spasmodique des quatre membres sans troubles cérébraux; il s'agissait d'un

homme de 44 ans, né à terme et dont l'affection avait persisté jusqu'à sa mort

sans aucune régression : il existait une plaque de sclérose lacunaire entre la

première et la deuxième racine cervicale sans lésion cérébrale. Dans tous les

autres cas les malades, qui avaient présenté des troubles manifestement céré-

braux, étaient porteurs de lésions cérébrales. Ces lésions étaient d'ailleurs

extrêmement variables, tant par leur nature que par leur siège; il s'agissait

d'hémorragie cérébrale ^ou méningée, de sclérose ou d'atrophie localisée, de

porencéphalie, parfois de simples hémorragies capillaires; elles siégeaient dans

les circonvolutions rolandiques, et en particulier dans leur partie supérieure

qui est le centre des mouvements des membres inférieurs, mais elles étaient

très souvent multiples, et on trouvait fréquemment aussi des lésions dans les

autres parties du cerveau, spécialement dans le lobe frontal. Quant au faisceau

pyramidal, il était soit peu ou pas développé, soit sclérosé, soit parfois d'après

certains auteurs (Raymond, Gestan, Philippe, Babinski), tout à fait normal.

C'est ainsi que Mouratov {^) a trouvé dans deux cas des hémorragies cérébrales

ou méningées avec un arrêt de développement ou une dégénérescence du fais-

ceau pyramidal, Mya et Lévi (•') ont trouvé une atrophie de toutes les parties

(') Bacaresse. Thèse de Paris, 1902.

C^) Mouratov. Congrès de Kiew, 1890.

(''j Mya et LÉvi. Rivista di patoL nerv: e ment., 1897.



TABES DORSAL SPASMODIOUE (MALADIE DE LITTLE]. 811

du système pyramidal, cellules et fibres, Haushalter (') a constaté une fois une

hémorragie ancienne des circonvolutions frontales ascendantes et des lobules

paracentraux, une autre fois une atrophie de ces mômes parties avec atrophie

du faisceau pyramidal, Déjerine {'') a rencontré une porencéphalie de la face

externe de chaque hémisphère avec agénésie partielle de la voie pyramidale
;

Spiller (^) aurait observé deux fois un simple arrêt de développement caracté-

l'isé par l'absence des grandes cellules pyramidales de l'écorce des centres

moteurs; les pyramides étaient très petites, mais non dégénérées. Cestan ('•) a

réuni un grand nombre de cas de rigidité spastique congénitale, tous avec

lésion cérébrale, mais présentant tous quelque symptôme d'origine manifeste-

ment cérébrale (attaques épileptiformes, troubles mentaux ou intellectuels, etc.).

Nature. — La nature du tabès dorsal spasmodique a, comme on l'a vu à

propos de l'historique, été considérée de différentes façons, suivant que dans

cette maladie on faisait ou non rentrer avec les cas d'origine purement congé-

nitale, ceux développés à l'âge adulte. Nous ne nous occuperons que des faits

appartenant à la première de ces catégories.

Il s'agit sans doute essentiellement, dans la plupart des cas, d'une maladie

due à un défaut de développement, soit primitif, soit plus probablement secon-

daire à une lésion organique, et c'est suivant toute vraisemblance sur le fais-

ceau pyramidal que porte ce défaut de développement. Le faisceau pyramidal

est précisément l'un des derniers qui se développe parmi tous les faisceaux de

la moelle, car d'après van Gehuchten les cylindres-axes des cellules rolandiques

manquent encore sur toute la hauteur de la moelle au 7'^ mois de la vie intra-

utérine, ces fibres ne commencent à recevoir leur gaine de myéline qu'à la fin

du O"" mois, et cette gaine n'est complète qu'à la fin du mois après la nais-

sance; c'est d'ailleurs vers cette époque que, d'après la remarque de Léri, dispa-

raît le plus souvent le réflexe des orteils en extension, réflexe qui est constant

à l'état normal chez le nouveau-né, et qui, chez l'adulte, indiquerait d'après

Babinski une altération du faisceau pyramidal. Or, c'est précisément vers cette

époque aussi que disparaît progressivement la raideur musculaire, cette sorte

de rigidité que l'on rencontre chez tous les nouveau-nés, au point que l'on

pourrait dire presque sans exagération que tout enfant est à sa naissance, par

suite du défaut de développement de son faisceau pyramidal, « en puissance »

de maladie de Little. Il suffit de regarder un nouveau-né, de constater la

raideur en flexion de ses membres, des membres inférieurs surtout, la lenteur

de ses mouvements, ses tics et ses grimaces spasmodiques, les mouvements
athétosiformes de ses mains et de ses doigts, de ses pieds et de ses orteils, pour

se convaincre que s'il était en âge de parler et de marcher, il présenterait

l'aspect presque caractéristique du syndrome de Little à peine atténué (Léri);

or, il ne faut pas oublier que quoique maladie congénitale, la maladie de Little

ne se découvre pas dès la naissance en général, mais plusieurs mois après, à

cause de la persistante rigidité des membres, et le plus souvent seulement à

l'âge où l'enfant qui devrait marcher, en est encore complètement incapable.

Le syndrome de Little pourrait être considéré comme la conservation, l'exagé-

(') Haushalter. Sor. méd. de Nancy. 18U7 : Soc. biul., 1897.

(*) DÉJERINE. Soc. biol., 1897.

(^) Spiller. J. of nerv. and ment. Dis., 1898.

('*) Cestan. Thèse de Pnris. 1899.
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ration peut-être de l'attitude normale du nouveau-né : pour une cause quelcon-

que le développement du faisceau pyramidal peut tarder à se faire, l'athrepsie

en particulier, si fréquente chez les prématurés, chez les rejetons de mères ma-
lades, serait d'après les constatations de Léri (') une cause importante du retard

dans le développement du faisceau pyramidal, le faisceau pyramidal, comme
tous les tissus, aurait l'âge apparent de l'enfant bien plus que son âge réel;

dans ce cas l'enfant se trouvera pour un temps plus ou moins long figé, pour

ainsi dire, dans sa rigidité première que le développement du corps et la

nécessité de la régularisation des mouvements dans un but déterminé, la

marche par exemple, ne feront que rendre plus manifeste.

Les trois circonstances que nous avons énumérées à l'étiologie comme se

rencontrant dans les antécédents de la maladie de Little, accouchement avant

terme, accouchement difficile, infection ou intoxication de la mère ou du fœtus,

sont toutes trois capables d'expliquer un arrêt de développement du faisceau

pyramidal : on conçoit en effet que chez un enfant né au septième ou au hui-

tième mois le développement d'un faisceau qui possède à peine ses cylindres-

axes et pas du tout ses gaines de myéline éprouve à s'accomplir une difficulté

toute particulière; de même on comprend que dans les accouchements à terme,

mais difficiles, lorsque le travail a duré très longtemps et que la tête s'est

trouvée fortement comprimée au passage ou par l'application du forceps, les

fibres du faisceau pyramidal n'étant encore qu'incomplètement protégées par

l'enveloppe de myéline qui est inachevée, présentent une vulnérabilité toute

particulière aux traumatismes, et que sous l'influence de ceux-ci, leur dévelop-

pement ultérieur soit plus ou moins entravé ; enfin on s'explique aussi que ces

fibres grêles et encore dépourvues d'enveloppe protectrice pendant toute la vie

intra-utérine soient tout particvilièrement sensibles à l'action des toxines micro-

biennes ou des substances toxiques d'origine exogène ou endogène dans le cas de

maladie infectieuse ou toxique de la mère ou du rejeton au cours de la grossesse.

Mais si les conditions que l'on rencontre dans l'étiologie de la maladie parais-

sent par elles-mêmes capables d'expliquer l'arrêt de développement du faisceau

pyramidal, il faut reconnaître qu'il n'existe actuellement aucune autopsie de

maladie de Little qui ait pu démontrer la réalité de cette hypothèse en révélant

une agénésie primitive des voies pyramidales : la rareté des autopsies jusqu'ici

pratiquées d'une maladie qui ne détermine pas par elle-même la mort, l'absence

même d'autopsie, de syndrome de Little pur, sans adjonction de trouble mental

ou intellectuel ou de crise épileptiforme, permettent seulement de considérer

cette agénésie primitive comme possible et parfaitement explicable. 11 existe

d'ailleurs une difficulté spéciale pour faire la démonstration de Tagénésie du
faisceau pyramidal. En effet, ainsi que l'ont montré Pierre Marie et E. Jen-

drassik, dans certains cas d'hémiplégie infantile avec lésion intra-cérébrale

très manifeste du faisceau pyramidal et grosse hémiplégie avec contracture et

atrophie du membre, on ne constate aucune dégénération scléreuse du faisceau

pyramidal dans son trajet intra-médullaire ; il semble que les fibres saines des

faisceaux voisins aient entièrement pris la place des fibres pyramidales qui

ne se sont pas développées. Suivant toute vraisemblance il en est de même dans

les cas de maladie de Little, aussi comprend-on combien, dans ces conditions,

la démonstration d'une agénésie du faisceau pyramidal peut être rendue

difficile.

(') Léri. Le réflexe des orteils chez les enfants. Soc. de Neurologie, juillet 1905.
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Mais les trois ordres de circonstances étiologiques dont, nous avons parlé

sont aussi celles qu'on rencontre le plus fréquemment dans l'étiologie des

lésions des centres nerveux et en particulier des hémorragies des méninges,

du cerveau et de la moelle. Les centres nerveux formés plus ou moins complè-

tement de substance grise sont tout particulièrement friables et fragiles pendant

la vie fœtale, et les hémorragies se produisent abondantes chez les prématurés

sous l'influence d'une cause minime : c'est ainsi que Léri a trouvé chez la

plupart des fœtus accouchés vers 5 ou 6 mois par le siège une hémorragie

recouvrant presque complètement les méninges crâniennes et rachidiennes et

emplissant parfois les ventricules cérébraux; ces hémorragies sont bien moins

fréquentes chez les enfants nés à terme par le siège et pourtant le traumatisme

obstétrical est dans ce cas autrement important, vu 1^ volume beaucoup plus

considérable du rejeton. Couvelaire (') a également constaté des hémorragies

relativement fréquentes et volumineuses dans le cerveavi de prématurés; la

simple compression momentanée du cordon ombilical suffirait donc à produire

chez des prématurés de vastes hémorragies (-) : on conçoit qvu^ ces hémorragies,

se faisant dans la zone motrice, détruisent les cellules pyramidales ou bien en

retardent ou en altèrent le développement ultérieur.

Après les accouchements difficiles et spécialement chez les enfants nés en

état d'asphyxie, Crûveilhier, Kennedy, Olivier, Sims, Abercrombie avaient

signalé depuis longtemps la fréquence des hémorragies spinales, et Little s'était

appuyé sur leurs recherches pour admettre comme cause importante d'une

forme spinale de la maladie l'accouchement difficile et la naissance en état

asphyxique : Schultze, Schaeffer, Chalochet ont retrouvé fréquemment des

épanchements sanguins dans le canal vertébral, souvent accompagnées d'hémor-

ragies cérébrales, chez les nouveau-nés après des accouchements laborieux et

surtout dans la présentation par le siège. Couvelaire a constaté également des

hémorragies médullaires après des accouchements dystociques. Brindeau

(Soc. Obstétric, 1895) a signalé, après un accouchement difficile par le siège,

une contracture généralisée des quatre membres avec convulsions épilepti-

formes et mouvements athétosiformes : or ce syndrome apparut seulement le

lendemain de la naissance, persista 8 jours, puis disparut progressivement dans

l'espace de deux mois : la symptomatologie se rapproche de celle de la maladie

de Little et est bien due, selon toute vraisemblance, à une hémorragie cérébrale.

Enfin les maladies de la mère ou du fœtus sont capables à elles seules de

déterminer, en l'absence de toute cause obstétricale, des lésions dans les centres

nerveux comme dans tous les organes ; les plus fréquentes de ces lésions sont

des hémorragies ; elles sont peut-être encore plus fréquentes dans la moelle et

le cerveau que dans les autres organes à cause de l'extrême fragilité de ces

centres jusqu'après la naissance : ces constatations, importantes pour l'étiologie

des affections nerveuses congénitales, résultent des recherches de Charrin et

Léri sur les centres nerveux de nouveau-nés issus de mères malades, nés de

façon tout à fait normale et facile et morts peu de temps après leur naissance

d'affections variées sans avoir présenté aucun signe d'altération des centres

nerveux.

(') Couvelaire. Soc. de Biologie, 28 mars 1900, et Annales de Gynécologie, avril 1905.

(-) Dans le même ordre de faits, Kœnigstein a rencontré plus fréquemment à l'ophtal-

moscope des hémorragies rétiniennes chez les nouveau-nés avant terme que chez les

nouveau-nés à terme.

[P MABIEri
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Ainsi donc chaque circonstance étiologique de la maladie de Little est capa-

ble d'expliquer soit un arrêt de développement du faisceau pyramidal soit une
lésion organique qui déterminerait elle-même cet arrêt de développement ou
peut-être la dégénérescence du faisceau déjà développé; les autopsies indiquent

jusqu'ici toujours l'existence

. d'une lésion dans le domaine
-, r du faisceau pyramidal, mais

/ >~ aucune d'elles ne paraît se rap-

:. - porter à une forme pure
;
jus-

Jï'. :
- qu'à plus ample informé on ne

.

' peut donc que supposer la pos-

;! . '1 '< - " sibilité d'une agénésie simple

î ;
^-

. : ; du faisceau pyramidal soit

; i" '„•,- dans sa portion médullaire

seule (van Gehuchten), soit à

la fois dans sa portion médul-

laire et dans sa portion céré-

brale. En dehors de ces cas évi-

demment exceptionnels, mais

qui répondraient le mieux à la

description primitive de Little,

le siège de la lésion détermi-

nante de la maladie a été tou-

jours, sauf une fois, jusqu'ici

trouvé dans le cerveau, au

voisinage d«s zones rolandi-

ques
;
Freud, Raymond et Ces-

tan admettent que seule une

lésion cérébrale est capable de

déterminer la prétendue « ma-

ladie de Little » qui n'est qu'un

syndrome, qu'aucun des carac-

tères assignés à cette maladie

ne lui appartient en propre,

mais peut s'observer dans les

autres formes des diplégies

cérébrales et doit constituer

avec celles-ci, l'hémiplégie et la paraplégie cérébrales infantiles un groupe

unique d'affections tabéto-spasmodiques infantiles. Déjerine aurait cependant

observé deux cas qu'il attribue à la maladie de Little et où l'autopsie n'a révélé

qu'une lésion médullaire, mais l'opinion de la plupart des neurologistes

(P. Marie, Brissaud) est qu'il y aurait intérêt à séparer ces rigidités spasmodi-

ques par lésion médullaire des cas à lésion cérébrale congénitale auquel on

réserverait le nom de « maladie de Little ».

FiG. 275.— Ilt'iuoj'i-agies dans la moelle d'un enfant alhrepsique
de i semaines dont la mère était albuminurique et avait eu
des accès d'éclampsie. Des hémoi-ragies semblables se trou-

vent dans les différents organes (foie; reins, etc.). Chez ces
athrepsiques on ne trouve autour des foyers hémorragiques
aucune réaction inflammatoire; ces foyers présentent une
tendance extrêmement faible à la résorption et à la répara-
tion (d'après Charrin et Léri).

Diagnostic. — Le diagnostic est, chez l'adulte, grandement facilité par celte

notion que le tabès dorsal spasmodique est une affection d'origine congénitale

et qu'elle a par conséquent toujours existé, tout au moins que son existence

a été constatée dès les premières années du sujet qui en est atteint (dans
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les cas de rigidité spasmodique familiale les premiers sympiômes se montrent

plus tardivement).

Chez l'enfant, les difficultés du diagnostic peuvent être plus grandes. A pro-

prement parler elles n'existent que pour celles des affections survenant à cet

âge qui présentent un caractère spasmodique nettement accusé. Ces affections

sont les suivantes :

Hémiplégie spasmodique infantile. — Dans les cas où celle-ci revêt la forme

typique, c'est-à-dire dans les cas où un côté du corps est seul paralysé et plus

ou moins atrophié, il est évident qu'aucune erreur n'est à craindre. Mais il n'en

est pas toujours ainsi; parfois en effet l'hémiplégie spasmodique infantile se

présente avec un aspect différent, on voit des malades chez lesquels les lésions

cérébrales (encéphalite, méningite, etc.), ont porté non pas sur un des hémi-

sphères cérébraux, mais sur les deux. Ils sont à proprement parler bilatéra-

lement hémiplégiques (diplégie cérébrale), et cela d'une façon incomplète per-

mettant encore jusqu'à un certain point l'usage des mouvements; ceux-ci sont

d'ailleurs limités par une raideur extrêmement prononcée et les phénomènes

spasmodiques sont des plus marqués. Au point de vue purement objectif ces

malades ne diffèrent de ceux atteints de tabès dorsal spasmodique tel que nous

l'avons décrit, que parce qu'ils offrent dans la majorité des cas une déchéance

intellectuelle plus ou moins profonde et souvent aussi des attaques épilep-

tiques plus ou fréquentes, de telle sorte que beaucoup de ces malades sont

en réalité de véritables épileptiques. Certains auteurs basent uniquement le

diagnostic sur l'évolution qui serait régressive dans la maladie de Little, et au

contraire progressive dans les paralysies spasmodiques infantiles.

Mais les limites entre ces différents types cliniques sont souvent peu tranchées

et d'autre part nous avons dit que toutes les autopsies de maladie de Little (?)

ont montré des lésions cérébrales : aucun des malades n'était, il est vrai,

indemne de troubles mentaux ou intellectuels, d'attaques épileptiformes ou de

troubles choréo-athétosiques; aussi l'on est en droit de supposer que la

« maladie de Little » n'est peut-être qu'un « syndrome » témoignant le plus

souvent, sinon toujours (Raymond, Cestan), d'une lésion cérébrale, parfois

sans doute d'un simple arrêt de développement des fibres pyramidales. Il n'y

aurait donc pas de diagnostic différentiel à établir entre les diplégies cérébrales

et une « maladie de Little » ; au contraire le « syndrome de Little » serait un

des éléments du diagnostic des diplégies cérébrales ; l'existence de l'épilepsie, de

l'imbécillité ou de l'idiotie confirmerait ce diagnostic sans qu'on puisse affirmer

que l'absence de ces signes permet de l'écarter.

Compression de la moelle. — Quelle qu'en soit la cause, les affections médul-

laires dues à une compression (tumeurs, mal de Potl, etc..) peuvent simuler

assez bien le tabès dorsal spasmodique, du moins pour ce qui e»st de la para-

plégie spasmodique et de l'exagération des réflexes tendineux. Mais la première

de ces affections s'accompagne en outre de douleurs pseudo-névralgiques et de

troubles de la sensibilité plus ou moins intenses; de plus la raideur spasmo-
dique des membres supérieurs fait ordinairement défaut, ou bien, lorsque le

point où siège la compression médullaire est situé au-dessus de la région cer-

vicale inférieure et que par conséquent les membres supérieurs sont intéressés,

l'aspect clinique est tellement différent de celui du tabès dorsal spasmodique
qu'aucune confusion ne peut plus avoir lieu.

Myélite transverse. — Celle-ci ne s'accompagne généralement pas non plus

[P. MARIE.]
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de participation des membres supérieurs aux phénomènes spasmodiques (') :

l'atrophie musculaire est loin d'être rare ; en outre il existe dans' un bon
nombre de cas des troubles des sphincters.

Sclérose en plaques. — Cette affection est, quoi qu'on en ait pu dire (Ten-

Kate, Hœdemaker, Pierre Marie, Nolda, etc.), fort rare chez les enfants; chez

les adultes au contraire, chez qui elle est fréquente, elle peat très bien simuler

la paraplégie spasmodique, si prononcée dans le tabès dorsal spasmodique. La
distinction sera généralement facile à établir, abstraction faite de tout rensei-

gnement sur l'époque du début, grâce à la présence du tremblement, du nys-

tagmus, des troubles de la vision et de ceux de la parole.

Hystérie. — L'hystérie peut quelquefois donner lieu à une paraplégie incom-

plète; celle-ci à la vérité s'accompagne rarement d'une exagération marquée
des réflexes tendineux, mais la chose n'est pas impossible. Dans ces cas on

n'observera guère la participation des membres supérieurs aux phénomènes
spasmodiques, et, en tout état de cause, l'existence des troubles de la sensibilité

et la recherche des stigmates lèveraient rapidement les doutes.

Maladie de Thomsen. — Cette affection, qui est, elle aussi, d'origine congéni-

tale, puisqu'elle est héréditaire, se montre ordinairement dans l'enfance et

s'accompagne d'une raideur musculaire généralisée; la confusion serait donc

à la rigueur possible. On l'évitera en se rappelant que dans la maladie de

Thomsen la raideur musculaire n'est pas permanente, mais au contraire ne se

montre qu'au début des mouvements volontaires et qu'après quelques minutes

elle disparaît entièrement et permet le libre fonctionnement des membres. De
plus dans la maladie de Thomsen la raideur musculaire ne s'accompagne

pas de phénomènes spasmodiques (exagération du réflexe rotulien, clonus du

pied) comparables à ceux qui caractérisent le tabès dorsal spasmodique.

Tétanie.— Ici encore on a affaire à une affection fréquente dans l'enfance; mais,

bien qu'elle s'accompagne de raideur musculaire, elle diffère très notablement de

la maladie de Little. La tétanie, en effet, n'est pas d'origine congénitale, elle

apparaît d'une façon généi'alement assez brusque, elle consiste non pas seulement

dans une raideur musculaire, mais dans une véritable contracture ; cette contrac-

ture, qui porte d'habitude sur certains segments des membi^es, donne à ceux-ci

une attitude tout à fait caractéristique qui permet de faire le diagnostic à distance.

Il est d'autres affections de l'enfance s'accompagnant soit de raideur muscu-
laire, soit de paraplégie, qui sont tellement distinctes au point de vue sympto-

matique du tabès dorsal spasmodique, qu'il serait véritablement superflu d'en

établir ici les caractères différentiels. Cette remarque s'applique, par exemple,

à la paralysie spinale infantile et au tétanos des nouveau-nés.

Traitement. — D'après ce qui vient d'être dit de la nature du tabès dorsal

spasmodique, il est évident qu'on ne peut espérer de la thérapeutique la

restitutio ad integrum d'un système anatomique tel que le faisceau pyramidal

atteint d'un défaut de développement : en dehors des cas où l'on aura lieu de

soupçonner l'hérédo-syphilis et où le traitement spécifique devra être essayé

(Fournier, Breton), le traitement ne pourra être que symptomatique, qu'il soit

purement médical ou chirurgical; tout ce qu'on peut demander au traitement

médical, c'est de favoriser la diminution des phénomènes spasmodiques et par

() On voit cependant des cas de myélite tiansverse de la région dorsale s'accompagner
d'une exagération manifeste des réflexes tendineux dans les membres supérieurs.
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conséquent l'amélioration des fonctions des membres. Ces résultats favorables,

c'est surtout de l'éducation spéciale des membres qu'il faut les attendre, et l'on

parviendra à effectuer cette éducation par l'usage de mouvements passifs ou

actifs méthodiquement faits, par un massage rationnel et plus simplement

encore par la gymnastique : on favorisera surtout le développement des muscles

les moins contractures qui sont généralement les extenseurs et les abducteurs

(Hoffa)('); on se servira avec avantage d'un chariot qui soutenant l'enfant sous

les aisselles évitera aux membres inférieurs d'avoir à supporter le poids du

corps. On arrivera de la sorte à assouplir les membres et à régulariser l'in-

fluence de la volonté sur la contraction des muscles, car ce sont en somme les

troubles de la contractilité volontaire qui constituent l'essence de la maladie.

L'usage des bains tièdes prolongés, des frictions modérées, en diminuant l'exci-

tabilité musculaire pourra être un adjuvant précieux (Grépinet)(-). Les résul-

tats de ce traitement seront très variables selon l'état cérébral du sujet

(Redard). C'est à ces moyens purement médicaux que jusqu'à ces dernières

années se limitait le traitement de la rigidité spasmodique des membres :

malgré quelques essais heureux antérieurs (Little, Adams, Rupprecht, Lorenz),

le traitement chirurgical était absolument négligé : il a été repris avec succès

par Vincent (de Lyon) et ses élèves (') et c'est à leur instigation que l'on doit

les beaux résultats constatés par Delcroix('') (de Bruxelles), Lebrun {^), Lorenz,

Redard et Bezançon ("), Roux {'), Popoff f), Eulenburg (''), Wallenstein ('"), etc.

La méthode de Vincent consiste à réduire les contractures sous le chloroforme

et à fixer les membres en bonne position dans un appareil plâtré; si pendant

le sommeil chloroformique on s'aperçoit que la contracture a fait place à des

rétractions fibro-tendineuses, le chirurgien doit par des ténotomies et au besoin

des myotomies mviltiples et graduées arriver à redresser petit à petit les

membres : c'est ainsi qu'on a pratiqué suivant les cas la section du tendon

d'Achille qui est le plus souvent suffisante, la ténotomie des adducteurs, celle

des fléchisseurs de la jambe, etc.; Eulenburg, Wallenslein ont pratiqué la

transplantation d'une portion du tendon d'Achille sur les long et court péroniers

latéraux; Lorenz a recommandé les sections nerveuses, en particulier la section

du nerf obturateur contre la contracture des adducteurs. Une fois les membres
ramenés en bonne position et maintenus dans cette position pendant un temps

assez long dans un appareil plâtré, Vincent s'applique à fortifier les muscles par

le massage, la gymnastique raisonnée avec ou sans appareils spéciaux, l'électri-

sation; il recommande l'usage du tricycle non seulement comme mode plus

facile de locomotion pour des sujets que leurs jambes soutiennent mal, mais

comme méthode de massage régulier des muscles et comme agent d'éducation

et de coordination de la contractilité volontaire; il évite enfin toute cause d'ir-

ritation et diminue l'excitabilité neuro-musculaire par un traitement iodo-

bromuré continu.

(M HOFFA. Miincli. mcd. Wochensdu:, 12 avril 1898.

(-) Grépinet. Thèse de Paris, 1899.

(') La Bonnardière. Revue d'orthopédie, 1896.

(*) Delcroix. Annales Soc. belge chir., 15 janvier 1897.

(') Lebrun. Congrès de chir., 1897,

i*^) Redard et Bezançon. Congrès de chir., 1898.

(') Roux. Thèse de Paris, 1899.

{") PopoFF. Thèse de Lyon, 1899.
('') Eulenburg. D. Med. Woche^ischr., 7 avi'ii 1898.

("') Wallenstein. Soc. méd. de Cologne., 1898.
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SYRINGOWIYÉLIE

Par GEORGES GUINON

Historique. — Le mot syringomyélie est de fabrication relativement récente,

il est dû à Ollivier (d'Angers (^), 1857), qui, ne croyant pas à l'existence du canal

central médullaire, l'appliqua à toute cavité intérieure de la moelle. Avant lui,

on trouve dans les anciens auteurs la description d'excavations intramédullaires

(Morgagni, Portai, Calmeil, etc....). Mais ces faits, considérés alors comme de

simples curiosités anatomo-pathologiques, n'ont plus guère aujourd'hui qu'un

intérêt historique, la clinique y faisant totalement défaut.

Plus tard, l'existence du canal de l'épendyme ayant été démontrée (Stilling,

1859), le mot syringomyélie tomba naturellement en désuétude et l'on appela

indistinctement hydromyélie toutes les affections, congénitales ou non, accom-

pagnées d'une excavation pathologique intramédullaire.

En 1869, Hallopeau ('), Charcot et Jofifroy {^) montrent que certaines myélites,

caractérisées par la présence d'une sclérose périépendymaire, peuvent aboutir

secondairement à la formation d'une cavité intérieure. Enfin, en 1875, Simon (°)

étudie les excavations médullaires indépendantes du canal central et formées

par la fonte de tumeurs qu'il désigne sous le nom de gliomes télangiectasiques,

proposant dès lors de réserver le nom d'hydromyélie à la dilatation simple du

canal de l'épendyme, par comparaison avec l'hydrocéphalie, et de donner celui

de syi'ingomyélie aux cavités pathologiques.

Telle est, en quelques mots, la première phase anatomique de la question.

Pour entrer dans la phase clinique, il faut arriver aux travaux de Kahler et de

Schuitze, en 1882. Charcot avait déjà, dans ses Leçons sur les atrophies mus-

culaires, mentionné que certaines d'entre elles peuvent être dues à la syringo-

myélie et à certaines myélites cavitaires ("). Mais, à vrai dire, le type clinique

n'a été réellement mis en lumière que par les deux auteurs ci-dessus ('). Après

eux, il faut citer les noms de Bernhardt, Remak, Oppenheim, Roth, etc., qui

apportèrent diverses contributions nouvelles à des points différents de cette

affection.

(*) Consulter sur l'ensemble de la question :

ScHLESiNGER. Die Syringomyelie, eine Monographie. Leipzig und Wien, 1902. Deutike.

DÉJERiNE et Thomas. Art. Cavités médullaires in Traite de méd. et de thérapeut. de

Brouardel et Gilbert, t. IX, p. 658.

(-) Ollivier (d'Angers). Traité de la moelle épinière et de ses maladies, 1837.

(') Hallopeau. Gaz. méd. de Paris, 1870. '

(*) Charcot et Joffroy. Arch. de physiol., 1869.

(^)'SiMON. Arch. f. Psychial., 1875.

Charcot. Leçons sur les maladies du système nerveux, t. II, p. 216.

C) Kahler. Frayer med. Woehensch., 1882 et 1888. — Schultze. Virchow's Arch., 1882, et

Zeitschr. f. klin. Med., t. XIII.
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En France, c'est Debove qui publia le premier cas de syrîngomyélie (") et,

après lui, Dejerine. Immédiatement d'autres travaux virent le jour : des

leçons cliniques de Charcot, des mémoires nombreux de Jolïroy et Achard, qui

démontrèrent les premiers l'identité de la syringomyélie et de la maladie de

Morvan, et établirent l'existence de la syringomyélie par myélite cavilaire, en

opposition avec la syringomyélie par gliomatose médullaire.

A partir de ce moment, les travaux abondent, sur tel ou tel point de l'ana-

tomie, de la pathogénie ou de la clinique de la maladie, dont nous aurons

l'occasion de citer un certain nombre à propos de chacun d'eux. Bon nombre

de symptômes nouveaux, de formes cliniques nouvelles, sont étudiés. On
s'efforce de préciser les symptômes déjà connus et d'en donner des descriptions

plus minutieuses et plus conformes à la vérité. Mais c'est surtout l'étiologie,

l'anatomie pathologique et la pathogénie des cavités médullaires qui donnent

lieu à des travaux importants, élargissant singulièrement le champ de la

discussion, tel qu'il avait été primitivement délimité. Pour se rendre compte

de la différence de l'état actuel de la question avec ce qu'il était il y a dix

ans, il suffit de se reporter à une monographie de Bruhl publiée en 1890, et,

cette époque, très complète. On ne parlait d'abord que de syringomyélie

par myélite cavitaire et par gliomatose médullaire. Puis quelques auteurs

émirent des hypothèses touchant d'autres lésions de la moelle pouvant devenir

cavitaires et donner naissance aux symptômes syringomyéliques, l'hémato-

myélie par exemple (Minor) et l'hydromyélie. Peu à peu d'autres éléments

furent introduits dans la genèse des cavités : les anomalies de développement,

le traumatisme, la compression, les lésions méningées. Aujourd'hui (jan-

vier 1905), bien que le type clinique reste sensiblement le même, les lésions

qui lui peuvent donner naissance sont considérées comme assez nombreuses,

et, en ce qui concerne l'anatomie pathologique, suivant le point de vue des

auteurs, entre lesquels d'ailleurs l'accord est encore loin d'être fait, on en est

arrivé à distinguer de vraies et de fausses syringorayélies. Dans ces dernières

années nous devons citer tout particulièrement la remarquable monographie

de Schlesinger et de nombreux travaux cliniques et analomo-pathologiques

faits dans le service de Pierre Marie par ses élèves, BiscliolTswerder, Guiliain,

Astier et par Marinesco.

Anatomie pathologique. Pathogénie. — L'aspect macroscopique d'une

moelle (nous parlerons plus loin des Irsions des méninges) atteinte de syringo-

myélie est souvent assez caractéristique dès l'abord, avant toute section. Posée

sur la table d'amphithéâtre, au lieu d'être cylindrique, ferme, résistante sous le

doigt, comme à l'état normal, elle est aplatie, quelquefois présentant même un
aspect ruhané (Bruhl), molle, fluctuante, ressemblant à un gros vaisseau rempli

d'une quantité moyenne de liquide, ou encore à un sac allongé, tremblotant.

Quelquefois on constate des cannelures longitudinales, un véritable sillon don-

nant à la moelle l'aspect des canons juxtaposés d'un fusil à deux coups. La
forme varie suivant les cas. Le renflement cervical, siège habituel de la lésion à

son plus haut degré, est relativement gros; au-dessous la moelle paraît étalée

et reprend en bas sa forme arrondie.

Mais il s'en faut que l'aspect extérieur soit toujours aussi caractéristique
;

(') Debove. Soc. méd. des hop., février 1889.

[P. MARIE et G. GUINON.-i



820 MALADIES INTRINSÈQUES DE LA MOELLE ÉPINIÈRE.

cela ne se produit que dans les cas les plus accentués. Dans ceux où la lésion

est moins considérable, il faut recourir à la section, pour pouvoir se rendre

compte de l'existence d'une cavité intérieure. Quelquefois, alors, s'il s'agit de

gliome central considérable avec cavité relativement insignifiante, on percevra

la sensation d'un cordon dur intérieur, d'une tige rigide implantée dans la

moelle.

Lorsqu'on pratique une coupe transversale dans la moelle, on constate la

présence d'une cavité, généralement unique. Quelquefois cependant il en existe

FiG. m.
FiG. 27-i. — Gliome cenlral de la moelle. La figure I représente une coupe pratiquée à la partie inférieure
de la région lombaire, montrant le tis!=u gliomateux et l'origine de la cavité, qui s'élargit plus haut.
Fig. II, coupe au niveau de la région lombaire supérieure. La figure III (coupe au niveau de la région
cervicale moyenne) montre la cavité à son maximum, entourée d'une membrane limitante formée
de tissu gliomateux. (D%près Bruhl.)

plusieurs, soit complètement indépendantes les unes des autres, soit commu-
niquant entre elles.

La forme de cette cavité est généralement celle d'une fente elliptique,

allongée transversalement, d'autres fois celle d'un trou arrondi au centre de

l'organe, enfin celle d'un sablier couché horizontalement, avec une fente

moyenne, transversale, réunissant deux cavités latérales plus larges creusées

aux dépens de la substance grise médullaire. Les dimensions sont variables

suivant les cas et aussi chez le même individu. Large, en un endroit, au point

d'admettre l'introduction d'un gros crayon, elle se réduit plus haut ou plus

bas à une perte de substance de 1 millimètre de diamètre, ou môme moins.

Les plus grandes dimensions s'observent généralement au niveau de la région

cervico-dorsale. La moelle est quelquefois réduite à une sorte de tube creux,

aplati.

Il est rare que la cavité occupe toute la hauteur de la moelle, depuis le
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quatrième ventricule, où elle s'ouvre alors, jusqu'au filum iarminalc. Le plus

souvent, elle se limite, et son siège le plus fréquent est le renflement cervical,

d'où elle s'étend au reste do la région cervicale et à la région dorsale. On l'a

vue se localiser au renflement lombaire seul ou à toute autre région, quelque-

fois en un point très limité (').

Son siège habituel est aux environs du canal central, dans le tissu péri-

épendymaire, le plus souvent en arrière du canal, dans la substance grise de la

commissure postérieure. Elle s'étend de là ordinairement du côté des cornes

de substance grise, en arrière et en avant, les envahissant irrégulièrement

suivant les points. Les cordons blancs sont en général épargnés, mais non

cependant dans tous les cas, en particulier lorsque la cavité est considérable.

Mais alors la lésion n'atteint ordinairement la substance blanche qu'après des-

truction plus ou moins complète des parties grises.

Le contenu de la cavité consiste en un liquide tout à fait analogue au liquide

céphalo-rachidien. Il est quelquefois teinté de sang, ou encore visqueux, épais,

contenant des flocons gélatiniformes (dans un cas de Striimpell, par exemple).

Ses parois consistent en une sorte de membrane épaisse, lisse, bien limitée.

Quelquefois cependant elle peut être légèrement tomenteuse ou hérissée de

papilles en nombre variable. Autour de la paroi, le tissu médullaire paraît

comme tassé, plus dense, ou même présente l'aspect d'une véritable sclérose.

Dans la majorité des cas, caractérisés par la présence d'une tumeur glioma-

teuse, on perçoit plus ou moins nettement l'existence de celle-ci autour de la

cavité centrale. Elle se présente alors sous l'aspect d'une sorte de corps

étranger, facile à distinguer à l'œil nu du tissu médullaire, par sa coloration,

sa consistance. Quelquefois le gliome se prolonge en hauteur au delà des

limites de la cavité et peut occuper toute la longueur de la moelle dans laquelle

il est implanté comme une tige rigide perceptible à la palpa tion de l'organe.

Si l'on veut se rendre compte du siège exact de la lésion, on peut voir qu'elle

débute presque toujours en arrière du canal central, pouraller envahir ensuite les

colonnes de Clarke, puis les cornes postérieures et antérieures. Une statistique

de A. Baumler rend compte de la fréquence relative de l'envahisssement des

diverses parties de la moelle. Sur un total de 56 cas, on a noté 21 fois la lésion

des deux cornes postérieures, 14 fois celle des deux cornes antérieures. La
corne antérieure droite a été trouvée lésée isolément 5 fois, ainsi que la corne

postérieure droite et la corne antérieure gauche. La corne postérieure gauche

l'a été 6 fois.

En ce qui concerne la substance blanche, on a remarqué l'intégrité presque

constante des cordons antérieurs. Les cordons latéraux et en particulier les

faisceaux pyramidaux sont assez souvent intéressés dans la lésion, ce qui

explique la fréquence assez gi-ande de la paraplégie spasmodique dans la syrin-

gomyélie. Quant aux cordons postérieurs, leur connexion intime avec la com-

missure grise postérieure explique leur lésion fréquente (dans ()2 pour 100 des

cas, suivant Wichmann), et les dégénérations dont ils sont souvent le siège (-).

Au bulbe s'arrête la lésion, dont on ne connaît pas de cas d'extension plus

élevée, au niveau de l'encéphale, en dehors de complications qui peuvent être

(M Dana. A case of glioinatosis of llie spinal cord (and syringomyelia) willi recuiront
hemorrhages. Journ. of nerv. and menl. dis., 1894, p. 560. — Gordon. Renie (russe) de Psyrh.
An. in Uemie neurol.. 1898, p. 44.

(-) ScHLESiNGER. Die Syringomyelic. Leipzig und Wicn, 1902. Deuticke.

[P. MARIE et G GWJVOnr ]
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considérées comme complètement étrangères à la syringomyélie ('). Dans la

région bulbaire, la substance grise est également la première atteinte, et l'on a

noté, en ce point, la participation des noyaux d'origine du trijumeau, de l'hypo-

glosse et du facial, ainsi que des dégénérations variées qui ont pu être étudiées

d'une façon fort complète (^). D'après Philippe et Oberthur(=), il existe dans les

cas les plus avancés, une lésion bulbaire constante, constituée par la présence

dans la substance gélatineuse de la corne postérieure, d'un tissu de gliose surtout

fibrillaire. Cette lésion, rapidement lacunaire, puis cavitaire, envahit la substance

grise de la région située au-devant des noyaux de Burdach et de Goll, et finale-

ment débouche sur le plancher du IV** ventricule. Elle coupe ainsi les fibres

sensitives émanées des noyaux de Burdach et de Goll, juste avant leur entre-

croisement pour former le ruban de Reil, et par suite provoque la dégénération

ascendante de cette grande voie sensitive du bulbe et de la protubérance. Cette

lésion pourrait expliquer certaines anesthésies au cours de la syringomyélie.

Les rapports de la cavité avec le canal central de la moelle sont d'autant plus

intéressants à étudier que sur l'indépendance de l'une et de l'autre se trouve

aujourd'hui basée une classification pathogénique des cavités médullaires.

Dans une première catégorie de faits nettement mis à part par Westphal et

Simon, il y a indépendance complète de la cavité et du canal central, sinon à

toute période de l'évolution, du moins au début. Dans ces cas, la lésion naît le

plus souvent en arrière du canal central. Elle peut alors se développer plus ou

moins en le laissant en avant d'elle sans le déplacer. D'autres fois, il est dévié

à droite ou à gauche. Quelquefois oblitéré, quelquefois ouvert par places, il

n'est reconnaissable dans certains cas qu'à la présence d'une petite collerette

de cellules épithéliales. Il ne garde généralement pas sa forme; le plus souvent

il s'aplatit ou prend l'aspect d'une fente ou d'une bourse à étranglement moyen.

On l'a vu encore présenter dans sa longueur des étranglements et des dilata-

tions successives, lui donnant un aspect moniliforme.

Lorsque la cavité est très considérable, il arrive qu'il s'ouvre dans celle-ci, et

alors on n'en retrouve souvent pas de vestiges bien nets, sinon, par exemple,

un petit amas de cellules cylindriques situées en un point quelconque de la

paroi, quelquefois même enclavées dans le tissu de gliomatose.

Dans une autre série de faits, le canal central fait partie intégrante de la

cavité médullaire, laquelle s'est, dès le début, constituée à ses dépens. Dans

cette catégorie, on peut encore établir deux distinctions, suivant que la cavité

consiste simplement en un élargissement total ou partiel du canal, sans lésion

nette des parois de celui-ci (hydromyélie pure), ou qu'elle est entourée d'une

gliomatose circonscrite ou diffuse développée au pourtour du canal central.

L'examen microscopique permet de se rendre compte de la nature de la

lésion initiale qui a amené la formation de la cavité intramédullaire. Le plus

souvent c'est à une néoformation gliomateuse que l'on a affaire. Le gliome, ou

(') OsKAR Fischer. Zeilsch. f. Heilk., novembre I90L II s'agissait, dans ce cas, d'une syrin-

gomyélie cervicale, compliquée de gliosarcomes de la moelle allongée et du ventricule

gauche, avec méningite, et d'un gros gliosarcome sortant à travers les méninges le long

des nerfs lombaires.

(-) DiONisi. Sulla siringomielia bulbare. R. Accad. di Roma, février 1805. — Dé.ierine et

TnOiMAS. Soc. de biol., 1897. — Voir au sujet des lésions bulbaires syringomyéliques (syrin-

gobulbie) l'ouvrage de Schlesinger (1902), déjà cité, où elles sont étudiées avec des détails

auxquels ne se prête pas le cadre de ce Traité.

Philippe et Oberthur. .Soc. de neurol., 9 novembre 1899.
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sarcome névroglique de Cornil et Ranvier, consiste, on le !^ait, en une hyper-

plasie de la névroglie. Celle-ci ne doit point être considérée comme du tissu

conjonctif ordinaire, dont elle joue le rôle dans les centres nerveux, mais dont

elle diffère par ses réactions spéciales et par son origine embryologique. Elle

est constituée par des fibrilles et des cellules, que l'on retrouve dans le gliome.

Celles-ci peuvent revêtir les formes les plus diverses, triangulaire, polyé-

drique, etc. Leur contenu est composé d'un protoplasma finement granulé, peu

abondant. Elles ont les caractères habituels des cellules araignées, dont elles

présentent les nombreux prolongements. Ceux-ci constituent les fibrilles que

l'on rencontre en abondance, tant dans la névroglie normale que dans le

gliome.

Ces fibrilles, dont la direction varie beaucoup, s'entre-croisent sans s'anasto-

moser, suivant un trajet, tantôt rectiligne, tantôt ondulé. Par leur entre-croise-

ment, indiqué quelquefois par une petite nodosité, elles limitent des mailles

plus ou moins étroites, renfermant un liquide, des détritus granuleux et des

fibrilles fines. Par places on rencontre de petits paquets de fibrilles beaucoup
plus grosses, réunies les unes aux autres, comme des paquets d'étoupe tordue

(Bruhl). On trouve encore dans le tissu du gliome des masses réfringentes et

des amas de pigment donnant quelquefois une coloration brunâtre.

Les vaisseaux, plus ou moins nombreux, qui se rencontrent dans le tissu

morbide, peuvent être .sains o i altérés. Artérioles, veinules, capillaires anasto-

mosés entre eux, forment un réseau généralement assez riche, principalement

à la périphérie du gliome, c'est-à-dire dans les points les plus éloignés de la

cavité centrale. Quelques-uns peuvent donner lieu à de petits foyers hémor-

ragiques d'âges divers. D'autres occupent le centre de petites lacunes séparées

les unes des autres par du tissu névroglic[ue.

Suivant la prédominance de tel ou tel des éléments du gliome, on donne à la

tumeur les noms de : gliome simple ou neiirogliome (fibrilles), gliosarcome (cel-

lules), gliome télangiectasique (vaisseaux). Ces diverses variétés peuvent se

trouver réunies sur la même moelle.

Schultze(') a décrit deux formes de gliomatose : l'une dite in/îllrée ou gliose,

qui ne serait autre chose, suivant Hallopeau, qu'une forme de sclérose de la

substance grise {syringomyelia gliosa de Sclilesinger). L'autre, dite néoplasiqiic

ou gliomatose proprement dite, est caractérisée par la présence d'une tumeur
pouvant être comparée à une sorte de tige implantée dans la moelle dans toul

ou partie de sa longueur. C'est dans les cas de ce genre que la palpation permet

d'en reconnaître la présence, avant la section de l'organe, comme nous le

disions plus haut.

Développé en général dans la névroglie abondante périépendymaire, le gliome

s'étend vers la périphérie et en même temps se ramollit à son centre. On com-

prend tout de suite que la présence d'une cavité centrale n'est pas nécessaire

pour que la maladie syringomyélique soit constituée (Charcot). Les éléments

nerveux envahis par le gliome, bien avant son excavation, sont étoutfés, disso-

ciés, et bientôt disparaissent. Le cylindre-axe survit en général quelque temps

à la myéline. Les cellules ganglionnaires des cornes antérieures, celles des

colonnes de Clarke s'atrophient, perdent leurs prolongements, finissent par

disparaître. On trouve des corps granuleux et des corpuscules amyloides, ceux-

(') ScHUi.TZE. Arch. de Vircliov, t. LXXXVII, 1882.

[P. MARIE et G. GVINONIl
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ci en plus grand nombre. Les systèmes de fibres dégénèrent suivant les loca-

lisations de la lésion, aussi bien en avant qu'en arrière. Ces dégénérations

peuvent donner l'aspect de lésions systématisées de la substance blanche. Mais

il est bon de faire remarquer que celles-ci n'existent pas en tant que lésions

systématiques primitives dans la syringomyélie. Elles ne sont jamais dues qu'à

des dégénérescences secondaires. Elles peuvent être unilatérales, et la lésion

syringomyélique primitive qui leur a donné naissance n'est pas toujours facile

à trouver (cas de Bischoffswerder : dégénération unilatérale d'un cordon de

Goll, par interruption du faisceau sensitif au-dessus des noyaux de GoU et de

Burdach par une lésion syringomyélique unilatérale de la partie inférieure du
bulbe ('). Il ne faut pas oublier que ces lésions dégénératives peuvent donner

lieu à des modifications dans la symptomatologie de la maladie. C'est ainsi que

dans le cas ci-dessus, il existait, par suite de la dégénération systématique

unilatérale du cordon de Goll, une abolition complète de la sensibilité tactile

sur la moitié du corps.

Une fois que le tissu de gliose a donné lieu à la formation d'une cavité, quel

que soit d'ailleurs le processus qui a donné naissance à celle-ci, on trouve à ce

niveau un certain nombre de modifications dans .sa constitution. La cavité elle-

même est plus ou moins comblée par des résidus de tissu névi'oglique, de

matière amorphe, quelquefois par une sorte de séquestre de substance médul-

laire. La paroi est formée par le tassement des éléments du gliome. La couche

la plus interne, mal colorée, contient peu de cellules, peu de vaisseaux. Elle n'a

pas de paroi spéciale et si l'on y rencontre quelquefois un revêtement plus ou

moins rudimentaire de cellules épithéliales, c'est à l'épithélium de l'épendyme

confondu avec la cavité que l'on a affaire. La paroi est le plus souvent hérissée

de papilles dont la constitution, d'après Hauser, serait de nature conjonctive,

les tractus dont elles sont formées n'étant que les vestiges de vaisseaux oblitérés

dont les parois seraient soudées entre elles. Au-dessus de cette couche on

rencontre le tissu névroglique plus ou moins abondant et serré, à fibrilles

disposées tantôt irrégulièi^ement, tantôt concentriquement autour de la paroi.

Dans cette couche, les vaisseaux sont plus ou moins abondants, altérés pour la

plupart (dégénérescence hyaline) et on y trouve de petits foyers hémorragiques

tant anciens que récents.

Les méninges ont été longtemps considérées comme indemnes, ainsi que les

racines rachidiennes.^l y aurait lieu cependant, d'après Marinesco (-), de décrire

une modalité particulière de syringomyélie par pachyméningite, dans lesquelles

les excavations seraient le résultat de la compression et qui, constituant une

forme anatomique spéciale, correspondent, dans la clinique, aux cas décrits

autrefois sous le nom de pachyméningite hypertrophique et dans lesquels une

phase de douleurs pseudo-névralgiques précède les troubles de la sensibilité et

l'amyotrophie. Bien plus, d'après Philippe et Oberthur(^), les lésions pachymé-

ningitiques ne manqueraient pour ainsi dire jamais dans la syringomyélie. Il les

ont trouvées dans tous les cas qu'ils ont examinés (11 cas pris au hasard). Elles

varient depuis le simple épaississement jusqu'à la pachyméningite hypertro-

phique la mieux caractérisée. L'intensité de la lésion méningée n'est pas

{') Bischoffswerder. Soc. de neuroL de Paris, 9 janvier 1902.

{^) Marinesco. Syringomyélie primitive et syringomyélie secondaire. Congrès des alién. et

neurol. français. Bordeaux, 5 août 1895.

(^) Philippe et Oberthur. Soc. de neurol., 7 décembre 1899.
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toujours en rapport exact avec celle de la lésion syringomyèiique. Toutes deux

paraissent évoluer le plus souvent parallèlement, mais sans être absolument

liées Tune à l'autre et vraisemblablement sous l'influence de la même cause.

Cette pachyméningite peiit amener une compression des racines dont certaines

contiennent des tubes nerveux à un degré variable de démyélinisalion.

Un certain nombre d'auteurs limitent à la gliomatose médullaire les lésions

de la syringomyélie [Schultze, Roth ('), Baùmler|. D'autres, au contraire,

admettent que certains processus purement intlammatoires peuvent donner lieu

à la formation de cavités intraméduUaires (myélites cavitaires). Déjà, en 1809,

Hallopeau avait étudié la sclérose périépendymaire. Depuis lors, Joffroy et

Achard se sont particulièrement attachés à la démonstration de l'existence de

la syringomyélie par myélite centrale, et ont fourni plusieurs autopsies à l'appui

de cette manière de voir(^). Dans les cas de ce genre, les caractères typiques

du gliome font défaut, et à la périphérie du tissu morbide, là où la lésion, à

son début, permet le mieux l'interprétation des altérations anatomiques, on

ne trouve que de la sclérose diffuse. Les vaisseaux, diminués, de calibre par

l'épaississement de leur paroi, ne se prêtent plus qu'à une irrigation insuffi-

sante. D'où une nécrobiose fatale dans les points où l'oblitération vasculaire est

très accentuée, et une formation cavitaire. Ces foyers de ramollissement peuvent

avoir, pour certains auteurs, une origine purement vasculaire ('). La direction

de l'excavation serait alors nettement celle des vaisseaux malades, et cela non

seulement dans les cas de ce genre, mais encore dans les cas de gliomatose,

où l'influence des vaisseaux sur la formation de la cavité serait plus décisive

que celle du gliome lui-même (MuUer et Meder).

Cette origine inflammatoire de la syringomyélie est loin d'être admise par

tous; quelques-uns même la rejettent entièrement (Déjerine et Thomas) et

rangent les cas de ce genre dans la catégorie dss fausses syrinyoïnyélies,

s'appuyant sur ce fait que la formation de cavités est extrêmement rare dans

les myélites ordinaires. On en a cependant signalé dans la myélite syphilitique

en particulier ('^) et dans la myélite du mal de Pott sans compression osseuse (°).

D'après Thomas et Hauser les lésions cavitaires d'origine vasculaire pure, qui

peuvent d'ailleui's, à un moment donné de leur évolution, susciter autour d'elles

secondairement une réaction névroglique assez prononcée, présenteraient cer-

taines différences avec les lésions de syringomyélie gliomateuse vraie, à savoir

en ce qui concerne les premières, l'absence des altérations dégénératives (dégé-

nérescence graisseuse et hyaline); le peu d'intensité relative de la réaction

névroglique; le défaut de progression apparente des cavités qui sembleraient

plutôt avoir une tendance à se combler (^).

A côté des cavités de cette nature on peut placer celles qui succèdent à un
foyer hémorragique intramédullaire [hémotomyélie centrale) d'origine quelcon-

que, quelquefois Iraumatique (") et qui peuvent produire cliniquement l'ensem-

ble des symptômes de la syringomyélie d'une façon tellement identique, que le

(') RoTii. Arrh. de neuroL, 1887-1888.

(-) .loFFnov et Achard. Arch. de pht/siol., 1887, p. 468; Arch. de med. expér. et d\inat. path.,

1891, p. 90.

(^) MuLLER et Meder. Zeilsch. f. kliiu Med., 1895. Bd XXVIII.
(*) .Iapiia. Dcul. med. Woeh., 11 mai 1899.

(') Thomas et Hauser. Revue neurol., 1901, n" 5.

C^) Thomas et Hauser. Revue neurol., 1902, p. 957.

(') Spiller. Intern. med. magaz, 1896, n° 5.

[P. MARIE et G. GVINON.'i
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diagnostic de la nature de la lésion n'est possible qu'à l'autopsie ('). C'est la

théorie hématomyélogène de la syringoméylie, soutenue dès l'abord par Minor(-).

Dans ces cas l'examen révèle l'existence d'un ancien foyer hémorragique carac-

térisé par la présence de pigment sanguin dans la cavité ou sa paroi.

Mais là ne se bornent pas les causes qui peuvent donner naissance à la

formation de cavités dans l'intérieur de la moelle. Pour certains auteurs, les

cas de dilatation simple du canal central, (ïhydromyélie pure devraient entrer

dans le cadre de la syringomyélie. Alors la cavité intramédullaire ne présente

plus du tout le même aspect que dans les faits étudiés précédemment. Dans les

cas les plus simples elle est arrondie, plus ou moins régulièrement, envoyant

çà et là de petits diverticules qui pénètrent peu profondément la substance de

la moelle. La dilatation n'occupe pas nécessairement toute la hauteur de l'or-

gane
; mais au-dessus et au-dessous d'elle le canal central est plus ou moins

déformé. La paroi de la cavité est tapissée intérieurement par des cellules

épithéliales, au-dessous desquelles on rencontre une couche de tissu névro~

glique plus ou moins tassé.

Les lésions peuvent s'arrêter là. Mais souvent aussi la réaction névroglique

autour de la dilatation se prononce d'une façon plus accentuée, jusqu'à donner

naissance à la formation d'une véritable gliose entourant la cavité. Selon

Schlesinger, qui les étudie sous la rubrique de « formes de transition entre

l'hydromyélie pure et la syringomyélie gliomateuse », les cas de cette espèce

seraient les plus nombreux et ce serait à ce groupe qu'on devrait rattacher la

majorité des cas de syringomyélie.

Dans cette dernière classe, du type d'hydromyélie pure, le mécanisme de

formation de la cavité serait, d'après certains auteurs, le suivant — et ici nous

arrivons à la théorie, dite mécanique^ de la syringomyélie. Il est certain que le

canal central peut se dilater ou même se creuser de cavités au-dessus de lésions

par compression de la moelle, soit traumatiques, soit pathologiques

(Hoffmann, Schlesinger, Déjerine), soit expérimentales (Kronthal)(''). Il est tout

naturel d'incriminer dans le mode de formation de ces cavités les troubles de la

circulation et de la pression sanguines. Il en est de même dans les cas où la

syringomyélie coexiste avec de volumineuses tumeurs de l'encéphale (Lan-

ghans)(=). Lorsque ces dilatations deviennent persistantes, la syringomyélie se

trouve constituée. La pression du liquide céphalo-rachidien à l'intérieur du
canal central peut, elle aussi, subir des modifications plus ou moins grandes, et

le résultat de l'augmentation de pression est la dilatation du canal (coexistence

fréquente de l'hydromyélie et de l'hydrocéphalie).

Enfin pour d'autres auteurs la syringomyélie serait une maladie d'origine

primitivement inflammatoire et aurait son début dans une altération de l'épithé-

lium du canal central {épendymite chronique progressive:, syringomyélie primi-

tive de Marinesco ("). Autour de la lésion de l'épendyme se produit consécutive-

ment une hyperplasie périépendymaire (gliose), uniquement aux dépens de

(') ScHULTZE. Deut. Zeits. f. Nervenheilk., VIII, f. 1 et 2.

(-) MiNOR. Deut. Zeits. /'. Nervenheilk., 1892. — Arch. f. Psych., 1S96, 28. I. — Zeits. f. klin.

Med., 1898.

(^) Orlowsky. Soc. de neurol. et de psi/ch. de Moscou, 28 novembre 1897. — Arch. de neurol.,

1898, n° 35.

(*) Kronthal. Neurol. Centralbl., 1883.

(») Langhans. Virchow's Arch.. Bd LXIV et LXXXV.
C^) Marinesco. Congrès des alién. et neur. français. Bordeaux, 5 août 1895.
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répithélium du canal, suivant les uns (Hoffmann, Schullze, Babès), suivant

d'autres aux dépens de tous les éléments de la paroi syringomyélique (Bischoffs-

werder) ('). Cette interprétation ne convient peut-être pas à la totalité des cas

de syringomyélic. Mais il est probable qu'elle peut être invoquée dans la

majorité. D'après Hauser(^) cette affection, dont les lésions portent sur tous les

éléments constitutifs de la moelle : névroglie, fibres nerveuses, vaisseaux, tissu

conjonclif, n'a aucun caractère spécifique. Elle évolue par un processus irritatii'

et destructif, pouvant se greffer sur des lésions antérieures d'hydromyélie

congénitale ou d'hématomyélie accidentelle, lesquelles sont loin d'être la règle.

Selon lui, le canal central serait vraisemblablement la voie d'apport d'un

élément morbide, qui serait la vraie cause et produirait des résultats d'autant

plus facilement que les tissus sont mieux préparés (hématomyélie, hydro-

myélie). Mais cet élément étiologique est encore inconnu.

Plusieurs auteurs ont signalé la présence de névromes dans les moelles syrin-

FiG. 275. — Névromes clans la syringorayélie, — A, côté gauche. — B, côlé droit; — a, cavité syringomyé-
lique ;

— h, tissu gliomateux et dégénéré ;
— c, tête de la corne antérieure ;

— d, névromes antérieurs
;— e, névromes postérieurs ;

— f, névrome sous-pie-mérien ;
— g, cordon de Goll droit, en grande partie

dégénéré (d'après BisciiofTswerder).

gomyéliques (Raymond, Schlesinger, Seybel, Heverroch, Bischoffswerder (''),

Hauser), on les a trouvés surtout dans la région cervicale de la moelle, ce sont

de petits nodules microscopiques, arrondis, nettement délimités, composés de

fibres nerveuses plus ou moins sinueuses, disposées en faisceaux ou en paquets.

Quelques-uns d'entre eux ont à leur centre un vaisseau; d'autres au contraire

en sont dépourvus. Ces nodules, distincts et bien délimités, prédominent géné-

ralement dans la moitié antérieure de la moelle.

A côté de ces névromes distincts on a signalé une véritable transformation

névromateuse de certaines parties de la moelle (Bischoffswerder), avec des

nodules distincts de place en place, due à la prolifération des fibres nerveuses

en une région donnée, sans que le trajet général vertical de la fibre en soit

troublé. C'est surtout au niveau des cordons postérieurs que cette lésion a été

signalée.

(') BiscHOFFswEiîDER. Tlièsc de Paris, 1902.

('^) Hauser. Thèse de Paris, 1!»01.

('') Bischoffswerder. Contribution à l'étude de l'anatomie pathologique de la syringo-
myélic; névromes intramédullaires. Thèse de Paris, 1902, et Soc. de neurol. de Paris, 1901.

[P MARIE et G. GUINON.]
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Ces lésions névromateuses seraient dues, suivant Raymond, au travail de

régénération des fibres nerveuses, suivant Schlesinger à l'irritation locale. Il est

possible que les névromes contenant des vaisseaux, ainsi que la transformation

névromateuse, soient dus à une cause irritative et que ceux qui en sont dépour-

vus soient le résultat de la régénération des fibres (Bischoffswerder).

Jofîroy et Achard, Gombault et Philippe, Hoffmann, et d'autres ont constaté

chez les syringomyéliques des lésions des nerfs périphériques. Mais ces lésions

sont secondaires à celles de la moelle et peuvent être considérées comme un
trouble trophique d'origine médullaire, tout comme les altérations musculaires,

osseuses ou cutanées.

Symptomatologie. — On a divisé les symptômes de la syringomyélie,

d'après le rapport entre ceux-ci et la localisation des lésions, en symptômes

FiG. 276. — Coupe d'un névrome. — a, faisceau de fibres à myéline dirigées horizontalement; — e, fibre à

myéline fragmentée; — c, fibres décolorées; — d, coupe transversale d'une fibre nerveuse (d'après

Bischoffswerder).

»

intrinsèques et extrinsèques, poliomyéliques et leucomyéliques antérieurs,

médians et postérieurs (Charcot). Mais il semble préférable, en raison de l'incer-

titude où l'on se trouve encore aujourd'hui relativement à certaines localisa-

tions médullaires, de ne pas recourir à une tentative peut-être prématurée de

classification basée sur l'anatomie et de se borner à une simple nomenclature,

dans laquelle il sera d'ailleurs plus facile de grouper les phénomènes morbides.

Un certain nombre de symptômes (amyotrophie, troubles de la sensibilité, trou-

bles trophiques) constituent par leur réunion un ensemble caractéristique, dont

la réunion pourrait porterie nom de syndrome syringomyélique
,
que l'on réserve

cependant quelquefois aux seuls troubles de la sensibilité.

Atrophie musculaire. — La lésion syringomyélique des cornes antérieures

de la substance grise médullaire se traduit cliniquement, comme les lésions

vulgaires de ces parties, par Yatrophie musculaire. Il est bon de dire tout

d'abord qu'elle peut manquer dans certains cas et dans certaines formes de la

maladie. Mais son absence complète doit être considérée comme relativement
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rare. L'amyotrophie syringomyélique se manifeste sous dillèrenles formes. Une

des plus fréquentes est la forme dite forme de Dtcchenne-Aran. Il est bien

vraisemblable que nombre de cas autrefois compris dans le cadre de l'atrophie

musculaire progressive de Duchenne doivent aujourd'hui rentrer dans celui de

la syringomyélie. La nature de l'atrophie, son évolution, sont en effet la

plupart du temps analogues, sinon identiques. Le début se fait par les éminen-

ces thénar et hypothénar, soit d'un seul côté, soit symétriquement, tantôt

d'emblée, tantôt au bout d'un temps plus ou moins long. Elle envahit ensuite

les avant-bras, puis les bras, mais à un degré beaucoup moindre en général.

La prédorninance de l'atrophie dans tel ou tel groupe de muscles dont l'in-

nervation dépend d"un ou plusieurs nerfs différents donne lieu aux déforma-

tions connues. Il n'est pas rare de rencontrer la f/ri/fc cubilnle (Schlesinger).

La main de dirige, au contraire, due à la paralysie du nerf médian, est beaucoup

moins fréquente. La main de prédicateur, décrite par Charcot et Joff'roy dans la

pachyméningile cervicale hypertrophique, est au contraire très souvent

observée.

Tout peut s'arrêter là, soit définitivement, soit temporairement, et, dans ce

dernier cas, on voit, après un temps plus ou moins long, la lésion envahir les

muscles de la ceinture scapulaire (pectoral, deltoïde, sus et sous-épineux) et

ceux du tronc (muscles intercostaux, abdominaux, des gouttières vertébrales).

Dans quelques cas la maladie peut débuter d'emblée par les muscles de la

ceinture scapulaire et simuler la forme scapulo-humérale de la myopathie pro-

gressive [Brissaud, Schlesinger, Déjerine et Thomas (')].

Les membres inférieurs ne paraissent pas, malgré l'assertion de Wichmann,
être pris plus fréquemment que les membres supérieurs, bien au contraire.

Lorsq-i'ils participent à l'amyotrophie, celle-ci y suit généralement la même
marche que dans la maladie de Duchenne-Aran. Les muscles les plus fréquem-

ment atteints sont ceux du mollet, les péroniers, le quadriceps fémoral, les

adducteurs de la cuisse, les extenseurs du pied. De l'atrophie résultent certai-

nes déformations, pieds bots, varus ou équin, indépendants de tous troubles

trophiques osseux ou articulaires. Rarement les membres inférieurs sont pris

les premiers. L'amyotrophie peut quelquefois passer des membres supérieurs à

eux, en respectant les muscles du tronc. L'impotence complète, une véritable

paraplégie, en résulte quelquefois.

La face est presque toujours indemne. On connaît cependant un certain

nombre de cas avérés dans lesquels elle a participé à la lésion, mais ils sont

relativement très peu nombreux (Westphal, Schultze, Grasset, Starr, Chabanne,

Raïchline)

Qu'elle soit généralisée, ce qui est peu fréquent, ou localisée, soit isolément,

soit symétriquement, à un membre ou à un segment de membre, l'atrophie

musculaire présente toujours les mêmes caractères, qui sont ceux de l'amyo-

trophie d'origine médullaire. L'existence des tremblements ou secousses fibril-

laires est la règle.

Quant aux réactions électriques des muscles atrophiés, ce n'est point sur elles

qu'il faudra compter pour établir le diagnostic. A peine peut-on dire qu'on n'y

(') Déjerine et Thomas. Soc. de bioL, 1897.

Raïchline. Contribution à l'élude clinique de la syringomyélie; sur un cas de syringo-
myélie avec manifestations bulbaires. Thèse de Paris. 1892. (On trouvera dans ce travail

l'exposé et la discussion de tous les cas dans lesquels a été constatée la paralysie faciale.)

[P. MARIE et G. GUINON ]
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trouve pas avec la même régularité que dans le cas d'atrophie d'origine névri-

lique, la réaction de dégénérescence. Il semble d'ailleurs que ce signe ail perdu

considérablement de la valeur diagnostique qu'on lui a longtemps attribuée,

depuis qu'on l'a rencontré dans des affections purement musculaires (paralysie

pseudo-hypertrophique) et qu'on a constaté son absence dans des amyotrophies

nerveuses arrivées à leur dernier degré.

A titre de phénomène très rare, on a noté la myolomie de certains mus-
cles (').

On a longtemps attribué à l'amyotrophie syringomyélique une disposition

segmentaire, l'atrophie envahissant les membres par segments successifs de la

périphérie vers le centre. Il semble aujourd'hui, au moins pour certains auteurs,

démontré qu'elle affecte au contraire la topographie radiculaire (-).

Troubles divers de la motilité. — Paralysies. — Elles s'observent dans la

syringomyélie. Brusques, sous forme hémiplégique, monoplégique ou paraplé-

gique, elles sont rares et sont plutôt des complications résultant d'hémorra-

gies intramédullaires. Progressives, elles s'accompagnent généralement de

spasme, avec exagération des réflexes. La paraplégie spasmodique est un sym-

ptôme fréquent.

Les contractures ne sont pas souvent très accentuées. Mais il existe une forme

de la maladie dans laquelle elles jouent un rôle prédominant, à tel point que

l'on a pu décrire une forme spasmodique de la syringomyélie (^). Dans ces

cas la contracture existe, très intense, aux quatre membres et au tronc. Le
malade se présente le dos courbé, la tête enfoncée entre les deux épaules, qui

sont projetées en avant, raide comme un paralytique agitant. Les trois derniers

doigts sont serrés dans la paume de la main, les deux premiers ayant con-

servé leur motilité, forment une sorte de pince. Les troubles moteurs sont

plutôt dus au spasme qu'à l'atrophie musculaire.

Quelques auteurs ont signalé le tremblement (Bruhl). A ce point de vue il faut

bien distinguer le tremblement véritable de celui qui peut résulter de secousses

fibrillaires fréquentes et intenses. Celui-ci peut se rencontrer normalement

chez les syringomyéliques ; le tremblement vrai, au contraire, ne constitue pas,

à proprement parler, un signe régulier de la maladie. Lorsqu'il existe, il peut

revêtir la forme intentionnelle, comme dans la sclérose en plaques, et ne se

manifester qu'à l'occasion des mouvements volontaires.

On a également noté, à titre de symptômes rares, les mouvements choréi-

formes (Schlesinger), des mouvements rythmés des doigts (Marinesco).

La lésion des cordons postérieurs peut donner naissance à la production de

symptômes tabétiques (*) : incoordination motrice, signe de Romberg, douleurs

fulgurantes, abolition des réflexes patellaires. Il est rare que ces phénomènes

prédominent sur les autres, qui sont plus caractéristiques, au point de les mas-

quer. Ils ne sont d'ailleurs pas toujours généralisés.

Réflexes. — Il n'y a pas de règle absolue en ce qui concerne l'état des réflexes

dans la syringomyélie. Étant donnée la fréquence delà lésion des faisceaux pyra-

midaux, on rencontre le plus souvent l'exagération des réflexes tendineux. Aux

(') Rybalkine. Soc. de psych. de Saint-Pétersbourg, avril 1896.

(^) Brissaud. Semaine méd., 1896, p. 129. — Huet et Cestan. Soc. de neurol., 5 décembre
1901, et Revue neurol., 1902, ]i, 1. — Déjerine. Séméiologie du système nerveux in Traité de

pathologie générale de Bouchard, t. V, p. 965 et suiv.
(">) Gui LL AIN. Thèse de Paris, 1902.

('*) Mann (Ludw.). Deut. Arch. f. klin. Med., 1892, t. L.
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membres inférieurs, celle-ci se manifeste au niveau du tendon rotulien et du

tendon d'Achille et s'accompagne fréquemment de la trépidation épileptoïde du

pied. Aux membres supérieurs, le symptôme s'observe tant que l'atrophie mus-

culaire n'est pas complète. L'exagération des réflexes, aux quatre membres, est

rarement tout à fait symétrique.

Mais il existe des cas dans lesquels on ne constate pas de modification des

réflexes tendineux. Dans d'autres, au contraire, on se trouve en présence de

leur abolition. Cette dernière éventualité se présente dans les cas où la lésion a

atteint les cordons postérieurs, et peut s'accompagner des phénomènes tabéti-

ques dont nous parlions plus haut. Mais là encore la symétrie n'est nullement

nécessaire. Ainsi on a pu observer d'un côté l'abolition du réflexe patellaire et du

côté opposé non seulement sa conservation, mais même son exagération (Bruhl).

Les réflexes cutanés seront également exagérés le plus souvent (réllexes abdo-

minal, plantaire, crémastérien). Ils disparaissent lorsque la sensibilité disparaît

ou diminue dans les points dont l'excitation les produit normalement.

Troubles de la sensibilité. — Ils consistent en troubles objectifs de la sensi-

bilité tout à fait particuliers, que l'on pourrait considérer d'une façon géné-

rale, bien qu'ils se rencontrent, rarement il est vrai, dans quelques atfections

nerveuses (*), comme caractéristiques de la syringomyélie. Ces troubles, aux-

quels Charcot a donné le nom de dissociation syringomyélique de la sensibilité,

sont : \° la thermo-anestliésie , 2° Vanalgésie, coïncidant avec la conservation de

la sensibilité tactile.

i" Thermo-anesthésie. — Elle peut être très précoce, et il arrive fréquemment

de rencontrer, chez les .syringomyéliques, des cicatrices de brûlures quelquefois

très anciennes, qu'ils se rappellent fort bien avoir été complètement indolores.

Plus rarement elle n'apparaît qu'assez tard, lorsque la substance grise médiane

est restée longtemps indemne (Déjerine et Thomas).

Souvent elle est ignorée des malades, lorsque pareils incidents ne se sont pas

produits, à cause de la conservation de la sensibilité tactile. On la décèle grosso

modo par l'application sur la peau de corps chauds et froids (glace), mais il

est nécessaire, en bonne pratique, de l'étudier plus finement à l'aide d'instru-

ments dits tlwrmo-e^thésiomètres. Le plus simple de ces instruments, dont il a

été construit un bon nombre, est celui qui consiste en un thermomètre de sur-

face, dont le réservoir est inclus dans un manchon métallique rempli de limaille

de cuivre destinée à conserver phis longtemps la température à laquelle on le

porte en l'exposant à la flamme d'une lampe à alcool. A défaut de cet esthésio-

mètre, on peut se servir d'un petit ballon de verre, muni d'un bouchon perforé

dans lequel passe un thermomètre, et rempli à demi d'un liquide quelconque

(Bruhl).

La thermo-anesthésie peut être absolue, lorsque par exemple le malade ne per-

çoit pas autre chose qu'une sensation de contact, quand on lui applique sur la

peau un morceau de glace ou un corps porté à une température de 60 à 80 degrés

(manche de cuiller, abaisse-langue, fortement chauffés). Mais il est loin d'en

être toujours ainsi, et il serait absurde d'écarter le diagnostic de syringomyélie,

lorsque pareille thermo-anesthésie n'existe pas. Elle est en effet le plus souvent

relative et c'est pour cette raison que le thermo-esthésiomètre est un instru-

ment indispensable de clinique journalière.

(') Caillet. Étude sur les troubles de la sensibilité dans les affections nerveuses (disso-

ciation syringomyélique). Thèse de Paris, 1891.

[P. MARIE et G. GUINOIf ]



832 MALADIES INTRINSÈQUES DE LA MOELLE ÉPINIÈHE.

Suivant Rolh, tout individu qui ne distingue pas une différence de tempéra-

ture de 5 degrés serait atteint d'un trouble de la sensibilité thermique. Sans

aller aussi loin dans la délicatesse de l'appréciation de la thermo-esthésie, il est

indispensable, surtout dans les cas difficiles et douteux, de multiplier les exa-

mens avec des différences de température relativement faibles, principalement

dans les températures moyennes (30 à 60 degrés). Souvent en effet le trouble

thermo-anesthésique ne sera révélé que de cette manière. Mais il faut aussi tenir

grandement compte des différences suivant les individus, dont la finesse d'ap-

préciation varie selon chacun d'eux et suivant les régions ('). Tandis que leS

parties les plus sensibles (doigts) peuvent percevoir des différences de deux

cinquièmes de degré (Weber), il en sera tout autrement pour certaines autres.

En outre, les distinctions fines ne sont possibles que dans les températures

moyennes; dans les hautes températures, la sensation, à 10 degrés près ou

même davantage, n'est que douloureuse. Enfin il est bon de se souvenir que

certaines températures relativement peu élevées sont appréciables dans certains

points sensibles (doigts), bien que déjà simplement douloureuses en certains

autres (dos, thorax) (^). Ce dernier phénomène mérite d'être noté en ce sens que

quelquefois la perversion du sens thermique se manifeste par un certain degré

d'hyperesthésie.

Le trouble de la sensibilité au froid, plus difficilement appréciable, à cause

de la difficulté matérielle d'obtenir des séries de températures différentes au-

dessous de la température ambiante, est en général superposable au trouble de

la sensibilité à la chaleur, mais non d'une façon absolue.

On rencontre quelquefois une sorte de perversion du sens thermique : le chaud

paraît froid et le froid paraît chaud. J'ai pu constater ce phénomène chez un
malade qui portait sur diverses parties du corps la dissociation syringomyélique

ordinaire et présentait au niveau de la paroi abdominale antérieure une sem-

blable perversion.

La thermoanesthésie se rencontre le plus souvent au niveau des membres
supérieurs et du tronc. Elle est d'ailleurs loin d'être rare aux membres inférieurs.

Très rarement généralisée, elle se présente quelquefois sous une forme absolu-

ment symétrique de chaque côté. Dans d'autres faits, elle peut être unilatérale,

soit aux membres, soit au tronc et dans ce dernier cas on l'a vue se distribuer

en manière de deny-ceinture, comme le zona ('), ou bien se présenter sous la

forme hémiplégique. Lorsqu'elle affecte cette dernière modalité, les phénomènes
sensitifs peuvent être croisés avec les altérations de la molilité et alors on se

trouve en présence du syndrome de Brown-Sequard (*). Mais ces modes de dis-

tribution des troubles sensitifs sont à vrai dire exceptionnels. Dans l'immense

majorité des faits ils se distribuent suivant un mode toujours le même. Nous
reviendrons plus loin sur ce sujet.

Au point de vue de l'évolution, la thermoanesthésie ne consiste en général

au début qu'en erreurs plus ou moins légères dans l'appréciation des tempéra-

(•) RiLEY. A sludy of Ihe température sensé. Journ. of nerv. and ment, dis., septembre
1894. Ce travail est une étude intéressante et minutieuse de la sensibilité relative au chaud
et au froid des diverses parties du corps divisé en quinze l'égions différentes.

(-) Leegaard. Ueber eine Méthode zur Bestimmung des Temperalursinnes am Kranken-
bett. Deut. Arch. f. klin. Med., 1891, Bd 48, H. 3 und 4, p. 207.

(') AcHARD. Syringomyôlie avec amyotrophic du type Duchenne-Aran et anesthésie en

bande zosteroïde sur le tronc. Gaz. hebd., 1896, p. 361.

('*) Hennederg. Arch. /'. Psycli., t. XXXIII.
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turcs. Mais, d'après Roth, Landois et Mosler, elle présente toujours une tendance

envahissante remarquable, pour aboutir en fin de compte à une véritable

anesthésie thermique absolue.

2° Analgésie. — Elle est souvent complète lorsqu'une excitation (jui devrait

produire la plus vive douleur est perçue simplement comme contact. Mais elle

peut être aussi relative, c'est-à-dire que le malade ne ressent qu'une douleur

atténuée, comparativement à l'état normal ou à la sensation perçue en un point

symétrique de son corps à la suite d'une excitation d'intensité égale.

Elle est quelquefois très profonde, au point que l'on peut ouvrir des abcès,

percer' des panaris, sans que le malade accuse la moindre sensation douloureuse.

Comme distribution, elle est généralement superposable à la thermo-

anesthésie. Mais il peut se faire qu'il n'en soit pas exactement ainsi chez cer-

tains malades.

Quelquefois on peut, à la place de l'anesthésie, rencontrer l'hyperesthésie,

mais ce phénomène paraît être exceptionnel.

D'après Max Egger ('), le retard dans les perceptions douloureuses et ther-

miques, qui avait été considéré jusqu'à présent comme rare, serait au contraire

fréquent. Il l'aurait rencontré 0 fois sur 10 cas de syringomyélie. Pour trouver

ce retard il faut répéter les piqûres un grand nombre de fois: il cède alors à

cette sommation. La raison pour laquelle il aurait pu souvent passer inaperçu,

c'est qu'il peut être considérable : dans trois cas d'Egger, il variait d'une demi-

heure à trois heures.

5° Conservation de la sensibilité tactile. — En règle générale, la sensibilité au

contact reste indemne et est la même sur les parties saines aussi bien que sur

les parties thermo-anesthésiques et analgésiques. Cependant il est possible de

rencontrer quelquefois au niveau de ces dernières un certain degré d'hypo-

esthésie tactile, consistant dans la déviation ou la disparition de l'appréciation

du contact simple, de la pression tactile, des pressions tactiles simultanées, des

pressions tactiles successives, du relief et delà perception tactile des liquides(*).

L'anesthésie absolue doit être considérée comme beaucoup plus rare. Sans

parler des cas où elle était due à des complications ou des associations d'autres

affections étrangères à la syringomyélie, elle a cependant été constatée un cer-

tain nombre de fois (^) et dans quelques-uns de ces cas, il a été possible de

démontrer par l'examen microscopique la présence de lésions de la substance

blanche ou grise postérieure de la moelle (''). Lorsqu'elle existe très développée

et en particulier sous forme hémiplégique, il faut songer à l'association de la

syringomyélie et de l'hystérie.

On a noté également des altérations de la sensibilité à la pression soit super-

ficielle, soit profonde (Schlesinger). des troubles du sens musculaire, du sens

stéréognostique. Enfin la sensibilité osseuse paraît être également altérée dans

la syringomyélie, mais non d'une façon superposable aux troubles de la sensi-

bilité cutanée (Egger) (•^).

(M Max Eggeb. Soc. de biol., ih juin l'JOl.

(-) <:riiTZMAN. Tlièse de Paris, 18il2.

{') .loFFROY et AcHARD. Loc. Cit. — lloTii. Loc. rit. — IIocHHAL'S. Zuv Kcrnitiiiss des
Riickenmarksglioms. Deul. Arcli. /'. Med., t. XLVII, 1891. — Raymond. Clin, des mal. du
si/it. nerv., 2 série, p. ôOO.

('*) Sr.HUPPEL, Ein Fall von allgenieiner Anœsthesie. Arch. /'. Heilk.. t. XV, 187i. —

'

Oppexheim. Uclier alipysche Formen der Gliose. Arcli. f. Psyeli. und Nervk., . XXV, 1895.
— HoMEN. Bidrag Lill Kannedom om syringomyélie. Nordiskt. med. Arkiv. t. IV, 189i.

C") EuGER. lieuue neurol., 1902, p. 5i9.

traité de médecine, 2" édit. — IX. ?5

[P. MARIE et G. GVINON ]
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Topographie des troubles de la sensibilité. — On admettait autrefois comme
caractéristique des troubles sensitifs de la syringomyélie une distribution par-

ticulière en segments des membres, comme cela se rencontre dans certaines

paralysies hystériques. On disait alors que l'anesthésie revêtait la forme d'un

gant, d'une manche de veste, d'une jambe de pantalon, etc. (Charcot, Roth), et

de fait cette distribution est relatée et cela le plus soigneusement et le plus

FiG. 277. — Distriijulion radiculaire de l'analgésie

dans la syringomyélie. — Quadrillé : anesthésie
à la piqûre. — Hachures

; hypoalgésie à la

piqûre. — Pointillé : hypoalgésie très légère à la

piqûre (d'après Huet et Ceslan). Territoire

radiculaire supérieur du plexus brachial et terri-

toire radiculaire cervical.

FiG. 278. — DistrihuLion radiculaire de la thermo-
anesthésic dans la syringomyélie (d'après Huet
et Cestan). Territoire radiculaire supérieur du
plexus brachial et territoire radiculaire cer-

vical.

minutieusement du monde, dans un grand nombre d'observations antérieures

au travail de Laehr en 1896 ('). Cet auteur reconnut le premier que les troubles

sensitifs affectent dans la syringomyélie, aussi bien aux membres qu'au tronc

et à la tête, une distribution conforme à celle des racines postérieures de la

moelle, comme dans la destruction de celles-ci ou dans les lésions transverses

de la moelle. (Voir plus loin, à l'article Compression de la moelle, pages

874 à 879, les schémas donnant les zones de distribution cutanée des racines

(') Laeur. Arch. f. Psijclu, Bd XXVIII, I80C.
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spinales suivant divers auteurs.) Une fois Tatlention attirée sur ce fait, il fut

dans la suite confirmé par un grand nombre d'observateurs ('). Est-ce à dire

pour cela qu'il faille faire table rase de tous les faits antérieurs, dans lesquels

la disposition eû tranches de membres a été dû-

ment constatée, et les considérer comme mal

observés?

Pour les partisans exclusifs de la topographie

radiculaire, ces faits s'expliqueraient de la façon

suivante : à un moment donné de l'évolution de la

maladie, plusieurs territoires radiculaires peu-

vent être atteints et alors le trouble sensitif peut

s'étendre à un segment de membre ou à un mem-
bre entier. Mais si, à ce moment, le mal n'est pas

trop avancé, il sera possible de reconnaître, par

une diflerence d'intensité de l'anesthésie dans les

divers territoires afiectés, le vestige de la distri-

bution radiculaire. Plus tard, lorsque l'anesthésie

a atteint dans tous le même degré, il ne sera plus

guère possible de faire cette distinction, mais

môme en ce cas les limites supérieures et infé-

rieures de l'anesthésie seront encore plus ou

moins nettement radiculaires (Déjerine).

Mais, à vrai dire, tous les auteurs n'admettent

pas comme unique la topographie radiculaire.

Pour Brissaud la distribution serait le plus sou-

vent à la fois radiculaire et spinale (^). On ren-

contrerait la disposition en tranches de membres,

avec cette particularité que souvent la limite

supérieure se prolonge vers la racine du membre
et parallèlement au grand axe de celui-ci : d'où

l'aspect d'une topographie à la fois radiculaire

[rhizomérique) et spinale (myélomérique), la lésion

intéressant certains étages de substance grise

correspondant à des tronçons de membres et

certains groupes de fibres radiculaires correspon-

dant à des segments périphériques d'innervation

radiculaire.

Troubles subjectifs de la sensibilité. — La
douleur est, pour certains auteurs, vm signe

assez fréquent et d'une certaine importance sur-

tout dans la période de début de la syringomyélie (Rosenthal) {^). Elle peut

être profonde, sourde, consister en sensations de faiblesse, de fourmillements,

d'engourdissement. Elle paraît quelquefois longtemps avant les autres signes,

et, à cause de la prédilection de la lésion pour la région cervicale, se montre

FiG.27y.— Dislribiiliori radiculaire des

I roubles de la sensibilité dons la

syriniiomyélie : à droite, légère

diminution de la sensibilité au con-

tact, analgésie, thermoanesthésie :

à gauche, persistance de la sensi-

bilité au contact, analgésie et ther-

moanesthésie (d'après Huet et

Cestan). Territoire radiculaire infé-

rieur du plexus brachial et territoire

des racines dorsales.

(') DÉJERINE. Soc. de neurol., 6 juillet 1890. — V.\n Gehuchten. Journ. de neurol., 1899,

11° 18. — Huet et Guillain. Presse méd., 19 janvier 1901. — Hauser et Lortat-.]acob. Soc. de

neurol., 4 juillet 1901. — Von Solder. Jahrbiicli. f. Pst/ch., 1899, Bd XVIII, p. 458.

(^) Brissaud. Presse méd., 1901, 50 janvier et 11 décembre.
(^) Rosenthal. De la douleur dans la syringomyélie. Thèse de Paris, 1898.

[P. MAniE et G. GVmON.'i
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le plus souvent aux membres supérieurs, avec irradiations au cou, au thorax,

aux épaules. Les douleurs en ceinture ont été observées. La douleur est

exaspérée par le froid, malgré la coexistence possible de la thermo-anesthésie.

On a signalé, également dans la période de début, des sensations, doulou-

reuses ou non, de froid (psychroesthésies et psychroalgies) (Dana) (').

Troubles trophiques. — Les troubles trophiques divers, sans être en eux-

mêmes caractéristiques de la syringomyélie, empruntent à leur association avec

les troubles particuliers de la sensibilité une valeur diagnostique de premier

ordre. Ils sont très variés.

Peau. — Au degré le moins accentué, c'est la peau lisse {(/lossy skin des

auteurs anglais). D'autres fois le tégument cutané s'écaille, se fendille, se

couvre de fissures et de crevasses rebelles, souvent indolores. Les ongles se

strient, se fendillent, suppurent au niveau de la matrice à la suite de tournioles

répétées et finissent par tomber, repoussant sous forme d'appendices cornés

plus ou moins difformes. L'aspect des lésions de la peau peut revêtir quelque-

fois celui de la sclérodermie véritable, de la sclérodactylie, les phalangettes se

raccourcissant en pointe, les ongles s'incurvant en becs de perroquet ('). On
constate aussi la production spontanée de bulles, de phlyctènes, principalement

au niveau des mains et des pieds, des doigts et des orteils; des éruptions zosté-

roïdes distribuées comme le zona en bandes correspondent à un territoire ner-

veux. Les éruptions huileuses, en crevant, peuvent donner lieu à des ulcéra-

tions rebelles, d'une cicatrisation difficile, quelquefois à tendance envahissante.

On observe aussi des éruptions pemphigoïdes plus ou moins étendues ('"). Enfin

Kahler a noté l'existence de la gangrène.

Tissu cellulaire sous-cutané. — Le symptôme le plus saillant de cette caté-

gorie est sans contredit le panaris, généralement indolore et le plus souvent

grave quant à sa durée, sa répétition et ses conséquences, en particulier les

déformations et même les mutilations qu'il laisse fréquemment après lui. On
sait aujourd'hui, depuis les travaux de Joffroy et Achard, que la maladie de

Morvan, caractérisée spécialement par ces panaris indolores, graves et à répé-

tition, ne constitue qu'une manière d'être de la syringomyélie. Nous revien-

drons sur ce sujet en décrivant les formes de la maladie.

Le mal perforant, plantaire ou palmaire, est relativement fréquent chez les

syringomyéliques.

La gangrène symétrique des extrémités (maladie de Raynaud) peut se rencon-

trer dans la syringomyélie. Maixner cite un cas où on avait porté le diagnostic

de maladie de Raynaud et où il s'agissait de syringomyélie véritable (*).

Enfin on a observé de véritables phlegmons et des abcès plus ou moins

étendus, au niveau des bras, de l'aisselle, de la paume des mains.

Toutes ces lésions trophiques des tissus sous-cutanés sont le plus souvent

graves, sinon par leur étendue, du moins par leur peu de tendance vers la gué-

rison. Elles laissent presque toujours après elles des cicatrices indélébiles, plus

(') Dan.\. Tlie Alien. and Neurol.. 1808, XIX, 251.

(-) Jacquet et de Saint-Giîr.maix. So<\ f'ranr. de dermal. et de si/philigr., 22 avril 1892. —
BI5ISSAUD. Soc. de neurol., 4 juillet 1901.

{') AsMUS. Ueber Syringomyélie. Bibliolh. nied., C. Hefl 1 : final, in Neurol. Cenlralbl.. 1S9Ô,

\). 700. — Neuburger. Ueber den sogenannten Pemphigus nenroticiis. It- et III'' Congr. ail.

de dermatologie. — Du mêjie. Ueber einen Fall von Syringomyélie mit liant und Schleim-

iiaulei'scheinungen. Wien. nied. Pre><se, 189i, n" 12.

('•) Maixner. Casopis Ccskydi lekaru, 1897, c. 50. Anal, in Revue neurol., 1^98, p. 2,51.
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OU moins difformes, et fréquemment donnent lieu à des mutilations qui font des

malades de véritables infirmes.

Articulations. — Signalées par Schultze, les arthropatliies syringomyéliques

ont été l'objet de nombreux travaux (*). Elles ne diffèrent point de celles qui

ont été étudiées par Charcot dans le tabès. Ce sont des hydarthroses simples,

mais rebelles ou encore intermittentes (-) et indolores, survenant soit spontané-

ment, soit sous l'influence du plus léger traumatisme (^). Puis la lésion s'ac-

centue sans que le malade s'en rende compte; les épiphyses devenues friables

s'usent, se segmentent, et des déformations énormes se produisent par suite

des luxations spontanées. D'autres fois, au contraire, le gonflement articulaire

est dès le début considérable, grâce à l'hypertrophie morbide des tètes osseuses

et à la présence de fongosités inlra-articulaires. Nous n'insistons pas ici sur la

description de ces arthropathies indolores, qui n'ont rien de particulier à la

syringomyélie. A côté d'elles il faut placer les synovites, qui peuvent être l'oc-

casion de déformations par la lésion et l'adhérence des tendons à leur gaine.

Les arthropathies syringomyéliques sont fréquentes (50 pour 100 des cas

d'après Schlesinger; 10 pour 100 d'après Sokoloff), plus chez l'homme que chez

la femme. On les rencontre plus souvent, à l'encontre de ce qui s'observe dans

le tabès, au niveau des membres supérieurs. Ce sont les grosses jointures qui

sont le plus habituellement atteintes; par ordre de fréquence : épaule, coude,

poignet, genou, cou-de-pied, hanche. On les a cependant rencontrées également

au niveau des petites articulations : mâchoire, articulation sterno-claviculaire,

articulations métacarpo-phalangiennes (Gz'af). Elles constituent un signe

important, quelquefois précoce, de la syringomyélie, par leur association avec

les troubles de la sensibilité. Signalons dès maintenant l'erreur de diagnostic

possible lors de la présence de quelques symptômes tabétiques, qui peuvent,

comme on le verra plus loin, relever de la syringomyélie. Il est donc indispen-

sable toujours, dans ces cas, de pratiquer d'une façon précise l'examen de la

sensibilité.

Sokoloff' a signalé la fréquence des luxations de l'épaule chez les syringomyé-

liques, fait que j'ai pu vérifier dans deux cas en Bretagne, pays où la maladie

de Morvan est fréquente. Sokoloff tire cette conclusion pratique qu'il faudra

toujours rechercher la syringomyélie chez les gens atteints de luxations de

l'épaule, afin de ne pas user, chez ceux où on la trouvera, des moyens de réduc-

tion par la violence, à cause de la friabilité des os dans cette maladie (').

Os. — Nous venons de signaler les lésions des épiphyses osseuses dans les

arthropathies syringomyéliques. Le tissu de l'os entier peut être également le

siège d'une altération analogue, rendue manifeste pendant la vie par l'existence

des fractures spontanées ou provoquées par des efforts ou des traumatismes

minimes. Les fractures, comme les arthropathies, sont en général indolores

(Rolh). C'est ainsi qu'on peut voir un malade se briser la clavicule et ne s'en

apercevoir que le lendemain, grâce au gonflement de la région.

Ces fractures sont ordinairement d'une consolidation difficile ("). Lorsque

(') NissEN. A'A'^ Congrès de la Soc. altem. de chirurf/ie. Berlin, juin 1892. — Charcot. Pro-
grès méd., 29 avril 1895. — Sokoloff. Neurol. CentralÙL. 189.'. n" 5. — Perrey. Des arthropa-
thies syringomyéliriues. Thèse de Paris, 1894.

(*) Graf. Ueber Gelenkserkrankungcn bei Syringomyélie. Beit. z. klin. C'hir.. 189Ô, p. 699.
(S) HuDOVERNiG. Neurol. Centralbl., 10 décembre 1901.'

(*) Sokoloff. Vratch., 1899, p. 78.").

(•'') Renon et Heitz. Presse méd.. 1902. p. 711.

[P. MARIE et G. GUINON.}
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celle-ci peut être obtenue, elle se fait souvent à Taide d'un cal vicieux ou dif-

forme. Dans d'autres cas, elle est impossible et donne lieu à la formation d'une

pseudarthrose. Les fractures véritablement spontanées sont assez peu fré-

quentes. On les observe, à l'encontre du labes, plus souvent aux membres su-

périeurs qu'aux membres inférieurs et chez les hommes que chez les femmes.

La lésion osseuse peut évoluer vers un ramollissement de l'os, qui finit par

disparaître presque complètement. Dans le cas, unique jusqu'à présent, de

Nalbandotf, le radioscope décelait l'absence presque complète des deux pha-

langes du pouce et l'on pouvait transpercer le doigt sans résistance et sans

douleur (').

Charcot et Brissaud ont signalé l'existence d'un trouble trophique osseux

particulier auquel ils ont donné le nom de chiromégalie. Il consiste en une

hypertrophie des doigts et des mains analogue à ce que l'on observe dans

racromégalie(^). Fait intéressant, ce trouble trophique peut être assez précoce,

puisque les auteurs l'avaient constaté plusieurs années avant d'avoir eu l'occa-

sion de diagnostiquer chez leur malade la syringomyélie.

A côté de la chiromégalie, il faut placer la lésion désignée sous le nom de

main succulente par Pierre Marie ('"). Elle est due tant à l'atrophie musculaire

qu'aux troubles trophiques de la peau et du tissu sous-cutané. Le bord cubital

de la main est excavé, la face dorsale est arrondie et potelée, les doigts tantôt

allongés et fusiformes, tantôt boudinés. La coloration varie. Cette lésion ne

paraît pas d'ailleurs uniquement caractéristique de la syringomyélie et on a pu

les rencontrer dans d'autres affections : l'hémiplégie (Gilbert et Garnier),

l'atrophie musculaire de Duchenne-Aran et la paralysie infantile (Déjerine), la

myopathie (Mirallié). '

Une lésion analogue a été signalée au niveau du pied sous le nom de pied

succulent (^). Minor a observé le pied plat {^).

Holschevnikofl' et Recklinghausen ont noté la coexistence de la syringomyélie

et de YacromégaHe{^). Déjà, avant eux, plusieurs auteurs avaient observé chez

les syringomyéliques des hypertrophies tantôt d'une partie (chiromégalie de

Charcot et Brissaud ; Pierre Marie; Chantemesse; Schlesinger; Lunz), tantôt de

la totalité d'un membre (Chauffard et Griffon). Ces cas de macrosoraie partielle

(Schlesinger), de pseudo-acroméyalie (Pierre Marie) paraissent dus à un trouble

trophique analogue à celui de la chii'omégalie.

Parmi les troubles trophiques osseux ou mieux ostéo-articulaires, il faut

ranger la scoliose, signalée par Bernhardt en 1889 et qui paraît être d'une

grande fréquence dans la syringomyélie (50 pour 100 d'après Brulil; 21 pour 100

d'après Nalbandoff. Suivant ce dernier auteur, 52 pour 100 des cas de déviations

vertébrales dans la syringomyélie seraient dus au rachitisme). Elle se mani-

feste à un degré très variable. Quelquefois il faut véritablement la chercher.

D'autres fois elle attire tout d'abord l'attention, comme chez cet homme dont

nous reproduisons ici la photographie.

(') Nalbandoff: Soc. de neurol. et de psyeh. de Moscou, 19 novembre 1899.

('^) Charcot et Brissaud. Progrès méd., 1891, et Clin, des mal. du syst. nerveux, etc., publié

pnr Georges Guinon, t. 1, p. 5ô9. — Pierre Mahie. Soc. méd. des Iiôp.. .50 mars 1894.

(") Marinesco. Main succulente et atrophie musculaire dans la syringomyélie. Thèse de

Paris, 1897.

('*) Crocq. Congrès internat, de neurol., Bruxelles, septembre 1897.

(^) Minor. Soc. de neur.-psych. de Moscou, 15 décembre 1900.

(") HoLSCHEVNiKOFF et Recklinghausen. Arcti. de Vircli., 1809.
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La déviation siège le plus souvent à la région dorsale, et,^vLl'après Hallion('),

sa convexité regarde habituellement le côté atteint le premier et le plus forte-

ment, dans les cas toutefois où la maladie prédomine notablement d'un côté du

<:orps.

La scoliose est souvent associée à la cijplio-se. La lordose paraît au contraire

très rare.

Elle ne gêne pas en général le malade, sinon mécaniquement, c'est-à-dire

qu'elle est indolore. Il existe cependant des cas dans lesquels on constate un

certain degré de douleur locale à la pression, avec

immobilisation de la région correspondante de la

colonne vertébrale. Elle peut être précoce ou non.

Suivant certains auteurs, elle serait due à une

arthropathie vertébrale (Krœnig) ; suivant d'autres, à

l'action musculaire (Roth). Il semble plus naturel d'ad-

mettre avec Morvan qu'il s'agit là d'un" véritable trou-

ble trophique d'origine névropathique.

L'ankylose spondylo-rhizomélique a été observée par

Achard et Clerc (^) à la région cervicale.

Le thorax en bateau, signalé par Pierre Marie, paraît

être assez fréquent, puisqu'on a pu le trouver quatre

fois sur dix sujets atteints de syringomyélie ('•). Le

thorax présente l'aspect général d'une coque de bateau
;

la partie médiane est enfoncée, les bords sont relevés,

la proue étant dirigée du côté du cou, la poupe vers

l'abdomen. La dépression, de grand rayon, occupe la

partie supérieure de la paroi thoracique antérieure et

ne descend pas au-dessous d'une ligne transversale qui

réunirait le bord inférieur de la paroi antérieure des

deux aisselles. La profondeur peut atteindre 2 à 5 cen-

timètres. Le point le plus déclive ne correspond pas

toujours à la ligne médiane du corps. Il s'agit là d'un

trouble trophique d'origine nerveuse.

Trouble>< vaso-moteurs. — Ils sont loin d'être rares

dans la syringomyélie, bien qu'ils présentent, à vrai

dire, une importance diagnostique beaucoup moindre

que les signes dont il a été question précédemment.

C'est quelquefois une simple irritabilité des vaso-moteurs de la peau, donnant

lieu au phénomène connu sous le nom de dermograp/iisme (Schultze, Roth, etc.).

On constate fréquemment, au niveau des parties qui sont le siège de troubles

Irophiques (mains, panaris), une sensation subjective et objective de refroidis-

sement, quelquefois avec teinte cyanotique de la peau. D'autres l'ois, c'est au

contraire une sorte de rougeur diffuse de la peau avec sensation de briilure.

M. Grasset a signalé un fait de ce genre dans lequel il a pu noter une élévation

de température de sept à neuf dixièmes de degré centigrade, du côté malade (^).

(') Hallion. Des déviations vertébrales névropathiques. Thèse de Paris. 1802.

Achard et Clerc. Sac. de neurol., i" février 1900.

(') AsTiÉ. Le thorax en bateau dans !a syringomyélie. Thèse de Paris, 1897. — Pierre Maru;.
Soc. de neurol., 5 avril 1900.

(*) Grasset. Leçons sur le syndrome bulbo-méduUaire constitué par la Ihermo-anesthésie,
l'analgésie et les troubles sudoi'aux ou vaso-moteurs. Clinique méd., 1892.

[P. MARIE et G. GUINON.]
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yringomyélie (d'après Hal-

lion).
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On a constaté encore l'existence d'œdèmes d'origine névropathique (Slrûm-

pell, Schultze, Roth, Remak). Dans certains cas ils sont localisés, en parlicu-

lier à la face dorsale de la main (voir plus haut main succulente et pied succu-

lent). Quelquefois, siégeant dans le tissu sous-cutané, ils peuvent revêtir

l'aspect de tumeurs (tumeurs pâteuses de Roth). Ils ne diffèrent point des

œdèmes en général, gardent l'impression du doigt en godet, ne s'accompagnent

pas de modifications de coloration de la peau. La température à leur niveau

peut être augmentée ; dans un cas de Remak, elle atteignait 58 degrés, tandis

que la température axillaire ne s'élevait qu'à 37", 5. Ils occupent quelquefois,

au lieu d'être localisés étroitement, tantôt un grand segment, tantôt la totalité

d^in membre, ou même plusieurs membres à la fois et, en ce cas, ils peuvent

présenter une analogie frappante avec le myxœdème, mais sans qu'il s'agisse

de myxœdème vrai (').

Les troubles sudoraux consistent généralement en hyperhydroses généi'alisées

ou plus habituellement localisées en particulier aux régions anesthésiques. Ils

ont été signalés par nombre d'auteurs et étudiés spécialement par Grasset (-).

Déjerine(') a signalé un retard de la réaction sudorale à la pilocarpine du
côté de l'anesthésie. Grasset et Rauzier n'ont rien constaté de semblable (*).

A côté de ces troubles moteurs, sensitifs et trophiques, que nous venons de

passer en revue et que l'on peut considérer comme constituant la symptoma-

tologie normale de la syringomyélie, il en est un certain nombre d'autres qui

ont été signalés dans quelques cas, mais qui peuvent être considérés jusqu'à

un certain point comme accessoii'es, et quelques-uns comme rares ou même
anormaux. Nous allons les passer en revue.

Troubles sphinctériens. — Du côté de la vessie on a noté l'incontinence ou la

rétention. Mais dans cet ordre d'idées on observe plus souvent une sorte de

cystite, peut-être due à un peu de parésie vésicale. Dans un cas on a signalé la

mort par perforation spontanée de la vessie due à une ulcération de cet

organe (^). D'après Albarran et Guillain(^) les troubles vésicaux seraient assez

fréquents dans la syringomyélie; la rétention incomplète préparerait le terrain

aux infections vésicales; quant aux ulcérations, elles seraient d'origine tro-

phique.

L'incontinence des matières fécales est rare et constitue plutôt un accident

de la période' terminale de cachexie et de gâtisme. La constipation est habi-

tuelle dans le cours de la maladie.

Parmi les troubles çfénitaux on a observé deux fois la suppression de la

menstruation. Chez l'homme, l'appétit sexuel ne subit guère en général de

modification, cependant l'impuissance (Simon) et les pollutions nocturnes dou-

loureuses (Wichmann) ont été signalées.

Troubles viscéraux. — A côté des phénomènes précédents, on peut mention-

ner les crises gastriques, analogues à celles du tabès (Pauly) (').

Troubles oculo-pupillaires. — L'inégalité pupillaire n'est pas rare. Elle paraît

être due à la lésion de la partie cervicale de la moelle. Elle ne s'accompagne

(') Sainton et Ferraud. Sor. méd. des hâp., 21 mars I90L

(*) Grasset. Lor.. cit.

{*) Déjerine. Semaine méd.. 1889.

(* Rauzier. De la syringomyélie. Nouveau MontpeUier méd., t II, 1895.

(^) Blocq. Soc. anat., 1887.

(") Albarran et Guillain. Semaine méd., 1901, p. 595.

{') Pauly. Revue de méd., décembre 1900.
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que très rarement du signe d'Arg-yll Robertson (Schultze, Lévi et Sauvinaud) (').

Les paralysies des muscles oculaires sont rares (124 fois sur 200 cas) (Schle-

singer). Celle qui se rencontre le plus souvent est celle de la (V paire. Ces para-

lysies peuvent être définitilives ou transitoires et se manifester à toute période

de l'évolution de la maladie.

On a constaté dans quelques cas un certain degré de rétrécissement de la

fente palpébrale avec rétraction du globe oculaire. Or, ce sont précisément les

signes de la lésion du grand sympathique au cou. Ils sont probablement dus à

l'altération de ses fdjres d'origine dans la moelle (-).

Le nystagmus ne paraît guère fréquent (20 fois sur 200 cas) (Schlesinger).

Déjerine et Tuiland ont signalé l'existence du rétrécissement du champ
visuel (') qui a été aussi observé par Schlesinger.

L'existence de ce signe est formellement niée par Charcot('') et Souques (•'*),

qui ne l'admettent que dans les cas de combinaison de l'hystérie avec la syrin-

gomyélie ou dans ceux d'hystérie pure simulatrice de la syringomyélie^).

Troubles bulbaires. — Bien qu'ils n'existent pas dans la majorité des cas, ils

peuvent cependant quelquefois survenir pour ainsi dire à titre de complica-

tions, résultant de la propagation de la lésion à la moelle allongée. D'autres

fois, plus rarement encore, la lésion étant prématurément localisée au bulbe,

le malade affecte d'emblée la forme bulbaire. Comme symptôme caractérisant

le début de la forme bulbaire primitive, ou annonçant dans la forme bulbo-

médullaire le commencement de l'envahissement du bulbe, on a signalé les

ictus apoplectiformes, les vertiges, la céphalée, etc. C). Dans certains cas, ils

peuvent se grouper sous l'aspect du syndrome labio-glosso-laryngé et affecter

une évolution plus ou moins précoce et prédominante (•*).

Les troubles de la déglutition sont les plus fréquents (Leyden, Schultze,

Wcstphal). Ils peuvent être continus ou intermittents (Bruhl). Klebs, Krauss,

ont signalé les nausées et les vomissements, qui peuvent être mis sur le compte
de la lésion nucléaire du nerf glosso-pharyngien. On a observé également des

paralysies du voile du palais et des muscles du pharynx.

Du côté du larynx, on a noté des paralysies uni ou bilatérales; des mouve-
ments anormaux des cordes vocales ; des crises laryngées ; des altérations de

la sensibilité et de l'excitabilité réflexe du larynx.

Les altérations du goût sont peut-être encore plus rares. M. Grasset a rap-

porté un cas dans lequel il existait une abolition de ce sens dans une moitié de

la langue.

(') LÉvi et Sauvinaud. Un cas de syrinoom^élie avec le signe d'Ar2;yll Robertson. Soc. de
hioL, 1895.

{-) ViALET. Soc. franc, d'op/ithalm., mai 181t.5.

{') Dk.ierine et Tuiland. Rétrécissement du champ visuel dans la syringomyélie. Soc. de
hioL, 12 juillet 1891).

('0 Charcot. Clin, des mal, du syst. nerv., publié par Georges Guinon, t. I.

(^') Souques. Étude sur les syndromes hystériques simulateurs des maladies de la moelle
épinière. Thèse de Paris, 1891.

(") Voir aussi sur celte question: Bi!Ianceau. Contribution à l'étude du champ visuel dans
la syringomyélie et la maladie de Morvan. Thèse de Paris, 1891. — Morvan. Rétrécissement
du champ visuel dans la paréso-analgésie. Gaz. hebd. de méd. et de cliir., juin 1891.

(') Hermann F. MuLLER. Deut. Arch. /'. klin. Med., 1894, t. LU, p. 259-'-280.

(*) Raïchline. Contribution à l'étude clinique de la syringomyélie; sur un cas de syringo-
myélie avec manifestations bulbaires. Thèse de Paris, 1892. — Cohen (S.) Bulbar paralysis
with marked distnrbances of pain and température sensés and other phenomcna iioinling

lo syringoinyelia. l'Iùladelphia med. and sury. Reporter, 1889, t. I^XI, p. Ô4. — Raymond. Clin,

des mal. du syst. nerv., l" série.

[P. MARIE et G. GUINON.-\
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Les bourdonnements d'oreilles, les vertiges, le hoquet (Raïchline), ont été

également signalés. La paralysie faciale se trouve notée dans un certain

nombre de cas (Schultze, Westphal, Starr, Cohen, Raïchline), ainsi que 17/é-

miatrophie faciale, qui paraît d'ailleurs encore plus rare. Celle-ci est bien

distincte de la trophonévrose faciale et la diminution de volume porte surtout

sur le squelette (orbite, os malaire, maxillaires) (Déjerine et Mirallié). Dans
d'autres cas c'est la lésion du trijumeau (Roth, Charcot, etc.) sous forme
d'anesthésie et beaucoup plus rarement de névralgie. L'anesthésie, en ce cas,

présente les mêmes caractères que nous avons décrits plus haut : conservation

de la sensibilité au contact, anesthésie à la douleur et à la température. Elle

s'étend au territoire de distribution de la branche inférieure ou à tout le

domaine du trijumeau, y compris les muqueuses du nez, de la bouche, de la

langue et les conjonctives. Les troubles de la phonation (Renz, Wichmann),
l'altération de l'hypoglosse avec hémiati^ophie de la langue (Pitres, Chabanne)('),

la polyurie (Krauss, Westphal), ont été également signalés. A noter encore

l'amblyopie et Famaurose par atrophie du nerf optique.

Il faut distinguer soigneusement dans l'étude de ces phénomènes, d'une cer-

taine rareté, le moment de l'évolution où ils se produisent, soit à la période

terminale, soit dans le cours ou au début de la maladie. Leur importance cli-

nique varie du tout au tout dans ces deux hypothèses.

Troubles psychiques. — Pierre Marie et Guillain ont montré récemment (-)

qu'à une phase avancée de la maladie, les syringomyéliques présentent fréquem-

ment des troubles psychiques (excitation maniaque, dépression mélancolique,

délire paranoïque). Ces troubles psychiques peuvent avoir par eux-mêmes un
pronostic grave puisqu'on a vu certains malades se suicider.

Cytodiagnostic. — En raison de l'hydromyélie fréquente dans cette maladie

on a recherché s'il n'existait pas chez les syringomyéliques des modifications

cytologiques du liquide céphalo-rachidien. Le résultat a toujours été négatif.

Les recherches de Sicard ont porté sur des malades dont l'affection remontait

à une date très ancienne. Cet auteur se demande s'il en serait toujours de même
•dans des cas à début plus récent.

Marcher Durée. Terminaisons. — D'une façon générale, la syringomyélie

est une affection essentiellement chronique, bien qu'on ait tenté d'en décrire

une forme aiguë (Harcken) ; sa marche et sa durée sont variables et dépendent

en somme de la forme clinique qu'elle affecte, dans bon nombre de cas. Le

début est généralement lent et insidieux, quelquefois ignoré du malade, lorsque

les troubles de la sensibilité sont les premiers en date (le malade se brûle sans

le sentir). Il peut cependant, quoique rarement, être brusque et ce mode
semble pouvoir être attribué à des hémorragies survenant dans un gliome resté

latent jusque-là (^). Mais en général on peut dire qu'elle procède souvent par

poussées, à la suite desquelles on note une certaine rémission, une sorte d'arrêt

dans les symptômes. L'évolution est quelquefois interrompue par des attaques

apoplectiformes laissant après elles certains symptômes, en particulier des para-

lysies, qui ne sont pas nécessairement définitives. La durée totale, qui peut être

(') CiiABANNE. Contribution à l'étude de l'hémiatropie de la langue. Thèse de Bordeaux, 1801.

(-) Pierre Marie et Guillain. Les troubles psychiques dans la syringomyélie. Revue neu-
rologique, 1903, p. 118.

(f) Carslaw. Brit. med. Journ., 1808. p. 1023.
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courte dans certains cas (troubles bulbaires, septicémie, maladies intercur-

rentes), peut excéder quarante ans dans les cas les plus favorables.

La terminaison habituelle est la mort. Elle peut arriver graduellement par

suite des progrès de la maladie, la cachexie, le gâtisme, les escarres, etc....

Elle peut encore être produite par l'envahissement du bulbe, d'une façon plus

ou moins précoce ou tardive. Mais elle l'est quelquefois par l'aggravation de

certains symptômes de la maladie, tels que les troubles trophiques : panaris,

phlegmons, troubles vésicaux (ulcération et perforation de la vessie). Enfin la

terminaison fatale peut survenir en dehors de la maladie par suite d'une alfec-

tion intercurrente : tuberculose, pneumonie, fièvre typhoïde, d'autant plus

grave en général que les syringomyéliques sont d'ordinaire des individus peu

résistants.

Charcot nie la possibilité de la guérison. Selon lui, les prétendus cas de ce

genre ne seraient autre chose que des exemples d'hystérie simulatrice de la

syringomyélie.

Formes cliniques. — La forme la plus ordinaire, que l'on pourrait appeler

forme class'iiji/e, est celle dont nous avons décrit les principaux symptômes.

Cependant on peut y distinguer déjà deux formes principales (Charcot) qui

semblent correspondre aux deux modalités anatomo-pathologiques de la lésion :

une forme gliomateiixe et une forme myéUtique. L'une et l'autre sont consti-

tuées par les mêmes symptômes; la différence résiderait seulement dans l'évo-

lution.

La forme gliornateuse débute dans la période juvénile, de 15 à 25 ans. On
peut en retrouver quelquefois le début par la présence de cicatrices de brû-

lures indolores, dénotant la précocité de la thermo-anesthésie, par la scoliose.

D'autres fois c'est l'amyotrophie qui est le premier symptôme en date, mais

déjà la maladie est dans sa période d'état. Cette période dure très longtemps,

mais l'affection est néanmoins continuellement progressive, avec des poussées

et des arrêts. Au bout d'un nombre d'années qu'on ne peut évaluer même
approximativement, la mort survient comme nous l'avons dit plus haut. A noter

la fréquence relative des ictus apoplectiformes, qui se répèlent dans certains

cas plusieurs fois et dont le premier peut être quelquefois considéré à tort par

le malade comme le début de la maladie.

Dans la forme myéUtique, les accidents débuteraient plus tard, auraient

moins de tendance à l'extension et pourraient rester complètement stationnaires.

C'est ainsi que dans un cas donné par Charcot comme type de cette forme, les

premiers symptômes, ayant débuté à 40 ans, se bornèrent à une paraplégie

cervicale avec amyotrophie, troubles sensitifs et trophiques, etc., à développe-

ment relativement rapide et restée stationnaire dans la suite. L'auteur ajoute

d ailleurs qu'on n'est pas encore en mesure de fixer définitivement les règles de

l'évolution et de l'aspect clinique de cette forme de la syringomyélie. On a,

d'autre part, en effet, signalé un cas de syringomyélie non gliornateuse à début

brusque, analogue à celui d'une hémorragie bulbaire, à évolution rapide et

terminé par la mort (').

Il est bon de n'admettre cette distinction, sous une forme aussi précise,

qu'avec les plus grandes réserves. Certains auteurs, admettant également l'exi-

(') Preobrajensky (de Moscou). Mcm. méd., 1894, n"* 12 et 14.-

[P. MARIE et G. GUmON.]



844 MALADIES INTRINSÉOUES DE LA MOELLE ÉPINIÈRE.

stence de deux formes, l'une grave, envahissante et rapide, l'autre plus lente,

pas nécessairement progressive et traversée de périodes de rémissions longues,

divisent la maladie en deux formes : la première d'origine pachyméningitique

(forme grave), la seconde d'origine cavitaire (forme lente) (Philippe et

Oberthur)('). On voit donc que l'accord est encore loin d'être fait à cet égard.

Syringoinyéiie type Morvan (Charcot). — On connaît la maladie dite de

Morvan et décrite par cet auteur comme une affection spéciale sous le nom de

« parésie analgésique avec panaris des extrémités supérieures ». Elle consiste

en troubles sensitifs (analgésie, anesthésie) et moteurs (parésie avec amyotro-

phie) accompagnés de panaris multiples, successifs, indolents la plupart du

temps et toujours graves, et de troubles trophiques (phlyctènes, scoliose,

arthropathies). Comme on le voit, cela ressemble beaucoup à la syringomyélie.

Pendant longtemps, on a soutenu la dualité des deux affections, se basant sur

la différence des troubles de la sensibilité (anesthésie), sur l'endémicité appa-

rente de la maladie de Morvan (Bretagne) et surtout sur une autopsie de

M. Gombault où l'on avait trouvé chez un malade atteint de parésie analgésique

de Morvan des névrites périphériques avec sclérose légère de la moelle cervicale.

Mais aujourd'hui cette opinion n'est plus guère admise.

En effet, les travaux de MM. Joffroy et Achard sont venus démontrer, d'une

part l'existence de névrites périphériques dans la syringomyélie comme dans la

maladie de Morvan et d'autre part celle de cavités intramédullaires dans des

cas bien nets de cette dernière. Cette constatation permet de conclure à l'iden-

tité de la maladie de Morvan et de la syringomyélie, dont la première ne serait

autre chose qu'une forme clinique particulière, caractérisée par la prédomi-

nance des panaris (''). Peut-être cependant se pourrait-il, ainsi que le dit Déje-

rine, qui reste, avec Morvan, un des rares partisans de la dualité, que les cas

observés par cet auteur dans un rayon très restreint, fussent tout autre chose

que ce que l'on désigne partout ailleurs sous le nom de maladie de Morvan. Il

faudrait alors admettre que cette affection, qui ne serait peut-être que de la

lèpre, resterait cantonnée dans un district très limité. A cet -t^gard j'ai vécu

pendant cinq ans depuis 1898 dans une région (région de Douarnenez, partie 0.

et S.-O. du Finistère), qui n'est pas très éloignée de celle où exerçait Morvan

(Lannilis,<i région N.-O. du Finistère). Je n'y ai vu, sans les rechercher, il est

vrai, que deux cas de panaris analgésiques et les malades qui en étaient atteints,

de par les nombreux autres symptômes qu'ils présentaient, m'ont paru être bien

nettement des syringomyéliques.

Dans ces derniers temps cette question est entrée dans une phase nouvelle

à propos de la discussion entamée par divers auteurs sur les rapports de la

syringomyélie, de la maladie de Morvan et de la lèpre. Nous reviendrons, à pro-

pos du diagnostic, sur ce sujet, qui est loin d'être encore complètement élu-

cidé.

(') Philippe et Oberthur. Revue de neurol., 1900. p. 171.

(-) Consulter au sujet de la question de la syringomyélie et de la maladie de Morvan :

Joffroy et Achard. Soc. méd. des liôp., 1800 et 1891 ; Arcli. de méd. expcr. et d'an, palh., 1890.

— DÉJERiNE. Soc. de ItioL, y juillet 1890. — Charcot. Clinique des mal. du syst. nerv., publiée

par Georges Guinon, l. L — IIolschevnikoff. Ar^ch. de Virchow, 1899, CXIX, 1. — Ferv.ès.

Contribution à l'étude de la syringomyélie comparée et de la maladie du Morvan. Thèse de

Bordeaux. 1891. — Rauzier. Loc. cit. — Critzmann, Essai sur la syringomyélie. Thèse de

Paris, 18i!'2. — Schlesinger (H.). Club méd. de Vienne, 23 novembre 1892; anal, in Semaine
méd., 1892, p. 485.
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Oiioi qu'il en soit, la Syringomélie type Morvan peut être cohsidérée comme
une des mieux déterminées des formes ati/piques de la maladie. A côté d'elle on

pourrait décrire dans cette catégorie toutes sortes d'autres modalités de la

Syringomyélie, s'écartant plus ou moins du type classique par la prédominance

de certains phénomènes à l'exclusion de certains autres, qui restent peu accusés

ou même font défaut. Ces modalités sont infinies et ne sauraient être décrites

chacune en particulier. C'est ainsi que dans certains cas les troubles trophiques

dominent; dans d'autres ce sont les amyotrophies (Syringomyélie à forme de

maladie de Duclienne-Aran). Quelquefois ces dernières peuvent s'associer avec

les signes résultant de l'envahissement des cordons latéraux, contracture, exa-

gération des réflexes tendineux, et alors on se trouve en présence de la Syrin-

gomyélie à forme de sclérose latérale amyotrophique [^)\ ou bien encore à une

paralysie spasmodique plus ou moins accentuée se joignent un peu de tremble-

ment intentionnel, quelques manifestations bulbaires, la parole scandée et alors

on a affaire à la syringomyélie à forme de sclérose en plaques ou à forme labé-

tique, si ce sont les symptômes du tabès qui prédominent ("'). Mais il est bien

entendu que dans tous ces cas on retrouvera toujours à un degré plus ou
moins accentué les signes caractéristiques de la maladie, et en particu-

lier les troubles trophiques et la dissociation syringomyélique de la sensibilité.

Quelquefois cependant les symptômes sont assez complètement effacés pour

que l'on ait pu décrire une forme latente de la syringomrjélie (Batimler, Joffroy

et Achard, Holschevnikoff). Dans ces cas, il est probable, ou bien que la lésion

localisée à la région péri-épendymaire est compatible avec le fonctionnement

parfait des parties blanches et grises voisines, ou bien que, ne siégeant que d'un

seul côté, elle laisse indemne le côté opposé sain qui suffit pour les deux, ou

bien encore que, certaines régions étant détruites, il se fait des sortes de sup-

pléances fonctionnelles, sur la nature intime desquelles nous ne possédons point

de données positives. Quoi qu'il en soit, il est certain que l'on peut trouver à

l'autopsie des lésions syringomyéliques vraies, qui ne se sont manifestées pen-

dant la vie par aucun symptôme appréciable.

On peut encore décrire nombre de formes de la maladie suivant l'ordre d'ap-

parition ou le groupement des phénomènes qui la caractérisent. C'est ainsi que

l'on a considéré des formes généralisées, disséminées, monoplégiques, hémiplégi-

ques, tmilatérales {''), à forme de syndrome de Brown-Séquard {^). Mais le groupe-

ment des symptômes paraît dans ces cas être bien plutôt le fait du hasard que

le résultat d'une loi clinique, et l'on en arriverait à décrire autant de formes que

de cas, si l'on entrait dans cette voie. J'en dirai autant de la division adoptée

par Blocq en types cubito-spasmodique (amyotrophie dans le domaine du cubital

au membre supérieur, paraplégie spasmodique au membre inférieur) et radio-

tabétique (atrophie dans la zone du radial au membre supérieur, phénomènes
tabétic[ues au membre inférieur).

On a décrit cependant récemment une forme dite spasmodique {(luillain) qui

(') Critzmann. Essai sur In syringomyélie. Thèse de Paris. 1892.

(-) Brl'tton. Ein Beitrag zur Kasuislik der centralen Gliose des Riickenmarks. Initur/.

Dinsert. Dorpat, 1892. — Rosenblatii. Dent. Arch. f. kiin. Med., 1895, t. LI. — Raymond. Clin,

des mal. du syst. ner\'., 2- série, p. 516

(') Rudolf Hatschek. Wien. incd. Woch., 1895, n"' 19, 20.

(*) BocHVOcii. Syringomyelia with marked unilatéral atiophy. Med. iN^ewi.s, 1895, p. 431.

(•') Raymond. Progrès méd., 1895, 2° semestre, p. 161. et Clin, des mal. du syst. nerveux,
l'" série.

[P. MARIE et G Gt//iVO-V.]
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paraît correspondre réellement à un type clinique et anatomique assez bien

défini. Les troubles moteurs sont dus plutôt au spasme qu'à l'amyotrophie ; les

réflexes sont très exagérés ; les malades, raides comme des Parkinsonniens,

marchent le dos courbé, la tête enfoncée dans les épaules qui sont projetées en

avant; les trois derniers doigts sont serrés dans la paume d,e la main, les deux
premiers faisant pince. A l'autopsie, pas de pachyméningite, mais lésions

destructives intenses au niveau de la moelle cervicale, avec dégénération intense

du faisceau pyramidal dans toute la hauteur de la moelle.

iSyringomyélie aasociée à diverses maladies. — La syringomyélie peut se rencon-

trer associée à un certain nombre d'affections de nature différente. C'est ainsi

qu'on l'a vue se combiner avec Vhystérie [Charcot('), Asmus, Loubovitch,

Agostini (^)]. Dans les cas de ce genre, le phénomène le plus intéressant à

signaler est le suivant : à côté des troubles sensitifs de la syringomyélie (disso-

ciation syringomyélique), on note la présence des troubles sensitifs (anesthésie

totale) et surtout sensoriels de l'hystérie, ces derniers faisant toujours complè-

tement défaut dans la syringomyélie.

Joffroy et Achard ont signalé la coexistence de la syringomyélie avec la

maladie de Basedoio ("). L'intérêt très grand de leur cas porte sur ce fait que la

syringomyélie était restée latente toute la vie, et latente non en apparence, mais

bien réellement, car les auteurs avaient à plusieurs reprises examiné la sensibi-

lité au point de vue de la coexistence possible de l'hystérie avec la maladie de

Basedow.

L'association de la syringomyélie avec \a pac/iyméningite cervicale hypertro-

phique a été notée par Rosenblatli('') et confirmée par l'autopsie. Ce fait est par-

ticulièrement intéressant en ce sens que la syringomyélie peut quelquefois

revêtir l'aspect de la pachyméningite cervicale hypertrophique, ainsi que cela

se trouvait dans un cas de Critzmann.

Le même auteur a observé aussi la paralysie générale associée à la syringo-

myélie. Des cas de même genre avaient été déjà signalés par Fûrstner et Zacher.

Maixner et d'autres auteurs ont noté la combinaison avec le tabès, la sclérose en

plaques, ces deux affections se manifestant par leurs signes propres, à côté de

ceux de la syringomyélie.

Notons encore la coexistence de la pellagre, signalée par Pellizi ("), celle du

spina bifida par Pagenstecher C), et de la pseudo-leucémie, par Rudolf Hat-

schekC).

Dans tous les cas d'associations mo-rbides diverses, les signes spéciaux à

chacune des affections coexistantes évoluent chacun pour leur compte, mais

peuvent quelquefois s'enchevêtrer de façon à rendre le diagnostic assez difficile.

Une fois mis à part tous les symptômes relatifs à la syringomyélie, on devra,

(') Charcot. Glin. des maL du syst. nerv., publiée par Georges Guinon, t. I.

(-) Asmus. Ueber syringomyélie. Bibliolh. med., C. Heft 1; anal, in Neurol. Cenlralbl.,

1895, p. 700. — J^ouBOviTCH. Mém. med., Moscou, 1804, n°* 1 et 2. — Cesare Agostini. Riv.

sper. di freniat., 1894, I.

(') Joffroy et Achard. Syringomyélie non giiomateuse associée à la maladie de Basedow.
Ardi. de méd. expér. et d'anat. palh., III, 1, p. 90.

('') Rosenblath. Zur Casuistik der Syringomyélie und Pachymeningitis cervicalis liyper-

trophica. Deut. Arch. f. klin. Med., Bd LL p. 210.

(^) Pellizi. Un caso di pellagra con siringomielia. Rio. sper. di freniat. e di med. légale,

t. XVIII, f. III et IV.

(^) Pagenstecher. Syringomyélie, Spina bifida, angeborener Hvdromyelus. Zeitschr. f. klin.

Med., Bd XXII.
(') Rudolf IIatschek. Wien. med. Woch., 189.5, n°* 19-20.
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dans des conjonctures semblables, grouper ensuite tous les phénomènes res-

tants, qui ne peuvent lui être rapportés et dont l'ensemble constitue la maladie

associée à la syringomyélie.

Pronostic. — On a vu que la terminaison constante de la maladie est la

mori . Cependant il faut faire une exception en faveur de la forme myélitique à

début tardif et à évolution non progressive, si tant est que ce soient là ses carac-

tères, en l'absence de données cliniques suffisantes. D'ailleurs il ne faut pas

oublier que, pour celte dernière comme pour les autres formes, les lésions

auxquelles elle donne lieu sont définitives et irréparables. Ainsi dans l'apprécia-

tion du pronostic en général doit entrer cet élément, à savoir que, du fait de

l'amyotrophie, des troubles trophiques, des panaris, etc., le malade devient la

plupart du temps un infirme incapable de travailler pour vivre. Les accidents

tels que panaris, phlegmons, peuvent présenter par eux-mêmes une gravité

exceptionnelle et emporter le malade en pleine évolution de la maladie, par

suite de septicémie.

La terminaison fatale ayant lieu souvent par le fait d'affections intercur-

rentes, il est bon de retenir que chez les .syringomyéliques, ces dernières pré-

sentent le plus habituellement une remarquable malignité. A noter aussi la

gravité particulière des interventions chirurgicales, qui a été signalée par quel-

ques auteurs.

Malgré tout, cependant, il faut avoir égard, dans l'appréciation du pronostic,

à la longue durée possible de la maladie (quarante ans) et aux rémissions,

quelquefois prolongées, qui peuvent venir enrayer son évolution.

Diagnostic. — Toutes les atTections présentant, à un titre quelconque et

d'une façon plus ou moins prédominante dans leur symptomatologie : des atro-

phies musculaires, des troubles de la sensibilité et des troubles trophiques

pourront prêter à confusion avec la syringomyélie.

Uatrophie musculaire progressive de Duchenne-Aran présente, au point de

vue de la localisation et de la marche de l'amyotrophie, une ressemblance frap-

pante avec la syringomyélie. Mais elle ne s'accompagne d'aucun trouble sen-

sitif ni d'aucun trouble trophique analogue à ceux delà gliomatose médullaire.

S'il peut rester hésitant un instant, le diagnostic sera en fin de compte facile, si

l'on veut bien se persuader d'avance que tout cas d'atrophie musculaire doit

être toujours, d'une façon systématique, soigneusement examiné au point de

vue de la sensibilité.

Nous avons vu plus haut que la syringomyélie peut quelquefois revêtir l'as-

pect de la sclérose latérale amyotrophiquc. Dans ces cas, le diagnostic sera peut-

être un peu plus difficile que dans ceux très fréquents où la question peut sim-

plement se poser, à cause de la présence de l'élément spasmodique combiné

avec des amyotrophies. Dans la sclérose latérale amyotrophiquc, ces phéno-

mènes subissent une évolution particulière, à marche rapide, à terminaison

fatale en deux ou trois ans. Lorsque la syringomyélie revêtira en apparence, à

une période de son évolution, un aspect analogue, ce sera encore comme précé-

demment sur la présence des troubles sensitifs et trophiques, inconnus dans la

rnaladie de Charcot, que le diagnostic devra s'asseoir. Notons que les troubles

bulbaires peuvent s'observer dans la syringomyélie el compléter encore la res-

semblance apparente.

[P. MARIE et G. GUINON.l
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Il est à peine besoin de mettre en garde contre une confusion possible avec

les amyatrophies myopathiques, souvent familiales, à début infantile ou juvé-

nile, à localisations amyolrophiques spéciales (face, l'égion scapulo-humérale).

Tous ces caractères font défaut dans la syringomyélie.

La pachyméningite cervicale hypertrophicpie sera souvent d'un diagnostic

beaucoup plus difficile. Critzmann rapporte un cas de syringomyélie caracté-

ristique, lequel avait été considéré pendant longtemps comme une pachymé-

ningite cervicale. L'erreur peut provenir de ce que l'on rencontre quelquefois

des douleurs de la région cervicale dans la syringomyélie. Mais elles sont loin

d'y tenir une place aussi importante, en ce qui concerne la marche de la

maladie, que dans la pachyméningite. Enfin, dans cette dernière, on ne trouve

pas de troubles objectifs de la sensibilité, et en particulier jamais la dissocia-

tion syringomyélique. Nous avons signalé plus haut la possibilité de la coexis-

tence des deux affections (Rosenblath). Il paraît aujourd'hui indiqué, en l'étal

actuel de nos connaissances, en présence des recherches récentes sur les lésions

des méninges dans la syringomyélie et en l'absence de nouvelles études sur

l'affection dite pachyméningite cervicale hypertrophique, de faire toutes

réserves au sujet des cas qui eussent été autrefois rassemblés sous ce nom. Un
certain nombre d'entre eux paraissent nettement ressortir à la syringomyélie. Il

y aurait donc lieu aujourd'hui de reviser la symptomatologie de l'affection

autrefois décrite par Charcot et Joffroy.

En raison de l'existence possible des symptômes tabétiques dans la syringo-

myélie (incoordination motrice, signe de Romberg, abolition des réflexes, etc.),

la confusion avec Vataxie locomotrice pourra se produire quelquefois. En effet,

non seulement, on rencontre des symptômes tabétiques dans la gliomatose

médullaire, mais encore nombre de phénomènes sont communs aux deux affec-

tions, tels que les troubles trophiques, les arthropathies et même, bien que

plus exceptionnellement, la dissociation de la sensibilité ('). Mais tout d'abord

cette dernière n'affecte jamais, dans le tabès, la topographie radiculaire, mais se

présente par plaques disséminées, d'étendue et de forme variables. De plus,

dans la syringomyélie manquent habituellement les troubles oculaires carac-

téristiques du tabès : signe d'Argyll Robertson, atrophie blanche du nerf

optique, "ïes crises douloureuses viscérales, les troubles vésicaux.

La dissociation de l'anesthésie suivant le mode syringomyélique peut se ren-

contrer dans la sclérose en plaques (^). Or, on a vu d'autre part que la syringo-

myélie peut dans quelques cas revêtir l'apparence de cette dernière affection.

Il y a donc lieu d'apprendre à les distinguer l'une de l'autre. La prédominance

des signes spéciaux de la sclérose en plaques sera un important élément de

diagnostic. Celui-ci ne sera cependant pas toujours facile (').

Nous ne parlons que pour mémoire des cas de paralysie alterne dans lesquels

l'anesthésie qui accompagne quelquefois la paralysie se présente avec la disso-

ciation syringomyélique [cas de Landouzy, rapporté par Raymond (^)]. En les

cas de ce genre la forme de l'hémiplégie, les commémoratifs ne permettront

pas en général le moindre doute.

(') Parmentier. Nouvelle Iconographie de la Snlpêtriére, 1890, p. 213.

('-) Freund. Ueber das Vorkommen von Sensibilitatsstôrungen hoi multipler Herdsclcrose.
Arch. /. Psych. und Nervenkr., t. XXII, 1891.

(^) Raymond. Clin, des mal. du syst. nerv., 2« série, p. 552.

('') Raymond. Clin, des mal. du syst. nerv., 2' série, p. 030.
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Minoi' (de Moscou) a attiré l'attention sur les analogies et les diiterenees

(le la svringomyélie et de Vhématomyélie centrale d'origine lraumati([ue ('). Cette

dernière, à début brusque, ce qui la distingue neltement de l'autre, peut laisser

à sa suite des paralysies avec amyotrophie el dissociation syringomyélique de la

sensibilité. Au bout d'un certain temps on pourrait confondre l'une avec l'autre,

si l'on ne prenait pas soin de remarquer que le début brusque des accidents,

qui atteignent rarement les membres supérieurs, appartient à l'hématomyélie

seule. Malgré tout, cet auteur pense qu'il doit y avoir bien des cas de syringo-

myélie qui sont en réalité des cas d'hématomyélie. L'erreur en ce cas ne serait

d'ailleurs pas toujours absurde, si l'on admet I hypothèse que consécutivement

à l'hématomyélie centrale se développe une myélite aboutissant à la formation

de cavités intramédullaires [Strtimpell, Schultze, Minor, Spiller(-)].

On a signalé dans la myélite iransverse l'existence de la dissociation syi'ingo-

myélique de la sensibilité (Haskovec, Minor, Marinesco). Le diagnostic ne i)ré-

sentera cependant guère de difficultés, malgré cette cause d'erreur, dans la

majorité des cas.

Le diagnostic de la syringomyélie avec les névrites périp/iériques sera en

général assez facile, en raison de la localisation des amyotrophies et des alté-

rations de la sensibilité, qui ne consistent point en général en la dissociation

syringomyélique, et qui sont toujours, les unes et les autres, localisées Suivant

la zone de distibution d'un nerf moteur, sensitif ou mixte. De plus, la question

de l'étiologie aura dans certains cas une grande importance, quand il s'agira

par exemple de névrites alcooliques, satm-nines, diphtéritiques, etc. Enfin cha-

cune de ces causes paraît produire une forme particulière de névrites, du

moins pour quelques-unes d'entre elles (saturnisme, alcoolisme). Presque tou-

jours d'ailleurs l'élément douleur présentera dans les névrites un développe-

ment inconnu dans la syringomyélie.

Mais on a signalé des cas de névrites dans lesquelles les troubles de la sen-

sibilité présentaient les caractères de la dissociation syringomyélique. Charcot

rapporte l'histoire d'un malade qui présentait cette dissociation, localisée

dans le domaine de distribution du cubital, consécutivement à un traumatisme

de la région cervicale, lequel avait, en même temps que les racines, intéressé la

moitié de la moelle, de sorte que le patient présentait, outre son anesthésie

syringomyélique du bras, des phénomènes médullaires très nets caractérisés

par le syndrome de Brown-Séquard. On voit combien le diagnostic doit être

difficile dans des cas semblables. Heureusement sont-ils tout à fait excep-

tionnels.

M. Brissaud a signalé dans la syringomyélie l'existence de paralysies affectant

la forme des paralysies du type eadir/i/aire, qu'il sera en tout cas indispensable

de rapporter à leur véritable cause ("').

On ne confondra pas la chiromégaiie syringomyélique de Charcot et Brissaud

ni les iiiacrosomie^ partielles et pseudo-àcroméyalie de la syringomyélie avec

Vnrromégalie vraie. Dans la maladie de Pierre Marie, les lésions ne restent pas bor-

(') Minor. Conlriljution à l'étude de l'hématomyélie et de la syringomyélie. Congrès de
lierlin, août 181)0; Semaine mcd., G août 1800, et Soc. de neurol. et de psych. de Moscou,
i'i déccmijre 189.").

(-) Spiller. Traumatism and liœmatomyelie as causes of syringomyélie. Inlcrnat. -med.

Marjaz., 189G. n" o.

('') BnissAi D. Sur les paralysies du type radiculaire dans la syringomyélie. Semaine mcd.,

1800, p. 120.

rnArn'; de mldecine, '2= édit. — IX. .i4
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nées aux mains, mais envahissent la tête et les pieds; la déviation de la colonne

vertébrale consiste en une cyphose cervico-dorsale ; les troubles sensitifs man-
quent ainsi que les troubles trophiques.

La sclérodermie devrait être très facile à distinguer de la sj'ringoniyélie, et

réciproquement, puisque dans celle-là on n'observe pas de troubles de la sen-

sibilité. Cependant les lésions sclérodermiques peuvent quelquefois présenter

une telle analogie, en particulier au niveau des doigts, avec les troubles tro-

phiques syringomyéliques, que l'erreur a été commise (*). Il sera donc bon de

se défier dans les cas de ce genre et de pousser l'examen aussi loin que possible

pour éviter toute cause d'erreur.

Nous devons dire quelques mots touchant les rapports et le diagnostic de

la syringomyélie et de la lèpre, question soulevée dans ces derniers temps.

Zambaco-Pacha, s'appuyant sur des arguments purement cliniques et laissant

de côté l'élément anatomo-pathologique et bactériologique, soutient que la ma-

ladie de Morvan, connue pour sa fréquence en Bretagne, n'est qu'une forme de

la lèpre, qui existe d'ailleurs sous ses autres modalités d?.ns ce pays. Comme il

est à peu près universellement admis maintenant que la maladie de Morvan est

une forme de la syringomyélie, c'est donc cette dernière qui devrait être iden-

tifiée avec la lèpre et pour lui l'identité est absolue, même si l'on ne trouve pas le

bacille lépreux. Mais la démonstration est loin d'être faite. Bien au contraire,

en l'état actuel de ces connaissances, il semble que, malgré de nombreuses

ressemblances cliniques, ces deux maladies doivent être nettement distinguées.

Ces ressemblances sont, à vrai dire, quelquefois telles, que l'on a pu croire avoir

trouvé le bacille lépreux chez des individus atteints de syringomyélie et en

présentant tous les signes et que dans d'autres cas le diagnostic a dû rester

impossible (') . Mais en y regardant de très près, il est possible de découvrir

quelques dissemblances dans les signes en apparence communs de l'une et

l'autre affection (.Jeanselme, von Diïhring). Ces dissemblances peuvent être

résumées à peu près dans le tableau p. 851

.

A propos du dernier symptôme mentionné dans ce tableau, l'état fusiforme

ou moniliforme des nerfs, il est bon de remarquer qu'on a pu en rencontrer les'

appareîices, dans la syringomyélie. C'est ainsi que dans un cas de Jeanselme

et Milliau(*) on aurait pu croire à l'état moniliforme d'un nerf médian. Mais en

réalité le nerf était sain et l'apparence moniliforme était due à un chapelet de

ganglions épitrochléens juxtaposés au cordon nerveux et dont l'hypertrophie

provenait de la présence de panaris syringomyéliques. Le fait fut d'ailleurs-

amplement vérifié, ainsi que le diagnostic, par l'autopsie (Sainton).

Mais si l'on peut trouver des dissemblances assez sensibles entre la syringo-

rriyélie et la lèpre au point de vue clinique, c'est surtout par l'anatomie patho-

logique que les deux affections semblent se distinguer le mieux Tune de l'autre.

Tout d'abord le bacille caractéristique manque dans la syringomyélie, et dans

les cas douteux, il faut pouvoir le trouver pour affirmer qu'il s'agit bien de

lèpre (Kalindero). De plus on n'a pas encore rencontré dans la lèpre les lésions

médullaires si caractéristiques de la syringomyélie. Non pas que la moelle ne

(') Jacquet et de Saint-Germain. Soc. franc-, de dermat. et de sijphil., avril 1892.

(2) Pruss. Arcli. f. Psych., 1895, Bd XXVII, H. 5.

(') Chauffard. Soc. méd. des hop., i novembre 1892. — Pitres et Sadrazès. Nouv. Icon, de

la Salpêirière, 1893.

C') Jeanselme et Milliau. Soc. méd. des hOp., 22 mai 1898.
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puisse êlre altérée chez le lépreux. Mais les lésions sont bien différentes de celles

de la syringomyélie. Jeanselme et Pierre Marie ont décrit les lésions suivantes,

identiques dans deux cas de lèpres, donc très vraisemblablement pas fortuites :

altération des cordons postérieurs ; aucune lésion des racines postérieures;

zones de Lissauer intactes; triangle cornu-marginal lésé. La lésion serait donc

d'origine endogène ('). Cela ne ressemble en rien aux cavités médullaires syrin-

gomyéliques. Il est donc permis, jusqu'à plus ample informé, de croire à la

dualité des deux affections : lèpre et syringomyélie.

LF.PRE SYRINGOMYÉLIE

ne.^thésie .... Rubanée ou en plaques ; rare-

ment radiculaire — souvent symé-
trique — dissociation le plus sou-

vent incomplète.

Topographie radiculaire — rai e-

inent symétrique — dissociatii>n

bien caractérisée.

Troubles trophi-

qucs des doigts.

Doigts et orteils — symétriques
— toujours graves — mulilalions.

Doigts surtout, orteils rarement
— très rarement symétriques —
(|uelquef(>is unilatéraux — n'at-

Leignent jamais l'intensité des mu-
tilations lépreuses.

Contracture . . . .lamais de trépidation épileii-

toïde.

Élément spasmodique ti'ès fré-

(|ueiil — tréjiidation épileptoïde

fréquente.

Paralysie faciale. Fréquente— périphérique. Rare — centrale.

•Jamais. Très fréquente.

Nerfs ciibilaux. . Noueux ou fusifoi'mes. Normaux.

\Slnjtit,érie peut simuler presque complètement la syringomyélie (Charcot,

Souques) lorsque à un trouble trophique hystérique, l'atrophie musculaire par

exemple, se superposent des troubles sensitifs se présentant .sous la forme de

la dissociation syringomyélique. La distinction serait impossible si l'on n'avait

pour se guider la présence, dans l'hystérie, de toutes sortes d'auires phéno-

mènes, qui manquent généralement dans la syringomyélie: les troubles senso-

riels et en particulier le rétrécissement concentrique du champ visuel; les atta-

ques; l'influence de la suggestion, des agents esthésiogènes sur l'anesthésie; le

début souvent brusque et la curabilité des accidents.

A propos de l'hystérie, il ne faut pas oublier que c'est la maladie qui semble

le plus souvent se rencontrer en combinaison avec la syringomyélie.

Etiologie. — Depuis qu'on a appris à la reconnaître, la syringomyélie est

considérée comme une affection relativement assez fréquente. D'après presque

tous les auteurs, le sexe masculin semble y être beaucoup plus exposé que le

sexe féminin. La jjrofession ne paraît pas jouer un rôle bien considérable dans

l'étiologie de la maladie. On a noté cependant que les individus exerçant des

métiers manuels (boulangers, tailleurs, cordonniers) y seraient plus exposés.

Les caiiae^ occasionnelles habituellement invociuées ne présentent guère

d'intérêt particulier et sont, pour la plupart, banales. Ce sont: le froid, l'humi-

(') Je.\nselme et Pierre Marie. Revue ncuroL, I8'.I8, p. 751.

[P MARIE et G. GUINON ]
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dilé, le surmenage physique, la grossesse. Quelquefois ce sont des inleciions,

en particulier aigûe: fièvre typhoïde (le plus souvent signalée), pneumonie,

rhumatisme articulaire aigu, malaria, blennorrhagie. Babinski et Desnos ont

publié un cas dans lequel ils incriminaient la syphilis.

Il faut cependant, dans le chapitre des causes occasionnelles, mentionner

spécialement le Lrnumatisme dont l'influence a été tout particulièrement mise

en relief par Guillain. A cet égard, les faits dans lesquels il est signalé soit

comme uiarquant simplement le début des premiers symptômes, soit comme
paraissant avoir une influence directe sur la genèse de la maladie, peuveni

être classés en deux catégories. Dans un premier groupe le traumatisme intéresse

directement ou indirectement (traumatisme obstétrical dans des cas de syringo-

myélie congénitale, chute d'un lieu élevé) la colonne vertébrale ou la moelle,

et il n'est pas inutile de noter à ce propos qu'il s'agit là, non pas d'hématomyélios

traumatiques restées plus ou moins localisées, mais de syringomyélies vraies.

Dans un autre groupe de faits, le traumatisme, portant sur toute autre région du

corps agirait de façon tout à fait indirecte, soit par l'intermédiaire du shock ner-

veux, soit par un mécanisme récemment signalé par Guillain : la névrite ascen-

dante ('). D'après cet auteur une plaie infectée pourrait être la cause détermi-

nante de la syringomyélie, par propagation de l'infection périphérique à la

moelle par l'intermédiaire des nerfs périphériques, grâce aux connexions analo-

miques existant entre la circulation lymphatique des nerfs et la circulation lym-

phatique de la moelle. Il s'agirait, bien entendu, dans ces cas, de syringomyélie

par processus irritatif.

L'hypothèse de l'origine infectieuse et parasitaire de la syringomyélie a été

émise par quelques auteurs (-).

La recherche des causes prédisposantes ne conduit guère à des résultats posi-

tifs. En particulier, en ce qui concerne r//érë(/<7é néwo/)fl/7«^Me, en dehors des cas

où la syringomyélie s'associe à une affection nerveuse distincte, l'hystérie par

exemple, dans l'étiologie de laquelle l'hérédité nerveuse joue un rôle, on ne la

trouve pour ainsi dire pas dans les antécédents des syringomyéliques.

L'âge paraît exercer une influence assez nette sur le développement de la

maladie. Le tableau suivant est emprunté à Schlesinger.

ACE HOMMES 1 KMMES TOTAUX

4 5 9

11 à 21) — 44 21 C5

21 à 50 — •
. 74 32 106

51 à 40 — 55 15 50

41 à 50 — 0 0 18

51 à 60 — 5 5 8

00 et au-dessus 5 1 4

Totaux 174 XCi 260

C'est donc de 10 à 50 ans que la maladie débute le plus souvent (à peu près

(') Guillain. Thèse de Paris, 1002, et Soc. de ueurol., 15 mai 1002.
(S) Alexandiîoff et Minor. .S'oc. de neurol. el de psych. de Moscou, 25 février 1896. — Roxii.

l/iid., 17 décembre 1899.
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i/ô des cas). 85 pour lOO se produisent entre 11 et 4(1 ans'^ el 15 pour 100

seulement de 1 à 10 ans et au-dessus de 60 ans. A propos de cette proportion très

restreinte des débuts dans la première période de la vie, il est bon d'ajouter

qu'ont été exclus de ce tableau tous les cas accompagnés de spina-bifida. S'ils y
eussent été compris, le nombre des cas à début précoce eût été beaucoup plus

considérable.

11 existe en effet toute une série de faits dans les([uels la maladie s'est mani-

festée dans les premières années ou même a été congénitale, et dont bon nom-

bre sont compliqués de spina-bifida. C'est l'étude de ces cas qui a donné nais-

sance à la théorie crnbryogéiiélique de la syringomyélie, d'après laquelle celle-

ci serait une alTeclion congénitale due à une anomalie de développement du

canal central de la moelle.

D'après les travaux de Leyden, Hoffmann, Scl)ultze, Schlesinger, Dui'our('),

il y aurait en effet lieu de considérer l'anomalie de développement du canal

central de la moelle comme une cause assez fréquente de la syringomyélie.

Autour de cette anomalie se développerait ensuite un processus soit irritatif,

soit de nature gliomateuse, pouvant débuter plus ou moins tôt ou tard. Zap-

perl(') a pu ainsi, par l'examen de 200 moelles d'enfants nouveau-nés et de

foetus, voir un canal central congénitalement hydromyélique s'entourer ensuite

d'une prolifération névroglique. Il est certain qu'en faveur de cette théorie

plaident évidemment tous les cas à début congénital ou dans l'enfance, et ceux

compliqués d'une anomalie de développemenl comme le spina-bifida et ils sont

loin d'être rares.

Il en est de même, en faveur de la théorie embryogénétique, des cas de syrin-

gomyélie hérédilaire (Nalbandoff : mère et fils) ("'), de syringomyélie familiale (Ver-

hoogen et van der Velden ; trois frères et sœurs) (''), de syriiiynniyélie à la fois /lé-

' réilitaire et familiale (Ferrannini : mère et trois fils)('^); Preobrajensky : père et

deux filles) C). Il est vrai que certains auteurs, en particulier en ce qui concerne

la syringomyélie familiale, contestent qu'il s'agisse de syringomyélie vraie

(Déjerine et Thomas)., Mais peut-être toutes les incertitudes et tous les mal-

entendus au sujet tant de Fanatomie pathologique que de l'étiologie et de la patho-

togénie de cette affection cesseront-ils le jour où des connaissances nouvelles

ou des moyens d'investigation plus étendus permettront de préciser nettement

ce que l'on doit entendre, sinon cliniquement du moins anatomiquement, par

ce terme actuellement trop vague encore et trop compréhensif de syringo-

myélie.

Traitement. — D'après ce que nous avons dit en parlant des symptômes, de

l'évolution et du pronostic, on peut prévoir que le traitement ne sera toujours

que palliatif.

Le traitement général consistera principalement dans l'administration de

l'iodure de potassium, du nitrate d'argent, du phosphore de zinc, des bromures

et aussi dans l'emploi des toniques (fer, arsenic, etc.). L'hydrothérapie pourra

être employée avec avantage dans certains cas.

(') DuFOUR. Revue ueuroL, 1898. p. 02.

(-) Zai'pkrt. Wiei2. klin. Wocli., 10 octol^rc 1001.

(^) Nalbandoff. Soc. de ne.urol. de Moscou, 24 septembre 180'.l.

(M Verhoogen et van der Velden. Ann. de la Soc. des se. méd. de Bruxelles, 1804, t. lit.

(•') Ferrannini. Rif. med.. 1894.

(') PnEOP.RAJENSKV. Soc. cic ticurol. et de psijcli. de Moscou, 17 décembre 1809.

[P. MARIE et G GUINON.^
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Localement on fera de la révulsion le long de la région spinale, mais avec

certaines précautions, à cause de la production des troubles trophiques cutanés.

On emploiera pour cela les pointes de feu superficielles et l'on évitera avec

soin les vésicatoires et surtout les cautères, qui peuvent donner lieu à des ul-

cérations rebelles et destructives.

L'atrophie musculaire sera combattue par l'électrisation.

Chipault(') a obtenu, de bons résultats de l'élongation permanente de la moelle

dans le traitement de la syringomyélie, en ce qui concerne la disparition des

douleurs rachidiennes et la rétrocession des troubles sensitifs et trophiques.

Certains troubles trophiques, panaris, ulcérations cutanées, demandent une

attention et des soins tout particuliers en raison des complications septicémi-

ques graves auxquelles ils exposent les malades.

Chez les syringomyéliques, on fera bien de s'abstenir, autant que possible,

des interventions chirurgicales. Ces malades sont en effet très peu résistants

et l'on a signalé plusieurs cas de mort à la suite d'opérations chirurgicales.

Cette même absence de résistance, cette susceptibilité des syringomyéliques

devra être toujours présente à la mémoire du médecin, dans le cas de maladies

intercurrentes, infectieuses ou autres, qui emportent bien souvent les malades.

(') Chipault. XIII' Congres internai, de méd. Section de neurologie. Paris, août 1900.
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MALADIES EXTRINSÈQUES

DE LA MOELLE ÉPINIËRE
Par GEORGES GUINON

COMPRESSION DE LA MOELLE. — TUTEURS DE LA MOELLE,
DES MÉNINGES ET DU CANAL RACHIDIEN

Nous réunirons dans un nième article ces divers cliapitres de la pathologie

spinale. Ils se confondent en effet nettement entre eux, et il est impossible de

décrire les tumeurs des méninges sans parler des signes qui les caractérisent

et qui sont précisément ceux de la compression de la moelle.

Protégée qu'elle est par ses enveloppes osseuses et membraneuses, la moelle

ne peut être comprimée que dans des conditions toutes particulières. Les

agents extérieurs n'auront que peu ou pas d'influence sur elle, à moins qu'ils

n'agissent avec une grande violence ; mais alors on est en présence bien plus

souvent de blessures que de compression de la moelle. Cette dernière peut

cependant être réalisée par le traumatisme, lorsque celui-ci produit une frac-

ture ou une luxation d'une ou de plusieurs vertèbres, qui viennent brusque-

ment, soit en totalité, soit sous forme de fragments d'os, faire saillie dans le

canal vertébral et comprimer plus ou moins violemment la moelle.

Mais on comprend que cette sorte de compression de l'organe diffère totale-

ment de la compression qui résulte par exemple de la présence et de l'accrois-

sement graduel d'une tumeur dans l'intérieur du canal rachidien. Les sym-

ptômes de cette dernière sont également tout à fait différent des autres. Aussi

décrit-on deux formes de compression de la moelle: la compression lente et la

compression brusque.

CHAPITRE PREMIER

COMPRESSION LENTE DE LA MOELLE(')

Causes. — Les agents capables de comprimer la moelle sont fort nombreux.
Mais à vrai dire on peut les classer en deux catégories: ceux qui sont nés à

(') Consulter : Cmarcot. Leçons sur les mal. du syst. nerv., l. II. — Oustaniol. Conlribu-
lion à l'éLude des tunieui s des méninges rachidiennes (anatomie pathologique, symptoma-
lologie, traitement chirurgical). Thèse de Paris, 1892. -r- Parjie.ntier. Art. : Compression de
LA MOELLE, iii Manuel de médecine de Debove et Achard, t. III. 18!H. — Déjerine et

Thomas. Art. : Coaumiession de la moelle, et art. Accidents médullaires au cours du mal
DE PoTT, in Traité de méd. et de thérap. de Brouardel et Gilbert, t. I.X, 1902.

[G. auiNON.-i
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rinlérieiir du conduit osseux, ceux qui prennent leur origine en dehors du ca-

nal rachidien et qui s'y introduisent soit par effraction (lésions de la colonne

vertébrale), soit par les voies naturelles, les trous de conjugaison. Les premières

sont susceptibles de se diviser en plusieurs groupes : les agents développés dans

la moelle elle-même, ceux nés dans les méninges, et enfin ceux qui dépendent

du tissu cellulo-adipeux intermédiaire à la dure-mère et à l'os (périméninge).

Remarquons qu'en dehors des lésions de la colonne vertébrale elle-même, qui

rentrent dans la première catégorie, la grande majorité des iigents de la com-
pression médullaire sont les tumeurs de la moelle et de ses enveloppes.

J" Tumeurs intraspinales. — Elles ne constituent pas, à proprement parler,

des éléments de compression de la moelle. Ce mot ne saurait guère s'appliquer

plus justement à elles qu'au tissu cellulaire de la sclérose qui étouffe et détruit

les éléments des tissus dans lesquels il s'infiltre et se développe. Elles exercent

une compression au sens histologique du mot, pour ainsi dire. Elles sont d'ail-

leurs loin d'être fréquentes, et nous passerons rapidement sur leur description.

Adamkiewicz a publié un cas remarquable de sarcome vrai de la moelle, à

cellules embryonnaires, encapsulé, développé dans la substance grise de la

corne antérieure ('). Cette tumeur, qui s'étendait du cinquième au septième

nerf cervical, avait écarté et comprimé les divers éléments de la moelle, sans

la détruire ni interrompre leur fonctionnement. Elle fut en effèt trouvée par

hasard à l'autopsie d'un jeune homme de seize ans mort avec les symptômes de

la rage. Les cas de ce genre doivent être extrêmement rares.

Le gliome. ne rentre dans cette catégorie que dans les cas où il est circonscrit.

Lorsqu'il est diffus, on a affaire à la gliomaiose médullaire, dont les symptômes
sont ceux de la syringomyélie. Nous n'avons donc pas à en parler ici.

Etant donné que le carcinome n'est pas connu comme se développant primiti-

vement dans la moelle, il ne reste guère à considérer que le tubercule, sous

forme de tubercule solitaire de la moelle. Il est rarement isolé, en ce sens qu'il

coexiste avec la tuberculose d'avitres organes dans la majorité des cas. C'est la

plus fréquente des tumeurs de la moelle.

La gomme syphilitique est peu commune en tant que tumeur spinale propre-

ment dite, la syphilis médullaire se manifestant bien plus ordinairement par les

lésions vasculaires.

Mentionnons enfin la dilatation kystique du canal central qui agit en compri-

mant la moelle de dedans en dehors. La plupart des cas d'Iiydromyélie ne se

manifestent pas en général par des symptômes de compression médullaire, et

d'autre part on sait aujourd'hui que nombre de cas considérés autrefois comme
tels et accompagnés d'une symptomatologie particulière doivent rentrer dans le

cadre de la syringomyélie.

2" Tumeurs des méninges. — Le carcinome et Vépithéliome sont rares dans

les méninges, où ils sont presque toujours secondaires (Cornil et Ranvier), et

en ce cas le plus souvent au carcinome de la colonne vertébrale. Sur un grand

nombre de faits examinés, Oustaniol n'a relevé qu'un seul cas bien net de

cancer secondaire des méninges sans carcinose vertébrale. Cependant, d'après

Oberthur {-], cette localisation secondaire du cancer sur les méninges, par l'in-

termédiaire des lymphatiques venus du thorax et de l'abdomen, serait peut-être

moins rare qu'on ne pense.

(') Adamkiewicz,. Arch. de neurol.. 1882.

(-) Oiii:n i iiuR. Soc de neurol., i juillet 1901.
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Le mrrome est de beaucoup la plus fréquente et la plus importante des

tumeurs méningées. Mais il faut en distinguer diverses espèces.

Le sarcome névrogUque (gliome) vrai des méninges est rare (cas de Marlineau,

d'Ouslaniol). Il consiste èn une tumeur, quelquefois ramollie à son centre,

ce qui lui donne en gros l'aspect d'un tubercule, et constituée par de petites

cellules à noyaux, plongées dans un fin réliculum décelé par les réactifs histo-

chimiques.

Le sarcome angiolithique {psamyiiome) est le néoplasme véritablement spécial

aux méninges. Il se présente sous forme de tumeurs pédiculées, généralement

peu volumineuses (5 à i centimètres de long, sur 1 12 de large), de couleur

grisâtre, de consistance variable. Insérées et développées sur l'un des deux

feuillets de l'arachnoïde, en rapport le plus souvent avec les parties latérales el

postéro-latérales de la moelle, elles se distinguenl nettement de cet organe,

dont elles sont séparées par une sorte de membrane d'enveloppe qui les encap-

sule. Elles sont constituées par des cellules aplaties, concentriques, à noyaux

petits, réunies sous forme de masses globuleuses avec ou sans vaisseaux,

incrustées ou non de sels calcaires. Ces masses globuleuses sei'aient pour les

uns d'origine vasculaire (Cornil et Ranvier), pour les autres d'origine épithé-

liale (Virchow).

On rencontre aussi dans les méninges le scoxome fascicr/lé (ou fuso-cellulaire),

de consistance ferme, bien délimité par la capsule qui l'enveloppe. Sans ten-

dance à la généralisation, il se développe sur la dure-mère, l'arachnoïde, le tissu

sous-arachnoïdien, rarement la pie-mère. Son volume est peu considérable. II

est quelquefois creusé de kystes.

Le sarcome encéphaloïde- (ou globo-cellulatre), pas très rare non plus, se pré-

sente sous forme de tumeurs molles, pulpeuses, très vasculaires, creusées sou-

vent de kystes à contenu sanguin. Il en existe de circonscrits, implantés sur la

dure-mère. Mais on en rencontre aussi, qui, développés dans la pie-mère ou le

tissu sous-arachnoïdien, envahis.sent rapidement, s'étendent de manière à

engainer la moelle sur une grande hauteur dans une sorte de tube ou de demi-

gouttière néoplasique, finissent par détruire les vertèbres et même atteindre la

peau et l'ulcérer. On comprend que cette dernière catégorie de tumeurs ne se

manifeste pas par les symptômes de la compression lente de la moelle et que le

diagnostic avec la méningite tuberculeuse ou la méningo-myélite en est parfois

impossible.

Le fibrome et le fibro-mrcome sont des tumeurs dures, nettement séparées des

parties voisines, insérées le plus souvent sur la dure-mère.

Le myxomr et le fîbro-myxome, qui ne diffèrent guère des précédents que par

leur consistance et par leur structure histologique, s'insèrent ordinairement sur

l'arachnoïde et la pie-mère. Ils sont souvent creusés de kystes.

Plus souvent extra-méningé, le lipome peut se rencontrer cependant dans la

pic-mère ou le tissu sous-arachnoïdien. II se présente sous forme de tumeurs

molles, nettement distinctes des parties voisines, de dimensions transversales

minimes, mais très variables en longueur (2 à 12 centimètres), développées chez

des sujets jeunes (2 à 5 ans).

Pour clore la série des tumeurs propres des méninges, mentionnons encore à

titre de rareté : Vaclénome (Hodenpyl), le lympitangiome (Ziegler, Taube).

Bien que la hiberculose des méninges soit le plus ordinairement liée à la

lésion des vertèbres, elle peut cependant se rencontrer isolément. C'est alors

[G. GUINONri
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un gros tubercule solitaire, ou un amas de tubercules réunis sous forme de
plaque, et pouvant donner lieu à tous les signes de la compression lente de la

moelle.

La syphilis peut atteindre les méninges racliidiennes, comme les méninges
crâniennes et s'y manifester, soit sous forme d'épaississement diffus plus ou
moins étendu, soit sous forme de tumeurs gommeuses circonscrites. La syphilis

méningée ne saurait être niée; mais la preuve de l'existence de gommes
syphilitiques de ces organes, à l'aide de l'anatomie, est encore à faire (Ousta-

niol).

Parmi les joachyméningites non spécifiques, qui peuvent devenir le point de
départ d'accidents de compression, il faut distinguer la pachyméningite interne,

pouvant devenir le point de départ d'hémorragies et d'hématomes, et la pachy-

méningite hypertrophi-

qite, décrite par Charcot

et Joffroy, et fréquente

surtout au niveau de la

région cervicale. On
peut en outre considé-

rer une sorte de pachy-

méningite simple trau-

matique, consécutive

par exemple aux frac-

tures de la colonne

vertébrale et donnant

lieu à des accidents de

compression que ne

saurait expliquer un déplacement osseux souvent très minime (Mac-Ewen,

Oustaniol).

Les kystes liydatiques développés dans les méninges (espaces sus et sous-

arachnoïdiens) sont rares. Parmi ceux que l'on rencontre dans le canal rachi-

dien, la majeure partie est extra-méningée [25 cas sur 28 d'après Souques (')],

et m^me bon nombre sont nés en dehors du canal, où ils ont pénétré en détrui-

sant les vertèbres ou par les trous de conjugaison. Dans un fait publié par

Scherb (d'Alger) (^) et suivi d'autopsie, la poche hydatique, dont la rupture

avait provoqué la mort par inondation bulbaire, provenait d'une ancienne poche

crétacée, située au cou sous les muscles des gouttières vertébrales et qui avait

envoyé dans le canal rachidien un prolongement à travers le septième trou de

conjugaison élargi. Dans tous les cas ils sont rarement isolés, et l'on retrouve

ordinairement des productions du même genre dans d'autres organes.

Si l'on veut considérer à un autre point de vue les différentes tumeurs des

méninges que nous venons d'énumérer, on peut les classer en trois caté-

FiG, 281. — TiiTiieurs des méninges spinales (d'après Oustaniol^

1° Tumeurs uniques, circonscrites, bénignes;

2° Tumeurs circonscrites, multiples, à développement lent, bénignes;

5" Tumeurs multiples ou diffuses, à tendance envahissante, malignes.

Ce sont les tumeurs du premier groupe qui. à peu près seules, nous intéres-

sent ici. Elles seules, en effet, peuvent donner naissance à des signes de com-

Souques. Kystes hydatiques du canal rachidien. Bail, de la Soc. anat.,- novembre 1895.

(-) ScHERD (d'Alger). Revue neuroL, 1900, n° 9.
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pression assez nais, par leur localisation, pour pouvoir conduire à un dia-

gnostic. De plus, pour le chirurgien, au point de vue thérapeutique, ce sont

les seules qui, après le diagnostic, puissent être accessibles au trailemeni opé-

ratoire.

Au point de vue du siège de ces tumeurs, sur un total de 72 cas de tumeurs

limitées, Oustaniol a pu compter :

Région cervicale 15

— cervico-dorsale 5

— dorsale 52

— dorso-loiiibaire. 5

— lombaire supérieure 2

Filuin Lerminale. )

Oueue de cheval. )

Total 72

En ce qui concerne maintenant la région de la moelle en rapport avec la

tumeur, voici quels sont les chiffres relevés par Oustaniol :

Face antérieure • 7

— postérieure 18

, , , , ( droite 9— latérale < ,

(
gauche 10

, , , , ( droite . . 5- anlero-lateraie
J g^^^^^,,^

- postéro-latérale
j gg^/^^e..' . l

Manchon complet diffus G

Demi-gouttière postérieure S

Face externe dure-mère (postérieure) .^

Total V;

Gomme on le voit d'après ces deux tableaux, c'est à la région dorsale, au

niveau des faces postérieure et latérales que se placent de préférence les tumeurs

des méninges rachidiennes. Mais cette prédominance n'est pas exclusive, il est

bon de se le rappeler au point de vue du diagnostic.

7)" Tumeurs extraméningées. — Nous serons bref sur cette catégorie de néo-

plasmes, qui présentent beaucoup moins d'intérél que les précédents. Ils pren-

nent leur origine dans le tissu cellulo-adipeux du rachis et compriment la

moelle en refoulant la dure-mère, qu'ils laissent plus ou moins indemne. On
rencontre à ce niveau le carcinome, secondaire au cancer du sein, le plus sou-

vent le sarcome, le lipome, le chondrome, les kystes liydatiques, les abcès.

Mais on peut rencontrer dans cette région, et cela est relativement plus

fréquent, ces mêmes agents de compression venus du dehors et ayant

pénétré dans le canal rachidien par les trous de conjugaison [kystes Iiyda-

tiques, abcès rétropharyngiens) ou en détruisant les vertèbres {anévrismes rie

raoï-te).

Enfin, il faut mentionner les tumeurs implantées su7- les racines rachidiennes.

Bien qu'insérées sur ces racines, ce ne sont point des névromes, mais des

tumeurs analogues à celles que nous avons considérées déjà, et dont le point

de départ est l'enveloppe des filets nerveux rachidiens, fournie par les méninges
molles. Pédiculées ou non, elles peuvent, dans le second cas, englober une
racine ou une série de racines, dont les éléments sont quelquefois dissociés.

Elles se rencontrent surtout au niveau de la queue de cheval. On observe

parmi elles le sarcome, le fibro-sarcome, le fibrome, le névrome (Oustaniol).

[G. GUmON.}
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^" Lésions vertébrales. — Parmi les lésions de cet ordre qui peuvent donner

lieu à la compression de la moelle, il en est qui sont d'une telle rareté qu'elles

peuvent être pour ainsi dire négligées en comparaison de la grande fréquence

de certaines autres. Parmi ces dernières, en effet, outre le cancer des vertèbres,

on trouve le mal de Pott, qui peut être considéré à lui seul comme une des

causes les plus fréquentes de compression médullaire. Les autres comprennent
les hyperostoses syp/iilitiques, qui sont une véritable rareté, et Yarthrite sèche

vertéhrcde. Celle-ci se manifeste principalement au niveau de la région cervi-

cale, en particulier dans la partie supérieure, et

donne lieu aux phénomènes de compression lors

([ue l'apophyse odontoïde subit du fait de l'artro-

pathie une hypertrophie qui la fait saillir outre

mesure dans le canal rachidien.

On a signalé également la compression de la

moelle par un cal exubérant des vertèbres (Bar et

Duplant) (').

Le cancer vertébral est loin d'être rare. 11 n'est

qu'exceptionnellement primitif à ce niveau. Mais,

secondaire au cancer du sein, de l'estomac, des

masses ganglionnaires prévertébrales, etc., il est

encore assez fréquent. 11 est vrai que dans bien

des cas il peut rester complètement ignoré et

constituer seulement une trouvaille d'autopsie.

C'est par exemple lorsque l'extension aux vertè-

bres est de date relativement récente, et ne consiste

qu'en la présence d'un nombre variable de noyaux

cancéreux peu considérables au sein des corps

vertébraux.

Mais lorsque l'envahissement des vertèbres est

plus grand, lorsqu'il existe une véritable infiltra-

tion cancéreuse de ces os, ils prennent pendant la

vie une consistance analogue à celle du caout-

chouc et deviennent friables au point qu'à l'autopsie

Fio. 28-2. — Carciiiose de la colonne le couteau y pénètre sans résistance. Sous l'in-
vertébrale, montranl rinfillralion , •

i i i i > i i i

du tissu osseux et réciasement des iluence du poids du corps, du dccubitus, la colonuc
verlèbies. vertébrale s'infléchit quelquefois suivant des

courbures variables, plus sovi vent se tasse, s'affaisse,

au point que l'on a pu observer dans un cas une diminution de la taille de

plus de 1) centimètres, sans scoliose véritable, survenue dans l'espace de huit

mois. (Georges Guinon) (^).

En s'atïaissant ainsi, s'écrasant même les unes sur les autres, les vertèbres

compriment les troncs nerveux qui passent à travers les trous de conjugaison.

C'est la cause la plus habituelle du phénomène connu sous le nom de paraplé-

gie douloureuse des cancéreux (Charcot), presque toujours d'origine radiculaire.

Mais la moelle elle-même peut être à son tour comprimée, car la lésion, ne se

(') Bar et Duplant. Compression tardive de la moelle cervicale par un cal hypertro-

phique de l'axis. Arch. gén. de méd., 18%.

(^) Georges Guinon. Un cas de carcinose vertébrale. Nouvelle Iconographie de In Salpê-

trière, 1890, p. 75.
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bornant pas aux veiièbres, peut envoyer dans l'intérieur du canal rachidien des

végétations qui viennent jouer ce rôle. Ou bien encore les méninges rachi-

diennes sont envahies par le processus cancéreux et alors végèteni, bour-

geonnent pour leur compté et compriment la moelle contre la paroi i-igide du

canal.

Le mal de Pott [tuberculose vertébrale) (') constitue, avons-nous dit, une des

causes les plus fréquentes de compression de la moelle. Dans ce cas, le phéno-

mène peut se produire par différents mécanismes. Tout d'abord, on serait

conduit à penser que la gibbosilé peut être un agent de compression imporlanl,

surtout quand elle est considérable, très angulaire, et se développe rapidement,

quelquefois même subitement. Il n'en est rien cependant, sinon d'une façon

tout exceptionnelle, et alors c'est plutôt à la seconde catégorie de faits que l'on

a affaire. En effet, on a vu les symptômes de compression, cela est d'observation

courante, disparaître alors que la déviation persiste sans la moindre modifi-

cation. D'autre part, il n'est pas rare de rencontrer les signes de la conipression

en dehors de toute gibbosité. Enfin il est habituel d'observer les déformations

les plus accentuées sans le moindre trouble médullaire.

Dans une autre catégorie de faits, les plus rares, à vrai dire, la compression

est produite par un séquestre osseux déplacé qui pénètre dans le canal raciu-

dien. C'est ce qui peut arriver dans les cas de gibbosité à formation brusque.

Ou encore un abcès tuberculeux né au niveau des A'ertèbres lésées fuse dans le

conduit osseux, et refoule la moelle et ses enveloppes.

Mais l'agent le plus fréquent de la compression dans le mal de Pott, c'est la

pachyméningite tuberculeuse végétante (Charcot, Michaud). Voici comment les

choses se passent en général : le processus tuberculeux, à tendance envahis-

sante, se propage peu à peu des corps vertébraux au ligament vertébral, qui se

dissocie, se détruit et laisse arriver les produits infectieux en contact avec la

face externe de la dure-mère, t-elle-ci est envahie à son tour; elle prolifère,

bourgeonne et envoie dans le canal raciiidien des prolongements en forme de

champignons, quelquefois assez volumineux. Les méninges molles ne prennent

aucune part au processus; non plus que la moelle elle-même. La surface externe

de la dure-mère est seule lésée, sa face interne restant souvent indemne. Ce

champignon tuberculeux, véritable et seul agent de la compression médullaire,

est situé en général à la partie antérieure de la dure-mère. Il est fort rare «pi'il

l'enveloppe complètement.

Cette pachyméningite tuberculeuse se produit en général en pleine évolution

du mal (le Pott. Mais il peut se rencontrer des cas dans lesquels elle survient

tardivement, après guérison relative du mal vertébral, affaissement et soudure

des vertèbres. Dans ces cas, c'est généralement à la face postérieure de la dure-

mère, en rapport avec les lames vertébrales, que ces lésions, alors toujours

circonscrites, de pachyméningite tuberculeuse se manifestent. La compression

est produite d'autant plus facilement qu'au niveau de la gibbosité le canal

rachidien est souvent plus ou moins rétréci. Mac-Ewen (-) a rapporté deux faits

de ce genre. On comprend combien ils présentent des conditions favorables au

point de vue du traitement chirurgical.

INIais il s'en faut que tous les auteurs limitent aux lésions ci-dessus mention-

!') Lannelongle. ïuljerculose vertébrale. Paris, I8SS. — Michaud. Sur la inéniniiilc cl

la myélite dans le mal verlébral. Thèse de Paris, 1871.

{-) MAC-E\VE^. Sue. iiié'l. ilc Glasgow, 1S88.

[G. GUINON ]
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nées les causes des troubles médullaires dans le mal de Pott ('). Il faut y ajou-

ter, d'après Chipault, le tubercule de la moelle elle-même, soit macroscopique,

soit à l'état de myélite tuberculeuse par artérite intraméduUaire. De plus, les

troubles moteurs et sensitifs, ainsi que les lésions histologiques, ne provien-

draient pas toujours de la compression directe, au point où elle s'exerce, mais,

dans nombre de cas, de troubles A^asculaires (ischémie, stase, œdème) surajou-

tant leurs effets à ceux de la compression dont ils dérivent. Pour Ziegler, la

compression des vaisseaux afférents produirait l'anémie et le ramollissement de

la moelle. Pour Kahler, ce serait principalement la compression des vaisseaux

elférents, veines et surtout lymphatiques. Fickler invoque un mécanisme com-

plexe d'ischémie générale par compression des vaisseaux des racines, d'ischémie

locale par altération vasculaire amenant le ramollissement par émbolie et throm-

bose.

Brissaud explique ainsi les lésions dans certains cas de pachyméningite : la

moelle, entre deux points où elle est pour ainsi dire fixée par des adhérences,

céderait, s'étirerait, se disloquerait, sans que pour cela les fibres se rompent et

les anastomoses se détruisent.

Dans le mal de Pott, comme dans certaines tumeurs, les troubles moteurs et

sensitifs pourraient ne relever exclusivement que de la compression des racines

(Brissaud). Cela paraît d'ailleurs être tout à fait exceptionnel.

Anatomie pathologique. — Il est démontré aujourd'hui que la compres-

sion lente de la moelle, manifestée cliniquement par des symptômes caracté-

ristiques ayant persisté pendant longtemps, peut n'avoir donné lieu à aucune

lésion appréciable de cet organe. Déjà, en 1871, M. Joffroy publiait un cas de

compression de la moelle lombaire et de la queue de cheval par vm sarcome

secondaire de la dure-mère, ayant donné lieu, pendant plus de cjuatre mois, à

une paraplégie complète, sans aucune lésion des racines nerveuses ni de la

moelle (-). Des observations et des travaux plus récents Kadner ('),

Babinski (*)] sont venus confirmer les faits de ce genre et élucider les conditions

de leur production. Ils établissent nettement qu'une compression de la moelle

assêï; considérable pour avoir donné lieu à une paraplégie très accentuée ou

même complète de plusieurs mois de durée, avec phénomènes vésico-rectaux

et troubles trophiques de la peau, peut ne déterminer aucune lésion médul-

laire appréciable à nos moyens actuels d'investigation. D'après cela on est

amené à conclure que les tubes nerveux, sous l'influence de la compression,

peuvent perdre leurs propriétés physiologiques, sans être pour cela modifiés

d'une façon apparente dans leur structure. Cette remarque, il est vrai, ne

s'applique qu'aux fibres centrifuges motrices.

Ouel que soit l'état histologique de la moelle, celle-ci présente, dans bien des

cas, des modifications macroscopicjues plus ou moins accentuées. Elle peut

être coudée, aplatie, au niveau du point comprimé. S'il s'agit de tumeurs,

celles-ci peuvent avoir creusé sur l'organe une dépression plus ou moins pro-

fonde suivant leur volume, quelquefois assez considérable pour que le tube

(') Long et Maciiard. Ra^ue neuroL. 1901, p. ôôO.

(-) Joffroy. Soc. anat., 187L
(^) Kadner. Compression de la moelle épinière. Arch. der HeUk

,
1870, VII, •481.

('*) Badinski, Paraplégie flasque par compression de la moelle. Arcli. de inéd. expcr. et

d'anal, palh., 1" mars 1893.
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méningé paraisse complètement affaissé et que les parois opposées des méninges

semblent accolées. Il n'y a cependant jamais de solution de continuité com-

plète de la moelle.

Au niveau du point comprimé, tout peut se borner, dans les cas légers, à un

peu de pâleur ou d'injection de la moelle. Mais si l'agent de la compression est

plus volumineux, il s'ensuit en général des altérations plus ou moins pro-

fondes, que l'on désigne sous le nom de myélite par compression, sans savoir

exactement s'il s'agit bien ici de lésions véritablement inflammatoires. Le point

lésé est alors le plus souvent ramolli, parfois déliquescent, paie ou injecté, pré-

sentant les apparences du ramollissement nécrobiolique.

Au microscope il est facile de constater, sur des préparations fraîches, la

présence de corps granuleux, dont le nombre est en rapport avec le degré

d'altération de la moelle. Les lésions des éléments nerveux eux-mêmes portent

sur la névroglie et sur les tubes nerveux. Ceux-ci perdent leur enveloppe de

myéline; leur cylindre d'axe se gonfle, se déforme, se détruit, enfin, et à la place

des tubes nerveux disparus on voit des espaces vides au milieu de la névroglie.

De son côté, la névroglie prolifère, comblant les vides qu'ont laissés entre

eux les tubes nerveux disparus. Les parois des vaisseaux s'épaississent; la

sclérose entoure et étouffe les tubes nerveux restants, qui finissent par subir la

dégénérescence granuleuse et disparaître a leur tour. Dans la substance grise,

où les lésions sont toujours notablement moins accentuées que dans la sub-

stance blanche, on peut rencontrer quelquefois des vacuoles plus ou moins

considérables et l'atrophie des cellules nerveuses.

Lorsque la sclérose est arrivée à un certain degré, la moelle prend une con-

sistance dure, une coloration grisâtre. Elle peut alors être réduite au vohmie
d'une plume d'oie.

La question de la subordination de ces lésions parenchymateuses et intersti-

tielles a été l'objet de quelques discussions. Tout d'abord les lésions des tubes

nerveux étaient considérées comme la conséquence des altérations de la

névroglie. Mais aujourd'hui il est à peu près admis que les altérations débu-

tent plutôt par les tubes nerveux qui s'atrophient et disparaissent, la sclérose

névroglique survenant là secondairement pour prendre, pour ainsi dire, leur

place.

Du reste, les données fournies par Vexpérimentation sur les animaux plai-

dent fortement en faveur de cette dernière manière de voir. Kahler ('), en pro-

duisant chez des chiens une compression légère de la moelle, à l'aide d'injec-

tions de cire dans le canal rachidien, a pu constater que les tubes nerveux

s'altèrent les premiers. Ce n'est que secondairement que les tissus interstitiels

et les vaisseaux participent au processus. Rosenbach et Schtscherback (^) sont

arrivés à des résultats analogues en introduisant des boules et des cylindres

métalliques dans le canal rachidien des chiens. Ils ont pu conclure que les

altérations interstitielles et vasculaires constatées (dilatation des vaisseaux et

surtout des espaces périvasculaires remplis d'exsudats) sont le résultat méca-

nique de la désagrégation et de la fonte plus ou moins rapide des éléments ner-

veux. La lésion de ces derniers, au niveau du point comprimé, proviendrait

(') Kaiiler. Ueber die Verunderungen ^vekhe sich im Rûckenm.-irkc in Folge einer gering-
grndiger Compression entwickeln, etc. Zeitsclir. /'. HeUI;., 188'2, III.

(-) Rosenbach el ScHTSCHERn.\.CK. Ueber die Gewebsveranderiingon des Rûckenniarks in

Folge von Compression. An-ii. f. pntli. Anat. und I^InjsioL, 181)0, Bd\:XXII.

[G. GUmON.]
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d'une sorte de trouble trophique spécial d'origine purement mécanique.
Les lésions de la moelle ne se bornent pas au point qui est le siège de la com-

pression. Elles s'étendent au-dessus et au-dessous de ce point, suivant les lois

FiG. 2,Si. Fin. 285

FiG. 285 à 285. — Lésions de In moelle dans un cas de mal de Potl, sans compression osseuse (padij iné-

ningiie), (d'après Thomas el Hauser) Cavitiîs médullaires (').— Fiu. 285. — Coupe au niveau de la2° racine
lomljaire. — Fig. 284. — Coupe au niveau de la 1" racine lombaire.— FiG. 28."i. — Coupe au niveau de la

12° racine dorsale (parlie inférieure). La moelle est léduile à la grosseur d'un porle-plume et ses

éléments constituants sont presque tolalement transformés en tissu amorphe, au milieu duquel on
constate encore quelques libres à myéline, principalement au niveau des cordons postérieurs (lig. 2Si

et 285). Les figures 284 et 283 montrent en outre l'intensité des lésions des méninges. — On remanpie
(fig. 284) la présence de plusieurs cacilés médullaires, deux au voisinage de la ligne médiane, figui'ant

chacune un triangle allongé à base postérieure; une troisième, étendue le long de la périphérie, jusipi'à

l'entrée des racines postérieures. Dans la figure 2S5, les deux cavités médianes se fusionnent en une
seule, affectant l'aspect d'un quadrilatère irrégulier, au milieu des cordons postérieurs; la cavité

latérale s'agrandit, s'allonge el pénètre dans les cordons latéraux.

des dégénérations secondaires ascendantes et descendantes (cordons postérieurs

et latéraux), Ces dégénérations peuvent cependant faire défaut, même dans le

{') Les figures 285 à 29-2 sont empruntées à un travail de Thomas et Hauser (Revue neurul.,

190), p. 117) portant sur un cas de mal de Pott, dans lequel la pachyméningite et la com-
pression médullaire s'étendaient sur toute la hauteur des lO", II- et 12= segments dorsaux
et du l" segment lomi)aii'e.
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cas de myélite par compression bien caractérisée, ainsi que cola fui conslalé

dans un cas de Michaud.

On est d'ailleurs encore loin d'être d'accord sur la nature des altérations

FiG. 286. — Lésions de la moelle au-dessous du point comprime, dans un cas de mal do Poil sans com-
pression osseuse (pachyniéningite) (d'après Thomas et Hauser). — Coupe au niveau de la 5° racine lom-
baire. Dégénérescence des faisceaux pyramidaux croisés; diminution marquée du nombre des fibres

à la périphérie des cordons antéro-latéraux. Il n'y a plus Irace, à ce niveau, de cavilé pal hologique.

médullaires engendrées par la compression. Certains auteurs considèrent qu'il

s'agit là d'un véritable processus inflammatoire, d'une myélite par compres-

FiG. 287,288. — Lésions de la moelle dans un cas de mal de Pott sans compression osseuse fpachym^nin-
iiite) (d'après Thomas et Ilauserj Cavités méduli.aiues ('). FiG. 287. — Coupe au niveau de la 12' ri'-ine
dorsale (partie moyenne) : la moelle redevient plus , régulière ; les fibres à myéline dessinent les con-
tours des cornes, mieux en avant qu'en arrière. FiG. 288. —.Coupe au niveau de la 12' racine dorsale
(partie supérieure). Réapparition graduelle des fibres à myéline. Apposition d'une cavité médullaire sous
l'orme d'une fente irrégulière, limitée de tous côtés par du tissu amorphe, à la base du cordon posté-
rieur et à sa périphérie, et d'une autre fente médiane séparant les deux cordons postérieurs.

sion. Pour d'autres, au contraire, on serait en présence de troubles purement
mécaniques causés par la compression des vaisseaux efférents. Pour d'autres,

(') 'Voir les figures 28") à '285 et 289 à 29-'.

TRAlTl'; DE .MÉDECINE, 2° édlt. — 5.5

)

FiG. 287. FiG. 288.

[G. Gumoifi
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enfin, les lésions résulteraient de rischémie artérielle. Nous avons plus haut
passé en revue ces diverses théories à propos des causes de la compres-
sion de la moelle dans le mal de Pott.

.a

Fin. m. Pi<j. 290.

Vw. iS'l, -290. — Lésions (Je la moelle dans un cas de mal de Polt sans compression osseuse {pacliviiiénin-
liiLe) (d'après Thomas et Hauser) Cavités Miir)ui.i..MHES ('). Kig. 289. — Coupe au niveau de la li' racine
dorsale. La cavilé, apparue au niveau de la partie supérieure do la It racine dorsale (flg. 288) prend la

l'oi'ine d'une l'ente allongée d'arrière en avant, parallèlement à la corne postérieure, bifurquée en
avant dans la base de la corne, le prolongement interne s'enfonçant dans le cordon postérieur, pres-
que jusqu'à la ligne médiane. Fio. 290. — Coupe au niveau de la 10' racine dorsale (partie infé-
rieure), la cavité s'élargit, devient irrégulière et festonnée et se rapproche de la ligne médiane. Dans
les deux coupes, la cavité est bordée par la coupe longitudinale de fibres des racines postérieures.

FiG. 291. FiG. 292.

FiG. 291, 292. — Lésions de la moelle dans un cas de mal de Pott sans compression osseuse (pach\ménin-
gite) (d'après Thomas et Hauser) Cavités médullaires (-). Fig. 291. — Coupe au niveau de la iu° racine
dorsale (partie supérieure). Disparition de la cavité, qui est remplacée par un tissu dissocié, déchi-

queté. Fig. 292. — Montrant la dégénération ascendante cantonnée dans les cordons de Goll.

On a signalé récemment, dans le mal de Pott avec compression médul-

laire d'origine pachyméningitique, la présence dans la moelle des cavités ana-

(') Voir les fissures 285 à 288 et 291 et 292.

C^) Voir les figures 285 à 28.Ô.
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logues aux cavités syringomyéliques. Dans le cas publié par Thomas et

Hauser (') la moelle était réduite, au niveau du point où dominait la pachy-

méningite, à la grosseur d'un porte-plume. Au-dessus du point le plus altéré

de la moelle existaient des cavités indépendantes du canal central, caracté-

risées par une prolil'ération névroglique au sein du tissu médullaire, avec

dégénérescence hyaline au centre de l'îlot malade. La paroi de la cavité

était foi'mée par une bordure de tissu amorphe, aux confins de laquelle les

éléments névrogliques avaient subi la transformation hyaline. Les vaisseaux,

partout perméables, ne pouvaient être mis en cause dans la genèse de cette

lésion (fig. 285 à 292).

Malgré l'intensité des lésions, il peut cependant persister au niveau du point

comprimé un nombre de tubes nerveux intacts suffisant pour que les fonctions

ne soient pas complètement interrompues. Touche (^) a vu la sensibilité persister

dans un cas où la moelle était réduite à la grosseur d'une plume d'oie. D'autre

part, même après une interruption complète des fonctions tant sensitives que

motrices, on peut assister à la restitution de celles-ci. Dans une observation de

Charcot, la moelle présentait au point lésé à peu pvès le volume d'un porte-

plume; la substance grise n'était plus représentée que par une seule corne fort

altéi'ée. Malgré cela, on avait pu antérieurement obtenir le retour complet de

la sensibilité et du mouvement dans les membres inférieurs.

A cette question du rétablissement des fonctions se rattache celle de la régé-

nération des tubes nerveux altérés par la compression. Elle est loin d'être

encore complètement élucidée. Si l'on s'en tient aux anciennes données four-

nies par l'expérimentation, lesquelles montrent que les éléments nerveux de la

moelle détruite ne sont point, chez l'homme et les mammifères supérieurs,

susceptibles de régénération, il est plus simple d'admettre, pour expliquer le

retour des fonctions dans les cas de compression médullaire, la persistance des

tubes nerveux au sein du tissu sclérosé, en nombre moindre que normalement,

mais suffisant encore, par un mécanisme de suppléances inconnu, au rétablis-

sement du fonctionnement.

On pourrait cependant se demander, d'après certaines coupes de moelle

(Touche)!"') si la guérison ne pourrait pas être due, dans quelques cas, à la

réapparition de fibres nouvelles. Bielchowsky a décrit certaines fibres nerveuses,

qui, sortant de la moelle au-dessus du point comprimé, avec les vaisseaux, y
rentrent après un certain trajet dans la pie-mère. C.es fibres pouvaient être de

nouvelle formation et ou bien associer les étages de la moelle situés de chaque

côté du point comprimé, ou bien rétablir la continuité entre les neurones cen-

traux et les neurones périphériques, continuité interrompue par la compression

(Fickler)('').

On a signalé, dans la compression médullaire, la présence dans la moelle, le

sillon antérieur de la moelle et les méninges, de névromes analogues à ceux

que l'on rencontre dans la syringomyélie et qui sont considérés par quehjues-

uns comme des névromes de régénération (Kahlden
;
Touche, Thomas et Lorlat-

Jacob) (^')-

(') Thomas et H.\useiî. Revue iieuroL, lOOL l>-
H".

(^) Touche. Sor. de neuroL, 8 novembre 11)00.

(^) Touche. Bull, de la Soc. anat. de Paris, 1900, p. 'J09.

('') FiCKLER. NeuroL Centralbl., 16 août 1901.

("') Touche, Thomas et Loktat-Jacob. Soc. de neicrol., i juillet lOOL

[G. GUJNON ]
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Dans les cas où ce ne sont pas les altérations des méninges qui jouent le rôle

actif dans la compression de la moelle, on trouve presque toujours celles-ci plus

ou moins modifiées, tantôt pâles, tantôt injectées, souvent adhérentes entre

elles.

Symptomatologie .
— Nous ne traiterons ici que des signes de la compres-

sion médullaire en elle-même, sans tenir compte de l'agent qui peut la

produire. Certains de ces agents se manifestent cependant par des symptômes

leur appartenant en propre, mais qui ne résultent pas de leur action directe sur

la moelle. Ces symptômes, accessoires pour ainsi dire, en ce qui concerne la

compression de la moelle, ont cependant en clinique une grande importance,

en ce qu'ils permettent de diagnostiquer la cause de cette compression. Nous
aurons l'occasion de mentionner chacun d'eux, quand, étant connus les signes

de la compression elle-même, nous traiterons du diagnostic de la cause.

Les signes de la compression médullaire proviennent, d'une part de l'alté-

ration de la moelle elle-même, d'autre part de la lésion ou de l'irritation des

racines et des nerfs rachidiens. Les premiers ont été rangés sous le nom de

symptômes intrinsèques: les seconds sous celui de symptômes extrinsèques.

Ceux-ci, généralement les premiers en date, peuvent faire défaut, lorsque,

par exemple, la compression est due à une tumeur spinale placée de telle façon

qu'elle laisse absolument indemnes les racines rachidiennes. La même éven-

tualité peut se produire lorsque la tumeur, agent de la compression, est de

consistance molle ('). Ils consistent principalement en ce que l'on a appelé les

pseudo-névralgies. Ce sont donc tout d'abord des phénomènes douloureux,

bilatéraux dans certains cas, en particulier dans le mal de Pott, le cancer verté-

bral, etc., unilatéraux dans certains autres, spécialement dans les tumeurs

placées sur les parties latérales de la moelle. Nous reviendrons plus loin avec

quelques détails sur les caractères distinctifs de ces douleurs.

Etant dues à une véritable lésion traumatique des racines et des nerfs péri-

phériques, les pseudo-névralgies s'accompagnent d'un certain nombre d'autres

troubles sous la môme dépendance. C'est ainsi qu'il est souvent donné de ren-

conJLrer des zones à'anesthésie dans le domaine des nerfs affectés, et des troubles

iropliiques tant des muscles (amyotrop/iie) que de la peau (éruptions phlycté-

noïdes, escarres).

Ces phénomènes peuvent, pendant très longtemps, dans certains cas, tenir

toute la scène et constituer à eux seuls toute la symptomatologie de la maladie.

Les symptômes intrinsèques^ relevant de l'altération de la moelle, consistent

surtout en tro^ubles moteurs {paralysie) et sensitifs {anesthésie). Le siège de cette

paralysie dépend, il est à peine besoin de l'indiquer, du point au niveau duquel

la moelle est comprimée. Il en est de même d'ailleurs pour les pseudo-névral-

gies dont nous parlions plus haut.

La paralysie, lorsqu'elle se produit, peut être encore accompagnée des dou-

leurs qui ont constitué les premiers symptômes de la maladie {paraplégie dou-

loureuse). Elle est au début flasque; les réflexes tendineux peuvent être abolis

ou conservés, cela dépend des cas et de la localisation de la compression, mais

en tout cas, même lorsqu'ils sont quelque peu augmentés, ils ne présentent

jamais cette exagération que nous leur verrons revêtir plus tard.

(') Pearce Bailey. /oîo'n. o/" ncv. and ment, dis., mars 1806.
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Les sphincters anal et vésical sont le plus souvent compris (ions la paralysie,

soit que la compression porte au niveau de leur centre médullaire, soit qu'elle

soit située plus haut, mais dans l'un et l'autre cas par un mécanisme différent.

Les troubles de la sensibilité d'origine médullaire ne sont point de règle

absolue. Ils existent surtout quand les parties centrales de la moelle sont

détruites. La plupart du temps ils proviennent de la lésion des nerfs périphéri-

ques. Ils consistent en hyperesthésie, anesthésie, etc.

Plus tard, la paralysie, flasque au début, s'accompagne de contracture, due

à la dégéhération des faisceaux pyramidaux et précédée de quelque temps par

l'exagération graduelle des réflexes tendineux, la trépidation épileptoïde, le

signe de Babinski, les crampes, les accès de contracture passagers. Elle aboutit

à la contracture permanente, mais non nécessairement définitive, car, on l'a vu

plus haut, la guérison peut être oblenue dans certains cas, soit spontanément,

soit par les moyens médicaux, soit par l'intervention chirurgicale.

Mais la paralysie ne suit pas toujours la même marche : flaccide d'abord,

rigide ensuite, sous l'influence de la lésion de la moelle et des dégénérations

consécutives. Il se peut que tout d'abord l'exagération des réflexes tendineux

et la trépidation épileptoïde se produisent en l'absence de toute dégénération

secondaire. C'est ce qui a été constaté dans un fait de (^olman (').

Mais ce qu'il est surtout intéressant de connaître, c'est que la paralysie peut

rester flasque pendant toute la durée de la maladie, bien que très intense et

même absolument complète. On sait que dans les lésions transverses de la

moelle, un semblable phénomène peut se produire, mais dans des conditions

toutes spéciales. Bastian (-) et Bowlby ('>) ont montré que, lorsqu'une portion de

la moelle dorsale ou cervicale est détruite en totalité, dans toute sa largeur, les

réflexes tendineux sont et restent abolis. Selon Bastian, la raison de ce phéno-

mène est due à ce que le cerveau et le cervelet cessent d'exercer leur influence

dynamogène sur les portions de la moelle (région lombaii-e) situées au-dessous

du point détruit en totalité. D'après ces vues, en ce qui concerne les lésions

transverses de la moelle, lorsque les réflexes tendineux s'exagèrent, lorsque la

trépidation épileptoïde apparaît et que la contracture s'établit, c'est qu'il n'y a

qu'une destruction incomplète de la moelle. Cette lésion incomplète peut d'ail-

leurs être très considérable et approcher de bien près la section complète de

l'organe. Mais il semble que, si peu de fibres qu'il reste et si misérables qu'elles

soient, cela suffit, du moment qu'il y en a encore, pour que la paraplégie

prenne le caractère spasmodique (Brissaud) ('*). L'abolition définitive des réflexes

indiquerait au contraire une destruction complète et, point important dans la

question qui nous occupe, contre-indiquerait toute intervention opéra-

toire.

Ces conclusions peuvent-elles s'appliquer aux exemples de paraplégie restée

flasque dans le cas de compression médullaire? En d'autres termes, ce phéno-

mène indique-t-il un cas d'une haute gravité et dans lequel toute tentative opé-

ratoire doit être rejetée, à cause de la destruction complète et définitive de la

(») COLMAN. The Lancet, 1890, p. 402.

(*) B.xsTiAN. On the syrcptomatology of total tronsversc lésions of spinal conl, with spé-

cial référence to the condition of the varions réflexes. Med. chir. Ti-ai)s., Lomlon, 1890.

(5) Bowlby. On Ihe symptonialology of total transverse lésions of spinal cord, with spé-

cial référence to the indications for operative interférence. Med. chir. Trahis., 1890.

(*) Brissaud et Feindel. — Raymond et Cestan. XL Congrès des alién. et neurol. de
France. Limoges, août 1901.

[G. GumoN.i
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moelle? D'après les recherches de Babiiiski ('), qui a particulièrement étudié les

faits de ce genre, il n'en est rien. Tout au contraire, lorsqu'on se trouve en pré-

sence d'un malade chez qui, la compression médullaire étant dûment reconnue
comme cause des accidents, la paralysie est restée flaccide, on peut considérer

qu'il s'agit là d'un cas bénin et, suivant les circonstances et l'état général du
malade, éminemment opérable.

En effet, Babinski a conclu de ses recherches que la compression de la moelle

peut ne s'accompagner d'aucune lésion appréciable de cet organe, même quand
elle a donné lieu à une paralysie flasque intense, complète même, de plusieurs

mois de durée. On pourrait imaginer, en ces cas, en se conformant à la théorie

de Bastian, qu'il y a eu sans doute interruption complète, mais simplement

fonctionnelle, des libres venues du cerveau et du mésencéphale. L'agent inter-

médiaire delà compression, serait, dans celte hypothèse soit le liquide céphalo-

rachidien (Brissaud) (-), soit l'œdème (Chipault). En tout cas, dans les faits de

cet ordre, manquera toujours le phénomène caractéristique de la destruction

organique complète de la moelle, à savoir la disparition absolue et complète

de la sensibilité, tant superficielle que profonde (osseuse) (Déjerine). Pour
arriver à affirmer sur le vivant cette intégrité de la moelle, il faut, tout

d'abord, le diagnostic de compression médullaire étant assuré, être certain que
la flaccidité ne peut être attribuée à une lésion destructive de la moelle dans

toute sa largeur. Cela étant posé, le pronostic est, on le comprend, relativement

bénin et l'intervention opératoire aussi nettement indiquée que possible.

Il ne faut pas cependant oublier que l'absence des réflexes a été observée

malgré la destruction incomplète de la moelle et la présence de dégénération

des faisceaux pyramidaux (Marinesco) (•'). Mais, dans ces cas, on peut supposer

l'existence de lésions occupant une partie quelconque de l'arc des réflexes ten-

dineux, par exemple des altérations dégénératives des nerfs ou des muscles,

suffisantes pour expliquer l'absence des réflexes. Quoi qu'il en soit, cette ques-

tion n'est peut-être pas encore complètement résolue (Brissaud).

On a recherché, dans les cas de tumeurs de la moelle (psammome, fibrome,

cancer) s'il n'existait pas de modifications cytologiques du liquide céphalo-

rachidien. Le résultat a été négatif. Il en a été de même dans le mal de Pott,

malgré les lésions méningées intenses qui le caractérisent. Peut-être dans le

dernier cas, faut-il admettre la possibilité d'un enkystement au niveau des par-

ties malades, ayant empêché la chute des éléments cellulaires dans le reste du

liquide céphalo-rachidien (Sicard). >

Tels sont, en résumé, les principaux signes généraux de la compression de Iti

moelle, tels qu'on peut les déduire de la connaissance des organes intéressés.

Mais, bien qu'en principe les symptômes restent toujours les mêmes dans

leur essence, on comprend qu'ils varieront infiniment comme siège et comme
allure spéciale, suivant le point de la moelle qui aura été comprimé. Il est éga-

lement facile de se rendre compte que, dans certaines régions, la région cer-

vicale en particulier, des phénomènes spéciaux, dus aux localisations spéciales

de cette région, viendront s'ajouter à la symptomatologie générale de la com-

pression médullaire. Il est donc nécessaire de considérer séparément, au point

(•) Babinski. Paraplégie flasque par compression de la moelle. Arch. de méd. expcrim. et

d'anat. palli., 1891.

(*) Brissaud. Revue ncuroL, 1898, p. ."i50.

(^) Marinesco. Semaine méd., 1898, p. 153.
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do vue de la description des symptômes, chaque rég-ion de "la moelle. Mais,

pour éviter les redites, il nous paraît plus simple de décrire avec quelques

détails les signes de la compression d'une région, la région dorsale, la plus

habituellement intéressée. Passant ensuite aux autres régions, nous nous

contenterons d'indiquer les phénomènes spéciaux à chacune d'elles, sans

insister sur ceux que nous aurons déjà passés en revue.

I. Compression des segments dorsaux de la moelle (de la sixième vertèbre

cervicale à la neuvième vertèbre dorsale) (Voir la fig. 299). — Ainsi que nous

l'avons vu, la succession habituelle des phénomènes peut se partager en trois

périodes : 1^ la période des pseudo-névralgies ou prodromiqiie; 2" la période de

paralysie flaccide; 5" la période de paralysie avec conlraclure.

1" Période prodromique ou des pset/do-névralgies. On pourrait l'appeler aussi

la période des signes extrinsèques. Le phénomène qui la caractérise est la dou-

leur, due à la compression et à l'irritation des racines et des nerfs rachidiens.

Nous faisons abstraction ici de ces douleurs prémonitoires mal localisées qui,

dans le mal de Pott, par exemple, doivent être attribuées, selon Vulpian, à

l'irritation des méninges spinales.

La douleur se manifeste sur le trajet d'une branche ou d'un tronc nerveux,

tout comme une névralgie. Mais elle se distingue cependant de cette dernière

(d'où son nom de pseudo-névralgie) par certains côtés et en particulier par

l'absence habituelle des points douloureux caractéristiques des névralgies

vraies. La ressemblance peut cependant quelquefois être assez grande (Vul-

pian) pour rendre le diagnostic fort hésitant. C'est ainsi que, suivant la hau-

teur du point comprimé, la douleur revêtira les apparences d'une névralgie

intercostale, brachiale, crurale, sciatique, mais en général avec points doulou-

reux instables, mal délimités, mobiles. Il peut arriver même que la douleur se

localise en des points qui ne paraissent en rapport avec aucune localisation

nerveuse. Elle se fixe ainsi quelquefois au niveau des articulations.

Les douleurs sont extrêmement violentes et peuvent revêtir toutes les formes

des atroces douleurs du tabès : constrictives, fulgurantes, térébrantes, con-

quassantes, en ceinture, etc. A peu près permanentes, mais quelquefois sup-

portables à certains moments, elles s'exaspèrent momentanément sous forme

de crises d'une épouvantable véhémence. Les crises peuvent être nocturnes et

affecter dans certains cas une allure périodique. Elles sont provoquées, i^éveil-

lées ou exagérées par les moindres mouvements du membre, par la marche,

par la pression. Elles sont quelquefois cependant beaucoup moins vives et

peuvent se borner à de simples sensations de fourmillements , de chaleur, de

froid, d'eau coulant le long d'un membre.
La violence de la douleur paraît être en raison directe de l'intensité de la

compression nerveuse. Aussi est-elle portée au plus haut degré dans les cas

de cancer de la colonne vertébrale (paraplégie douloureuse des cancéreux

de Charcot). Suivant Touche ('), dans cette dernière alïection, les douleurs

très intenses indiqueraient l'envahissement des racines postérieures. Lors-

qu'il n'y a que compression des racines par diminution des trous de conju-

gaison, sans envahissement des méninges, les douleurs seraient beaucovip

moins vives.

La douleur n'est pas seulement subjective. Objectivement il existe une véri-

(') Touche. Sor. t/r unirol.. (jjuin 1001.

[G, GUINON ]
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table hyperesthésie, telle que le contact des vêtements ou des draps du lit peut

devenir intolérable. Cette hyperesthésie est exactement localisée dans la zone

de distribution sensitive du nerf affecté; ou bien elle s'étend au delà de ses

limites, ou bien encore elle reste en deçà et ne se manifeste que dans une petite

portion de son territoire.

Le plus souvent la pseudo-névralgie est bilatérale; on sait avec quelle insis-

tance on attire toujours l'attention au sujet des névralgies doubles. Mais dans

le cas de néoplasme des méninges, par exemple, il peut très bien se faire que la

tumeur soit placée de telle façon que les racines sont comprimées d'un seul

côté. Alors la douleur est unilatérale et occupe le même côté que la tumeur le

long de la moelle. On conçoit que plus la tumeur est grande en hauteur, plus

nombreuses seront les racines comprimées et par conséquent plus étendue et

plus diffuse sera la douleur.

Il est à noter que quelquefois les douleurs intolérables, surtout pendant les

crises, et qu'on ne peut arriver à calmer par l'emploi des analgésiques, des nar-

cotiques, de l'opium et de la morphine aux plus hautes doses, cessent tout à

coup spontanément pendant un certain temps, pour reprendre ensuite, il est

vrai (Charcot). On ne connaît pas la cause de ces amendements spontanés.

Bien qu'à cette période il n'existe pas, à proprement parler, de paralysies

véritables, on peut quelquefois observer, du fait de la douleur, un certain degré

d'impotence motrice, analogue à ce que Mœhius appelle akinesia algera [Pav-

mentier).

Plus tard, les douleurs continuant toujours, on voit apparaître, dans certains

cas, des troubles Irojjhiques de la peau. Le plus fréquent est le zona intercostal.

D'autres fois, ce sont des éruptions de phlyctènes, de bulles, plus ou moins net-

tement localisées suivant le trajet des nerfs affectés. Enfin on peut voir survenir

des escarres.

'L'amyotrophie est la résultante de la lésion traumatique des nerfs et des

racines rachidiennes. Elle va rarement jusqu'à la paralysie. D'ailleurs, dans les

cas de compression de la moelle dorsale, l'amyotrophie passe facilement ina-

perçue, en raison des muscles qu'elle peut atteindre. Lorsqu'il s'agit de tumeurs

d'urne grande étendue, intéressant à la fois un très grand nombre de racines

rachidiennes, cette amyolrophie peut revêtir l'aspect de l'atrophie musculaire

généralisée (Sené) ('). Elle est remarquable par la rapidité extrême de son déve

loppemènt.

Enfin, à une période plus ou moins avancée de cette première phase, on

observe quelquefois une anesthésie circonscrite du type radiculaire dans le

domaine des nerfs intercostaux. Cette insensibilité de la peau s'allie avec les

douleurs, qui ne sont pas moins vives lorsqu'on la rencontre (anesthésie doulou-

l'euse). Il est bon de se souvenir, à ce propos, qu'une bonne partie du thorax

est innervée par des nerfs autres que les intercostaux, et provenant d'une ori-

gine plus élevée. Ce n'est donc que dans les cas de compression portant sur le

dernier tiers de la colonne dorsale que l'on devra constater les phénomènes
d'anesthésie.

Nous donnons ici, d'après Thornburn (-) , le tableau indiquant, conformé-

(') Sené. Élude sur quelques cas d'alropliie musculaire généralisée consécutive à des
lumeui's malignes de la colonne verlébrale. Thèse de Paris, 1884.

(-) Thornburn. A conli ibulion lo Ihe surgery of the spinal cord London, 1889.
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ment à ses recherches anatomo-cliniques, les rapports qui peuvent exisler entre

la limite de l'anesthésie et le siège de la lésion.

SIÈGE PTiODABLE DE LA LÉSION
NERF LE PLIS ÉLEVÉ DONT

LES FONCTIONS SONT ABOLIES

Jonction des y et li" dorsales

— lO- et IL —
— IL et 12- —

6' iiiterciistal.

8'" intercostal.

7' intorcoslal.

M" dorsal.
1" lombaire.

1 lombaire.

2° Période clc parahj>^ie flasque. — On a vu plus haut que dans certains cas,

dans lesquels l'agent de la compression n'agit point sur les racines ni les nerfs

rachidiens, la première période des pseudo-névralgies pouvait faire défaut.

Les premiers symptômes de la compression médullaire débutent alors par la

période de paralysie flasque. Dans ce cas, elle s'accompagne bien, à vrai dire,

de quelques troubles sensitifs, mais jamais aussi développés que lorsque la

compression porte dès l'abord sur les racines et les nerfs. Ce ne sont alors que

quelques picotements, fourmillements, plus ou moins marqués, et les phéno-

mènes les plus accentués portent sur la motilité (Ollivier d'Angers, Vulpian).

Lorsque la compression est localisée à la moelle dorsale, c'est. à la paralysie

des membres inférieurs, ou paraplégie, que l'on a affaire toujoui'S. Elle ne se

produit pas brusquement, mais son développement est graduel et plus ou

moins lent suivant les cas. Cependant il faut savoir que, lorsque la compression

porte à la partie tout à fait supérieure de la moelle dorsale, on peut observer

quelquefois des troubles moteurs et sensitifs dans les membres supérieurs. Ces

phénomènes ont été décrits sous le nom de paralysies récurrentes ,
progré-

dientes, ascendantes.

La paraplégie est flasque, car les membres, si paralysés qu'ils soient, ne

sont jamais raides, ni immobilisés par la contracture dans des positions

vicieuses. En outre, on ne constate pas en général, à cette période, d'exagé-

ration des réflexes rotuliens comparable à celle qui s'observe dans la période

suivante.

Ils peuvent être complètement abolis, principalement si la compression porte

au niveau du renflement dorso-lombaire où se localise leur centre médullaire.

Ils sont conservés ou même légèrement exagérés si elle porte au niveau du
reste de la région dorsale. En tout cas, à cette période, l'exagération des

réflexes patellaires ne va jamais jusqu'à la trépidation épileptoïde du pied. On
peut quelquefois observer, en particulier dans le mal de Pott, antérieurement

à l'apparition de tous autres symptômes du côté des membres, un certain

degré d'exagération des réflexes. Ce signe, d'après Giacometti ('), indiquerait

alors l'excitation de la moelle et serait un indice précoce de la compression de

cet organe.

Il faut dire que la transition entre celte période et la suivante se l'ait la

(') GiACOMETTF. Thèsc de Paris, 1808.

[G. GVINON ]
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plupart du temps d'une façon tout à fait insensible. En d'autres termes, l'aug-

mentation notable des réflexes rotuliens, le clonus du pied, enfin la contrac-

S 1

Fie. -2'JÔ. — Iiiuoivalioii radiculaire de la peau; région antérieure (d'après Tliornburn).

lure, s installent graduellement, sans qu'il soit possible de marquer nettement
le passage de l'un à l'autre de ces états.
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Lorsque l'agent de la compression est situé au niveau de'la région dorsal(^

supérieure ou moyenne, on n'observe pas, sinon d'une façon tardive et excep-

tionnelle, de troubles des sphincters. Il en est tout autrement si la partie dorso-

FiG. 29i. — Iiinei'valiou radiculaire de la peau; région poslérieui'e (d'après ïhoriiluuii).

lombaire de l'organe est intéressée. Nous reviendrons sur ce point à propos de

la compression de la région lombaire.

Les troubles de la sensibilité^ qui se produisent à des époques variables, mais

[G. GVINON.\
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généi^alement tardives, peuvent cependant, dans certains cas, manquer complè-
tement, du moins en ce qui concerne les troubles objectifs. Ils indiquent que
la compression intéresse les parties les plus profondes de la moelle. On les

FiG. 293. — Innervation i-adiculaire de la peau; région anlérieure (d'après Kocher).

observe, en effet, avec le type radiculaire le mieux caractérisé, même en l'ab-

sence complète de lésions des racines ('). Ils tiennent d'ailleurs, on le sait, la

(') Touche, Thomas et Lortat-Jacob. Soc. de neurvL, A juillet 190L
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première place dans le cas de tumeur centrale de la moelle. RJais nous ne sau-

rions nous occuper ici de ces cas particuliers, qui rentrent dans le cadre de la

syringomyélie. Nous avons déjà parlé des fourmillements, picotements.

FiG. 29l). — Innervation l'ailicnluirc de la peau; région postérieure (d'après Koclier).

engourdissements, douleurs, qui persistent le plus ordinairement pendant cette

période.

En fait de troubles objectifs de la sensibilité, les h ijpere^tllésiez, dysesthésies,

[G GVINON.'i
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nnesLhésies, sont les phénomènes les plus fréquemment observés. Tantôt le

moindre pincement, la moindre piqûre, quelquefois même le simple frôlemeni,

sont perçus à l'égal d'une douleur vive, qui peut quelquefois persister beau-

Fic. ^97, — Iiinervalion radiculaire de la peau; face antérieure (iJ ajirès Seiffer, 1901).

coup plus longtemps que de juste après la cessation de l'excitation cutanée.

Tantôt il existe, au contraire, un certain degré d'anesthésie, marquée par un
retard parfois très notable dans la perception de la sensation. D'autres fois, ce



COMPRESSION LENTE DE LA MOELLE. KTi)

sont des erreurs de lieu dans la localisation de la sensation : le malade croil

avoir été touché, piqué, pincé en un point, alors que l'excitation a porté en un

FiG. 298. — Innervation radicukiire- île la peau; l'ace poslérieLiie (d'après Sciffer, 1901) (').

autre point plus ou moins éloigné de celui qu'il indi(|ue. Il arrive même quel-

(') Les figures 2!)7 eL '2!)8 sont extraites d'un travail de Seiiï'er (Das Sj)inale Sensibiii-
ti'itsschema zur Segmenldiagnose der Uuciienmarkskranivheilen. Arch. /'. Psi/rh., Bd XXXIV,
H. 2), et reproduites d'après un schéma établi spécialement pour l'emploi pratique au lit

du malade.

[G. GUmON.'i
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quefois dans ces cas que le patient indique faussement un point sur le

Scgiiieiilx cervicriti.r

Segnicii/s dorsnii.r. <

Si:g III (' Il /.s Inm bn irc'.s

Siu/niriifs siicri

Scçjinenl ciici i/iiif

AV)/ du roleveiir de raiiiis.

IScrf (le l'obliirnleiii' iiileriie.

AVc/' fin n/ihiiK ler.

î\Vr/' hriiileii.r interne.

-Nerf (In droit latéral.

•Nerf du petit droit antérieur.
" A nastomose p. l'hypoglosae.

. Anasloinose. du vaçiue.

--N. dn (jrnnd droit antérieur.
- iir. innstoîdieiine.

Br. (lurieulairc.

Br. cervicale Iran.wer.ie.

N. du trnpéz", de l'aïujulaire cl du
rhoinbo'ide

.

Br. sus-clavicutaire.
Br. sus-aeromi(ile.

.Y. phréniqne

.

N. de l'angulaire.
N. du rhoiiiboide.

N. sotis-scapulaire.

N. du sous-clavier.

N. (jrnnd pecl(jral.

N. eireonlle.xe.

- N. iiuiseulo-cnlaiié.

- N. médian.

N. radial.

N. cubital.

N. branchial cutané in/.

Son accessoire.

Grand abdomino-génil ni.

Pelit abdomino-gciiilal.

Féinoro-cutané.

Génito-crural.

Crural.

Obluraleur.

Y. dn fessier supérieur.

- .V. du pi/rainidal.

- .Y. du jumeau supérieur.

- .V. dn jumeau inférieur.

.- .V. (/// carré crural.

- S. pelit sciati(pie.

N. (jrand sciati(jne.

y 10. 299. — Constilulion radiciilaire des plexus. Rapporls analoniiques exislanls :
1° entre les segments

médullaires et les corps vertébraux: 2° entre l'origine spinale des ncri's racliidiens et les apophyses

épineuses des vertèbres. — Co I, nert coccygien {d'après Déjerine).

côté opposé du corps, à peu près symétrique de celui qui a été excite.

Vanest/iésie, rarement absolue dans tous ses modes, peut cependant les
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afreclertous, cl aussi bien pour la sensibilité superficielle que p«jur la sensibilité

profonde. Elle s'établit progressivement, débutant quelquefois par la périphérie

(Tun membre pour remonter vers sa racine. Elle intéresse d'abord le tacl, puis

la température. La sensibilité à la douleur persisterait la dernière (Michaud).

Mais cet ordre n a rien d'absolu et Charcot a vu la sensibilité thermique dis-

paraître la première. L'analgésie complète est cependant relativement rare.

On a constaté dans un certain nombre de cas la dissociation dite syringomyé-

lique de la sensibilité (Edsall('), Vines(-), Marinesco, Déjerine ('), Van Gehuch-

ten) ('). Cette dissociation serait due à la lésion des faisceaux de Gowers, sui-

vant l'hypothèse de Van Gehucliten et de Brissaud, hypothèse qui n'est point

admise par Déjerine.

Ces troubles sensitifs, qui laissent le plus souvent indemnes les membres
inférieurs, à moins que la parlie tout à fait inférieure de la moelle dorsale ne

soit intéressée, jirennent dans le cas actuel beaucoup moins d importance que

dans la compressicm de certaines autres régions de la moelle. Les zones d'anes-

thésie, généralement du type radiculaire, occupent le thorax, à différentes hau-

teurs suivant le siège de la compression. La limite supérieure de l'anesthésie

permet de reconnaître à quel niveau siège l'agent de compression de la moelle.

Nous renvoyons pour le diagnostic du siège au tableau de la page STT) et aux

ligures des pages 874 à 879. Mais il ne faut pas croire que la limite de l'anes-

lliésie soit toujours d'une netteté absolue. Le passage du territoire anesthésié

aux régions saines peut se faire insensiblement sans transition brusque, ni

l'égulière. A ce propos, on peut donner comme exemple le cas d'Eichhorst, cité

par Parmentier, dans lequel le territoire anesthésique situé au-dessous de la

lésion était séparé du territoire supérieur, indemne, par une bande transversale

d'hyperesthésie, de deux ou trois centimètres. Cette zone intermédiaire, en cein-

ture, n'était pas régulière dans le sens vertical, mais plus large dans certains

points que dans d'autres.

7)" Périoile de paralysie avec contracture. — On a vu plus haut que cette

])ériode peut manquer, dans certains cas bénins, où la moelle, bien que nette-

ment comprimée, au point de donner lieu à une paraplégie flasque intense et

durable, n'est cependant pas profondément lésée (Babinski).

Lorsqu'ils surviennent, ce qui a lieu dans la grande majorité des cas, les

])liénomènes spasmodiques peuvent débuter plus ou moins tôt après l'appari-

lion du trouble du mouvement. Cela dépend de l'intensité de la compression et

de la rapidité de la lésion produite par elle, lésion en conséquence de laquelle

s'effectue la dégénération du faisceau pyramidal, dont ils sont l'expression cli-

nique. On les voit apparaître au bout de trois semaines dans les cas rapides,

de six semaines ou de deux mois dans les cas les plus habituels. En tout cas,

lorsqu'ils se manifestent, ils sont la preuve indéniable de la participation de la

moelle, que seuls ils indiquent, tous les autres phénomènes : anesthésié, dou-

leurs et môme paralysie pouvant relever, ainsi que nous l'avons dit plus haut,

de la seule lésion des racines. 11 est vrai que cela est relativement rare.

Tout d'abord les réflexes rotuliens s'exagèrent, et l'on voit se manifester la

trépidation épileptoïde des pieds, le signe de Babinski. Puis surviennent des

(') EnsALL. Soc. newxil. de l'Iiiladclji/iie, 20 déceinijre 1837.

(-) Vîmes. Bomania med., 18!t8.

('') Diî.iERiNE. Progrès mrd., 189.'!.

(^) Van Gkiil'ciiten. Semaine niéd.. 1899.

Ti!AiTi', ni; MKDECixr;. 'i' édil. — L\.

[a. Gumoif.2
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crampes, soit, spontanées, soit provoquées. Elles peuvent être produites par des

efforts, par la marche en particulier, par des chocs ou des coups, ou simple-

ment par des excitations cutanées, voire très légères, telles que le pincement,

ou môme le simple frôlement de la peau par les draps du lit.

Remak a signalé l'existence du « réflexe fémoral » dans la compression mé-

dullaire ('). Il consiste en ceci : Texcitation d'une zone limitée de la face anté-

rieure de la cuisse provoque la flexion des trois premiers orteils, puis l'exten-

sion du pied, enfin l'extension de la jambe par contraction du quadriceps. Dans

un cas de mal de Pott, cité par Remak, ce « réflexe fémoral » coïncidait avec

le signe de Babinski. D'après Westphal, la contraction du quadriceps est pro-

bablement d'autant plus forte que la lésion est située plus bas.

Bientôt à ces accès passagers de contracture succède l'établissement lent,

graduel, progressif, de la contracture permanente. A son début, le plus habi-

tuellement, les membres inférieurs sont maintenus dans un état plus ou moins

accentué de rigidité dans l'extension. Cette position permet encore la marche

avec des béquilles. ^lais bientôt la contracture augmentant, ils se fléchissent,

et le malade est confiné au lit. C'est alors qu'on voit, au degré extrême, la con-

tracture acquérir une intensité par bonheur relativement peu fréquente. Les

cuisses sont demi-fléchies sur le bassin, serrées l'une contre l'autre, les jambes

complètement pliées sur les cuisses au point que les talons viennent toucher

les fesses. Dans ces cas, toutes les tentatives que Ton fait pour détruire les

positions vicieuses, pour forcer la contracture, ne font que l'augmenter.

C'est dans les cas de ce genre que la nutrition des membres inférieurs, restée

indemne complètement chez certains sujets, ou ayant résisté longtemps, finit

par s'altérer d'une façon sérieuse. Au degré le moins accentué, ce sont de

simples troubles vaso-moteurs ou sécrétoires, tels que teinte violacée des tégu-

ments, refroidissement des membres, sueurs abondantes. On a signalé égale-

ment des éruptions cutanées (bulles, pemphigus), des arthrites et hydarthroses

des articulations des membres inférieurs, l'atrophie musculaire en masse, enfin

la rétraction définitive des tendons des muscles contraclurés.

JLIn des troubles trophiques les plus graves qui peuvent survenir à celte

époque est la production des escarres, qui parfois emportent le malade, soit

par septicémie, soit par méningo-myélite secondaire. La moi-t peut égalemeni

survenir par la cachexie résultant de l'aggravation progressive des symptômes

ou par une maladie intercurrente, pneumonie, tuberculose pulmonaire, à

laquelle le patient est peu en mesure de résister, ou encore par infection uri-

naire résultant des troubles sphinctériens vésicaux.

Mais la guérison peut survenir, même spontanément, et dans des cas que leur

gravité aurait pu faire passer pour désespérés. A fortiori cela est-il possible

dans la période de paraplégie tlasque. Cette guérison ne peut guère être

obtenue que par l'intervention chirurgicale dans les cas de tumeurs de la

moelle. Mais pour d'autres causes de compression, pour le mal de Pott en par-

ticulier, les moyens médicaux suffisent souvent pour amener la rétrocession du

champignon tuberculeux méningitique, même à la période de contracture la

plus accusée. On cite des cas de guérison après plusieurs mois et même un an

et demi d'une contracture (Charcot, Leudet, Vulpian) ayant été assez considé-

rable pour produire la rétraction des tendons, dont il avait fallu faire la téno-

(') Rem.\Iv. Neurol. Cenlrnlhl.^ 1900, \}. 7.



COMPRESSION I.ENTE DE LA MOEFJ.E. ,S83

lomie afin de réduire les positions vicieuses, de ramonei- le membre dans la rec-

litude et de permettre aux pieds de poser sur le sol. (Iharcol insiste sur ce lait

(jue, même après des années de guérison ininterrompue, le malade conserve les

réflexes rotuliens exagérés à un haut degré et une li-épidation é]>iloptoïde des

pieds très accusée.

II. Compression des segments cervicaux de la moelle (de la première à la

sixième vertèbre cervicale) (Aoy. la tig. _",)!>). — En ce «pii concerne les pseudo-

névralgies dans ce cas, il sul'lit de se rappeler le [raj(d et la distribution

cutanée des nerfs des plexus cervical et brachial. On sait que le premier se

distribue en arrière au cou, en avant aux parties latérales et antérieures du

cou, à la région claviculaire et à la partie supérieure du moignon de Fépaule.

Quant aux nerfs du plexus brachial, suivant le siège de la compression, les

douleurs suivront le trajet des dill'érents troncs du bras.

La paralysie commence généralement par les membres supérieurs {paraplégie

rervicale) et peut s'y localiser exclusivement ou bien envahir consécutivemeni

les membres inférieurs. Il est absolument exceptionnel de voir la paralysie

intéresser dés l'abord les membres abdominaux.

Elle débute souvent par le membre supérieur d un seul côté. Puis elle se

porte sur le bras du côté opposé et reste ainsi localisée un certain temps avant

de passer aux jambes. Mais il peut se l'aire aussi, en jtarliculicr dans le cas de

tumeurs situées latéralement, qu'à la monoplégie l)rachiale primitive succède

une paralysie du membre inférieur du môme côté et (jne la synqilomatologie

consiste pendant un certain temps en une hémiplégie. Mais bientôt le membre
Supérieur du côté opposé et à sa suite le membre inférieur se prendront à leur

tour, et alors on sera en présence d'une paraplégie totale.

Celle-ci n'est nullement l'aboutissant forcé de la compression de la moelle en

cette région. Tout peut se borner à la paraplégie cervicale ('). En ce qui con-

cerne la localisation de la paralysie, suivant le siège de la compression, on

pourrait se reporter aux résultats des recherches expérimentales et analomiques

de Feri'ier et Yeo, de llerringliam (^), mais il vaut mieux avoir égard aux données

anatomo-cliniques, plus intéressantes dans le cas particulier (Gowers, Thorn-

burn). Voici le tableau de Thornburn à ce sujet :

Sous et sus-éiiineux t T^- ,

r. .-4 1-, 1 I'' racine cervica o.
Petit rond?

)

Biceps \

Bracliial aiili'i-ii'iif / .
,

Deltoïde
cervca!...

Long et court sui)inateurs )

Sous-scapulairc . . . ^

Prona leurs i

Grand i nnd /

Grand dorsal • Vt racine cei-N icalo.

Grand pectoral i

Triceps 1

Grand dentelé

Extenseurs du poignet N IL ra< iiu' cervicale.

Eléchisseiu's du poignet Vllt racine cervicale.

Jnterosseux \

Autres muscles inhinsèques de la , I' racine dorsale,

main '

i') BnocA. Gaz. Iicbd., 11 janvier 1900.

('') IIerringiiam. Recherches anatomiques sur la disl rihnlioii des racines rarliiilieimes.

I^roc. Roij. Hoc, London, 1885.

[G, GUINON.}
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La sensibilité peut rester intacte, lorsque la lésion porte surtout sur la parlie

antérieure de la moelle. Dans le cas contraire, l'anesthésie occupe les quatre

membres et le tronc. Sa limite supérieure varie suivant que la compression
agit plus ou moins haut. Lorsqu'elle intéresse la partie supérieure du renfle-

ment cervicaL Tanesthésie est bornée en haut par une ligne correspondant à la

base du cou. Lorsqu'elle est située plus bas, la partie supérieure du bras reste

i-'iii. :.(io. l'iG. 501.

FiG. 500, 501. — Compression de la moelle au niveau des 6" cl 7" vertèbres cervicales.

Aiieslliésie à topographie radiculaire (d'après Toiiclie).

(Ml dehors de la zone d'anesthésie (fig. 500 et 501) suivant les zones de distri-

bution radiculaire (fig. 295 à 298).

Mais ce n'est pas seulement au point de vue de la localisation des troubles

moteurs et sensitifs {') que la compression portant sur la région cervicale de la

moelle est intéressante à considérer. C'est surtout au point de vue de l'existence

d'un certain nombre de phénomènes qui lui sont pi^opres et qui sont dus aux

localisations fonctionnelles spéciales de cette partie du névraxe.

Charcot a longuement étudié, dans ses leçons sur la compression lente de la

moelle, le phénomène du po^/ls lent permanent avec attaques syncopales et épi-

(') TuoRNBuriN. Tlio ilislriliution of paialysis and ana'stliesia in injuries of Ihe cervical

région of Uie spinal cord. Bï'it. mcd. Journ., 2'2 décembre 1888.
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Ii'pliformes. Il est dù à la compression. On peul oljsei'ver encorï? les convulsions

!pi leptiformes généralisées, qui peuvent, bien que rarement, se rencontrer dans

la compression des autz'es régions de la moelle (Michaud), mais qui, d'après

Brown-Séquard, affecteraient une fréquence d'autant plus grande que la lésion

se rapproche davantage de la première cervicale.

On rencontre encore la //eue respirntoire (pneumogastrique, phrénique), qui,

associée dans \m cas à des douleurs de la région scapulaire, a pu en imposer

pendant un certain [emps et faire croire à une phtisie pulmonaire au début

(OuU). La gêne respiratoire peut aller quelquefois jusqu'à de véritables crises

de dyspnée.

On trouve encore signalés dans diverses observations : le /lOijuel, les vomis-

sements répétés (phrénique), les troubles de la (léijtidition. Il faut mentionner eu

outre certains troubles de la circulation, consistant, soit en rougeur, soit en

pâleur, et localisés à la face ou même, dans quelques cas, généralisés à tout le

corps (Vulpian), avec élévation et abaissement de la température

.

Enfin, dans les cas où le centre cilio-spinal, à partir de la 5'' cervicale, est

intéressé, on observe des troubles oculo-pupiUaires, consistant en mydriase,

myosis, inégalité pupillaire. Il n'y a rien de fixe dans la succession de ces phé-

nomènes : la dilatation peut survenir la première et le myosis en second lieu,

ou réciproquement

.

D'après les localisations fonctionnelles spéciales de la moelle cervicale, on

conçoit le caractère de gravité que peut revêtir dans certaines circonstances la

compression de cette région. Dans un cas de kyste hydatique de la région

cervicale, Scherb (d'Alg'er) a vu la mort survenir par inondation bulbaire con-

sécutive à l'ouverture de la poche dans le canal rachidien (').

III. Compression des segments lombaires de la moelle (de la onzième

vertèbre dorsale à la première vertèbre lombaire (voy. la lig. 299). — Intégrité

des membres supéi-ieurs et de la plus grande partie du tronc, prédominance

des troubles sensitifs et moteurs au niveau des membres inférieurs, apparition

précoce et plus grande gravité des troubles sphinctériens anaux et vésicaux,

tels sont les symptômes les plus saillants de la compression de cette région de

la moelle.

Les pseudo-névralgies, Yanesthésie, suivent le trajet et la distribution des

branches abdominales et génitales du plexus lombaire (douleurs de reins, de

ventre), du nerf crural.

La paraplégie peut rester fiasque à toutes les périodes, et les réfiexes rotuliens

abolis ou du moins amoindris, si la compression porte au niveau ou au-dessous

de leur centre spinal (deuxième à quatrième loml)aire). Mais si elle porte au-

dessus, les réflexes rotuliens s'exagèrent et la contracture apparaît. Le réilexe

crémastérien (premier segment lombaire) est aboli. Le réflexe du tendon

d'Achille (5" lombaire et I'"^ sacrée) n'est aboli que si la lésion porte à son niveau

ou au-dessus de lui.

La limite supérieure de Yanestitésiô varie avec le niveau de la compression

(fig. 29o à 298, 502 et .105). Il ne faut pas oublier qu'à la hauteur du renflement

lombaire les racines qui émergent des trous de conjugaisons proviennent d'une

portion beaucoup plus élevée de la moelle, à cause du trajet oblique intra-

rachidien qu'elles suivent. Il en résulte (pie quand l'anesthésie est d'origine

{') SciiEiii! (d'Alger). Sor. de neitr-ol., T> moi l'.lOO.

[G. GUINON }
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puremenl radiculaire, sa limite supérieure ne correspond pas exactement à la

distribution du segment médullaire comprimé.

Les troubles s-pldnctérirms sont surtout importants à considérer en ce qui con-

cerne la vessie. Lorsque la lésion siège au-dessus du centre vésico-spinal de la

moelle, c'est généralement à la rétention d'urine que l'on a affaire. C'est ce qui

se produit plus ou moins tardivement dans le cas de compression de la moelle

dorsale ou même cervicale. Mais si l'altération siège au niveau du centre vésico-

spinal ou au-dessous de lui, il y a paralysie complète de la vessie avec relâche-

ment des sphincters, c'est-à-dire incon-

tinence d'urine. Nous avons parlé

plus haut de la gravité de ces trou-

bles urinaires dans certains cas. Ils

peuvent amener la mort par infection

urinaire, néphrite, pyélonéphrite.

IV. Compression des segments

sacrés de la moelle (première vertèbre

lombairé) (voy. la fig. 299). — Cette

portion de la moelle correspond à la

cinquième racine lombaire, à la pre-

mière et deuxième sacrées.

Les (lot/leurs siègent dans le domaine

du sciatique. La paralysie porte sur

les muscles de la région po.stérieure

de la cuisse, des fesses, de la jambe

et du pied. Quand l'atrophie muscu-

laire fait son apparition et s'accentue,

elle donne naissance à des défor-

mations plus ou moins caractéristi-

ques : pied équin (groupe antéro-

externc de la jambe) ; varus equin

(persistance du jambier antérieur):

valgus (persistance du long péronier

latéral); pied plat (long péronier latéral); steppage.

Les sphincters sont généralement pris : réteniion de l'urine et des matières

fécales. La puissance génitale, quelquefois exagérée momentanément (pria-

pisme), est le plus souvent abolie. Le rétlexe rotulien est conservé ovi même
exagéré. Les réflexes du lendon d'Achille, cutané plantaire, du fascia lata

(Brissaud) disparaissent.

Uanesthésie occupe la région externe et postérieure de la cuisse, de la jambe
et du pied, les fesses et la région sacrée, limitée en haut par la ligue de distri-

bution inférieure de la quatrième racine lombaire (fig. 295 à 298).

La pdrtion de la moelle correspondant à la 5'' racine sacrée et qui est immé-
diatement au-dessus du cône médullaire, a reçu de quelques auteurs le nom
d'épicdne (Minor). La lésion isolée de cette région de la moelle donnerait lieu,

d'après Minor ('), à une série de signes, les uns positifs, paralysies sensitives et

motrices dans le domaine du plexus sacré, en particulier du nerf ^sciatique

KiG. 302, 503. — Aiieslliù

lésion (le la deiTiiéie veiicbrc
Thornbiirn I.

Img. 505.

uUmc-e dans un cas de
dorsale, (D'api'ès

(') MiNOiî. Soc. de neui-ot. de Moscou, 50 avril ISOil. — AT//" Congrès inlcrnat. de méd., Scct.

de neurol. Paris, août !'.>00. — Deiil. Zeilsch. f. Ncrvenhcilk., 2 juillet 1901.
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|i(^plilé externe (nerf péronier), les autres négatifs (intégrité ^e réflexes rotii-

liens; intégrité des sphincters), ces derniers indiquant la limite supérieure de

la lésion. Minor n'a d'ailleurs apporté aucune autopsie probante en faveur de

celte manière de voir. De .plus, il ne faut pas oublier que, lorsqu'il s'agit de

compression de la moelle, ainsi que nous le disions plus haut à propos de la

région lombaire, dans l'ensemble des symptômes qui traduisent cette compres-

sion, interviennent les lésions des racines. Celles-ci proviennent d'une région

plus élevée de la moelle et donnent lieu à des symptômes qui diffèrent plus ou

inoins notablement de ceux qui résulteraient de la lésion isolée de la moelle au

niveau en question.

V. Compression du cône médullaire. — Cette portion de la moelle, appréciée

de façon ditï'érente suivant les auteurs, est considérée par Raymond ('), d'après

les données anatomo-cliniques, comme comprenant les deux derniers segments

sacrés et le segment coccygien. Ce qui dislingue la compression de cette région,

c'est l'intégrité des membres inférieurs, dont la motilité reste

parfaite. Certains auteurs indiquent cependant, mais comme
symptômes inconsistants et en somme assez rares, cerlaines

pai-alysies et atrophies localisées dans l(>s muscles innervés

par le nerf péronier et la déformation des pieds suivanl le

type de Friedreich (Raymond (^), Gabriel de Fleury) ('). Les

symptômes constants et caractéristiques consislent dans la

l)aralysie des sphincters anal et vésical, les troubles dans le

domaine génital, l'anesthésic.

La constipation est le plus souvent opiniâtre. Grâce à

l'anesthésic de l'anus, le pas.sage des matières ne provoque

aucune sensation, et celles-ci sont quelquefois évacuées

sans que le malade en ait conscience.

Du côté de la vessie, il y a généralement rétention abso-

lue, pouvant aboutir à l'incontinence par regorgement. Le
passage de l'urine, aussi bien que de la sonde, dont l'emploi

est à peu près toujours nécessaire, n'est nullement ressenti

par le malade.

L'impuissance est absolue. Les éjaculalions involoii-

laires, quand elles existent, ne sont point perçues.

Uanestlié>iie occupe les fesses, la région sacrée et coccygienne, le périnée,

le scrotum et la verge, ou la vulve et les grandes lèvres, la muqueuse
uréthro-vésicale. Le long des membres inférieurs, elle s'étend suivant un

triangle allongé dont la base est au pli fessier et dont le sommet descend

aux environs du creux poplité {dnesthésie en xelle).

sur tous les modes de la sensibilité. ()n a observé

myélique.

Ce que nous disions plus haut à propos des régions lombaire et sacrée est

encore plus vrai en ce qui concerne la région du cône médullaire. Il est fort

rare, en effet, qu'une lésion occupant ce siège comprime le cône seul et laisse

en dehors de toute compression les ({uatre dernières racines lombaires et les

rncincs sacrées qui sortent du canal rachidieii au-dessous de lui. Dans les cas

FiG. 50!. — Aiit'slliésie

dans un cas de lésion

de la moelle lombaire
comprenant la 3° ra-

cine sai-réc. (D'après

TlHjrnliiini.i

Elle porte généralement

la dissociation svringo-

(') Kaymo^'d. Clin, (ir.s- ;//((/. du .«(/.s/, no'v.. i" série.

(-) Raymond. Nmii'. Irniingr. de la Salpctrière, mars-avi'i
(') Gaiîriel ok Flecrv. Thèse de Rordeaux, 1901.

[G. GUIHON.]
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complexes, c'est le plus souvent au syndrome queue de cheval que l'on a

affaire. Ce n'est d'ailleurs pas par l'étude des cas de compression que la lumière

s'est faite sur les localisations du cône, mais par l'observation de lésions isolées

de ce segment médullaire. Cette étude est d'ailleurs assez récente et il existe

encore quelques divergences d'opinions à leur sujet.

VI. Compression de la queue de cheval (au-dessous de la première vertèbre

lombaire) (voy. la fig. 'iU9). — Les nerfs de la queue de cheval comprennent les

trois dernières racines lombaires et les racines sacrées et coccygiennes dont

l'ensemble est réuni en un faisceau à l'intérieur du canal rachidien. Il ne s'agit

donc pas, à proprement parler, de compression de la moelle. Mais il est naturel

de placer ici ce chapitre, qui, strictement, rentrerait plutôt dans le cadre des

névrites périphériques, parce que les agents intra-rachidiens de compression

de la queue de cheval sont les mêmes que ceux qui produisent celle de la

moelle dont nous avons traité jusqu'ici.

En général, aux symptômes que nous avons notés pour la compression du

cône médullaire, s'ajoutent d'autres phénomènes provenant de la partici-

pation des racines du plexus sacré (nerf sciatique). C'est tout d'abord la

paraplégie. Celle-ci, flasque dès le début, reste flasque pendant toute la durée

de la maladie.

Elle s'accompagne, en général, assez rapidement à'a.troplne musculaire por-

tant sur presque tous les muscles des membres inférieurs, sauf en partie ceux

de la partie antérieure des cuisses, innervés par la deuxième racine lombaire.

Celte atrophie est caractérisée dès le début par la réaction de dégénéres-

cence. Le pied est en équinisme. mais au début .sans contracture. Plus tard

il peut être fixé dans une attitude vicieuse par les rétractions tendineuses.

Les sphincters sont toujours pris : d'où rétention d'urine avec ou sans

incontinence par regorgement, et constipation avec ou sans incontinence des

matières.

Le réflexe achilléen est aboli, ainsi que le réflexe crémastérien et le réflexe

cutané plantaire. Quant au rétlexe patellaire, il peut être absent, si la lésion

porte sur la troisième racine lombaire. Il est conservé, au contraire, si celle-ci

est en dehors de la compression.

Mais un des symptômes les plus importants par son intensité est certai-

nement la douleur, surtout dans les cas de tumeurs de cette région. Cette

douleur s'explique tout naturellement par la désorganisation de certains

filets nerveux, la compression de certains autres, d'où résultent des névral-

gies épouvantables, rebelles à tout traitement, quelquefois accompagnées

de troubles trophiques cutanés. Elles peuvent survivre à l'appai'ition de la

paralysie, qu'elles précèdent parfois de longue date, constituant ainsi pendant

un temps plus ou moins considérable presque toute la symptomatologie de la

maladie.

Dans un cas de Laquer (') par exemple, les douleurs furent le seul symptôme
de la compression pendant deux ans. Ce n'est qu'au bout d(^ ce temps qu'appa-

rurent une parésie transitoire du rectum et de la vessie, un affaiblissement des

fonctions sexuelles et une légère atrophie musculaire avec diminution des

réflexes tendineux. Il en était à peu près de même chez un malade d'Eulen-

bourg(2).

(') Laquer. Nearol. Centmihl., 1891, n° 7.

(-) EuLENBOURC. Zeltschr. /'. klin. Med., XVIIL 5 el (i.
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Les douleurs se localisent généralemenl à la région sacro-lombaire, avec irra-

diation le long des membres infé-

rieurs, en particulier suivant le

Irajet du nerl' sciatique.

Ua7iest/iésie, bornée en haut par

la limite supérieure de distribu-

tion de la troisième racine lom-

baire (fig. 293 à 298), englobe la

presque totalité des membres
inférieurs, le périnée, Tanus et

les organes génitaux externes

(fig. 7m à 508).

Les troubles li'opliiquoi sont

très fréquents. Ils se bornent

quelquefois à une simple teinte

cyanotiquede la peau, à un œdème
pâteux masquant plus ou moins

Fatrophie musculaire. Plus tard

paraissent des escarres, principa-

lement aux fesses, aux trochan-

ters, qui présentent par elles-

mêmes un caractère de gravité

considérable.

Il est facile de comprendre que

Fk;. ôd.'i, 50(). — Ancsllicsic culonéf daus un cas de compres-
sion de la quene de cheval par la cicatrice il iin spino-

bifidu. (D'après Thornburn.)

3(17 FigFig

Fig. Ô07, 308. — Aneslliésie culanre dans un
de la qiieiie de cheval ayant intér<'ssé siicc

diverses racines. (D'après Thornburn.)

Si les nerfs seuls sont lésés, les

tous ces symptômes peuvent relever de la com-

pression aussi bien des racines

réunies en faisceau sous le nom
de queue de cheval, que des

régions plus haut situées de la

moelle d'où ces racines émanenl.

Il est important de pouvoir recon-

naître quelle part revient à la

moelle et quelle |)art aux racines,

spécialement pour l'indication

d'une intervention chirurgicale.

C'est cependant quelquefois im-

possible, témoins les faits de Erb

et Schultze, de Ijcchterew, dans

lesquels on avait fait pendant la

vie le diagnostic de lésions de la

queue de cheval, et où l'autopsie

démontra la présence de lésions

de la moelle lombaire dans un cas

et du cône médullaire dans

l'autre. On peut cependant, en

s'appuyant sur certains caractères,

arriver à un diagnostic (').

symptômes manqueront, à un certain degré,

508.

cas di' tumeur
'ssivemcnt les

(') Cmip.\ult. Revue neurol., ISOti. p. ?8i). — Précise mcd., 10 l'ôvrier 180().

[G. GvmoN.}
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(le symétrie. Ils peuvent même ôire franchement unilatéraux (Katsaras, Rav-

inond). La paralysie motrice dans ce cas est légère ou même peut manquer;
certains groupes musculaires seuls sont atteints, avec réaction de dégénéres-

cence.

Les troubles de la sensibilité sont très marqués, plus en rappori avec les ter-

ritoires de distribution des nerfs qu'avec le trouble moteur.

Dans le cas où la lésion médullaire prédomine, ce qui ne peut arriver que si

l'agent comprimant ne se Irouve pas, en hauteur, au-dessous de la première

lombaire, point extrême où finit la moelle par rapport à la colonne vertébrale,

les troubles de la molilité sont plus accentués, plus symétriques, et consisleni

en une paraplégie complète avec, en général, absence des réflexes. Les troubles

de la sensibilité sont plus en rapport avec l'étendue de la paralysie, quand ils

existent. Enfin l'atrophie musculaire est rare, et les réactions électriques des

muscles sont conservées.

Nous donnons ici les conclusions d'un travail de Valentini(') sur ce sujet,

qu'il n'est pas sans intérêt de comparer à la description que nous venons de

faire.

d» A la hauteur de la douzième vertèbre dorsale et de la première lombaire,

les lésions déterminent : a) la paralysie des sphincters
;
h) la paraplégie totale

avec perte des réflexes, atrophie musculaire, réaction de dégénérescence; c) des

troubles de la sensibilité des membres inférieurs jusqu'à la hauteur du pubis;

au-dessus, hyperesthésie dans la zone de distribution des première et deuxième

racines lombaires, s'il y a lésion de la première vertèbre lombaire ; anesthésie

au contraire dans le même territoire s'il y a lésion de la douzième vertèbre

dorsale. Cette localisation est grave surtout à cause des troubles vésicaux et

des lésions du décubitus.

2" A partir de la deuxième vertèbre lombaire, on ne constate plus que de

pures paralysies radiculaires : a) paralysie de la vessie et du gros intestin ;

h) paralysie des fessiers, fléchisseurs de la cuisse, de la totalité des muscles de la

jambe et du pied, avec réaction de dégénérescence; intégrité des muscles de

la partie antérieure de la cuisse et des adducteurs; c) anesthésie des fesses,

périnée, scrotum, pénis, parties latérales de la cuisse et postéro-latérales de la

jambe, du pied, sauf une partie du bord interne. Abstraction faite du pronostic

dépendant de l'agent de la compression, cette forme est moins grave que la

précédente; la paraplégie, généralement incomplète, permet la marche et

éloigne les dangers du décubitus; les troubles vésico-rectaux peuvent rétro-

céder.

3" Si la lésion siège à la hauteur du disque intervertébral intermédiaire à la

première et à la deuxième lombaire, aux symptômes précédents s'ajoutent vme

parésie des muscles de la région antérieure de la cuisse et des adducteurs, et

de l'anesthésie légère de la même région du membre.

En ce qui concerne les localisations symptomaticiues, quant à la sensibilité

et à la motilité, nous renvoyons le lecteur aux figures 295 à 299. Nous rappelons

en outre les recherches expérimentales de Ferrier et Yeo et nous donnons le

tableau établi par Thornburn sur les données de la clinique, au sujet de la

distribution des symptômes en rapport avec la localisation de la lésion.

C) Valentini. Lel)or die Eri<ranliiingeii des Conus lorniinalis und dcr Cauda equina.

Zcilschr. f. kihi. Merl., Hd XXIL
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iiAi:iNi-; ACTION Mlsnt^LAlIii; DIS l'RinUTION SKNSITIVE

1

" 1 / 1 1 > 1 1 t ' 1 1 )'P Nulle Région ilio-hypogaslriquc el ilio-in-

guinale.
2'' lombnirc. . . Nulle Partie supérieure et externe (?) de la

cuisse.

lombaire. . . CouLuiier. adducteurs el llé-

cliisseurs de la cuisse.. . .

Partie antérieure de la i-uisse.

i- lombaire. . . Extenseurs du genou, abduc- Partie antérieure et interne de la

jambe.
5" lombaire. . . Muscles du jarret Partiepostérieui ede la cuisse, excepté

la partie dévolue aux 1'% '2' etâ" ra-

cines sacrées.

et, 2- sacrées. ]\luscles du mollet péroniers,

muscles antérieurs de la

jambe, muscles intrinsèques

Etroite languette de la partie posté-
rieure de la cuisse ; partie posté-
rieure de la jambe; plante du pied:
partie de la lace dorsale du pied.

.1'' sacrée. ... Muscles du périnée Périnée, organes génitaux externes,
aire en l'orme de selle à la partie

postérieure de la cuisse.

saci'ée. . . . Vessie et recluiu

VII. Compression hémilatérale de la moelle {Hymlrowe de Broion-Séijuanl).

— II est à peu près impossible, en général, de dire, d'après la symplomalologie,

si la compression de la moelle

porte sur ses faces antérieure

ou postérieure. En revanche,

lorsque la lésion siège sur les par-

l ies latérales et n'atteint qu'une

moitié de la moelle, il se pro-

duit un ensemble de signes toni

à fait caractéristique, étudié

])ar 15rown-Séquard, qui lui a

donné son nom. On appelle c(^

syndrome hémiplégie spinale

avec liémlane><thésie croisée,

(|uand la lésion siégeant à la

région cervicale, la paralysie,

comprend à la fois les membres
supérieur et inférieur d'un

même côté, et liémiparaplégie

^'jnnale avec hémiaiiest/iésie croi-

sée quand la compression porte

sur les parties dorso-lombaires et que le membi-e inférieur seul est atteint. Ce
syndrome est constitué de la manière suivante :

Du coté correspondant à la lésion, on observe :

l" Lne paralysie motrice plus ou moins complète, portant sur les muscles
dont l'innervation est fournie par des nerfs émanés de la moelle au-dessous de
la lésion. Cette paralysie comprend, à l'occasion, tous les muscles du tronc du
côté malade. Elle s'accompagne, dans certains cas, d'exagérations des réflexes

tendineux et cutanés.

Fio. r,oït.

l' iG. 5011. FiG. 310.

'iHt. — Compreshiioli de la moitié ilroile di

par une tumeur. (D'après Charcol.i

l.i Miiiclle

[G GUINON.;\
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2" Dans certains cas, une absence complète de troubles de la sensiijililé, qui

reste absolument normale. Dans d'autres cas, au contraire, il existe dans tout

le côté paralysé une hyperesthésie quelquefois assez considérable. Le sens mus-

culaire peut être, suivant les sujets, conservé ou diminué dans les parties para-

lysées.

5" Une zone étroite d'anesthésie plus ou moins marquée, juste au-dessus du

territoire hyperesthésique. Cette anesthésie est due à la lésion des racines raclii-

diennes postérieures du côté lésé, qui sont en rapport avec l'agent de la com-

pression, dont elles subissent les effets directs.

4" Une autre zone supérieure à la précédente, dans laquelle on constate un

certain degré d'hyperesthésie. Cette dernière est généralement bilatérale el

sous la forme d'une ceinture à peu près complète.

5" Dans les parties paralysées, des troubles trophiques de la peau, des muscles

(atrophie muscvdaire), des articulations, le décubitus aigu, etc., et enfin des

troubles vaso-moteurs : l'ougeur de la peau, élévation de la température locale.

Du coté opposé à la lésion, on trouve:

1" L'intégrité absolue de la motilité, des réflexes, etc., en un mot l'absence

de tous les signes qui viennent d'être énumérés du côté correspondant à la

lésion.

2" Une anesthésie généralement complète, portant sur tous les modes de la

sensibilité, avec conservation habituelle du sens musculaire. Cette anesthésie

est quelquefois bordée en haut par la ceinture d'hyperesthésie dont nous venons

de parler. Son niveau supérieur est en rapport avec le siège de la lésion dans le

sens vertical. Au-dessus on observe l'état normal des deux côtés.

r3rown-<Séquard a remarqué que, lorsque l'altération siège vers la troisième

paire sacrée, il y a perte de la sensibilité des deux côtés de l'aine, au périnée,

aux genoux. Les arthropathies, l'atrophie musculaire, siègent alors du côté de la

lésion, avec les troubles trophiques. L'escarre, au contraire, se produit du côté

des troubles de la sensibilité.

Il est absolument exceptionnel que le syndrome de Brown-Séquard se main-

tienne ainsi pur et typique pendant toute la durée de l'évolution de la lésion qui

produit la compression de la moelle. A ce degré de pureté il résulte de la section

hémilatérale de l'organe. Mais dans le cas de compression on comprend que les

symptômes qui le composent puissent ou bien être plus ou moins mal indiqués

en partie, ou bien se mélanger d'autres phénomènes dus à l'extension de la

compression ou à des dégénérations secondaires('). Malgré tout, il présente une

grande valeur diagnostique dans bien des cas.

Marche. Durée. Terminaisons. Pronostic. — L'évolution de la compres-

sion médullaire et par suite des signes qui la caractérisent, ainsi ([ue le pro-

nostic qui s'y attache, dépend essentiellement de l'agent producteur de la com-

pression. Il est facilement compréhensible que la marche de la maladie devra

différer notablement dans le cas de tumeur bénigne des méninges, dans celui de

pachyméningite tuberculeuse consécutive au mal de Pott, et dans celui de car-

cinose vertébrale.

Dans bon nombre de faits, il y a lieu de remarquer la longue durée des phé-

nomènes douloureux de la période initiale, qui rend souvent le diagnostic assez

(') LoNDE. Double syndrome de Brown-Séquard dans le mal de Polt. Revue ncuroL, 1898,

p. 350.
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«liriicile. (k's phénomènes douloureux peuvent quelquefois subir des exacerba-

lions, tanlôt sans raison apparente, tantôt en connexion avec certains états.

C'est ainsi que dans certaines tumeurs vasculaires, siégeant en particulier dans

la région lombo-sacrée, on observe quelquefois une aggravation notable des

douleurs pendant la période menstruelle. Cette exacerbation est due à la con-

gestion des vaisseaux pelviens et rachidiens reteniissant sur le système vascu-

laire de la tumeur et augmentant momentanément la compression.

La durée est extrêmement variable. Elle dépend absolument de l'agent qui

produit la compression.

La terminaison fatale peut survenir, soit par l'aggravation graduelle des

symptômes, les escarres, les troubles urinaires, soit par le fait du trouble gé-

néral résullant de la nature de l'agent de la compression (carcinose vertébi^ale,

tumeurs malignes des méninges), soit par quelque affection intercurrente,

pneumonie, tuberculose, etc.. En tout cas, on paraît mourir moins souvent de

la moelle elle-même que de phénomènes étrangers à cet organe. C'est ainsi

(ju'un individu atteint de mal de Pott avec paraplégie succombe plus ordinai-

rement à la généralisation de la tuberculose ou à son extension aux poumons
([u'aux troubles résultant de la compression médullaire. Il en est de même en

ce qui concerne le cancer vertébral ou les tumeurs méningées malignes.

Nous avons mentionné chemin faisant la possibilité d'une guérison réelle

dans certains cas. Dans le mal de Pott, par exemple, le pronostic est relative-

ment moins terrible qu'il pourrait paraître au premier abord. Dans les néoplas-

mes, lorsque la lente évolution des symptômes, leur stricte localisation et leur

absence d'extension pourront faire penser à une tumeur bénigne, le pronostic

est rendu plus favorable par la possibilité d'une intervention chirurgicale.

Il est presque inutile d'ajouter, entin, que le pronostic varie avec la région

de la moelle atteinte. D'une façon générale, plus le siège de la compression est

élevé, plus les phénomènes sont graves. A la région cervicale supérieure, ils

sont d'une extrême gravité et peuvent entraîner rapidement la mort. Au contraire,

les lésions et en particulier les tumeurs de la queue de cheval comportent le

pronostic le plus bénin, en ce qui concerne la vie du malade, sinon au point de

vue de l'inlensité des manifestations doidoureuses.

Diagnostic. — I. Diagnostic de la compression. — a) Le terme de pseudo-

névralgies qui sert à caractériser les douleurs de la première période de la

compression de la moelle, montre qu'il faudra se garder au début de confondre

cette maladie avec les diverses névralgies simples. Dans les premiers temps

surtout, lorsque la compression n'affecte encore qu'un seul côté, il sera quel-

quefois diflicile de faire le diagnostic avec la névralgie cervico-bracliiale, la

iii'vralgie intercostnie. le linubago, la se ia liqice. Mais, à moins de lésion stricte-

ment unilatérale de la moelle, ce qui est relativement rare, les phénomènes
douloureiix s'étendront bientôt aux deux côtés, et alors on aura afl'aire à des

nri:ralgic>' floublcs, lesquelles attirent tout de suite l'attention et font penser

<pt il y a autre chose qu'une névralgie idiopathique, rhumatismale par exemple.

j\iais, dans ce cas, il faudra songer à éliminer toutes les causes de compres-

sion des filets nerveux hors de la colonne vertébrale après leur sortie des troncs

de conjugaison (tumeurs, abcès, anévrismes). C'est surtout en ce qui concerne

la sci.ali(/ue double ({ue l'on devra avoir l'attention en éveil. L^n examen minu-

tieux permelira alors la plupart du temps de reconnaître la présence ou l'al)-

10. GUINON
'i
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sence d'une tumeur ou d'une affection du petit bassin et des organes qu'il

contient, l'utérus, les ovaires, etc.

Quoi qu'il en soit, d'ailleurs, on ne devra jamais négliger, même dans celle

première période et en l'absence de grosse déformation de la colonne vertébrale,

d'examiner localement cette dernière avec précision. Souvent alors on constatera

l'existence d'une légère déviation inappréciable à première vue, ou la présence

d'un point douloureux fixe, de pevi d'étendue, réveillé par la pression ou les

mouvements. Ce dernier phénomène se rencontre souvent, tout d'abord dans le

mal de Pott sans déviation et aussi quelquefois dans certaines tumeurs.

b) Lorsque la paraplégie est constituée, le diagnostic devient en général plus

facile. Nous avons vu que, sauf quelques cas assez rai'es, la phase de paraplégie

flasque est relativement courte. L'erreur commise â ce moment sera donc de

peu de durée, l'apparition plus ou moins rapide de l'élément spasmodique

venant forcément modifier le diagnostic. Quoi qu'il en soit, on évitera à celte

période la confusion avec le tabès, la myélitec/ironique diffuse, la myélite trans-

verse, les névrites périphériques, Vhystérie.

La paraplégie est relativement rare dans le tabeé. Mais les phénomènes dou-

loureux (douleurs fulgurantes, douleurs en ceinture) y tiennent une place im-

portante, ainsi que les troubles urinaires et les lésions de la sensibilité. Mais tout

d'abord ces dernières n'y affectent point les mêmes localisations que dans la

compression de la moelle. De plus, l'évolution des symptômes est bien ditïé-

l'ente, la paraplégie est souvent plus rapide et enfin, s'il s'agit de tabès, on

constatera l'un quelconque des signes dont l'ensemble est caractéristique
; para-

lysies oculaires, ptosis, signe d'Argyll Roberlson, incoordination motrice, etc.

Dans la myélite diffuse, outre que l'évolution est beaucoup plus rapide en

général, les troubles de la sensibilité et de la motilité marchent plus de pair,

sans qu'ils aient été précédés d'une phase purement douloureuse. L'atrophie

musculaire est plus rapide et plus considérable. Les troubles trophiques (es-

carres) sont plus précoces.

L'évolution toute particulière de la mi/élite transverse, partielle ou totale, de

Vhémotom'yélie, permettrait en général de les éliminer assez facilement : pas tle

pénnode douloureuse antécédente, début aigu ou subaigu de la maladie, exis-

tence antérieure fréquente d'une maladie infectieuse, intensité rapide de la

paralysie et précocité des troubles de la sensibilité.

Quant aux névrites périphériques, caractérisées par des douleurs et des para-

lysies, on aura souvent l'étiologie pour se guider (alcool, plomb, infections

diverses, etc.). Les douleurs ne sont pas exactement semblables, affectent moins

la forme névralgique, s'accompagnent d'une hyperesthésie plus marquée de la

peau et des tissus sous-jacents (pression des masses musculaires). L'atrophie

musculaire, franchement dégénérative, est plus précoce et plus marquée, ainsi

que les troubles de la sensibilité. Enfin l'évolution est tout autre et jamais on

n'y constate l'apparition ultérieure de l'élément spasmodique.

Nous reviendrons plus loin sur le diagnostic avec ï/iystérie.

c) Lorsque l'affection en est ai'rivée à la phase de paraplégie spasmodique,

on pourra penser à la myélite transverse, à la sclérose en plaques, à la sclérosi-

latérale amyotrophique, ou à Y/iystérie. Mais, à vrai dire, le diagnostic à ce mo-

ment n'offre plus que de bien moindres difficultés.

Cependant la sclérose en plaques, dans sa forme purement spinale, pourra

être quelquefois assez difficile à distinguer. Le Iremblement caractéristique fait
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délaul dans celle l'orme, niais, à l'inverse de la pai'aplégie j^ar compression,

celle de la sclérose en plaques est dès le début spasmodique, jamais d'aillenrs

aussi complète que celle-là. De plus, il n'y a que peu ou poinl de phénomènes

douloureux coexistant avec la jiaralysie ou l'ayant précédée, pas de troubles de

la sensibilité.

L'évolution toute particulière de la sclérose latérale amyolroji/uquc doit tou-

jours permettre d'éviter l'erreur: élément spasmodique d'emblée, amyolrophi(^

précoce, intense; envahissement plus ou moins rapide, quelquefois primitif, du

bulbe; absence complète de troubles de la sensibilité et de paralysie des

sphincters.

L'hystérie peut simuler à s'y méprendre la compression de la moelle (Charcol,

Souques), soit par le l'ait d'une paraplégie ilasque, accompagnée de douleurs,

soit par la création d'un syndrome presque identique au mal de Poil, sans

déviation vertébrale (douleur vertébrale, pseudo-névralgies, atrophie muscu-

laire, paraplégie spasmodique). C'est le pseudo-mal de Polt hijstérique (Audi'v).

Mais, d'un développement souvent brusque, à la suite d'une émotion, d'un li-an-

matisme, d'une attaque, il n'évolue pas régulièrement comme la compression

vraie de la moelle, et peut quelquefois être modifié par une attaque, l'hypno-

tisme, les agents esthésiogènes. La douleur locale de la rég-ion vertébrale affecte

quelquefois les caractères d'un véritable point hystérogène. Les altérations de

la sensibilité sont massives et affectent la forme « eir segments de membres»
comme dans toutes les paralysies hystériques. Les troubles sphinctériens man-
quent complètement. Enfin, on trouvera toujours, dans le cas d'hystérie simu-

latrice de la compression médullaire, quelque stigmate important de la névrose:

rétrécissement concentrique du champ visuel, attaques, etc., etc.

Il est bon de noter que l'on a vu l'hystérie coexister avec le mal de Pott vrai.

Cette combinaison peut rendre le diagnostic assez ardu dans certaines circon-

stances, comme dans ce cas, par exemple, où la névrose se manifestait sous la

forme d'une paraplégie hystéri(|ue, qui était venue prendre la place et les ap-

parences d'une paraplégie par compression guérie (Charcot, Georges Guinon)(').

d) Il existe une catégorie de lésions médullaires souvent fort difficiles à distin-

guer de la compression vraie : ce sont les tumeurs de la ruoelle.

S'il s'agit de ylionie de la moelle et en particulier du gliomc central, la dis-

tinction sera en général assez simple. La paraplégie, quand elle existe, est

variable tantôt flasque, tantôt spasmodique, quelquefois spasmodi([ue d'un côté,

flasque de l'autre. L'atrophie musculaire, souvent systématisée, reproduisant

la forme de la maladie de Duchenne-Aran, jirend \mc importance qu'elle n'a

pas dans la compression de la moelle. Enfin, et par-dessus fout, on constate dans

le gliome médullaire ce signe capital delci syringomyéUe , à savoir la dissociation

de la sensibilité: persistance de la sensibilité au contact, analgésie, thermo-

anesthésie.

Il ne faut pas oublier cependant, ainsi ([ue nous l'avons signalé chemin fai-

sant, que cette dissociation de la sensibilité peut se rencontrer également

parmi les troubles de la sensibilité relevant de la compression médullaire.

Le tubercule solitaire de la moelle peut, lorsqu'il est volumineux, se manifester

par une phase de phénomènes douloureux, mais moins intenses et moins nets

que dans la compression médullaire. Lorsqu'il est petit, ce sont plutôt à des

(') GEORfUis (juinon. I^es ancnls [)rovocaleurs de l'iiysléric. 'l'hèsc de I^aris. 1889.

[G. GUINOIV ]
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phénomènes de myélite Iransverse plus ou moins modifiés que I on a affaire.

La méningite tuberculeuse rachidienne ou cérébro-spinale qui se produit

quelquefois consécutivement n'est pas faite en général pour éclairer le dia-

gnostic, qui reste en tout cas extrêmement difficile.

II. Diagnostic de la cause. — Ce n'est pas tout de reconnaître qu'il existe

dans un cas donné une compression de la moelle, il faut encore savoir quel

est l'agent qui produit cette compression. Or il est un phénomène qui peut dès

l'abord guider grandement le médecin dans la découverte de la cause : c'est

la présence ou Vabsence (Vune déformation de la colonne vertébrale, facilement

reconnaissable en général, mais qu'il faudra toujours rechercheravec soin, car

dans son plus faible degré elle pourrait quelquefois passer inaperçue.

a) S'il existe une déviation vertébrale, laissant de côté les abcès, les anévrismes,

qui peuvent, dans des cas très rares, venir faire saillie hors du canal rachidien

et qui se reconnaîtront à leurs symptômes propres, on n'aura guère affaire, dans

la pratique ordinaire, qu'à deux affections distinctes : le cancer et la tubercu-

lose de la colonne vertébrale ; et encore, dans l'une et l'autre de ces deux maladies,

la plupart du temps la déformation osseuse sera différente.

Dans le cancer vertébral la déformation se présente rarement sous la forme

d'une déviation angulaire comprenant un très petit nombre de vertèbres. Au
contraire, on aura plutôt affaire à une sorte de tassement de la colonne verté-

brale, avec effacement des courbures normales et diminution de la taille (').

Mais à côté de cela d'autres signes encore plus nets permettront de formuler

le diagnostic. En ce qui concerne les signes mêmes de la compression médul-

laire, c'est l'intensité et la persistance des phénomènes douloureux (paraplégie

doidourei/xe des cancéreux de Charcot). En outre, bien plus que le mal de Pott,

la carcinose est l'apanage de l'âge avancé, quoique à cet égard, d'un côté

comme de l'autre, il puisse y avoir de nombreuses exceptions. La cachexie

rapide avec teinte jaune paille de la peau, les œdèmes, la phlegmatia, appar-

tiennent au cancer. Enfin il arrivera le plus souvent que, la carcinose vertébrale

étant très rarement primitive, on retrouvera dans les antécédents l'existence

de quelque cancer opéré, dont la cicatrice sera encore visible sur les téguments

(.^ein, testicule, etc).

Le mal de Pott présente une déviation vertébrale, qui, lorsqu'elle existe, est

généralement angulaire et comprend un nombre de vertèbres très limité. On
le rencontre de préférence chez les sujets jeunes. Son évolution est beaucoup

plus lente que celle du cancer. La cachexie est moins rapide. En outre, on

trouve souvent chez le malade porteur d'un mal vertébral, d'autres localisations

de la tuberculose, par exemple dans les poumons, dans les testicules, etc. En
ce qui touche les signes de la compression médullaire elle-même, on note une

intensité relativement moindre des douleurs et surtout la possibilité d'une gué-

rison qui est inconnue dans le cancer vertébral. Enfin, localement, on constate,

et cela quelquefois très longtemps avant les premiers signes de la compression

médullaire, les symptômes propres de la maladie des vertèbres : douleur locale

spontanée et à la pression, gêne des mouvements, immobilisation de la colonne

vertébrale, etc.

b) S'il n existe pas de déviation vertébrale, tout ce que nous venons de dire

touchant la tuberculose du rachis peut s'appliquer aux cas de mal de Pott sans

(') Georges Gi inoiv. Un cas de carcinose vertébrale. Nouvelle Irono<ir. de hi Salpètrière,

1890, p. 75.



COMPRESSION LEiNTE DE LA MOELLE 897

iléformotion de la colonne vertébrale. Dans cette hypothèse, le signe presque

pathognomoniqne manquant, on devra principalement porter son attention sur

les autres phénomènes: les caractères de la paraplégie, la présence de la tuber-

culose dans d'autres organes, et surtout les symptômes locaux.

Ce diagnostic éliminé, ainsi que celui très rare d'ostéome{') ou (Vexostone

Aijphililiqur
^
qui ne pourra guère être porté que par exclusion et s'il existe

ailleurs des traces bien nettes de syphilis, il ne reste [tins guère que les tumeurs

des envelojjpes de la moelle. La distinction est loin d'être toujours facile à faire

entre elles.

Les kyste>< liydatiques sont rares. A un moment donn(' de leur évolulion, ils

peuvent venir faire saillie sous les téguments. D'aulit s fois, ils font pour ainsi

dire irruption tout d'un coup en un point du canal rachidien, et alors, après

avoir assisté pendant un certain temps aux phénomènes de la compression

lente, on se trouve en présence des signes de la compression brusque. Une
indication précieuse, dans les cas de ce genre, est la présence d'une tumeur de

même nature en un autre point du corps.

En ce qui concerne les autres tumeurs, le plus important est de savoir si

elles sont bénignes ou malignes, en raison des indications ou contre- indica-

tions qui en découlent au point de vue d'une intervention chirurgicale. Si l'on

se reporte à la classification schématique que nous donnions au chapitre de

ÏÉtiologie (voir p. 858), oh voit que les plus favorables au point de vue du pro-

nostic sont les tumeurs circonscrites, donnant par conséquent naissance à des

signes nets, circonscrits, indiquant un siège bien déterminé. Parmi celles-là, on

trouve en général le fi.brorne, le psammome., le lipome, le sarcome bénin, etc.

Les différencier les unes des autres est une tâche le plus souvent impossible.

On pourrait, paraît-il, tirer quelques indications de l'âge (Horsley). Les groupes

des deuxième et troisième catégories comprennent pour les uns des néoforma-

tions multiples, mais bénignes comme les précédentes, et pour les autres des

tumeurs malignes {sarcome encéplialoïde, mi/xorne, etc.). La diffusion des signes,

dans l'un et l'autre cas, leur l'apidité et leur gravité dans le second, permet-

tront de les distinguer et par conséquent d'éviter l'intervention du chirurgien.

Quant à faire le diagnostic de la nature exacte du néoplasme, cela est la plu-

part du temps fort difficile, sinon impossible (-).

Sous le nom de radiculadgies el de radiruliies méninyopatinqices, Chipault a

décrit une forme de compression limitée aux racines et sous la dépendance de

lésions d'origine spécifique ou rhumatismale localisées aux méninges molles.

L'épaississement des méninges a été constaté par lui plusieurs fois au cours de

l'intervention chirurgicale. Cette forme se caractériserait par la topographie

nettement radiculaire de la douleur et par l'absence d'autres troubles nerveux,

sinon des troubles surajoutés (neurasthénie, morphinomanie, dans deux cas).

C'est ce caractère qui, lorsqu'il est bien net, permettrait de distinguer cette

forme des autres causes de compression soit de la moelle, soit des racines.

Lorsqu'on a affaire à ces radiculalgies d'origine méningée, le diagnostic est

d'autant plus important à établir que Chipault a o])tenu plusieurs fois la gué-

(') Caselli. Sur un cas de compression de la moelle par un ostéonie ; résection de plu-
sieurs vertèbres doi sales; guérison. X' Caiigrès de lu Soc. ilal. de rhir.. octobi e 1893.

('^) Voir au sujet de cette question du diagnostic des tumeurs : Ocsïaniol. Thèse citée.

— GowERS et Horsley. A case of tumour of the spinal cord; removal; recovery. Mcd. Cliir.

Tmns., puhl. Inj the Roy. Med. and Chir. Sor. of London, vol. LXXT, ISf^H.

TR.\Iïli DE MÉDECINE, édit. — L\. 57
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riboii par rintorvenlion chirurgicalo (laminoclomie, réseclion inlradurale dos

racines) (').

III. Diagnostic du siège. — Il ne siiffil pas de savoir à quelle hauieur de la

moelle siège la compression (voir à ce sujet le chapitre : Symptomatologie), il

i'aul encore, et cela surtout au point de vue de la thérapeutique chirurgicale,

pouvoir se rendre compte en quel point de la circonlei'ence de la moelle se

trouve l'agent de la compression : en avant, en arrière ou sur les côtés.

La cornpre>^sion unilatérale, on Ta vu, se manifeste par le syndrome de

lirown-Séquard. Mais quelquefois, bien que la tumeur, par exemple, soit en

rapport avec l'une des parties latérales de la moelle, ce syndrome fait défaut à

l'état de pureté. C'est alors par la prédominance des symptômes sur l'un des

côtés que l'on arrivera à un diagnostic approximatif. A ce point de vue, Ous-

taniol, sur 55 cas de tumeur lalérale de la moelle, a trouvé :

Symi)tônies déliulanl du côté de la lumeiir. ... 25 cas.

— prédominants de ce fôlé 8 —
— passant plus lard au côté opposé. . M —

Syndrome de Brown-Séquard .j —

11 faut ajouter à ces cas, et avoir toujours présents à l'esprit, ceux où les

symptômes débutent et prédominent du côté opposé à la tumeur. Dans ces cas,

en apparence paradoxaux, la moelle est violemment comprimée du côté opposé

à la tumeur contre la paroi du canal osseux (cas de Scherb, kyste hydatique).

Il est beaucoup plus difficile de savoir si la compression porte svu- la partie

antérieure on postérieure de la moelle. Les signes sont les mêmes dans la majo-

rité des cas. Les tumeurs situées en avant paraissent donner lieu à des phéno-

mènes douloureux à peu près aussi intenses que les autres. Lorsqu'ils man-
((ueiit presque complètement (cas à peu près unique d'Oustaniol), c'est une

forte présomption en faveur de l'hypothèse d'une compression de la région

antérieure. Lorsqu'on observe la prédominance de certains troubles sensitifs

tels ({ue retard de la perception, localisation défectueuse des sensations, ou

l'incoordination des mouvements, on est en droit de penser à la localisation de

la compression à la partie postérieure de la moelle.

Dans la tuberculose vertébrale, il serait également quelquefois possible de

savoir, par certaines différences dans la paraplégie, si la lésion a envahi dès

l abord et occupe la partie antérieure (corps vertébraux) ou postérieure (lames)

du rachis. Dans le premier cas (paraplégie antérieure), il y aurait prédomi-

nance des troubles moteurs; dans le second (paraplégie postérieure), au con-

traire, précocité et prédominance des troubles sensitifs (Chipaull, Roberls) (').

Traitement. — Le véritable traitement curatif de la compression de la

moelle est l'opération chirurgicale qui en supprime la cause. Nous ne ferons

que le mentionner ici, car il sort des limites de notre cadre (''). Mais encore

faut-il connaître les cas, assez nombreux à la vérité, dans lesquels il paraît

absolument contre-indiqué d'y avoir recours. S'il s'agit de tumeurs de la moelle,

(') CiuPAULT. Bull, méd., 1902, p. 298. — Sor. de neurol., (5 février 1902. — Acad. de méd..
18 lévrier 1902.

(-) HoiiERTS. A case of priniai'y (uherculosis of tiie lamin^p, etc. Aun. of surgerij. 1894.

(=) Voir an sujel du trailement chirurgical : Chh>.vi:lt. Arch. gcn. de méd., décembre 1890:
Remic de chir.. juillet 1891 ; Gaz. de» linp., 1890 et 1893. — Bazy. Congrès de chirurgie, 1891.
— OusTANFOL. Lnc. cil. — (lowKiili ("I Ilop.sLEv. Loc. cit., etc., etc.
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il ne faut songer à l'opération que si l'on est en présence, de façon non dou-

teuse, d'une tumeur bénigne et ne s'étendant qu'à une portion limitée du canal

rachidien (Oustaniol, Schultze) ('). Si l'on a affaire à des tumeurs malignes, les

résultats sont tellement mauvais qu'il est préférable de renoncer à toute inter-

vention (Kirmisson : 15 morts sur 25 cas).

Dans la compression par suite d'anciens traumatismes, fractures, esquilles

osseuses, l'opération semblerait mieux indiquée. Mais la statistique est encore

ici assez peu encourageante (Chipault : sur 150 cas, UO insuccès, dont 80

suivis de mort, 12 guérisons, le reste amélioré).

Dans le mal de Polt, s'il a été possible d'obtenir quelques résultats lieureux

à l'aide de l'opération sanglante ou du redressement (Calot : 5 cas avec para-

plégie guéris) (-), la plupart des auteurs considèrent dans l'immense majorité

des cas toute intervention du chirurgien comme contre-indiquée. Broca et Mou-

chet (') estiment que le redressement doit être proscrit formellement dans

loutes les gibbosités anciennes et ankylosantes. et que dans celles de formation

récente il ne présente guère d'avantages. D'après Rozay(^), le traitement opéra-

toire et le redressement constituent des traitements d'exception applicables

seulement à un très petit nombre de cas.

Reste le traitement médical. Il variera, suivant les circonstances, surtout au

point de vue du résultat qu'on en peut attendre. Dans les cas de compression

que l'on peut supposer provenir des méninges ou d'une tumeur bénigne, il sera

toujours indiqué d'essayer le traitement antisyphilitique, quitte à recourir à

lous autres moyens s'il reste inefficace.

Dans le cas de mal de Pott, la disparition delà compression peut être obtenue

quelquefois par le séjour prolongé au lit, l'application des appareils, les pointey

de feu le long du rachis au niveau du point malade. En tout cas, ces moyens
amèneront la plupart du temps le soulagement. On ne négligera pas non plus

le traitement général : huile de foie de morue, toniques, etc.

Chez les sujets atteints de cancer vertébral, il ne faut pas hésiter à recourir

aux injections hypodermiques de morphine pour calmer les souffrances épou-

vantables de la paraplégie douloureuse, lorsque le repos complet au lit et les

appareils ne suffisent pas.

Dans les autres cas, il faut surtout s'efforcer de palliei' les accidents produits

par la compression et en particulier les douleurs, à l'aide de l'opium, l'antipy-

rinc, la phénacétine, etc. Les bromures à dose suffisante (5 grammes par jour

au moins chez l'adulte) pourront être de quelque secours lorsque la paraplégie

spasmodique atteint un certain degré d'intensité. L'électricité ne devra être

employée que dans les cas de paraplégie flasque, ou dans la période d'améliora-

tion, lorsque l'élément spasmodique aura disparu.

Enfin on veillera soigneusement à prévenir par une antisepsie rigoureuse les

accidents qui peuvent l'ésulter de la paralysie des sphincters et en particulier

les troubles vésicaux. On évitera ainsi l'infection urinaire ou fécale, la forma-

tion des escarres et la septicémie consécutive, qui sont très souvent les causes

de la mort chez les malades atteints de compression lente de la moelle.

(') SciiULTZE. Devt. Zritsclir. f. Nervenlieilk.. \\\, I et 2.

(-) Calot. Arad. de méd., 20 mai 18!)8.

{'>) Broc.v et MoLXiiET. Gaz. hebd., 19 aoùl I9IRI.

('') RozAY. Thèse de Paris, I90L

[G. GUIMON.l
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CHAPITRE IT

COMPRESSION BRUSQUE DE LA MOELLE

Causes. — La compression brusque de la moelle peut, être d'origine spon-

tanée. Elle résulte alors le plus souvent de l'irruption dans le canal rachidien

du liquide d'un abcès, d'un kyate liydnllque ou d'un anévrisme voisins. Elle peut

encore être due dans ce cas à une hémorragie des méninges rachidiennes.

Mais le plus ordinairement elle est de cause traumatiqiie, et due à la fracture

ou à la luxation des vertèbres, saines ou malades, comme dans le mal de Pott,

par exemple. Dans ce dernier cas, il se peut que la déformation brusque soit

spontanée, mais le fait paraît être très rare. Le plus souvent, c'est à la suile

d'une chute, d'un choc, que l'écrasement brusque des corps vertébraux se pro-

duit.

Anatomie pathologique. — On comprend que ces deux ordres de causes

agissent d'une façon bien différente sur la moelle. Les unes, bien que produi-

sant des symptômes subits dans leur développement, ne s'accompagnent pas

au début de lésions médullaires profondes. Si ultérieurement la cause de la

compression persiste, on est en présence des lésions de la compression lente.

De plus elles comprennent en généi^al une portion très étendue de la moelle.

Dans la compression brusque d'origine traumatique et due à une lésion des

vertèbres, s'il ne s'est pas produit de blessure, de déchirure de la moelle, la

lésion médullaire est nulle ou du moins parfaitement réparable, ainsi que le

montre la clinique. De la rougeur, de petites hémorragies interstitielles, telles

sont les seules altérations appréciables dans les cas quelquefois les plus

graves, mais dont la gravité tient non pas à la profondeur de la lésion, mais à

son siège, la mort pouvant résulter de la simple interruption du fonctionnement

de certaines régions pour ainsi dire vitales de la moelle. Or la compression

brusque réalise cette interruption de fonctionnement en dehors de toute altéra-

tion profonde du tissu même de l'organe.

Quelquefois, au contraire, la lésion de la moelle est très importante. Au
niveau du point qui a été le siège du traumatisme, elle peut être complètement

ou incomplètement sectionnée, réduite quelquefois en bouillie. On constate

alors au-dessus et au-dessous de la lésion une infiltration sanguine plus ou

moins considérable et remontant plus ou moins haut. Dans cette zone d'héma-

tomyélie, les éléments médullaires sont altérés : cylindraxes, myéline. Les cel-

lules perdent leurs prolongements et subissent la chromatolyse. L'hémalo-

myélie peut donner lieu plus tard à une cavité présentant les plus grandes ana-

logies avec les cavités syringomyéliques (Déjerine). Ces lésions peuvent cepen-

dant se réparer. Mais si ce i^ésultat heureux n'est obtenu, tout le segment trau-

matisé se transforme en une masse de sclérose, au-dessus et au-dessous de

laquelle se développent les dégénérations secondaires ordinaires.

On trouvera dans les traités de chirurgie la description de l'anatomie patho-
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logique des lésions osseuses Iraumatiques de la colonne vertébrale. Nous ne

nous y arrêterons pas.

Symptomatologie. — Les signes résultant de la compression brusque de la

moelle varient suivant la région qui est comprimée. Ils sont absolument les

mêmes que les troubles objectifs de la motilité et de la sensibilité, passés en

revue ci-dessus à propos de la compression lente. La seule différence est qu'ils

se produisent bi-iisquement.

Ainsi la lésion de la région dorsale donne lieu à une paraplégie subite plus

ou moins complète suivant que la compression est plus ou moins intense. Mais,

même dans les cas où celle-ci est relativement légère, on peut observer au début

une paralysie, avec disparition complète des mouvements réflexes, absolue

mais passagère, due au choc de la moelle (Vulpian). La paraplégie s'accom-

pagne de troubles de la sensibilité en rapport avec le siège exact de la lésion

(voir plus haut) et qui consistjent en abolition ou diminution de la sensibilité.

En même temps, on constate une paralysie de la vessie et du rectum. Nous

avons parlé plus haut (voy. page 869) des caractères de la paraplégie dans a

section complète de la moelle.

Ces accidents peuvent persister dans la suite, si la cause n'est pas supprimée,

(ît alors on assiste au développement plus ou moins régulier des phénomènes

de la compression lente : exagération des réflexes rotuliens, paraplégie spas-

modique, atrophie musculaire, etc.

Mais si la cause du mal est écartée, on voit les accidents s'amender, quel-

((uefois très vite, et la guérison complète survenir. On les a vus disparaître en

vingt-quatre heures chez des individus atteints de paraplégie par suite d'une

affection des vertèbres, après l'application d'appareils de redressement (Par-

mentier).

Le pronostic est beaucoup moins favorable dans les cas de lésions siégeant

à la région cervicale, qui entraînent le plus souvent la mort, quelquefois très

rapidement. Il n'est cependant pas absolument fatal, et l'on cite des cas de gué-

rison après la réduction d'une luxation des vertèbres cervicales. Mais il faut se

hâter d'intervenir, car les symptômes entraînent la mort par eux-mêmes. Ou
assiste, en effet, dans les cas de compression brusque de la région cervicale, au

développement rapide de tous les phénomènes que nous avons passés en revue

à propos de la compression lente de cette même portion de la moelle. Ce sont

des troubles de la motilité intéressant les quatre membres, et des phénomènes
du côté de la respiration et de la circulation particulièrement graves quocul

intam. La mort peut survenir quelquefois avec de la lièvre. Elle serait due alors,

suivant d'Antona, à une septicémie consécutive à une sorte de nécrose rapide

des organes, vessie, reins, etc.. (').

Si la lésion siège au-dessus de la troisième vertèbre cervicale, la mort peut

être presque instantanée, par suite de paralysie du diaphragme (nerf phré-

nique). Lorsqu'elle résulte d'une fracture ou d'une luxation de l'atlas et de

l'axis, d'une rupture du ligament transverse de l'apophyse odontoïde, il y a

compression du nœud vital de la moelle allongée et mort immédiate,

La moins grave est certainement la lésion de la région lombo-sacrée. Il n'y a

alors que les fibres nerveuses de la queue de cheval qui soient intéressées. Elle

!') D'Anton.v. Sur un cns de Irocturo de la sixième \ erlèbre cervicale. A' Cvngr. de la Soc.
ilal. de eliir., octobre 1895.

[C. GUINON.-\
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peut cependant laisser à sa suite des accidents qui, en ce cas, relèvent de la

compression lente localisée à cette région (voir plus haut).

Lorsque la compression brusque de la moelle est spontanée et due, soit à

une hémorragie méningée, soit à l'irruption dans le canal rachidien du

liquide d'un kyste hydatique, d'un abcès ou d'un anévrisme, on constate les

signes de l'hématorachis. Aux troubles dus à la compression se mêlent des

phénomènes irritatil's : contractures des membres intérieurs, convulsions téta-

niques des muscles des membres et du tronc, secousses cloniques, exagération

des réflexes.

Diagnostic. — Le début subit d'une paralysie avec troubles de la sensibilité .

survenant chez un individu en pleine santé, consécutivement à un grand trau-

matisme, à une chute d'un lieu élevé, doit faire penser dès l'abord à une frac-

ture ou à une luxation de la colonne [vertébrale produisant une compression

brusque de la moelle. Cependant on devra avoir égard à la possibilité de phé-

nomènes paralytiques survenant en conséquence de la commotion de la moelle

ou du cerveau, ou simplement du sliock nerveux.

Dans le cas de commotion de Inmoelle, les troubles sont instantanés, quelque-

fois très intenses; mais le plus souvent ils disparaissent au bout d'un temps plus

ou moins court, sans laisser derrière eux aucune trace.

Il est rare que Yhystérie traumatique donne lieu à des paralysies survenant

immédiatement après le traumatisme. En général, il existe entre elle et ce der-

nier une période d'incubation d'une certaine durée. En tout cas, le diagnostic

sera facilement élucidé par la présence, dans le cas de lésion traumatique des

vertèbres, d'une déformation de la colonne vertébrale, qui n'existe pas dans

toutes les autres hypothèses ci-dessus. Il y a alors, en un point en rapport avec

les signes de compression, une saillie ou un enfoncement, avec douleur locale,

gonflement et quelquefois ecchymose.

Lorsque cette déformation survient chez un individu atteint antérieuremenl

d'un mal de Pott, le diagnostic complet sera facile. ^lais il faut savoir que la

maladie vertébrale peut être restée auparavant complètement latente et recon-

naître comme premier signe la luxation brusque des vertèbres. Mais, outre que

le cas est peu fréquent, il y aura souvent alors une sorte de disproportion entre

l'importance du traumatisme et l'intensité de la déformation produite par lui.

Il se peut que, dans un cas de mal de Pott cervical connu depuis son début,

l'irruption brusque d'un abcès par congestion en avant de la colonne vertébrale,

comprimant les organes du cou et du médiastin, fasse croire à l'existence de

la compression brusque de la moelle cervicale. Mais la dyspnée par compres-

sion des voies respiratoires n'est pas la même que celle par lésion de la moelle,

et il suffit presque d'indiquer la possibilité de cette erreur pour éviter d'y

tomber.

S'il n'existe aucun signe local, aucune déformation de la colonne vertébrale,

en conséquence du traumatisme subi, on peut penser, pour expliquer les trou-

bles nerveux, en dehors de la commotion de la moelle et du shock nerveux, au

développement d'une hématomyélie ou d'un hématorachis. Mais, dans ce dernier,

dont la symptomatologie est d'ailleurs assez mal tracée, on trouve habituelle-

inent, outre les symptômes de compression, des phénomènes irritatifs que nous

avons mentionnés plus haut : convulsions tétaniques des membres et du tronc,

contractures, exagération des réllexes.



COMPRESSION BRUSOUE DE LA MOELLE.

Pronostic. — Le pronostic est intimement lié à la cause qui a produil l;i

compi'ession de la moelle. Lorsque l'action de l'agent vulnérant peut être ra|)id('-

ment écartée et que la lésion de la moelle n'a pas été trop considérable, la para-

lysie peut s'améliorer. Mais la plupart du temps il se forme des dégénérescences

qui mettent obstacle à une restitution complète. Nous faisons abstraction, bien

entendu, des cas de commotion simple de la inoelle, qui peuvent ne laisser

aucune trace.

Lorsque la lésion est plus considéralile ou que l'action de l'agent vuhK'rant

persiste indéfiniment, on se Irouve en présence de symptômes relevant de la

compression lente de la moelle. Cependant, tous les troubles moleurs et sensilil's

présents, au moment du traumatisme, peuvent ne pas évoluer parallèlemeni el

subir dans la suite quelques modifications. Dans un cas de Souques, les troubles

moteurs s'étaient notablement améliorés, tandis que les troubles sensilifs

avaient persisté sans le moindre changement (').

Traitement. — Le traitement est ici presque exclusivement chirurgical. Il

consiste à pratiquer, aussitôt que possible, la réduction de la fracture ou t\o la

luxation, à l'aide des procédés employés en pareil cas.

Mais lorsque le traitement n'a pu être appliqué suffisamment lot et cpi il per-

siste des accidents plus ou moins éloignés de compression médullaire, il y a

lieu encore dans certains cas déterminés de tenter une inlervention chirurgicale.

Mais alors il ne s'agit pins d'une réduction simple d'une fraciure ou d'une luxa-

lion, mais d'une opération sanglante (trépanation de la colonne vertébrale). On
a pu obtenir dans ces cas, par ce procédé, des résultais favorables (Tuffier cl

llallionl.

(') Souot'ES. Sor. de neurol.. IHOO. eh Revue iiaurol.. p. 017.

IGUINON ]





MALADIES DES MÉNINGES

Par GEORGES GUINON

L'encéphale el la moelle épinière sont enveloppés par Irois membranes : la

clure-mère. rarachnoïde et la pie-mère, qui remplissent chacune un rôle particu-

lier. La (lui-e-mère est une membrane fibreuse, surtout proleclrice ; l'arach-

noïde, une séreuse, qui assure la mobilité des centres nerveux; la pie-mère, une

membrane vasculaire qui pourvoit à leur nutrition. L'équilibre est assuré parle

liquide céphalo-rachidien qui oscille dans l'espace sous-arachnoïdien.

Toutes les membranes méningées ne participent pas aux processus inflamma-

toires qui constituent les méningites. La dure-mère n'est généralement pas

intéressée dans les méningites ordinaires; l'arachnoïde et la pie-mère sont, au

contraire, toujours simultanément altérées. On ne peut donc pas séparer l'in-

flammation arachnoldienne {araclinitis) de l'inflammation pie-mérienne [lepto-

méninfjite), et le ferme méningite désigne l'inflammation simultanée de ces deux

membranes. L'inflammation de la dure-mère, au contraire, reste le plus souvent

isolée ipacliyméningite) et donne lieu à de tout autres symptômes. D'où une

première grande division :

^léningiles proprement dites (arachnilis et leptoméningites);

2" Pachyméningiles (inflammations de la dure-mère).

Une autre distinction doit être basée sur les difl'érences profondes de situa-

tion, de forme et de fonctions des deux espèces principales d'organes ({ue pro-

tègent les méninges, l'encéphale et la moelle épinière. D'où une seconde

division :

I. Méningites cérébrales :

°

IL Méningites spinales.

Mais il faut remarquer que ces membranes sont cependant absolument et

parfaitement continues et passent, sans interruption aucune, du crâne au rachis.

Les méninges crâniennes et rachidiennes sont, pour cette raison, dans certains

cas, solidaires, et les lésions de même nature peuvent passer des unesauxautres

ou les atteindre simultanément. D'où une troisième catégorie dans noire seconde

division :

III. Méningites cérébro-spinales.

Parmi ces dernières, celles qui résultent de la propagation du mal d'une

région à l'autre ne mériteraient pas de description particulière et il sufflrait.

pour s'en faire une idée, de raccorder l'un avec l'autre les tableaux symptoma-
licjues de chacune des deux catégories de méningites. Mais il existe une forme,

la méniiigitf cén-bro-spinale ('piiléntirjue, qui, par son étiologie, son caractère

[G GU1N0N.1
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épidémique, par renvahisscment simullané des méninges crâniennes cL rachi-

diennes, devait constituer une espèce à part. Nous lui consacrerons donc un
(•hapitre particulier.

L'inflammation aiguë des méninges, comme celle des autres séreuses, recon-

naît toujours ou presque toujours pour cause une infection microbienne. C'est

du moins la notion à laquelle ont abouti toutes les recherches microbiologiques

les plus récentes. Ces recherches ont encore montré que, de môme qu'il y a,

non pas une endocardite, mais des endocardites, non pas une pleurésie, mais

des pleurésies, etc., il y a, non pas une méningite, mais des méningites. C'est-

à-dire que l'inflammation méningée n'est pas déterminée par un agent unique

toujours le même et en quelque sorte spécifique, mais qu'elle peut l'être par un

certain nombre de microbes très dift'érents. Ces microbes divers exercent, à

quelques nuances près, la même action : ils réalisent le même processus, de

telle sorte qu'il n'est guère possible, actuellement du moins, de donner une

description clinique spéciale pour chacune de ces espèces de méningites et de

les classer d'après la nature de leur cause organisée. Les données microbiolo-

giques récentes n'ont pas modifié ici les groupements nosologiques anciens. La
méningite aiguë, quel que soit l'agent pathogène qui la provoque, se traduit

cliniquement par un ensemble symptomatique à peu près uniforme et bien

défini, qui suffit à lui assurer l'autonomie nosographique.

L'inflammation méningée qui est produite par le bacille de Koch est bien dif-

férenciée anatomiquement par l'existence de la néoplasie luberculeuse et clini-

quement par sa marche subaiguë et son évolution. Elle constitue donc un type

clinique, légitimement distinct de celui de la méningite aiguë infectieuse que

l'on désignait autrefois, en raison de l'absence des tubercules, sous le nom de

méningite simple.

Quant à l'étude des pach^^méningites, elle trouvera sa place, pour le cerveau,

dans la description des hémorragies méningées, à l'histoire desquelles elle se

rattache intimement; pour la moelle, nous en parlerons avec les méningites

spinales chroniques.

En résumé, nous adopterons, dans l'étude des maladiesdes méninges, le plan

suivant :

Chap. I. Méningites cérébrales aiguës.

Chap. H. Méningite tuberculeuse.

Chap. III et IV. Hémorragies méningées. — Phlébile el Ihrombosedessinus

cérébraux.

Chap. V. Méningites spinales : aiguës et chroniques.

Chap. VI. Méningite cérébro-spinale épidémique.
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CHAPITRE rKEMIKR

LES MÉNINGITES CÉRÉBRALES AIGUËS
m

Historique. — L'histoire de la méningite aiguë a été foi'l bien tracée dans ses

grandes lignes par Jaccoud et Labadie-Lagrave ('). Ces autenrs ont distingué

trois périodes dans son histoire :

1° Dans la première période, période ancienne, raifection a été confondue

sous le nom de phrénésie avec toutes les aiTections cérébrales fébriles suscep-

tibles de produire le délire. Les premiers, ^leibomius. Willis el Morgagni sépa-

rèrent l'inflammation méningée de rintlammation cérébrale. Ilerpin, élève de

Pinel, contribua à cette distinction et créa le terme de « méningite ».

2" Dans la seconde période, après la publication du travail de Robert Whytt (^)

(1768), qui fait épocpie dans l'histoire des méningites, tous les médecins quioni

écrit sur ces affections ((lœlis, Coindel, Senn, Parent-Duchàtelet et Martinet,

1821) confondirent sous le nom d'hydrocéphalie aiguë la méningite simple et la

méningite tuberculeuse.

Dans la troisième période, la distinclion enire la méningite simple et la

méningite tuberculeuse fui nettement établie. En même temps, Tanatomie

pathologique des méningites étant mieux connue, on les sépara des diverses

affections qui peuvent les simuler (accidents cérébraux du rhumatisme, urémie,

insolation).

A ces trois périodes il faut en ajouter une quatrième, période contemporaine,

qui est surtout marquée par les progrès relatifs à Tétiologie et à la pathogénie

de l'affection. Les travaux de Netter, Frankel, Sanger, Weichselbaum, etc.,

ont établi la nature infectieuse des méningites non tuberculeuses et fait voir

le rôle joué par un certain nombre de microbes dans le développement de

la maladie. Les recherches les plus récentes ont enfin démontré que l'inflam-

mation méningée ne reconnaissait pas pour cause un microbe spécifique, mais

pouvait être au contraire déterminée par des microbes différents, isolés ou asso-

ciés, les mêmes qui sont la cause habituelle des phlegmasies des plèvres, du
péricarde, de l'endocarde et des autres séreuses. Ces notions nouvelles peuvent

se résumer dans cette formule : il n'y a pas une méningite aiguë simple, mais

bien des méningites infectieuses aiguës.

Jusqu'à ces dernières années, on ne considérait comme méritant la dénomi-

nation de méningite que les cas où l'analomie pathologique décelait la présence

d'un exsudât manifeste. On groupait à part, sous le nom de pseudo-méningites.

ceux dans lesquels l'autopsie ne révélait aucune lésion appréciable des méninges.

Un mot nouveau, celui de /né/i/n</<.s'me (Dupré), dérivé du péritonisme de Gubler,

fut même créé pour désigner l'ensemble des phénomènes caractérisant la souf-

france des zones méningo-corticales, en l'absence de toute lésion anatomique
appréciable. Mais on en vint à se demander si l'absence de pus et de lésions

(') Jaccoud et Labadik-Laghave. Art, méningites in Dicl. de inéd. et de l'hir. pi-iU'ujucs.

(-) RODERT WiiYTT. Obscrvations on tlie dropsy of llie brain. Edinburgli, I7ti8.

[G auiNON ]
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durables devait faire exclure absolument l'idée de méningite et si telle infec-

tion qui, dans une autre séreuse, comme la plèvre par exemple, détermine, sui-

vant les cas, des suppurations ou des exsudations séro-fibrineuses, ne pouvait

pas se comporter de même dans les méninges (Hutinel). De là l'étude des

méningites séreuses, décrites en 1895 par Ouincke et dont la notion restreint

singulièrement le cadre des pseudo-méningites et du méningisme.

La ponction lombaire, pratiquée pour la première fois systématiquement par

Quincke, ne contribua pas peu à la connaissance de ces faits nouveaux, en

ouvrant le champ à toute une série de recherches sur le liquide céphalo-rachi-

dien et ses modifications dans les diverses espèces de méningites. Ces recherches,

de date tout à fait récente, ont puissamment aidé au diagnostic et au traite-

ment des méningites. Le liquide céphalo-rachidien a été étudié à de nombreux
points de vue : densité (Achard et Lœper), cryoscopie (Widal, Sicard et Ravaut),

caractères chimiques (WoltT, Achard et Lœper), teneur en albumine (Wolff,

Concetti), cytologie (Widal, Sicard et Ravaut), bactériologie, perméabilité des

méninges aux médicaments (Sicard ; Widal, Sicard et Monod). Ce sont en grande

partie ces recherches récentes qui ont permis de connaître toute une catégorie

de méningites bénignes, qu'on groupait, il n'y a pas encore bien longtemps,

dans le cadre des pseudo-méningites et du méningisme.

ÉTIOLOGIE

Les méningites aiguës paraissent être le plus souvent le résultat d une infec-

tion microbienne des méninges.

La situation du cerveau et de ses enveloppes dans une cavité close, qu'aucun

canal libre ne fait communiquer avec l'extérieur ou avec une cavité elle-même

infectée, semble placer ces organes dans des conditions exceptionnellement

favora])les, et presque à l'abri de l'infection. Cette infection ne peut pas se faire

directement, sans lésions préalables de l'organisme. Il faut, pour qu'elle s'effec-

tue, que les microbes pathogènes soient mis en contact avec les méninges par

elTraction, à la suite d'une plaie pénétrante du crâne par exemple, ou l)ien qu'ils

soient amenés jusqu'à celles-ci par propagation directe d'une inflammation voi-

sine ou par le transport indirect des agents d'une infection générale ou d'une

infection locale plus ou moins éloignée. Ce transport, dans ces derniers cas, se

l'ait par l'intermédiaire des voies sanguine et lymphatique.

Le mode d'infection le plus simple est celui qui résulte d'une inoculation

directe des méninges. Un traumatisme violent peut créer, surtout du côté de la

voûte crânienne, une voie profonde ouverte à l'infection dont les germes

viennent de l'extérieur. La séreuse méningée s'enflamme comme ferait une

synoviale à la suite d'une plaie ouverte ou pénétrante d'une articulation.

L'infection méningée peut résulter de la propagation par continuité d'une

inflammation voisine, ou Ijien encore elle peut résulter du transport des microbes

de la lésion avoisinante, par l'intermédiaire des voies sanguines, lymphatiques,

ou même nerveuses les plus courtes (infection par contiguïté). Il n'y a vérita-

blement qu'une nuance entre ces deuxmodes d'infection. La lésion qui est, dans

ces cas, le point de départ de l'infection méningée, siège soit à la voûte du

crâne, soit bien plus souvent au niveau de la paroi d'une des cavités, sous-

jacentes à la base du crâne (pharynx, fosses nasales, etc.). Ces cavités, ouvertes
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à rextérieur, sont habituellement envahies, à l'état normal, par des espèces

microbiennes très variées, qui se cultivent dans leurs replis muqueux et dans

leurs anfractuosités. Parmi ces espèces microbiennes qui poussent ainsi, comme
à l'éluve, dans les cavités pharyngée, nasale, auriculaire, etc., il peut dans cer-

taines conditions s'en rencontrer de pathogènes : d'ailleurs quelques-unes

d'entre elles, habituellement inoffensives, peuvent acquérir dans certaines cir-

constances une virulence considérable. Il suffit alors d'une lésion minime (ulcéra-

tion de la muqueuse du nez ou du pharynx, rhinite, otite, pharyngite) pour

servir de porte d'entrée à l'infection méningée. Il est souvent facile de décou-

vrir la lésion première qui a déterminé la méningite ; mais lorsqu'on ne la

trouve pas, il faut bien se garder de croire que l'inflammation méningée a été

réellement primitive. Car il est évident que la lésion qui l'a provoquée a pu

être assez minime, ou assez cachée, pour passer inaperçue. Peut-être même
pourrait-on penser que la lésion qui a servi de porte d'entrée a pu être, dans

quelques cas, déjà guérie, lorsque la méningite est survenue.

Il est facile de comprendre, grâce aux données anatomiques, la facilité avec

laquelle se réalisent de telles propagations infectieuses. A la voûte du crâne

elles empruntent la voie des canaux veineux dont sont creusés les os. Ces

canaux veineux forment, on le sait, un réseau très développé qui rampe dans

l'épaisseur du diploé et qui communique, à travers de nombreux pertuis osseux,

avec les sinus de la dure-mère d'une part et avec les veines tégumentaires

d'autre part. Il existe aussi des veines (les veines émissaires) qui, à travers les

Irons pariétal, mastoïdien, etc., établissent une communication directe entre

les veines tégumentaires du crâne et les sinus dure-mériens. La transmission de

l'infection se montre donc facile entre les méninges et les téguments du crâne,

soit qu'elle suive le canal des vaisseaux, soit plus simplement qu'elle se propage

le long de leur gaine au travers des pertuis crâniens.

A la base du crâne, les conditions nécessaires aux propagations infectieuses

sont peut-être encore plus favorables. Les cavités nasale, pharyngée, auri-

culaire, etc., qui s'ouvrent largement au dehors et se trouvent constammeni

exposées aux contaminations microbiennes, sont en relation avec la cavité crâ-

nienne par l'intermédiaire de nombreux vaisseaux et nerfs, qui constituent dans

la circonstance les voies naturelles de la transmission infectieuse. Il ne nous

paraît pas nécessaire d'insister davantage sur ces relations anatomiques; le peu

que nous en avons dit suffit à faire comprendre leur importance.

Lorsque la méningite survient dans le cours d'une maladie générale infec-

tieuse, c'est certainement par la voie sanguine que se fait l'infection. Celle-ci

s'explique alors « non seulement parla prédisposition générale des séreuses aux

infections, mais encore par rextrènie richesse et la disposition flexueuse du
réseau vasculaire méningé, qui multiplient les voies anatomiques de l'infection

et les chances de l'inoculation de la séreuse; car le ralentissement relatif de la

circulation prolonge le contact des bactéries avec les membranes méningées. A
cet égard, il est même légitime d'attribuer aux gaines lymphatiques périvascu-

laires des artérioles cérébrales un certain rôle défensif contre les migrations

bactériennes d'origine sanguine : l'existence de ces gaines inlerpose, entre le

milieu sanguin infecté et le milieu méningé aseptique, une zone dont la natuie

lymphatique aulorise à supposer le caractère défensif ('). »

(') Ernest Dufiîiî. Art. méningites. Manuel 'Je incd. de Debove-Acliurd.

[G. GUINON.]



010 MALADIES DES MÉNINGES.

La niéningile enfin peut être d'origine inlrinsôque lorsqu'elle est consécutive

à un abcès de Tencéphalo; soit que les vaisseaux lymphatiques ou sanguins

aient été les vecteurs de l'infection, soit que la collection purulente ait fait

irruption à la surface du cerveau ou dans une des cavités ventriculaires.

En résumé, l'infection méningée, toujours secondaire, peut être extrinsèque

et directe et résulter de la propagation par continuité ou par contiguïté d'une

infection voisine; extrinsèque et indirecte et avoir son point de départ dans une

infection d'un organe éloigné; elle peut être enfin intrinsèque, et provenir d'une

infection encéphalique antérieure.

Causes déterminantes de l'infection méningée. — Après avoir examiné les .

voies de l'infection méningée, il nous faut maintenant passer en revue ses

causes.

A. Lésions traumatiques de la tête. — La méningite peut succéder à une

fracture simple ou compliquée du crâne, à une plaie pénétrante, à une contu-

sion accompagnée de plaie. Parfois la plaie qui résulte de la contusion est très

peu étendue; elle peut même être assez insignifiante ou assez fugace pour

passer inaperçue. On a cité des cas dans lesquels la méningite avait succédé à

une contusion sauple, sans plaie extérievu-e. On peut alors supposer que le

traumatisme a déterminé la méningite (méningite traumatique), en jouant le

rôle d'agent provocateur, c'est-à-dire en servant de cause d'appel pour déter-

miner la locali.sation méningée d'une infection de source inconnue.

B. Affections septiques des organes voisins du crâne.

a. A/fectiom xeptiqiies du cuir chevelu. — Les furoncles, anthrax et phleg-

mons du cuir chevelu peuvent déterminer la méningite. Il en est de môme de

l érysipèle, mais c'est là un fait assez rare. Il ne faut pas, en effet, confondre

avec la méningite certaines manifestations délirantes de l'érysipèle, symptômes
d'excitation cérébrale, qui traduisent simplement la congestion méningée due à

l'inflammation voisine.

b. Affections septiques des os du crâne. — L'ostéomyélite, les lésions syphili-

tiques, l'ostéite tuberculeuse des os du crâne, peuvent être des lésions origi-

nelles de méningite, ainsi que les fractures simples ou compliquées.

c. Affections septiques de la face. — Ces affections ne provoquent d'ordinaire

la méningite qu'après avoir déterminé une phlébite des sinus dure-mériens. Ce

sont les lésions déjà signalées du cuir chevelu : phlegmons, anthrax et furoncles

(furoncles du nez et des lèvres en particulier), érysipèle.

d. Infections auriculaires. — Ce sont là des causes très fréquentes de ménin-

gite (oto-méningite de Gintrac). Les furoncles et abcès de l'oreille, l'otite

externe, moyenne et interne, la mastoïdite, doivent èti'e souvent incriminés. La

lésion la plus dangereuse à ce point de vue, c'est l'otite moyenne; dans ce cas,

la méningite se développe souvent par suite d'une carie du rocher, au cours

d'une otorrhée chronique ancienne, dont rien ne faisait prévoir la nocuité pos-

sible. Et comme une des conséquences les plus immédiates du développement

de la méningite est la suppression de l'écoulement auriculaire, par suite du

tarissement général des sécrétions qui accompagnent toujours l'état fébrile,

l'observation populaire en a conclu que la suppression d'une otorrhée ancienne

pouvait déterminer les plus graves accidents et la mort. Cette croyance popu-

laire, encore actuellement très répandue, contribue sans doute, en s'opposant

au traitement curatif des otites chroniques, à multiplier les cas d'oto-méningite.

Les infections. aui'ic\ilaires sont transmises aux méninges par diverses voies,
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par la paroi supérieure du conduit auditif externe et la mince paroi do la caisse

du tympan, par les cellules mastoïdiennes et par la lame criblée du conduit

auditif interne, le long du nerf acoustique et du facial.

Il faut remarquer que la propagation de proche en proche de l'inflammation

n'est pas nécessaire et que la méningite peut survenir en raison des relations

lymphatiques, sans que les os soient altérés et sans que la dure-mère ait été

d'abord intéressée. Parfois la méningite d'origine auriculaire succède à la

thrombose des sinus avoisinants (sinus transverse, caverneux, pétreux supérieur).

Outre la phlébite des sinus et la méningite, les otites peuvent encore donner

naissance à des abcès cérébraux.

e. Infections orbitaires. Les infections orbitaires susceptibles de déter-

miner la méningite sont : Tosléo-périostite, le phlegmon de l'orbite, l'ophtal-

mite, parfois un simple cliémosis (trois cas de Leyden et un cas de Forster). La

voie de transmission de l'infection aux méninges est le trou optique ou la voûte

orbitaire.

f. Infectiom nasales. — La propagation aux méninges des infections nasales

s'effectue par l'intermédiaire de^ la lame criblée de l'ethmoïde. Ces infections

peuvent être les coryzas aigus ou chroniques, les lésions ulcéreuses de l'ozène,

la tuberculose, la syphilis, la morve.

C. Maladies infectieuses et infections de siège éloigné. - Toute infection,

en quelque point du corps qu'elle siège, peut être le point de départ d'une

méningite : il suffit que les microbes qui la provoquent passent à un moment
donné dans le sang et viennent se fixer sur les méninges. La méningite peut

ainsi se développer au cours des maladies septicémiques (infection puerpérale,

pyohémie, endocardite infectieuse), au cours des infections urinaires, biliaires,

bronchiques. On l'a vue se produire à la suite d'endophléljite de la veine ombi-

licale chez un enfant de sept jours( ').

Elle a été signalée dans le rhumatisme articulaire aigu, en dehors des acci-

dents pseudo-méningitiques que provoque le rhumatisme cérébral. Mais on

n'est pas actuellement fixé sur cette forme d'encéphalopathie rhumatis-

male. Est-elle une manifestation réellement rhumatismale, une phlegmasie

arthritique de la séreuse crânienne, comparable aux phlegmasies des séreuses

articulaires, ou bien est-elle le résultat d'une infection secondaire au cours du

rhumatisme? C'est là une question qui n'est point nettement tranchée. Tou-

jours est-il que cette complication ne serait pas d'une excessive rareté. Ball(-),

sur soixante-neuf observations d'accidents cérébraux dans le rhumatisme,

signale trente-cinq fois la méningite caractérisée seulement par une suffusion

.séreuse, et trois fois la méningite accompagnée de produits fibrino-purulents.

C'est aux infections pneumococciques qu'il faut rapporter le plus grand

nombre des cas de méningite. Les faits que nous avons à signaler sur ce sujet

ont été mis en évidence par les remarquables travaux de Nelter(^). Avant lui,

Leyden, puis Saenger, Foa et Bordoni-Uffredruzzi, W'eichselbauni, avaient

signalé la présence du pneumocoque dans l'exsudat méningé. Après lui, ses

observations ont élé confirmées par un grand nombre d'auteurs : Neumann
et SchœlVer, Ortmann, Runeberg, Renvers, Bozzolo, Monti, Banti, etc.

(') AuDiDN. Soc. anal, de l'aris. l'.KHI.

(-) r.Ai.i,. Tlu'se de Paris. 18(10.

(') Nettior. l)e la inéningilo duc au |)iieunioco([iio avec ou sans pnonmonic. Arch. f/cn.de

mal., 1887.

[G^ Cl/IJVO/V ]
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L'infection pneumocoeciquc des méninges peut, survenir au cours de la

pneumonie; elle peut succéder à une lésion pneumococcique d'un organe

avoisinant (oreille, nez, etc.); elle peut être primitive et spontanée en appa-

rence, indépendante de toute lésion pneumococcique préalable. Dans ce der-

nier cas, elle est ou sporadique ou épidémique. Enfin elle peut éclater au cours

de diverses maladies, locales ou générales (fièvre typhoïde par exemple), n'ayant

pas une origine pneumococcique : elle résulte alors d'une infection secondaire

à pneumocoques, préparée ou déterminée par l'aflection primitive. Enfin la

méningite est une des manifestations locales de la septicémie pneumococcique,

au même titre que la pneumonie, la pleurésie purulente, l'endocardite et la

péricardite, qui ont pu la précéder ou coexistent avec elle. Le rôle joué par le

pneumocoque dans la production des méningites suppurées est bien indiqué

par une statistique de Netter. Sur trente cas de méningites non précédées de

pneumonie, il en a trouvé seize, c'est-à-dire plus de la moitié, dues au pneumo
coque (').

La méningite à pneumocoques a pu être produite expérimentalement chez

les animaux par l'inoculation du virus pneumonique, soit directement sous la

dure-mère, soit en un point éloigné du corps. Dans ce dernier cas, l infection

des méninges ne se produit que si ces membranes ont été préalablement lésées.

On verra au paragraphe de l'étiologie générale, que, chez l'homme aussi, la

détermination méningée du microbe s'explique souvent de la même façon, par

l'existence antérieure ou actuelle de conditions particulières faisant des

méninges un lieu de moindre résistance.

Il n'est pas rare de rencontrer, au cours de la pneumonie, un ensemble

clinique qui simule parfois d'une façon parfaite la méningite. Lorsque la

maladie se termine par la mort, on ne trouve à l'autopsie aucune altération des

méninges. Cette pseudo-méningite pneumonique coïncide le plus souvent avec

une pneumonie du sommet des poumons. Elle a été signalée depuis longtemps

par divers auteurs et étudiée plus récemment par Hutinel(-). Mais, malgré la

netteté des observations anciennes, depuis les travaux bactériologiques récents

qui ont si bien fixé les rapports de la méningite et de la pneumonie en faisant

connaître l'infection des méninges par le pneumocoque, on pouvait se demander

s'il fallait, malgré l'absence de lésions à l'autopsie, accepter sans réserve l'exis-

tence réelle de cette pseudo-méningite. Ne fallait-il pasincriminer l'action directe

du pneumocoque sur les méninges? Quelques observations plus récentes

sont restées, à cet égard, négatives. André Bergé a observé des symptômes

méningitiques au cours d'une pneumonie du sommet gauche terminée par la

mort; son examen bactériologique fut négatif. Une observation ultérieure de

Claisse a confirmé ces résultats. Y aurait-il donc, à côté de la méningite pneu-

mococcique vraie, due à la présence du pneumocoque, une pseudo-méningite

pneumoccique indépendante de l'action directe du microbe et due sans doute

à ses toxines? La question reste en suspens. Nous reviendrons d'ailleurs plus

loin sur l'influence des toxines microbiennes sur la genèse des méningites et, au

chapitre de l'anatomie pathologique, sur la question intéressante et encore dis-

cutée des pseudo-méningites.

(') Netter. Reclierches sur les méningites suppurées. France mèd. cL Arcli. de incd.

cxpérbn., 1800.

(*) HuTiNEL. Dés méningites à pneumocoques et des] symptômes méningitiques dans les

pneumonies. Semaine méd., -2-1 juin 1892.
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Il est intéressanl de rappeler aujourd'hui les théories par lesquelles on

expliquait, avant les connaissances microbiennes, la coïncidence de la ménin-

gite et de la pneumonie. Certains auteurs, et Gubler entre autres, pensaient

qu'il s'agissait d'une congestion avec inflammation due à une paralysie vaso-

motrice l'éflexe ; d'autres attribuaient la méningite à la stase sanguine qui

résultait de l'imperméabilité pulmonaire. Bouchut avait reconnu les pseudo-

méningites et les attribuait aux paralysies réflexes vaso-motrices dues à l'irri-

tation du grand sympathique, mais il allait trop loin et restreignait trop le rôle

(le la méningite pneumonique vraie.

Mais ce n'est pas que dans l'infection pneumococcique et dans la pneumonie
que l'on rencontre la méningite. On sait aujourd'hui qu'elle peut se produire

secondairement dans toutes les maladies infectieuses. On l'a signalée au cours

de la fièvre typho'ide. de la grippe, de la rougeole, de la variole, de la scarlatine,

de l'érj'sipèle, de l'infection puerpérale, de la pyohémie, du choléra, du typhus

exanthématique, de la fièvre récurrente, de la coqueluche (Florand) ('), etc.

Lorsqu'il s'agit d'une maladie à microbe connu et bien nettement difTérencié,

ou pourrait supposer a priori que la méningite est due toujours et exclusive-

ment à l'action sur les méninges de l'agent pathogène qui la caractérise, par

exemple le bacille d'Eberth dans la fièvre typhoïde, le streptocoque dans l'éry-

sipèle et la pyohémie, le pneumocoque dans la pneumonie. Il en est ainsi en

effet dans un certain nombre de cas. Mais c'est bien loin d'être la règle. Plus

souvent peut-être s'agit-il. dans ces maladies, comme dans les infections à

microbes inconnus, d'infections secondaires par' des micro-organismes pyogènes

tels que le streptocoque, le staphylocoque, le colibacille. Ceux-ci peuvent

exister seuls dans l'exsudat méningé, ou être associés entre eux, ou coexister

avec le microbe pathogène de la maladie première.

L'infection secondaire des méninges se fait le plus souvent directement, par

la voie sanguine. Mais elle peut quelquefois reconnaître pour point de départ

une localisation infectieuse, elle-même secondaire. C'est ainsi que dans la

variole (Thomas), la scarlatine (Curschmann), la grippe, elle peut succéder à

l'otite suppurée.

On sait aujourd'hui (et l'on pourrait à ce point de vue établir un essai de

classification des méningites) (-) que tous les microbes pathogènes peuvent

donner lieu à la méningite. Par ordre de fréquence, on rencontre : le ménin-

f/ocoque de Weichselbaum, le pneumocoque, le streptocoque (Netter, Neumann
et Schœffer, etc.), le bacille cfÉbert/i [Troisier et Sicard(^), Fernet et Laca-

père(*), Tordeus, Netter, Grasset], le colibacille [Adenot, Nobécourt et Dupas-

quier(°)], lequel, associé à d'autres microbes, peut quelquefois être considéré

comme ayant envahi l'exsudat après la mortC), le slap/iylocoque (Netter,

Galippe, Legendre, Lorrain), le bacille de Pfeiffer [Pfuhl et Walter, Meunier,

Trailesco(')l, le bacille pyocijanique (Concetti), le tétragène (Sicard), Vactino-

rnycosc (Honlj(*), etc., etc. Mais en dehors de l'influence directe des micro-

(') Florand. Sor. méd. des hop., 24 juin 1898.

(-) MvA. XIII" Gong, internat, de méd., Secl. de méd. de Tenfonce. Paris, août lUOO.

(') TiioisiER et SiCAHD. Soc. méd. des hop.. 15 janvier 1897.

(''] Fernet et Lacapère. Soc. méd. des hop., ô mai 1900.

(') NoDÉcocRT et l)i PA>oL 1ER. Soc. de pédiat., 18 décembre lOU'i.

(•') Lorrain. Gaz. des hop.. 10 décembre 189.").

(') Trailesco. ISinlnbil. 19(11. n" 19.

('*) HoNL. Soc. des méd. tchèques de Pmrjne. {" avril 1895.
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organismes sur les méninges, il y a lieu d'admettre aussi, au point de vue de la

production des méningites, en particulier des méningites séreuses et de celles

qu'on a dénommées )ion baclériennes, l'action de leurs toxines sur ces mem-
branes. Les poisons d'origine microbienne qui ont pénétré dans le sang peuvent

en effet provoquer des troubles vaso-moteurs, de l'œdème et des exsudations de

sérosité suffisants pour constituer la maladie, en l'absence de tout microorga-

nisme au niveau des méninges.

Chacun des microorganismes qui causent l'inilammation des méninges

donne-t-il naissance à une forme de méningite qui lui est particulière, tant au

point de vue anatomique qu'au point de vue clinique? En d'autres termes est-il

possible actuellement de décrire une méningite à pneumocoques, une autre à

bacilles d'Ebertli, une troisième à méningocoques, et ainsi de suite? Dans

l'état présent de nos connaissances, cela nous est absolument impossible. Tout

au plus peut-on dire que telle ou telle lésion, tel ou tel symptôme semblent

prédominer dans la méningite de telle ou telle nature. Par exemple, dans la

méningite à pneumocoques, on constate, au point de vue anatomique, la pré-

dominance d'un pus épais, verdâtre, très riche en fibrine, et, au point de vue

clinique, la fréquence relative d'une évolution sourde ou même latente. Mais en

général les lésions anatomiques et les manifestations cliniques ne varient pas

suffisamment avec la nature des agents qui les produisent, pour nous permettre

de différencier nettement ceux-ci d'après celles-là.

Étiologie générale. — Comme toutes les maladies infectieuses, la ménin-

gite offre à étudier non seulement des causes efficientes, mais encore des

causes prédisposantes. L'infection, en etïet, se réalise d'autant plus facilement

qu'elle rencontre des conditions dé terrain qui lui sont plus favorables. Avant

les données bactériologiques, les causes que nous allons signaler étaient

élevées au rang de causes efficientes. Ce sont en réalité, pour la plupart, des

causes banales qu'on trouve presque constamment notées dans l'étiologie de

toutes les maladies infectieuses : le refroidissement, le traumatisme (coups,

chutes, insolation), le surmenage spécial de l'organe affecté (veilles prolon-

gées, excès de travail intellectuel), les altérations antérieures (tumeurs céré-

brales, etc.), les prédispositions névropathiques héréditaires ou acquises et les

intoxications. Au premier rang de ces dernières il faut placer l'alcoolisme, dont

l'influence s'expfique suffisamment par l'état congestif encéphalo-méningé qu'il

détermine.

La méningite est plus fréquente chez l'homme que chez la femme. Elle

frappe plus souvent les adultes, surtout de quinze à cinquante ans, que les

enfants. Pourtant chez les jeunes enfants, la méningite aiguë simple est plus

fréquente que la méningite tuberculeuse; de deux à quinze ans la méningite

tuberculeuse l'emporte, dans la proportion de douze à deux d'après Guersant;

plus tard, c'est la méningite simple qui devient la plus fréquente.

La méningite peut être épidémique et atteindre en même temps ou succes-

sivement un grand nombre de personnes vivant en commun. Elle revêt alors

le plus souvent les caractères de la méningite cérébro-spinale.
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ANATOMIE PATHOLOGIQUE

Méningites supputées. — La méningite aiguë est généralisée ou circon-

scrite. Elle peut être circonscrite, surtout lorsqu'elle est le résultat d'une

infection locale voisine (otite, carie du rocher). Tout au moins est-ce le plus

souvent dans la région avoisinante des méninges que prédominent dans ce

cas les lésions. Lorsqu'elle est généralisée, elle reconnaît habituellement pour

cause une infection d'origine sanguine : elle occupe alors la surface des deux

hémisphères, mais prédomine surtout à la surface conA^exe du cerveau, respec-

tant même quelquefois presque complètement la base. C'est pourquoi l'on a

opposé souvent la méningite aiguë à la méningite tuberculeuse, en désignant,

d'après la localisation ordinaire des lésions, la première sous le nom de ménin-

gite de la convexité et la seconde sous le nom de méningite de la base. Mais

une opposition aussi tranchée n'a nullement sa raison d'être.

A l'ouverture du crâne, après avoir rabattu la dure-mère, resiée presque

toujours intacte, on trouve à la surface du cerveau les signes d'une hyperhémie

veineuse et artérielle très accentuée. Les veines forment de gros cordons

bleuâtres et sinueux, gorgés de sang ainsi que les sinus. A la surface de la

pie-mère les plus tins ramuscules artériels se dessinent, romme s'ils avaient

été artificiellement injectés. Cette injection vasculaire est loulefois quelque

peu masquée par l'exsudat grisâtre qui est étalé à la surface du cerveau et qui

infiltre la pie-mère. Cet exsudât purulent ou séro-|iurulent siège dans les

espaces sous-arachnoidiens. 11 est disposé le plus souvent sous forme de traî-

nées jaunâtres ou lactescentes qu'on dirait tracées par de larges coups de pin-

ceau, ou sous formes de bandes étroites, ou de pelils îlots qui longent les

rameaux vasculaires. Cet exsudât est quelquefois assez abondant pour enve-

lopper toute la face convexe des hémisphères d'une large calotte purulente.

Il peut se disposer aussi en nappes, en plaques plus ou moins étendues qui

(mglobent parfois le bulbe, le chiasma des nerfs optiques et les origines appa-

rentes des nerfs crâniens. Ces traînées et ces plaques ont une teinte jaunâtn;

ou verdâtre. Elles sont formées de pus cohérent, visqueux, ou de sérosité

louche chargée de tlocous fibrineux. Elles constituent parfois des membranes
continues, étalées, fibrincuses, assez résistantes pour être soulevées avec une

pince. La pie-mère est œdématiée. L'arachnoïde a d'habitude conservé sa

transparence: d'autres fois elle est dépolie, inégale, épaissie. Le plus ordinai-

rement sa cavité est vide, ou bien elle contient un peu de sérosité louche et tout

à fait exceptionnellement du pus ou des fausses membranes. La pie-mère du
cervelet est le plus souvent intacte.

L'inflammation s'est habituellement propagée aux plexus choroïdes et à la

toile choroïdienne, que l'on trouve injectés, congestionnés et tuméfiés. Les

ventricules latéraux sont le siège d'un épanchement inflammatoire plus ou

moins abondant. Le liquide exsudé est une sérosité trouble et lloconneuse,

rarement du pus. On trouve parfois l'épendyme et sa couche sous-jacente

ramollis et diftluenfs par suite d'im phénomène d'imbibition et de macération.

Méningites non suppurées. — Méningites séreuses. — Pendant long-

temps on n'a considéré comme méritant le nom de méningite que les cas dans

[G. GUINON ]
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lesquels Tautopsie révélait la présence, à la surface du cerveau, d'un exsudât

purulent ou séro-purulent,. On admet aujourd'hui, principalement depuis la

description de Ouincke(') (1805), l'existence de méningites dans lesquelles on

ne constate qu'un simple exsudât séro-fibrineux. Il y aurait donc, d'après cette

manière de voir, des méningites séreuses, qui seraient aux méningites suppu-

rées à peu près comme les pleurésies séreuses sont aux pleurésies purulentes.

Le premier stade de l'inflammation des méninges est caractérisé tout

d'abord par la congestion de ces membranes. La pie-mère prend, soit sur toute

son étendue, soit par places, une coloration plus ou moins rouge. Les vais-

seaux y sont dilatés à divers degrés, ainsi que dans la portion la plus superfi-

cielle des circonvolutions et même quelquefois dans la substance blanche sous-

jacente du cerveau. On remarque, dans certains cas, de petites extravasations

sanguines, consistant en un piqueté hémorragique, ou de petites ecchymoses
à la surface de l'encéphale. Ce fait, assez rare, se rencontrerait de préférence

dans les méningites à streptocoques. (Hutinel.)

A un degré plus avancé de l'inflammation, paraît Yexudat séreux, que l'on

rencontre autour du cerveau et dans les ventricules, prédominant tantôt ici,

tantôt là, en dépit de ce que l'on pourrait croire en raison de la liberté de com-
munication entre les espaces sous-arachnoïdiens. Mais cette communication,

absolument libre à l'état normal, peut être interrompue, dans l'état patholo-*

gique, par le processus inflammatoire.

Le liquide de l'exsudat séreux diffère peu, en apparence, du liquide céphalo-

rachidien, sinon par sa quantité. A l'état normal, ce dernier, très limpide, ne

contient que peu d'albumine et de rares leucocytes, pour lesquels il constitue

un bon milieu de conservation. Le liquide de l'exsudat séreux, au contraire,

peut être parfois un peu louche ; il contient de l'albumine en quantité beaucoup

plus notable et des leucocytes plus ou moins altérés, en nombre appréciable.

A ce degré, bien qu'il y ait réellement participation des méninges au processus

morbide (s'il s'agit, par exemple, d'une maladie infectieuse générale) on ne peut

cependant pas dire qu'il y ait, à proprement parler, méningite.

Mais si le liquide de l'exsudat, même limpide, laisse déposer un coagulum

de fibrine, il doit être considéré comme franchement pathologique fSicard)(^).

L'exsudat séro-fîbrineux est quelquefois simplement de teinte légèrement jau-

nâtre (Netter, Bard, Widal). Cette coloration peut être due soit à de petites

hémorragies méningées microscopiques, soit à un trouble de la perméabilité

des méninges (Widal, Sicard et Ravaut; Widal, Sicard et Monod) qui permet-

trait le passage des pigments du plasma sanguin et la coloration consécutive

du liquide céphalo-rachidien. Le plus souvent l'exsudat, trouble, gris ou jau-

nâtre, contient des flocons, des tractus dus à de véritables coagulations fibri-

neuses. Ces caillots mollasses entourent les circonvolutions qu'ils agglutinent

les unes aux autres, soulèvent l'arachnoïde dont ils emplissent plus ou moins la

cavité. Il occupent tantôt la convexité des hémisphères, tantôt la base du

cerveau et se propagent jusque dans le canal rachidien.

Ces tractus fibrineux sont susceptibles de diviser en plusieurs loges distinctes

les divers étages de la cavité arachnoïdienne, et ce fait permet d'expliquer

pourquoi, dans certains cas de méningite cérébrale, la ponction lombaire a pu

(') OuiNCKE. Ueber Meningitis serosa. Samml. Klin. Vortr., I89ô,.n°G7 et Deut. Zeilsch. /'.

Nervenheilk., 1896.

(-) Sicard. Le liquide céphalo-rachidien. Paris, 1902: Masson, édit.
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donner des i^ésullats absoliimenl négatifs. Il est de règle cependant que le plus

souvent la méningite cérébrale, dans ces faits comme dans les épanchements

purulents, s'accompagne à quelque degré de méningite spinale.

D'après Netter, cette extension du processus inflammatoire se trouverait dans

plus du tiers des cas de méningite pneumococcique. L'exsudat dans la moelle

prédomine à la face postérieure, particularité qu'on a souvent expliquée par la

situation déclive de cette face. Il est répandu d'un bout à l'autre de l'organe ou

recouvre particulièrement les régions cervicale et lombaire.

Tandis que le liquide céphalo-rachidien normal ne contient que peu d'élé-

ments cellulaires, quelques lymphocytes et pas de polynucléaires, le liquide de

l'exsudat pathologique renferme, un nombre plus ou moins considérable, prin-

cipalement des polynucléaires. Mais nous reviendrons plus loin sur cette ques-

tion, qui est plutôt du ressort de la clinique que de l'anatoniie pathologique

proprement dite, car après la mort le liquide céphalo-rachidien se peuple rapi-

dement d'éléments cellulaires, polynucléaires et cellules épithéliales (Sicard).

Entre l'exsudation séro-fdirineuse et l'exsudation purulente, que novis avons

décrite plus haut, se place toute une série d'états intermédiaires, qui atténuent

et, pour ainsi dire, effacent toute transition entre l'une et l'autre. L'exsudat

séreux ne serait donc que le premier stade de l'inflammation des méninges.

Lorsqu'il est révélé à l'autopsie, on peut imaginer que le processus a été arrêlé

en chemin et n'a pu accomplir son évolution complète. Mais dans les cas où le

fait a été constaté chez le vivant par la ponction lombaire — et ceci nous

conduit à la notion des méningites curables et restreint singulièrement, grâce

à ces nouveaux procédés d'investigation, le cadre du méningisme — il faut

admettre l'influence d'autres causes : nombre ou virulence des agents infec-

tieux, durée de l'infection, réactions individuelles spéciales, âge, etc., capables

d'arrêter le processus au stade initial d'exsudation fibrineuse simple. Ici, à vrai

dire, nos connaissances ne sont encore qu'à peine à l'état d'ébauche. Mais c'est

très vraisemblablement dans ce sens que les recherches de l'avenir aboutironi

à un résultat.

En effet la notion de l'agent causal lui-même de la méningite ne saurait

entrer ici en ligne de comple. Ouincke pensait, il est vrai, que la méningite

séreuse, dont il avait donné la description, avait pour caractère de n'être pas

de nature bactérienne. On aurait dû, en ce cas, la classer avec ces faits, <|uali-

fiés de pseuilo-méninoiten, que Kranhals(') décrivait dans l'épidémie de grippe

de 1890 et dans lesquels on ne trouvait que de l'œdème et de la congestion des

méninges. Malheureusement la plupart des faits de ce genre, dépourvus d'exa-

mens bactériologiques, sont sujets à revision. Même, dans certains cas,

l'examen bactériologique négatif seul ne serait pas absolument probant. Il se

peut en effet que les méninges se comportent à cet égard comme la plèvre, par

exemple, et que les exsudais séreux y soient proportionnellement beaucoup plus

pauvres en microbes que les exsudats purulents. 11 faut quelquefois, pour
arriver à déceler la présence de microorganismes dans la méningite séreuse,

les rendre manifestes, en l'absence d'examen positif direct de l'exsudat, par

les inoculations aux animaux [Lévi(-)| ou aller les chercher, par des coupes,

jusque dans l'épaisseur des circonvolutions cérébrales [Pfuhl et Walter(')|.

(') Kramials. Deut. Arch. f. klin. Med., 1804. Bd LIV.
(^) Cil. LÉvi. Ari-h. dr rnéd. ej-périm., t. IX, p. iO.

(') Pfuiil et Walïer. Dcut. med. Woch,., IHOB, n"' (> el 7.

[G. GUINON.]
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Quoi qu'il en soit, aujourd'hui il faut admettre que l'on Irouve dans le liquide

des méningites séreuses exactement les mêmes agents pathogènes que dans

l'exsudat compact des méningites suppurées. Le fait est absolument démontré

en ce (jui concerne \e pneumocoque [Hutinel; Ch. Lévi; Alamelle('); Nelter(-);

Achard et Laubry] ; le bacille d'Eberth [Tictine(^); Boden('')]; le bacille de

Pfei/f'er (Pfuhl et Walter);le slrej)tocoque {î^ohécouvl et Delestre: Ch. Lévi;

Alamelle; Hutinel); la. slapltylocoque [Lesné (')).

L'hypothèse que l'exsudat séreux ne serait qu'une modalité de l'infection des

méninges, au même titre que l'exsudat purulent, tire une grande vraisem-

blance de certains faits qu'on pourrait considérer comme probants. Hutinel a vu

mourir, à deux jours d'intervalle, deux enfants de méningites à streptocoques,

l'une suppurée, l'autre séreuse. La méningite d'origine otitique, presque tou-

jours suppurée, peut cependant, ainsi qu'il est avéré aujourd'hui, n'être caracté-

risée anatomiquement que par un exsudât séreux |Lecène et Bourgeois

Enfin l'expérimentation elle-même chez les animaux (Tictine, AdenotC"), bacille

d'Eberth) nous fournit la notion de méningites séreuses provoquées par l'ino-

culation méningée d'agents infectieux connus pour produire la méningite

purulente.

Au point de vue de Vhistologie, les lésions de la méningite séreuse ne

diffèrent point, dans leur essence, de celles de la méningite suppurée, sinon

par la grande abondançe des leucocytes qui caractérise cette dernière. Elles

consistent principalement dans la congestion des capillaires pie-mériens et la

diapédèse plus ou moins intense qui s'effectue au travers de leurs parois dans

les gaines lymphatiques qui les enveloppent. Celles-ci, en effet, se montrent, à

divers degrés, dilatées et infiltrées de leucocytes qui forment ainsi, dans les cas

les plus accentués, de véritables manchons purulents autour des vaisseaux.

Les lésions du cei'veait sont très peu accentuées dans les méningites séreuses,

où elles consistent, dans la plupart des cas, en un exsudât interstitiel, avec

migration plus ou moins abondante de leucocytes. Elles le sont bien davan-

tage dans les autres formes de méningites aiguës. Lorsqu'elles sont appré-

ciables à l'œil nu, elles se présentent, suivant leur intensité, sous des aspects

différents. Tantôt ce sont de petites extravasations sanguines formant à la

surface de l'encéphale un piqueté hémorragique ou de petites taches ecchy-

motiqiies et des suffusions sanguines. Cet aspect se remarque en particulier

dans les méningites à streptocoques.

A un degré plus accentué, on se Irouve en présence de véritables ramollisse-

ments de la substance cérébrale, le plus souvent parcellaires et très limités,

d'autres fois, mais moins fréquemment, de dimensiozis plus considérables.

Ces lésions sont dues aux altérations vasculaires, artérielles ou veineuses.

Du côté des artères le mal ne se borne pas toujours à l'infdtration leucocytaire

des gaines lymphatiques. 11 n'est pas rare de rencontrer les caractères de

l'endo ou de la périartérite, pouvant aboutir à] l'occlusion des vaisseaux, soit

directement, soit par l'intermédiaire d'un caillot fibrineux né sur place ou

(') Alamelle. Thèse de Nancy. 1897.

(-) Netïer. XIII« Congrès inlern. de méd. Paris, août 1900.

(') Tictine. Arch. de méd. expcrim.. 1894.

(') Boden. Zeitsch. f. prakt. Aerzte, 1899, n" 8.

('') Lesné. Revue des mal.de Te»/"., 1898.

("! Lecène et Bourgeois. Presse méd., 1902, p. 591.

(') Adenot. Thèse de Lyon, 1889.



MÉNINGITES CÉRÉBRALES AIGUÉS. 01!)

provenant d une embolie. Généralement les vaisseaux qui présentent ces altéra-

tions sont de petit calibre et le ramollissement qui en résulte est de petite

élendue. Mais il peut se faire que celui-ci atteigne des dimensions beaucoup

plus considérables, lorsque c'est un vaisseau plus important, comme la cérébrale

moyenne ou une cérébelleuse, qui est atteint.

En étudiant plus minutieusement la condition des éléments constituants de

l'écorce cérébrale dans les méningites aiguës, on est arrivé à découvrir des

lésions de celle-ci, qui, d'après certains auteurs, ne manqueraient jamais. Selon

Pierret(') grâce à la communication des gaines vasculaires, plus ou moins

bondées de leucocytes et d'agents pathogènes, avec l'espace d'Obersteiner qui

environne chaque cellule nerveuse, « le processus qualifié de méningite est en

réalité accompagné d'encéphalite ou de myélite. » Et de fait Thomas("-) a

trouvé, dans des cas où la lésion méningée était, pour ainsi dire, à son

minimum, des altérations portant principalement et, selon lui, primitivement,

sur les cellules pyramidales de la deuxième couche de l'écorce et consistant

en : chromatolyse, déformation et excentricité du noyau, infiltration péri et

intracellulaire, et finalement destruction de l'élément réduit à un noyau

déformé. On conçoit facilement quelle importance considérable devraient

prendre ces lésions encéphaliques dans l'interprétation des troubles nerveux

dont l'ensemble constitue le tableau clinique de la méningite aiguë.

Lésions viscérales. — Nous avons suffisamment indiqué les lésions aux-

quelles la méningite aiguë pouvait succéder, pour n'avoir pas à les énumérer

de nouveau ici. Nous signalerons seulement la fréquence particulière des infec-

tions viscérales pneumococciques (pneumonie, pleurésie purulente, etc). La

fréquente coexistence de la méningite et de l'endocardite infectieuse pneumo-

coccique est aussi mise en relief par la statistique de Nelter, qui, sur 65 endo-

cardites consécutives à la pneumonie, a trouvé 45 fois les lésions de la ménin-

gite. Il est bien probable que l'inoculation méningée, dans ces cas, s'effectue

du cœur à l'encéphale par le processus de l'embolie.

La méningite, en raison de sa nature infectieuse, s'accompagne très fré-

quemment de tuméfaction de la rate.

SYMPTOIVIATOLOGIE

La méningite aiguë présente un tableau clinique assez A^ariable et qui dépend

des conditions étiologiques dans lesquelles elle se développe, de la nature du

microbe qui la détermine, de son degré de virulence, de la réaction cérébrale

personnelle de l individu affecté et de la topographie des lésions à la surface du

cerveau. Il existe cependant un type général de méningite, dont s'écartent

assez peu les cas particuliers habituellement observés en clinique. Nous décri-

rons ce type, puis nous examinerons successivement ses principales variétés.

La méningite débute souvent d'une façon très brusque par une fièvre intense

et un grand frisson : c'est un début comparable à celui de la pneumonie.

D'autres fois le début est insidieux : il existe une période prodromique pendant

(') PiERiiiiT. Congrès des ne.urnl. et (ilién. Angers, 1898.

(-) Thomas. Essai sur les altérations du cortex dans les méningites aiguës. 77îè,se de Lym,
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laquelle on noie de la céphalalgie, des vertiges, des vomissements, un étal

de malaise général, quelquefois des épistaxis. Ces symptômes s'exagèrenl

ensuite et aboutissent à la maladie confirmée.

En dehors des trois grands symptômes qui forment le trépied méningitiqiœ,

à savoir la céphalalgie, les vomissements et la constipation, on voit apparaître

des symptômes divers, qui expriment, les uns l'infeclion de l'organisme, les

autres l'altération des centres nerveux; ces derniers sont d'abord des signes

d'excitation, puis plus tard des signes d'épuisement fonctionnel. On a donc pu

diviser l'évolution générale de la méningite en deux périodes : une première

période, période d'excitation, et une seconde, période de dépression ou de

paralysie. Ces deux périodes se succèdent de telle façon que les symptômes
de la seconde s'entremêlent à un moment donné avec ceux de la première. On
pourrait par conséquent décrire encore une période intermédiaire ou de tran-

sition, comme on le fait, aujourd'hui, à l'exemple de Jaccoud, pour la ménin-

gite tuberculeuse. Mais l'évolution des accidents étant ici très rapide, les

événements se précipitent assez vite pour que la distinction de cette période

intermédiaire soit souvent bien artificielle; elle peut donc être négligée.

1" période. Période d'excitation. — La céphalalgie, les vomissements, la

constipation, la fièvre, le délire, la raideur de la nuque, sont d'habitude les

premiers symptômes de la méningite.

La céphalalgie est intense, parfois atroce, continue, mais avec des paroxys-

mes. Elle est, suivant le siège prédominant des lésions inflammatoires, tantôt

diffuse, tantôt localisée au front ou à l'occiput; elle peut quelquefois affecter

la forme hémicrânienne. Elle est lancinante, térébrante, martelante ou com-

pressive, aggravée par les mouvements, les pressions, ainsi que le bruit et la

lumière, que fuient avec soin les malades. Elle provoque des plaintes et parfois

des cris aigus. Elle rend le sommeil impossible.

Les vomissements ont tous les caractères des vomissements dits cérébraux,

c'est-à-dire qu'ils surviennent sans provoquer de nausées, brusquement, par

fusées, en dehors de tout malaise digestif. Ils sont plus ou moins fréquents,

bilieux ou alimentaires.

La constipation est prolongée et tenace : elle résiste aux purgatifs. L'abdo-

men est souvent tendu et rétracté {ventre en bateau).

La fièvre débute souvent, nous l'avons dit, par un grand frisson unique et

prolongé qui, chez les enfants, peut être remplacé par un accès de convulsions.

Elle atteint d'emblée une très haute température (40" et plus). Une fois installée,

elle persiste jusqu'à la mort, très élevée, avec des rémissions matinales très

minimes ou nulles, entrecoupée parfois de fortes exacerbations accompagnées

de frissons. Vers la fin de la maladie la température s'élève encore; elle atteint

son plus haut degré pendant la période agonique, ou s'élève encore après la

mort (41", 42"). Ainsi que le fait remarquer Jaccoud, la fièvre atteint, dès le

début de la méningite, une intensité étrangère à toute autre maladie encépha-

lique. La fréquence du pouls est considérable (100 p. et au-dessus). Il est régu-

lier, dur et serré. La peau du malade est chaude et sèche. Sa face est rouge,

vultueuse, ses yeux brillants et animés, souvent injectés.

La respiration est accélérée le plus souvent de façon plus ou moins accentuée.

J. Simon (') a noté comme un signe constant de la méningite au début l'irré-

(M J. Simon. Sur un signe constant de la méningile au début. '/'":. îles hôp.. 1805, n" 20.
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gularité du type respiratoire el la dissociation dos mouvemenls thoraciques el

diaphragmatiqiies. Cette désharmonie apparaîlrait dès les premiers jours de la

méningite. Elle peut servir à la révéler, même dans les cas les plus frustes el

les plus insidieux.

Les phénomènes d'excitation cérébrale qui se manifestent dès le début sont

d'ordre intellectuel, moteur et sensitif.

Le délire traduit l'excitation intellectuelle. Ce délire est souvent violent. Le

malade est agité, très loquace. Ses paroles incohérentes sont accompagnées

de mouvements divers. Il a des hallucinations visuelles et des illusions. Parfois

le délire est impulsif ; le malade pousse des cris, se lève de son lit, il est

furieux et se débat; il faut employer la force pour le maintenir. On croirail

avoir affaire à un véritable accès de manie aiguë. Mais « l'intensité el le sens

du délire sont déterminés plutôt par le terrain cérébral (névropathie héréditaire

ou acquis(ï, alcoolisme, genre de vie, etc.) sur lequel il se développe, que par

la lésion méningée qui le provoque. Les phénomènes délirants, presque con-

stants, ne manquent que dans les cas exceptionnels où les lésions sont uni-

quement localisées à la base, ou lorsque l'évolution foudroyante de la maladie

aboutit presque aussitôt au coUapsus terminal et à la mort; ils font défaul

aussi dans les formes latentes de l'affection, où l'histoire clinique de la ménin-

gite se résume en quelques heures de coma. Dans certains cas, plus rares

encore, ils dominent à ce point l'expression clinique de la maladie qu'on est en

droit de reconnaître une forme délirante de méningite aiguë qui peut être

l'occasion d'erreurs de diagnostic » (Dvipré).

Les désordres intellectuels, dans la méningite aiguë, se traduisent encore par

la nature des réponses du malade. Ces réponses sont souvent brusques el

émises avec une grande vivacité; d'autres fois, elles sont lentes, pénibles,

comme celles d'un homme à moitié endormi.

L'excitation motrice dans la méningite aiguë se traduit par des contractures

et des convulsions. Ces phénomènes résultent soit de l'irritation immédiate des

nerfs crâniens ou des centres psycho-moteurs intéressés par les lésions situées

à leur niveau, soit d'une irritation médiate, irradiée des régions voisines de

l'écorce cérébrale. En effet, si, dans un grand nombre de cas, on peut trouver

à l'autopsie des lésions dont la localisalion explique les phénomènes moteurs

observés pendant la vie, il en existe aussi d'autres dans lesquels on éprouve à

ce point de vue quelque déception. On ne peut pas assimiler une plaque de

méningite suppurée à une tumeur cérébrale, qui ne provoque guère de réaction

qu'au lieu où elle siège à la surface du cerveau. L'inflammation méningée,

fftt-elle strictement circonscrite à une région bien délimitée, s'accompagne de

troubles circulatoires qui peuvent s'étendre plus ou moins loin. De plus les

connexions nerveuses qui font les divers centres différenciés du cerveau fonc-

tionnellement solidaires les uns des autres, rendent compte des irradiations

lointaines d'une irritation localisée. Il faut donc faire intervenir pour expliquer

tous les faits, non seulement la loi physiologique de l'aUribulion fonctionnellei

mais encore la loi de l'irradiation réflexe (Jaccoud).

Les contractures sont plus fréquentes que les convulsions. Elles manquent
très rarement. Mais elles sont très différemment réparties suivant les cas. Elles

sont mobiles, fugaces, irrégulières, intermittentes, plus ou moins accentuées.

Elles abandonnent et reprennent le même groupe musculaire, le même membre;
elles s'exagèrent par instants ou s'atténuent. Si elles sont peu intenses, on peut

[G. GUmON ]
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hésiter à affirmer leur existence; mais le léger effort que l'on fait pour étendre

ou fléchir le membre atteint les exalte souvent. Elles peuvent occuper les

muscles cervicaux postérieurs (raideur de la nuque), les muscles de la masse
dorsale (opisthotonos), les muscles masticateurs (trismus, mâchonnement, grin-

cement de dents), les muscles oculaires (strabisme), le muscle irien (myosis),

les muscles de la face (grimaces, rire sardonique, froncement des sourcils),

les sphincters (rétention d'urine), les muscles du pharynx (dysphagie), du

larynx (dysphonie), de la langue (bégaiement, tremblement de la langue). Il

faut évidemment rapporter tous ces symptômes à l'irritation des nerfs basi-

laires. et notamment des nerfs moteurs oculaires, du trijumeau, du facial, du

glosso-pharyngien, du pneumogastrique, du spinal et du grand hypoglosse; le

myosis traduit l'irritation des filets ciliaires de la 5'^ paire. Aux membres, la

contracture prédomine ordinairement au niveau des muscles fléchisseurs, les

avant-bras et les jambes étant, dans la règle, fléchis. A la nuque et au tronc,

c'est l'inverse qui a lieu. La contracture est, aux membres, très diversement

localisée; elle peut être monoplégique, hémiplégique, etc. La raideur de la

nuque est le plus constant et le plus persistant de tous ces symptômes, et

comme elle survient d'ordinaire d'une façon précoce, elle constitue un des

éléments les plus précieux du diagnostic.

Le signe de Kernig, ainsi appelé du nom du médecin russe qui en a donné

la première description, peut être rangé à côté des phénomènes de contracture.

Voici en quoi il consiste : le malade étant couché, allongé dans son lit, les

membres inférieurs peuvent être mis en extension complète. Si on le fait

asseoir, il se produit une légère flexion de la jambe sur la cuisse et l'extension

complète ne peut plus être obtenue. On peut constater cette contracture en

flexion, soit en asseyant le malade sur le bord du lit, soit en le redressant dans

son lit pour le placer dans la position assise. Dans la première manœuvre, la

jambe ne peut être allongée passivement sur la cuisse; dans la seconde, en

redressant le patient, on voit ses genoux se fléchir, s'élever, et une pression,

même assez forte, sur les genoux, ne peut s'opposer à cette flexion. On peut

encore rendre manifeste le signe de Kernig en fléchissant la cuiss(! sur le tronc,

le malade étant couché : la jambe ne peut plus alors être étendue sur la cuisse

(Netter).

Ce phénomène peut également s'observer au niveau des membres supérieurs.

Il existe alors, dans la position assise, une contracture en demi-flexion, difficile

à vaincre, de l'avant-bras sur le bras.

On a cherché à fournir l'explication du signe de Kernig. D'après Chauffard (')

ce serait un réflexe analogue à celui du genou. Mais tandis que, dans ce

dernier, l'excitation est artificielle, expérimentale et extérieure, dans le signe

de Kernig, le réflexe musculo-tendineux serait mis en action par une sollici-

tation physiologique, par une syncinésie. Cette interprétation est à rapprocher

de celle qui est proposée par Cippolina et Maragliano (^). Dans l'état normal,

chez un homme assis, si on fléchit à angle aigu la cuisse sur le tronc, les inser-

tions extrêmes des extenseurs de la jambe sur la cuisse sont rapprochées et ces

muscles étant mis ainsi en état d'insufhsance active, il se produit une hypertonie

et une contraction des antagonistes, les fléchisseurs, qui sont plus ou moins

tiraillés d'ailleurs par l'écarlement de leurs insertions extrêmes. Le signe de

(') Chauffard. Presse méd., •"> avi'il 1001.

(^) (hppoLr^A cl Mai!A(;i,[ano. Gnz. deg. osped. e del. elin., 1901, p. 1155.
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Kernig ne serai! qu'une exagération de ce phénomène, produite par Thyper-

excitabilité morbide des muscles, dans les méningites. Tandis que, dans l'état

normal, il faut, pour provoquer la contraction des fléchisseurs, éloigner à

l'extrême les unes des autres les insertions de ceux-ci (flexion de la cuisse

à angle aigu sur le tronc) il suffirait, dans les méningites, pour la produire, de

les écarter d'une quantité beaucoup moindre et relativement minime (position

assise, flexion de la cuisse à angle droit sur le tronc).

Le signe de Kernig a une importance considérable dans le diagnostic des

méningites. Manquant très rarement dans la méningite cérébro-spinale, il fait

plus souvent défaut dans la méningite tuberculeuse. D'après Netter(') il se

rencontrerait 41 fois sur -46 cas; d'après Cippolina et Maragliano(^) il serait

à peu près constant dans les méningites aiguës. Selon RogIet('') on le trouverait

environ 85 fois sur 100 dans toutes les variétés de méningites.

Il ne faudrait pas croire, d'ailleurs, qu'il s'agisse là, à proprement parler,

d'un signe pathognomonique. Outre qu'il peut manquer dans les cas les plus

francs de méningite, il est encore possible de le constater dans d'autres affec-

tions. On l'a en effet rencontré dans la fièvre typhoïde, dans la pneumonie,

dans l'hémorragie cérébelleuse (Tyne) (''), dans la sciatique (Magri)(''). Dans

cette dernière affection, il ne serait qu'une sorte de moyen réflexe dont dispose

l'organisme pour éviter la douleur.

Le signe de Kernig peut être plus ou moins précoce. Mais il se produit

rarement tout à fait au début de la maladie (Roglet). Une fois constaté, il

persiste généralement jusqu'à la fin, mais peut quelquefois disparaître.

Les convulsions sont généralisées ou localisées. Chez les jeunes enfants les

attaques convulsives généralisées sont particulièrement fréquentes. Elles res-

semblent alors plus ou moins parfaitement à l'accès épileptique. Les convul-

sions localisées afTectenl un membre, la tète, un groupe musculaire. Ce sont

alors des soubresauts musculaires et tendineux, des oscillations rhythmiques,

ou des mouvements très divers, plus ou moins coordonnés, souvent analogues

à des tics. Rien n'est plus variable que ces mouvements dont la description

échappe à toute formule. Il n'est pas rare d'observer, principalement dans les

méningites de la convexité, des accès convulsifs identiques à ceux de l'épilepsie

jacksonnienne.

On observe quelquefois, dans cette prernière période et d'une façon assez

précoce, des paralysies dont l'évolution est très variable et qui paraissent

dépendre des lésions de l'écorce cérébrale. Les unes sont passagères, fugitives,

généralement incomplètes, tantôt s'établissant d'emblée, tantôt succédant

rapidement aux convulsions. Elles se présentent sous la forme nionoplégique,

hémiplégique, quelquefois accompagnées d'aphasie. Dans d'autres cas elles

envahissent d'abord le membre inférieur pour s'étendre peu à peu au membre
supérieur (Landouzy) ("). Les paralysies lentes à se développer, généralement

plus complètes, et habituellement définitives, sont plus tardives et font plutôt

partie des symptômes de la deuxième période ou période de dépression.

I') Netter. Soc. msd. f/cs hôp., 22 juillet 1898.
(') Cippolina ot Maragliano. Gaz. deg. osped. e del. clin., 1899, p. 1020.
(••) Roiii.ET. Thèse de Paris. 1900.

('•) Tvm;. TIic Lancet, 9 février 1900, n" 4041.
(^) Magiu. lUf. med., 9 avril 1902.

(") Landouzv. Des convulsions et paralvsies liées aux méningo-encéphaliles. Thèse de
Parix, 1870.
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, C'est encore à l'excita tion cérébrale qu'il faut rapporter l'exagération des

réflexes superficiels et profonds, l'hyperesthésie cutanée et sensoi'ielle (troubles

de la vue et de l'ouïe). La photophobie est généralement très prononcée. Les

malades fuient la lumière, tournent le dos au jour, tiennent les yeux fermés et

enfouissent leur tête dans leur oreiller ou sous leurs draps. Ils paraissent aussi

très douloureusement affectés par le bruit. Leur physionomie est souvent anor-

male ; leurs traits contractés expriment parfois la douleur où la colère. La
pression des globes oculaires est douloureuse, car elle provoque une grimace

significative.

Il existe des troubles vaso-moteurs : alternatives de rougeur et de pâleur de

la face, intensité et persistance exagérée de la tache ou de la raie provoquée

par l'excitation mécanique de la peau. Trousseau attachait à ce signe une

importance considérable, c{u'indique bien la dénomination qu'il lui a donnée

de raie méningitique . C'est en réalité un phénomène assez banal et qui se ren-

contre dans de nombreux états pathologiques. Il n'est pas inutile de le recher-

cher, mais il ne faut pas en exagérer la valeur.

On a signalé le zona, qui peut être quekjuefois assez précoce, en particulier

dans la méningite consécutive à l'otite (zona du trijumeau) (').

Dès le début de la maladie, la fièvre s'accompagne de ses troubles habituels :

la soif est vive ; la langue est saburrale, humide. L'urine devient plus ou moins

rare et renferme souvent une petite quantité d'albumine.

La plupart des phénomènes de la première période des méningites aiguës,

sont d'une part inconstants, et, d'autre part, variables dans leur intensité, leur

moment d'apparition, leur ordre de succession et leur localisation. Cette varia-

bilité est en rapport avec la diversité même des conditions étiologiques dans

lesquelles la maladie a pris naissance et avec la localisation anatomique des

lésions.

2" période. Période de dépression. — La période d'excitation de la ménin-

gite aiguë n'a qu'une durée très courte, trois ou quatre jours le plus souvent.

La seconde période se substitue à la première par une graduelle transition.

Les phénomènes d'excitation s'apaisent : ils font place par instants à une

dépression, à une torpeur qui alterne d'abord avec eux, puis va s'accusant

de plus en plus. Il survient souvent un calme relatif qui, après les bruyantes

manifestations morbides du début, simule parfois une véritable rémission, ei

peut faire naître de trompeuses illusions. La courte période pendant laquelle

les symptômes d'excitation alternent avec les symptômes de dépression, ei

pendant laquelle se présente quelquefois la rémission apparente que nous

venons d'indiquer, peut à la rigueur constituer une période intermédiaire,

période de rémission ou d'oscillation; mais elle ne mérite guère d'être ainsi

distinguée, car elle est souvent à peine marquée. Lorsque se produit quelque

apaisement dans les symptômes, ce n'est qu'un entr'acte généralement très bref

et qui n'interrompt pas longtemps le drame qui se déroule. A ce point de vue

la méningite aiguë diffère sensiblement de la méningite tuberculeuse : car,

dans cette dernière maladie la période intermédiaire de rémission ou d'oscil-

lation est généralement bien indiquée et mérite d'être distinguée de la période

d'excitation qui la précède, comme de la période de dépression qui la suit.

(') W. Evans. Brit. J. of dermatol., mars 1900.
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Dans la méningilc aiguë la dépression s'accuse rapidement. Quelle est la

cause de ce changement du tableau symptomatique? Faut-il voir dans les phé-

nomènes dépressifs le résidlat d'un anéantissement fonctionnel, dû à la com-

pression de l'encéphale par les exsudais purulents qui recouvrent la surface du

cerveau et par ceux qui constituent l'hydrocéphalie inllammatoire ? L'exsudat

séro-purulent ventriculaire et méningé se montre souvent assez abondant pour

qu'une pareille interprétation soit admissible. Mais quelquefois ces liquides

ont été trouvés en trop minime quantité pour que leur action fût évidente. Il

faut alors admettre que « conformément à une loi classique de physiologie

générale, l'atteinte morbide de l'élément anatomique s'est traduite d'abord par

l'irritation, puis par l'épuisement fonctionnel de la cellule qui va mourir('). »

Les convulsions et les contractures cèdent et disparaissent, ainsi que le

délire et l'agitation générale. Les paralysies surviennent, qui affectent de

préférence les membres antérieurement contractures. Ces paralysies sont plus

ou moins étendues et plus ou moins complètes, hémiplégiques, monoplégiques

ou limitées à quelques groupes musculaires; leur distribution échappe à toute

description. Bientôt les sphincters sont atteints : la paralysie des sphincters

de l'anus et de la vessie entraîne l'incontinence de l'urine et des matières

fécales. La paralysie prédominante du muscle vésical peut aussi produire la

rétention de l'urine, au lieu de l'incontinence. Les sphincters iriens sont plus

ou moins afl'ectés, d'où la mydriase ou l'inégalité pupillaire.

La torpeur intellectuelle s'accentue, ainsi que l'obnubilation de la conscience

et l'anesthésie cutanée et profonde. Le coma s'in.stalle, entrecoupé par moments
de quelques mouvements convulsifs, de soubresauts de tendons, de délire, de

plaintes ou de cris.

La fièvre aussi s'exagère : la température s'élève de 40 à 41" pour atteindre

son apogée pendant l'agonie ou même seulement après la mort. A ce moment
le ])oids ralenti (50, 40 p.), parfois irrégulier, marque la fièvre d'un caractère

tout particulier, qui lui a valu la qualification significative de fièvre dissociée.

Les troubles graves du bulbe apparaissent. La respiration à son tour s'altère :

elle est superficielle, inégale et irrégulière, entrecoupée de soupirs et de

pauses (rythme de Cheyne-Stokes). La cyanose et le refroidissement de la face

et des extrémités traduisent l'insuffisance de l'hématose qui en résulte. C'est

l'asphyxie qui met un terme à la scène morbide, après avoir quelquefois pro-

voqué au début de l'agonie un accès de convulsions généralisées.

Ponction lombaire. — La ponction du cul-de-sac arachnoïdien de la queue
de cheval, inaugurée en 1890 par Quincke, est aujourd'hui d'un usage courant.

Grâce à elle, on a pu ajouter à la symptomatologie des méningites toute une

série de signes fournis par l'examen du liquide céphalo-rachidien, signes dont

l'importance est rapidement devenue de premier ordre au point de vue du
diagnostic. Mais avant d'entrer dans le détail de ces signes, il est bon d'indi-

quer en quelques lignes le manuel opératoire de la ponction lombaire, que tout

le monde doit être aujourd'hui en état de pratiquer.

Manuel opératoire {-). — On petit procéder à l'opération le malade étant assis

ou couché. Le décubitus latéral est préférable : il fatigue moins le patient; il

permet de paralyser plus facilement les quelques mouvements de défense qu'il

(') DUPRK. Loc. cit.

C^) WiDAL et SiCArsD. Tril'Ur de palhid. gén. de Bouchard, i. VI, [j. 6"21. — Sicard. Le liquide

céphalo-Tar/ndioi . Paris, 1902. Masson, édit.

[G. GUINON/i
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l'ait dans certains cas; il ne provoque pas l'issue trop brusque du liquide. Le

malade est donc couché sur le côté, les membres inférieurs « en chien de fusil »;

on lui dit de « faire le gros dos ». Cette attitude favorise au maximum Técar-

tement des lames vertébrales.

Le quatrième espace lombaire, entre la quatrième et la cinquième vertèbre

lombaire, est le lieu d'élection de la ponction. Ses points de repère sont les

suivants : il se trouve un peu au-dessus d'une ligne transversale, en

réunissant entre elles les deux épines iliaques postérieures et inférieures. Le

doigt sentira à ce niveau un espace dépressible, de chaque côté de l'apophyse

épineuse. C'est en ce point, à un demi-centimètre de la ligne médiane, que la

ponction devra être faite. On peut également ponctionner plus bas, dans

le cinquième espace, qui se trouve au-dessous de la ligne de repère ci-dessus

indiquée.

^instrument sera une aiguille, et non un Irocart, en platine, solide, longue

de dix centimètres environ, de huit dixièmes de millimètre à un millimètre de

diamètre, pouvant, à une de ses extrémités, être adaptée à une seringue aspi-

ratrice ou être munie d'un tube de caoutchouc léger et court, destiné à régler,

s'il y a lieu, pendant l'opération, le débit du liquide. Il est utile d'être également

en possession d'un fil de platine assez résistant, devant servir, le cas échéant,

de mandrin pour dégager le calibre obstrué de l'aiguille.

Après asepsie préalable de l'aiguille (stérilisation à l'étuve ou ébullition dans

l'eau pendant dix minutes), de la peau de l'opéré et des mains de l'opérateur,

on procède à l'opération, avec ou sans l'anesthésie locale (injection sous-cutanée

de cocaïne, chlorure d'éthyle, coton imbibé d'éther) qui n'est pas absolument

indispensable, la piqûre seule de la peau étant douloureuse. Ayant bien en

main l'aiguille, dont l'index limite la course, sans cependant s'opposer à sa

pénétration à la profondeur nécessaire, l'opérateur pique franchement la peau

au lieu d'élection, à un demi-centimètre de la ligne médiane, puis enfonce

lentement, progressivement, dirigeant l'aiguille pi'esque perpendiculairement

à la colonne vertébrale, et très légèrement en haut et en dedans, vers la crête

apophysaire. Après un trajet à travers les muscles de la masse sacro-lombaire,

qui varie suivant les sujets et les âges (4 à 6 centimètres chez l'adulte, 1

à 5 chez l'enfant), l'instrument traverse la dure-mère, s'insinue entre les fais-

ceaux que forment à ce niveau les nerfs de la queue de cheval, et le liquide

céphalo-rachidien s'écoule. On évite, par une légère pression sur le tube de

caoutchouc, de le laisser jaillir, et on en recueille, dans des tubes stérilisés,

5 à 50 centimètres cubes, suivant les besoins. Si le liquide, épais, ne coule pas

naturellement, on l'aspire à l'aide d'une seringue. La prise faite, on relire

brusquement l'aiguille et on ferme l'orifice en appliquant sur la peau un peii

de collodion ou de teinture d iode.

Quelques difficultés opératoires peuvent survenir au cours de la ponction.

Le débutant a toujours tendance à diriger l'instrument trop obliquement en

haut et en dedans. Il bute alors soit contre la base de l'apophyse épineuse, soit

contre la lame vertébrale. Il suffira de tourner la pointe en bas et en dehors

pour éviter ces obstacles.

Il arrive quelquefois que, l'aiguille ayant pénétré normalement, l'écoulement

n'ait pas lieu. Cet accident est dû généralement à ce que les nerfs-de la queue

de cheval obstruent l'orifice de l'aiguille. Quelques mouvements de torsion,

de rotation, de pénétration ou de retrait suffiront le plus souvent à dégager la
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pointe. Sinon on aura recours au mandrin, lequel, en cas de ponclion blanche,

démontrera toujours à coup sûr si Ton n'a pas fait fausse roule.

L'aiguille a pu piquer quelque petite artériole ou veinule inli-a ou extra-

dure-mérienne. Il s'écoulera alors par son orifice du sang pur. C'est un incident

toujours sans importance. Ordinairement, après l'écoulement de quelques

gouttes de sang, le liquide céphalo-rachidien coulera à son tour, rosé d'abord,

puis limpide. Dans le cas où l'hémorragie continuerait par l'aiguille, on en

serait qiiitle pour la retirer, et ponctionner ensuite au-dessus ou au-dessous, ou

remettre l'opération à plus tard.

Les accidents proprement dits sont extrêmement rares. Quelques spasmes

douloureux survenant dans les membres inférieurs, et dus à l'attouchement de,

quelques filets de la queue de cheval, ne doivent pas faire interrompre l'opéra-

tion. Ils ne lui survivent jamais.

Après la ponction, surtout si celle-ci a été un peu forte (au-dessus de 10 cen-

timètres cubes), on observe parfois un peu de céphalée, des vertiges, des

nausées. Ces accidents, fort rares d'ailleurs, ne persistent guère plus de vingt-

quatî-e heures, et paraissent sans danger. On les évitera, si l'on a eu soin de

ne procéder que goutte à goutte à l'évacuation du liquide et si on laisse le

malade au lit pendant vingt-quatre heures après l'opération. On recommande
après la ponction, de placer, pendant quelques heures, les opérés dans la posi-

tion horizontale déclive, le siège plus élevé que la tète. Dans cette position, le

liquide céphalo-rachidien reflue moins rapidement dans le cul-de-sac arachnoï-

dien vidé par la ponction et les petits accidents, causés par le vide cérébral,

sont ainsi évités.

Examen du liquide céphalo-rachidien. — Pression. — On a constaté que la

pression du liquide céphalo-rachidien était augmentée de façon plus ou moins

notable dans les méningites aiguës. D'après Rieken('), lorsque la pression, qui

est normalement de 40 à 60 millimètres, atteint une grande augmentation (jus-

qu'à 800 millimètres) et qu'il existe des signes dont la gravité relative parait

peu en proportion avec cette haute pression, ce serait l'indice d'une affection

chronique : méningite tuberculeuse, hydrocéphalie. Au contraire, lorsqu'à une

élévation relativement moindre (à partir de 150 millimètres) correspondent des

signes graves de compression, on serait en présence d'une méningite aiguë.

Ces troubles sont en réalité d'une appréciation fort difficile en clinique, et

pour cette raison même, d'une valeur très relative. Pratiquement, la façon la

plus simple d'évaluer la pression du liquide céphalo-rachidien, est d'observer

la façon dont il sourd, coule, ou jaillit de l'aiguille à ponction, en ayant soin,

bien entendu, de se servir toujours, pour être à même de faire cette apprécia-

tion, d'aiguilles de même calibre, de mettre les patients dans la même position,

et en tenant compte que la parole, la toux, les efforts, etc., peuvent en modifier

l'écoulement.

Demitr. — La recherche de la densité ne paraît pas devoir fournir d'éléments

de diagnostic bien nets. Normalement elle oscille entre 1002 (Lhéritier) et 1010

à 1020 (Berzélius). Achard et Lœper ont noté, à l'état normal, une densité de
1005 à lOOi; à l'état pathologique, ils l'ont trouvée oscillant entre 1002 et lOOi».

CIrroinodiagnoslk (Sicard) (-). — A l'état normal, le liquide céphalo-rachi-

(') Hermann Rieken. Deut. Arch. f. klin. Med., 180Ô. Bd, LVI.
(-) SiCAKi). Bull, de la Soc. de biol., 50 novembre 1901, et Presxe nicd., 2ô janvier lOO'i. —

Mathieu. Thèse de Paris, 190'2.

[G. Gvijyp^
j



MALADIES DES MÉNINGES.

dien est incolore, parfaitement limpide et clair comme de l'eau de roche. A l'état

pathologique, il peut être trouble, floconneux, purulent, ou présenter une
teinte hémorragique jaunâtre. Cette dernière coloration est peut-être due à de

petites hémorragies méningées. Elle peut aussi reconnaître comme cause, dans

les méningites, certains troubles de la perméabilité des méninges ou les varia-

tions de la tonicité du liquide céphalo-rachidien mises en lumière par la cryo-

scopie, permettant, ensemble ou séparément, le passage des pigments du sang

et la coloration consécutive du liquide.

Cryoscopie. — Les premières études sur la tension osmotique du liquide

céphalo-rachidien sont dues à Widal, Sicard et Ravaut (') et ont été poursuivies

dans la suite par Castaigne (2), Bard (^), Brissaud et Sicard (^), Sicard et Brécy (^),

Achard, Lœper et Laubry C'), dont les recherches sont venues confirmer en

grande partie les résultats obtenus par les premiers auteurs.

Le point cryoscopique (point de congélation) du liquide céphalo-rachidien

oscille, d'après Sicard, entre — 0,72 et — 0,78; d'après Hutinel, entre — 0,56

et — 0,75, le plus souvent entre 0,60 et 0,65. Dans les méningites aiguës, tuber-

culeuses ou non tuberculeuses, Widal, Sicard et Ravaut ont noté, dans la

grande majorité des cas, l'abaissement du point cryoscopique entre — 0,50 et

— 0,56. Mais, d'autre part, Hutinel a pu constater, dans un cas de méningite,

le chiffre de — 0,56 ;
Achard, Lœper et Laubry, celui de — 0,64. Il existe donc

encore, entre les chiffres obtenus par les divers auteurs, de trop grands écarts

pour que l'on puisse tirer de cette recherche des avantages certains en clinique,

au point de vue du diagnostic (Hulinel).

On sait que le point cryoscopique du sérum sanguin de l'homme sain

est — 0,56. Le liquide céphalo-rachidien normal, étant donné son point de

congélation, est donc hypertonique par rapport au sérum sanguin. 11 ne doit

donc pas normalement provoquer la dissolution des globules rouges, Vhéma-

tolyse (Zanier). Bard a basé sur cette notion une méthode d'examen qui, selon

lui, permettrait d'établir, en clinique, les rapports des tonicités du liquide

céphalo-rachidien et du sérum sanguin, plus facilement que la cryoscopie, en

ce qu'elle n'exige aucun matériel de laboratoire et seulement quelques gouttes

du liquide à examiner. Pour que le liquide céphalo-rachidien normal, hyper-

tonique, puisse produire l'hématolyse, il faut en diminuer la concentration, la

tonicité, en y ajoutant de l'eau distillée dans les proportions suivantes :

dix gouttes d'eau distillée pour dix gouttes de liquide céphalo-rachidien dans

lequel on a versé une goutte de sang. Dans les méningites, où il a tendance à

devenir hypotonique (variation du point cryoscopique) il suffit, pour obtenir

l'hématolyse, d'additionner dix gouttes de liquide où on a versé une goutte de

sang, de deux, quatre ou six gouttes d'eau distillée. Il n'est même pas besoin

d'appareil à centrifuger pour pratiquer cet examen. Après avoir fait le mélange

et agité, il suffit de laisser reposer pendant quelques heures et de constater ou

non la coloration jaunâtre du laquage dans le liquide qui surmonte le dépôt

(ou le culot, si l'on a fait l'opération extemporanément à l'aide de l'appareil à

centrifuger).

(') WiDÀL, Sicard et Ravaut. Soc. de biol., 20 aoùl 1900.

(^) Castaigne. Presse mécl., 7 novembre 1900.

(3) Bard. Soc. de biol., 16 février 1901.

('') Brissaud et Sicard. Soc. mcd. des hop., \h mars 1901.

<J'] Sicard et Brécy. Soc. méd. des hôp., 19 avril 1901.

C') AcHAiiD, LoEPER et Laubry. Arcli. de mcd. expérim.. juillet 1901.
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Cette méthode, fort séduisante au premier abord, est passible de sérieuses

objections. « La résistance globulaire, en effet, ne dépend pas seulement de la

concentration du liquide ambiant (Achard) ; elle peut varier d'un sujet à l'autre.

Il n'y a d'ailleurs aucun rapport précis à établir entre le point de congélation

du liquide céphalo-rachidien et ses propriétés hématolytiques (Nobécourt et

Wolf). Tel liquide, dont le \ est de — 0,61, produit le laquage quand on l'ad-

ditionne de 4 gouttes d'eau distillée pour 10; tel autre, dont le A. est de — 0,5i,

ne le détermine qu'après addition de 8 gouttes d'eau distillée » (Hutinel).

Examen chimique {^) . — Les chlorures, et en particulier le chlorure de

sodium (six à sept grammes par litre) constituent les éléments inorganiques

prédominants qui entrent dans la composition du liquide céphalo-rachidien.

Les dosages pratiqués au cours des méningites aiguës n'ont pas donné, en ce

qui concerne les modifications dans les proportions de ces sels, de résultats

dont on puisse tirer des données diagnostiques cerlaines.

Il n'en est pas de même en ce qui concerne les matières organiques et en

particulier Valburnine. A l'état normal, le liquide céphalo-rachidien ne contient

que des traces de globidine (0,05 à 0,20 pour 1000), pas de sérlne (Wolf)(^), pas

de fibrine, pas de flbrinogène. A l'état pathologique, au cours des méningites

aiguës, la proportion d'albumine est toujours notablement augmentée, plus

encore dans les méningites aiguës (5 à 15 pour 1000) que dans les méningites

tuberculeuses (I à2,IS pour 1000) (Denigès et Sabrazès) ("). Wolf a pu constater

qu'il s'agissait alors de globuline et de sérine.

En tout cas, et en dehors d'un examen chimi({ue de laboratoire, on peut

considérer comme pathologique tout liquide céphalo-rachidien, même limpide,

qui laisse déposer un coagulum de fibrine; le coagulum se rencontre le plus

souvent dans les méningites aiguës, et à son plus haut degré, présentant alors

un aspect sale, opaque, dans les méningites bactériennes.

Examen bactériologique. — Le liquide céphalo-rachidien est un mauvais

milieu de culture. On pourrait peut-êlre attribuer à cette particularité les résid-

lats souvent négatifs fournis par l'étude microscopique de ce liquide au poini

de vue bactériologique. Aussi ne faut-il pas, dans l'espèce, se borner à l'examen

microscopique, mais encore pratiquer des cultures et des inoculations aux ani-

maux. On a pu, grâce à ces divers procédés, déceler, dans les méningites sup-

purées, la présence de divers micro-organismes : pneumocoque, méningocoque,

streptocoque de Bonome, bacille d'Eberth, etc., etc. Nous avons déjà énuméré
tous les agents microbiens en traitant de l'étiologie et de l'anatoraie patholo-

gique. Il en est de même en ce qui concerne les méningites séreuses, ainsi que
nous l'avons dit également plus haut.

Cependant, dans cette dernière classe de méningites, le résultat de l'examen

à ce point de vue serait assez fréquemment négatif pour que Concetti ait admis
vme catégorie de méningites amicrobiennes. Hutinel n'admet cette opinion que
sous toutes réserves.

(Jytodiagnoslic. — Le cytodiagnostic du liquide céphalo-rachidien, dù à

Widal, Sicard et Ravaut('*), est basé sur la même méthode que le cytodiagnostic

en général, c'est-à-dire sur la recherche des éléments figurés qui y sont contenus

(') DiBCKSEX. Thèse de Paris. 1901.

(-) Wolf. Thèse de Paris, litOI.

(') Denigks et Sahrazès. Revue de méd. 1890.

('') Widal, Sicard et Ravaut. Soc. de InoL, octobre 190O.

TRAITÉ DE MÉDECINE, '2' édit. — IX. 59

[G. GVINONri
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à l'état pathologique comparativement à l'état normal. Cette méthode a donné,

en ce qui concerne le liquide céphalo-rachidien, des résultats d'une valeur

indiscutable pour le diagnostic des diverses catégories de méningites.

A l'état normal, cette humeur ne renferme point d'éléments figurés. Il faut

employer une centrifugation énergique (') pour y déceler la présence de quelques

rares lymphocytes. Il n'en est pas de même dans les méningites.

Dans les processus aigus, les méningites bactériennes, on constate en général

une prédominance marquée des éléments polynucléés {polym(cléose), tandis que

dans les processus chroniques, on trouve en plus grand nombre les lymphocytes

{lymphocytose), en particulier dans les méningites tuberculeuses.

Mais il ne faudrait pas systématiquement conclure de la lymphocytose à la

méningite tuberculeuse et de la polynucléose à une méningite bactérienne non

tuberculeuse. La réaction lymphocytaire indique simplement et exclusivement

la chronicité et la lenteur du processus; la réaction polynucléaire, son acuité.

Ainsi on pourra parfaitement constater la polynucléose dans une méningite

tuberculeuse, soit que celle-ci subisse momentanément une exacerbation aiguë,

soit qu'elle se complique d'une infection méningée secondaire due à des micro-

organismes étrangers (Bernard) (^). Réciproquement, la lymphocytose peut se

manifester au cours d'une méningite aiguë bactérienne, si l'examen du liquide

céphalo-rachidien est fait soit au déclin de la maladie, lorsque le processus ne

présente plus aucune acuité, soit à un moment où l'intensité de l'inflammation

subit un temps d'arrêt (Sicard et Brécy ; Griffon et Gaudy ; Achard et Laubry)

.

Ou peut ainsi, dans certains cas, grâce à l'examen cytoscopique, suivre l'évo-

lulion d'un processus de méningite et voir la lymphocytose succéder, dans la

période de décroissance, à la polynucléose et celle-ci reprendre de nouveau s'il

survient une aggravation.

Comme on le voit, l'examen cytologique du liquide céphalo-rachidien fournit

incontestablement des éléments du plus haut intérêt dans le diagnostic des

méningites. Il n'est pas douteux qu'il aide actuellement à distinguer d'autres

affections certaines modalités cliniques de cette maladie. Avant la ponction

lombaire et les méthodes d'examen qui en dérivent, les formes insidieuses,

larvées, ambulatoires, tantôt très graves et tantôt bénignes, étaient souvent

méconnues, et quant aux formes curables, dont les exemples aujourd'hui se

multiplient, elles étaient à peu près ignorées (Achard).

11 ne faudrait pas cependant se fier d'une façon exclusive et absolue aux

résultats de l'examen cytoscopique pour formuler un diagnostic. Ici, comme
ailleurs, la clinique doit marcher de pair avec le laboratoire. On ne doit pas

oublier, en effet, que les modifications cytologiques du liquide céphalo-rachi-

dien ne sont pas limitées aux méningites pures. Dans tous les processus chro-

niques qui peuvent intéresser les méninges : tabès, syphilis, sclérose en

plaques, pachyméningite cervicale hypertrophique, on trouve la lymphocytose.

Achard et Laubry l'ont constatée dans un cas de tumeur du cervelet. Rendu et

Géraudel (^) ont décelé dans un cas de fracture du crâne une modification de la

formule cytologique qui aurait pu faire penser à une méningite.

(') On trouvera une description résumée de . la technique de l'examen cytoscopique du
liquide céphalo-rachidien dans l'ouvrage suivant : Sicard. Le liquide céjjlialo-racliidien.

Paris, Um, Masson, édit.

{"-) Beiinard. /..i/on«)érf., 1901, n" '20.

(') Rendu et Gi';raudel. Soc. méd. defi hôp.. 11 juillet 1901.
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D'autre pari, le fait de retirer par la ponction lombaire un liquide clair, sans

lymphocytose ni polynucléose, normal en un mot, ne sulTit pas à éliminer

d'emblée et sans autre investigation clinique le diagnostic de méningite. Achard

et Laubry citent un fait dans lequel le liquide fut trouvé normal pendant la vie

et où l'autopsie vint démontrer la présence d'une méningite. Sans doute, dans

les cas de ce genre, des adhérences morbides empêchent la libre communica-

tion entre les méninges crâniennes et rachidiennes.

Perméabilité méningée. — A l'état normal les méninges restent absolument

imperméables, de dehors en dedans, au passage des substances médicamen-

teuses versées dans le torrent circulatoire. On peut donner pendant plusieurs

jours de l'iodure de potassium à un homme sain, sans que la moindre trace de

ce corps puisse être décelée dans le liquide céphalo-rachidien.

Dans les méningites aiguës microljiennes, cette imperméabilité, malgré les

lésions des méninges, n'est en aucune façon modifiée [Griffon ('), Sicard et

Brécy(^)|, tandis qu'elle paraît l'être, sinon toujours, du moins assez fréquem-

ment, dans la méningite tuberculeuse. D'après Griffon, cette persistance de

l'imperméabilité méningée à l iodure s'expliquerait, dans les cas de méningite

à diplocoque de Weichselbaurn qu'il a étudiés, par la présence de la couenne

résistante qui recouvre la méninge et qui peut offrir un obstacle suffisant au

passage du sel ioduré.

Marche. Durée. Terminaisons. — Les méningites aiguës ont une évolu-

tion ordinairement très rapide. La durée totale de leurs deux périodes n'excède

souvent pas une semaine. Elle est ordinairement de cinq à six jours et peut

d'ailleurs ne pas durer plus de trois ou quatre jours. La mort peut, en effet,

survenir de façon très précoce avant la période de paralysie. Le malade est

alors emporté au milieu des contractures, dans un accès convulsif, par exemple.

Il arrive aussi qu'il succombe, au cours de la maladie, d'une façon presque

subite.

D'autres fois les phénomènes de la première période se réduisent à fort peu

de chose ; et l'on peut voir, surtout au cours des méningites secondaires restées

lal,entes, la mort survenir après quelques heures de coma.

La mort a été considérée longtemps comme la terminaison naturelle, presque

constante et fatale, des méningites aiguës. Si le pronostic reste toujours à peu

près aussi grave en ce qui concerne la majorité des méningites suppurées, il

faut reconnaître qu'aujourd'hui la connaissance relativement récente des ménin-

gites séreuses a conduit à la constatation de cas de guérison beaucoup plus

nombreux qu'on ne soupçonnait autrefois, d'autant pins qu'on était alors volon-

tiers tenté, en présence d'une guérison réelle, de rapporter la maladie, non pas

à une méningite véritable, mais au méningisme ou à ce que l'on appelait une

|>seudo-méningite, syndromes hybrides dont la ponction lombaire et l'examen

du liquide céphalo-rachidien ont singulièrement restreint l'importance.

La guérison peut d'ailleurs être incomplète et on a vu la maladie enrayée,

aboutir à un processus d'inflammation atténué, chronique. Ge processus, d'ail-

leurs, laisse après lui des lésions irréparables. Les sujets ainsi guéris sont

demeurés atteints d'hydrocéphalie, de paralysies, d'affaiblissement intellectuel,

(M GniFFON. Soc. de bioL. 11 jaiiviei' el '21) iimrs 1001.

('') SicARD eL Brkcy. Soc. méd. dcsJvîp., Kl avril 1901. .
.
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d'idiotie. Au bout d'un laps de temps plus ou moins long, on a pu voir leurs

lésions se raviver et la mort survenir à la suite d'une nouvelle poussée ménin-

gitique.

La guérison intégrale et définitive peut cependant être obtenue. Cette termi-

naison favorable serait annoncée, d'après les auteurs classiques, par l'atténua-

tion des phénomènes comateux ou délirants : la fièvre tombe, le sommeil re-

vient, puis il se fait progressivement une sorte de réveil intellectuel, en même
temps que l'état général s'améliore. Dans les cas de ce genre, on peut, après

avoir constaté, par l'examen cytoscopique du liquide céphalo-rachidien, la

polynucléose pendant la phase aiguë, trouver dans la période de déclin la lym-

phocytose. Il semble aujovu-d'hui qu'il faille particulièrement rapporter ces

guérisons à la méningite pneumococcique (Netter, Rûneberg, Hutinel).

Formes cliniques. — La méningite aiguë présente un certain nombre do

variétés cliniques qui s'éloignent plus ou moins du type classique que nous

avons décrit. Ces variétés dépfendent de la nature des lésions méningées, de

leur localisation, de leur étendue et de leur agent microbiologique. De plus,

le tableau clinique peut différer notablement, suivant que la méningite survieni

au cours d'une bonne santé apparente (méningite primitive) ou qu'elle se montre

au cours d'une maladie générale aiguë préexistante (méningite secondaire). Il

varie enfin avec l'âge des sujets atteints. Il y a lieu de passer en revue ces

diverses formes, dont la connaissance est naturellement très importante an

point de vue praliqvie.

Méningite primitive. — La distinction qui est faite entre les méningites pri-

mitives et les méningites secondaires n'a de valeur qu'au point de vue clinique.

Il faut donc comprendre sous le terme de méningite primitive la méningite

dont les accidents éclatent en pleine santé, sans cause déterminante appré-

ciable, ou à la suite d'une affection locale. Le terme de méningite secondaire

s'applique à la méningite qui survient au cours d'une affection générale aiguë,

telle que la pneumonie, la fièvre typhoïde, etc.

Les méningites primitives résultent parfois d'une infection microbienne dont

la source est inconnue du vivant du malade, et reste cachée même après l'exa-

men nécropsique le plus soigneux. Il est probable qu'une lésion insignifiante a

pu être la porte d'entrée des microbes pathogènes, qui ont passé dans la circu-

lation générale et se sont ensuite fixés sur les méninges. Les accidents ménin-

gitiques sont alors soudains et tout à fait imprévus. Les méningites succédant

aux lésions septiques de la face et du cuir chevelu s'expliquent très facilement,

ainsi que nous l'avons vu, par les communications qui existent entre les vais-

seaux intra et extracràniens. Quant aux méningites qui compliquent les trau-

matismes accompagnés de plaies plus ou moins étendues, et parfois pénétrantes,

du crâne, leur développement est la résultante soit d'une infection immédiate

et directe des méninges et du cerveau mis à nu, soit d'une propagation infec-

tieuse due à la contamination de la plaie primitive. Les symptômes méningi-

tiques peuvent, dans ces derniers cas, passer quelque temps inaperçus, si I on

commet l'erreur de les rapporter à la commotion cérébrale. Cependant, cette

erreur ne saurait être de longue durée et le tableau symptomatique ne tarde

pas à traduire l'existence de la méningite. Les méningites primitives sont, d'une

manière générale, celles qui se rapprochent le plus du type clinique que nous

avons décrit. Leur évolution est ordinairement franche. Quelquefois pourtant
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la méningite est précédée ou accompagnée d'abcès cérébraux et de phlébite des

sinus.

Méningites secondaires. — Les méningites secondaires les plus fréquentes

sont celles qui se développent au cours de la pneumonie et de la fièvre typhoïde.

Leurs caractères se trouvent souvent masqués par ceux qui appartiennent à la

maladie primitive. Survenant au cours d'un état adynamique prononcé, elles

provoquent une réaction bien moins vive. Leur invasion est insidieuse, leurs

symptômes peu nets. Dans les étals ataxo-adynamiques graves, il n'est pas

rare, en eiîet, d'observer des signes tels que : délire violent, grande agitation,

hyperthermie, puis coma, sans que les méninges et le cerveau soient atteints

de lésions appréciables. La méningite dès lors ne saurait être affirmée dans

tous les cas avec certitude. Il est possible qu'on la suppose lorsqu'elle n'existe

pas, et qu'on la méconnaisse lorsqu'elle existe. D'ailleurs il arrive encore

qu'elle reste tout à fait latente, aucun symptôme nouveau ne venant éveiller

l'attention du médecin à son sujet ; elle n'est découverte qu'à l'autopsie. Dans

beaucoup d'autres cas, il est vrai, elle se traduit par des signes qui permettent

parfaitement de la reconnaître. Ce sont en particulier : la raideur de la nuque,

les contractures, les convulsions, les vomissements joints à la constipation, la

céphalalgie très intense, le signe de Kernig. Il ne faut pas s'attendre toutefois,

et c'est la remarque la plus importante qu'on doive faire à propos des ménin-

gites secondaires, à rencontrer l'expression symptomatique franche et l'évolu-

tion régulière des méningites primitives.

Méningite à pneumocoques. — Il n'est pas possible, à l'heure actuelle, de

classer les méningites d'après les microbes qui les déterminent. Ce mode de

classification nosologique a pu être très légitimement tenté par Courtois-Suffit

pour les pleurésies purulentes. Mais ici il n'est pas applicable. La nature et

l'évolution des symptômes ne permettent pas de différencier les méningites

microbiennes les unes des autres ; ou plutôt pareille différenciation ne peut être

faite que pour la méningite tuberculeuse, à bacilles de Koch, qui se sépare

nettement par un certain nombre de caractères très particuliers des méningites

non tuberculeuses.

Il est cependant un type de méningite qui, sous la réserve des remarques

précédentes, mérite quelques considérations particulières : c'est la méningite

pneumococcique. Cette méningite coïncide, dans les trois quarts des cas, avec

la pneumonie. Mais on peut la rencontrer, en dehors de cette dernière, à la

suite d'une lésion quelconque de nature pneumococcique. Elle accompagne
souvent la pneumonie compliquée d'endocardite pneumococcique. Elle peut sur-

venir avant, pendant ou après elle.

Lorsqu'elle se manifeste au cours de la pneumonie, elle reste latente dans

la moitié des cas. Un délire bruyant, intense, une élévation brusque de la tem-

pérature (Jaccoud), au cours ou après la défervescence d'une pneumonie, doiveni

attirer l'attention et faire craindre une complication méningée. Dans les autres

cas, elle se révèle par les signes ordinaires des méningites aiguës. Il n'y a pas,

dans la méningite pneumococcique, de symptôme particulier qui spécifie sa

nature bactériologique. Mais il est cependant possible de soupçonner cette

origine dans certaines occasions, en se fondant sur l'existence antérieure ou
simultanée d'une lésion à pneumocoques, susceptible d'être incriminée comme
cause de la méningite.

Dans un cas d'Ortmann, par exemple, il existait dans les fosses nasales une

[G. GUmON^
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tumeur sarcomateuse fournissant une sécrétion séro-purulente dans laquelle

on avait décelé le pneumocoque, avant l'explosion des accidents méningitiques.

Lorsque ceux-ci apparurent, la nature pneumococcique de la méningite dul

naturellement être admise, et l'autopsie montra l'exactitude du diagnostic (').

Il est certain qu'on pourrait encore se guider, de la même façon, sur l'exis-

tence d'une otite à pneumocoques, sur celle d"une pneumonie antécédente,

sur la coexistence d'une endocardite aiguë, d'une pleurésie purulente à

pneumocoques, ou sur l'apparition simultanée de plusieurs affections pneumo-
cocciques dans une même famille. Néanmoins ces considérations ne permet-

tront jamais d'affirmer absolument le diagnostic. Il faudra toujours faire des

réserves, en raison de la possibilité d'une infection secondaire des méninges

par un microbe autre que le pneumocoque.

Méningites typhiques. — La méningite qui se rencontre au cours de la

fièvre typhoïde ne reconnaît pas toujours pour cause le bacille d'Eberth. Elle

peut être due à divers microbes : au streptocoque, au colibacille, au pneumo-
coque, au bacille pyocyanique. Ces microbes, agents ordinaires des infectioqs

secondaires, ont sans doute pour portes d'entrée les ulcérations intestinales. Au
point de vue symptomatologique, la méningite secondaire à la fièvre typhoïde

présente quelques particularités : absence fréquente de la céphalalgie et des

vomissements, inconstance de la constipation. Elle peut se manifester au

début par un frisson intense et un délire violent et persistant. Il n'est pas sans

intérêt de rappeler ici que le signe de Kernig a été constaté dans la fièvre

typhoïde. On ne saurait donc se baser exclusivement sur ce symptôme pour

conclure, dans le doute, à l'existence d'une méningite au cours de la fièvre

typhoïde. La formule cytologique de la méningite typhique paraît être surtout

lymphocytaire (Vaquez, Sicard).

Méningites otiques. — Toutes les lésions de l'oreille peuvent produire la

méningite. Mais c'est en particulier l'otite moyenne aiguë qui provoque l'infec-

tion secondaire des méninges. Généralement, au début de l'otite, ou dans le

cours de l'otorrhée qui fait suite à la période aiguë initiale, surviennent de la

céphalalgie, des vomissements, de la fièvre précédée ou non de frissons. Puis

suivent la plupart des symptômes cliniques de la méningite suppurée.

Dans d'autres cas, les accidents affectent une marche suraiguë : le malade

est subitement pris de convulsions, puis tombe dans le coma et meurt.

La méningite otique présente quelquefois certaines particularités en rapport

avec la localisation infectieuse qui lui a donné naissance. C'est ainsi que la

paralysie faciale, du type périphérique, y est plus fréquente que dans les

autres formes de méningites, et peut quelquefois en marquer le début.

Lorsque l'infection se propage à la base du crâne, on constate du strabisme,

des paralysies des nmscles oculaires, de l'inégalité pupillaire (myosis du côté

de l'oreille malade). La fièvre et les troubles du pouls ne paraissent pas subir

de modifications spéciales dans cette forme de méningite.

Méningites séreuses. — Les méningites séreuses, étant presque toujours

secondaires et survenant au cours d'infections plus ou moins graves, rentrent,

à un certain point de vue, dans les formes dont nous nous sommes occupés

jusqu'ici. Mais ce qui les distingue particulièrement, quelle qu'ait été l'infec-

(') BouLAY. Des affections à pneumocoques indépenda/iles de ht pneumonie franche. Thèse dp
Paris 1801.
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lion originelle i|ui leur a donné naissance, c'est que les symplômes y soni en

général moins réguliers, moins marqués, souvent même très atténués.

Les vomissements sont assez régulièrement constatés. Mais la céphalée peut

faire défaut ou être très légère, ainsi que la constipation, quelquefois remplacée

par la diarrhée. Le délire est beaucoup moins violent et moins persistant que

dans les méningites suppurées. Les paralysies sont relativement rares, ainsi

que les convulsions, tandis que les contractures, la raideur de la nuque, le

signe de Kernig manquent rarement.

Quincke a signalé, comme symptôme fréquent et d'une grande valeur

diagnostique, la congestion de la rétine et de la papille du nerf optique, que

l'on peut constater à l'ophtalmoscope. Cette hyperémie guérit généralement

dans les cas favorables. Mais elle peut aussi aboutir à l'atrophie du nerl'

optique. Le strabisme, les troubles papillaires, les paralysies oculaires sont

plus rares que dans les méningites suppurées.

La fièvre peut manquer. En tout cas, il faut toujours, en ce qui la concerne,

penser à l'influence de la maladie primitive à la suite de laquelle s'est déve-

loppée la méningite.

La marche est généralement peu régulière. La durée peut être longue, avec

des alternatives d'amélioration et d'aggravation. Mais ce qui conslitue peul-

être le caractère le plus saillant de cette forme de méningite, c'est qu'à elle

ressortit le plus grand nombre, sinon la totalité, des cas de méningites curables.

On peut affirmer aujourd'hui, en présence de fails indéniables, que beaucoup

de méningites séreuses guérissent. La guérison peul être d'ailleurs incomplète,

ainsi que nous le disions plus haut, et alors la maladie laisse après elle de

l'hydrocéphalie, des scléroses cérébrales, etc....

Méningite des nouveau-nés. — Chez les nouveau-nés et chez les enfants

jusqu'à deux ans, la méningite débute ordinairement d'une façon brusque par

une fièvre intense et des convulsions généralisées qui peuvent d'ailleurs se

répéter à plusieurs re])rises et auxquelles succèdent la raideur de la nuque, le

strabisme, le Irismus, diverses contractures localisées, des paralysies, de l'accé-

lération des mouvements respiratoires. Peu après, la somnolence et le coma
surviennent. Le petit malade est emporté rapidement en (pielques jours, soit

au milieu d'une attaque éclamplique, soit dans le coUapsus terminal. Les

convulsions généralisées, qui marquent chez le tout jeune enfant le dé])ut de la

méningite, ont valu à celle foi me infantile de la maladie le nom de forme
convulsivc (Rilliel et Barthez).

Méningite des enfants. — Chez les enfants de cinq à quinze ans. la méningite

aiguë suit l'évolution typique qui a fait l'objet de notre description détaillée.

Les phénomènes d'excitation cérébrale sont très accentués; la céphalalgie est

très vive, accompagnée de photophobie; la fièvre intense, la constipation con-

stante, le délire très prononcé avec carphologie et grande agitation, qui oblige

souvent à attacher le petit malade dans son lit. Les troubles du pouls et de la

respiration et les troubles vaso-moteurs sont très manifestes. La terminaison

se fait dans le coma après une durée totale de six à huit jours. Il ne faut pas

oublier que c'est chez les enfants que se rencontrent le plus fréquemment les

cas de méningite séreuse.

Méningite des vieillards. — La méningite est rare chez les vieillards. Elle

offre une symplomalologie Irès atténuée : la céphalalgie est nulle ou peu pro-

noncée, en tout cas rarement accusée par le malade; le délire est plulôl doux.

[G GUINON.]
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sans cris ni grande agilalion; le désordre intellecluel se traduit par de l'hébé-

tude, de l'incohérence des actes et des réponses. La fièvre est peu intense et

révélée seulement par le thermomètre. Il y a de l'insomnie, puis de la stupeur,

de la somnolence et du coma. On ne constate que rarement les vomissements

et la pholophobie et presque jamais les contractures et les soubresauts de

tendons. L'invasion de la maladie est insidieuse, son évolution torpide et sans

grande réaction, sa durée courte.

Méningite des alcooliques. — Chez les alcooliques, la méningite est parfois

latente. On a signalé certains cas, fort importants à connaître au point de vue

médico-légal, dans lesquels la mort est survenue presque subitement chez des

individus alcooliques, en apparence bien portants. L'autopsie a révélé cependant

l'existence de la suppuration méningée. Dufour(') rapporte un cas de méningite

alcoolique, vérifié à l'autopsie, dans lequel l'examen du liquide céphalo-

rachidien décela la lymphocytose.

Variétés anatomiques. — Est-il possible de discerner par une élude

symptomatologique attentive, la localisation exclusive ou prédominante des

lésions méningitiques? On a poussé autrefois très loin les distinctions anatomo-

pathologiques, et certains auteurs ont distingué : une méningite de la con-

vexité, une méningite de la base et des méningites cérébelleuse, bulbaire, ven-

triculaire, etc., à titres de formes de la méningite aiguë. Ces distinctions sont

tout à fait artificielles et n'ont que peu d'importance au point de vue pratique.

Il faut toujours être très réservé dans l'énoncé de ces diagnostics topogra-

phiques, que vient souvent infirmer l'autopsie. Ils ne peuvent être, en effet,

fondés que sur des nuances cliniques délicates, inconstantes et d'une appré-

ciation difficile.

Dans la méningite de la convexilé^ les troubles moteurs, le délire, l'agitation,

l'hyperthermie sont particulièrement intenses. Dans la méningite de la base.

très grave, les phénomènes bulbaires sont très accentués : altérations du pouls,

troubles précoces de la respiration. De plus, les paralysies et contractures

affectent surtout le domaine des nerfs crâniens. On a noté dans cette forme un
phénomène assez caractéristique. C'est une hyperesthésie généralisée et

accentuée au point qu'on ne peut toucher les malades sans leur arracher des

cris.

Les méningites ventricuJaires (inflammation de la toile et des plexus cho-

roïdes; exsudât séro-purulentou purulent dans les ventricules) sont rares. Elles

affectent surtout les nourrissons. Les méningites unilatérales se traduisent par

la prédominance des troubles moteurs d'un côté du corps, celui qui est opposé

à l'hémisphère cérébral affecté. Les méningites circonscrites ont une symptonia-

tologie qui varie avec la topographie des lésions et avec les localisations fonc-

tionnelles des régions encéphaliques au niveau desquelles elles siègent.

DIAGNOSTIC ET PRONOSTIC

Les éléments principaux sur lesquels se fonde le diagnostic des méningites

aiguës sont : le début brusque et fébrile de la maladie; les symptômes mani-

(') DuFOUR. Soc. méd. des hop., 17 octobre 1001.
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restes d'excitation cérébrale; la céphalalgie très intense accompagnée de pho-

tophobie; les vomissements; la conslipation ; les troubles de rintelligence ; les

troubles oculaires; les contractures, particulièrement la raideur de la nuque;

le signe de Kernig: les convulsions; auxquels succèdent bientôt les phéno-

mènes envahissants de torpeur et de dépression intellectuelle.

Cet ensemble de symptômes éveille tout d'abord l'idée de méningite. Mais

lorsqu'il se manifeste, indique-t-il nécessairement la présence de lésions des

méninges? Il est certain que la symptomatologie des méningites est tout

entière d'emprunt et qu'elle décèle beaucoup plutôt la souffrance des zones

corticales du cerveau et des nerl's crâniens que des méninges elles-mêmes. Or,

on avait autrefois constaté que tous les symptômes de la méningite pouvaient se

produire sans qu'il soit possible de trouver, à l'autopsie, la moindre lésion de ces

membranes. D'où la création d'une catégorie de pseudo-méningites (Kranhals) (').

Pour désigner cet ensemble de phénomènes pouvant faire croire à la

présence de la méningite lorsque celle ci n'existait pas réellement, du moins en

apparence, Dupré inventa, en 189i, le terme de méningisme{^). Sous des

influences diverses, réflexes, toxiques, infectieuses, dynamiques, de nature

purement nerveuse, le syndrome méningo-cortical aurait pu naître et se mani-

fester cliniquement. et l'on décrivit alors un méningisme hystérique, helmin-

thiasique, pneumonique, typhique, grippal, rhumatismal. Mais peu à peu

s'approfondit la connaissance des lésions réelles des méningites. Tandis que

l'on considérait auparavant comme une altération pour ainsi dire banale et-

sans importance un peu d'hyperémie ou d'œdème des méninges, on en vint

plus tard à attribuer à ces modifications anatomiques leur valeur véritable,

lorsqu'on s'aperçut que le liquide de cet œdème pouvait contenir les micro-

organismes pathogènes de la maladie au cours de laquelle s'était manifesté ce

méningisme soi-disant sans lésions. C'est ainsi que Pfuhl et Walter trouvèrent

le bacille de Pfeiffer et le streptocoque dans le liquide séreux des méninges
simplement œdématiées. Tandis que Grasset (^) qualifiait de méningisme
typhique pur et simple un cas de fièvre typhoïde avec symptômes méningi-

tiques, sans autres lésions, à l'autopsie, que l'œdème, Boden(''), dans un cas

analogue, où les phénomènes méningés avaient été assez accentués pour

masquer la maladie causale et faire croire à une méningite aiguë, et où

l'autopsie révéla seule la présence d'vme fièvre typhoïde avec infiltration séreuse

des méninges et liquide dans les ventricules, trouva le bacille d'Eberth dans

les liquides d'infiltration. Ces notions nouvelles de l'anatomie pathologique

pure des méningites vinrent ainsi, peu à peu, restreindre considérablement le

cadre du méningisme.

Ce n'est même pas la curabilité des accidents attribuables au méningisme pur

et simple qui constitue pour celui-ci une caractéristique indiscutable. En effet,

depuis la connaissance des méningites séreuses, depuis la découverte des

données diagnostiques fournies par l'examen du liquide céphalo-rachidien,

nombre de cas curables qui eussent été autrefois classés, comme dépourvus de

lésions, dans la catégorie du méningisme, sont considérés aujourd'hui comme
des méningites légitimes.

(') Kranhals. Deul. An-h. /'. kUii. Med., ISfli, LIV, S9.

(-) Dupré. Congrès de méd. int. de Lyon, 26 odoln-e lH9i.

(5) Grasset. Clin. méd. de l'hdpilal Sninl-Ètoi, Montpellier, 1895.

(*) BODEX. Zeilxrh. /'. prakt. Aer:-te. IH99. ir S.

[G. GUmON ]



938 MALADIES DES MÉNINGES.

Est-ce à dire que cet ensemble de symptômes qualifié de meningisme ne

puisse se produire sans qu'il existe de lésions des enveloppes de l'encéphale?

Assurément non. Mais, réduit à cette catégorie de faits, le méningisme pourrait

bien n'être que le résultat d'une prédisposition individuelle, souvent hérédi"

taire, la manière de réagir de tel ou tel sujet sous telles ou telles influences.

Dans cette hypothèse on serait alors le plus souvent en présence d'accidenls

analogues à ceux de l'hystérie [Roesch('), Gilles de la Tourette (^)l se produisant

soiten apparence spontanément, comme cela a lieu dans le ménm^î'sme hystérique

,

la -pseudo-méningite hystérique (Huchard)('), soit sous l'influence d'un des

nombreux agents provocateurs de l'hystérie, tels que les intoxications, les

infections diverses, l'helminthiase, etc., etc.

Quoi qu'il en soit, il faudra toujours, pour établir avec sécurité un diagnostic

de méningite, avoir présents à l'esprit les cas de ce genre et ne pas les con-

fondre avec ceux où il existe réellement des altérations anatomiques des

méninges.

Le diagnostic tirera souvent grand parti des données étiologiques. Aussi

faudra-t-il toujours, en présence de symptômes méningitiques, rechercher avec

le plus grand soin toutes les causes possibles de l'infection méningée. On
examinera les téguments de la face et du crâne, on inspectera les cavités pha-

ryngienne, nasale, etc., et l'on auscultera avec soin les poumons et le cœur.

La révélation d'une cause manifeste d'infection méningée sera un grand appoint

pour la détermination du diagnostic.

Nous ne nous étendrons pas longuement sur le diagnostic différentiel de

la méningite aiguë, car l'étude des éléments de ce diagnostic sera faite très

complètement au chapitre relatif à la méningite tuberculeuse. Nous prions le

lecteur de s'y reporter.

La méningite tuberculeuse se traduit par des symptômes de même ordre que

la méningite aiguë. Mais son évolution subaiguë constitue un caractère diffé-

rentiel très important : invasion moins soudaine, fièvre moins vive et moins

continue, délire moins intense, périodes mieux accusées, marche moins rapide,

tels sont les principaux signes qui distinguent la méningite tuberculeuse. Il

faut aussi tenir grand compte des éléments étiologiques, soit que l'investiga-

tion clinique fasse découvrir l'existence d'une tuberculose locale antérieure,

soit qu'elle décèle au contraire une affection septique susceptible de s'être pro-

pagée aux méninges.

Les abcès du cerveau, consécutifs à une otite moyenne, donnent naissance à

une réaction cérébrale et à des symptômes généraux qui diffèrent souvent

très peu de ceux qui sont déterminés par la méningite aiguë consécutive à la

même lésion. 'On conçoit qu'il puisse y avoir les plus grandes difficultés pour

l'établissement du diagnostic. Les signes basés sur l'existence d'une paralysie

localisée, sur la suppression d'une otorrhée ancienne, sur la circonscription

des symptômes, sur les caractères de la céphalalgie, n'ont pas une, valeur

absolue et ne peuvent guère que faire soupçonner l'abcès, sans qu'on puisse

rejeter l'hypothèse de méningite.

Pour ce qui est du diagnostic des méningites aiguës avec les tumeurs céré-

brales, le rhumatisme cérébral, le delirium treraens, l'urémie, les pseudo-

{') RoESCH. Thèse de Paris, 1805.

(-) Gilles de la Tourette. Soc. méd. des li.tîp., U) janvier 180(1.

(') HucHARD. Soc. méd. des liop., 15 déceiiibi'e 1805.
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méningiles hyslcriques, les accidents cérébraux de la lièvre typhoïde, des

fièvres ériiptives, des septicémies, etc., ce que nous dirons ultérieurement sur

les caractères différentiels qui existent entre ces diverses maladies et la ménin-

gite tuberculeuse s'applique assez exactement au diagnostic des méningites

aiguës, pour qu'il ne soit pas utile de les indiquer ici par avance.

Le pronostic des méningites aiguës est des plus sombres. Les cas de gué-

rison, indiscutables, ainsi que nous l'avons vu, restent cependant assez rares.

Mais, au fur et à mesure que nous arriverons à distinguer mieux les formes

bénignes dont on n'avait aucune notion il n'y a encore que quelques années,

il est probable que le nombre des guérisons augmentera proportionnellement.

Nous avons vu chemin faisant que la guérison n'est pas toujours complète et

que la maladie peut laisser derrière elle des traces, quelquefois ineffaçables, de

son passage. De plus la guérison apparente n'est parfois qu une plus ou moins

longue rémission, après laquelle une nouvelle poussée méningitique peut venir

emporter le malade.

TRAITEMENT

Traitement curatif. — Il n'existe pas de méthode de traitement efficace

des méningites. On est donc bien obligé de se borner à la prescription des mé-

dicaments répondant simplement à des indications symptomatiques. C'est

ainsi qu'on opposera: à l'hyperthermie, les antipyrétiques; à la constipation, les

évacuants (calomel) ; à la céphalalgie, les applications de glace sur la tète rasée : à

l'agitation excessive, au délire et à l'insomnie, les narcotiques. Les émissions

sanguines et les révvdsifs, dont on faisait autrefois grand usage, ne répondent à

aucune indication utile. Comme ils peuvent être une cause d'affaiblissement et

de soulïrance pour le malade, il n'y a pas lieu de les mettre en œuvre, à moins

de circonstances spéciales.

Les bains froids ont été préconisés. Mais les bains chauds (58 à 40") paraissent

avoir une influence infiniment meilleure dans le trailement des méningites. Ils

calment les troubles nerveux, diminuent la douleur et les contractures, pro-

voquent la diurèse.

La ponction lombaire peut amener dans certains cas une amélioration réelle.

Mais, tandis que comme procédé de diagnostic, à cause de la très petite quan-

tité de liquide qu'il faut extraire, elle n'est généralement pas dangereuse et

n'est guère contre-indiquée dans la grande majorité des cas, au contraire,

comme moyen thérapeutique, elle paraît devoir être évitée chez certains

sujets. Martin (') la déconseille chez les malades atteints d'affections organiques

du cerveau et de la moelle, Ossipow ('^) chez les artério-scléreux. Il n'y a

d'ailleurs jamais lieu d'extraire une grande quantité de liquide, même dans un
but thérapeutique.

On a conseillé la trépanation et le drainage de l'arachnoïde, qui ont donné à

Maty, dans un cas, un résultat favorable ("').

Il est toujours indiqué de placer les malades dans une chambre bien aérée, à

l'abri de la lumière et du bruit, qui peuvent les impressionner très péniblement.

(') Martin. Lijon méd., 1S98, n° 41.

(^) Ossipow. Beat. Zeitsch. f. Nerveiilicilk., 4 avril 1901.

(') Maty. ÊcIw mcd. du iXord, I8'.IX.

[G. GumoN i
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Traitement prophylactique. — Le traitement préventif doit bénélicier

des connaissances acquises sur fétiologie des méningites. Il faudra soigner

avec la plus grande attention toutes les lésions infectieuses locales qu'on sait

pouvoir être le point de départ des affections méningées. Les lésions traumati-

ques et les affections septiques du cuir chevelu ou de la face devront être pan-

sées avec toute la riguevir des méthodes antiseptiques. On ne négligera

jamais les affections auriculaires; on s'attachera toujours à les guérir rapi-

dement par un traitement approprié. Il n'est pas douteux qu'en agissant ainsi,

le médecin n'exerce une action prophylactique efficace et salutaire.

CHAPITRE II

MÉNINGITE TUBERCULEUSE

Définition. Divisions. — La pie-mère constitue un des lieux de prédilec-

tion de l'infection tuberculeuse. Le bacille de Koch y détermine plusieurs

modes de réaction qui sont tout à fait comparables à ceux qu'il provoque au

niveau des séreuses pleurale, péritonéale ou articulaires.

Lorsque l'inoculation bacillaire s'effectue en un point limité de la méninge,

elle amène en ce point l'organisation d'un tubercule ou d'un groupe de tuber-

cules strictement localisé et susceptible de subir toutes les phases évolutives

de ce genre de lésion. Il y a, peut-on dire, une culture locale du bacille tuber-

culeux, et là conglomération tuberculeuse qu'elle fait naître peut ne pas

s'accroître, ou ne s'accroître que très lentement. Elle constitue une tumeur
dont le volume très variable peut ne pas excéder celui d'un grain de mil ou

l)ien acquérir celui d'une noix, voire même d'un œuf de poule. Elle atteint

naturellement la substance cérébrale sous-jacente, qu'elle envahit ou qu'elle

comprime. Elle se comporte comme une tumeur cérébrale et son histoire n'est

par suite qu'un cas particulier de l'histoire de ces tumeurs. Les symptômes
qu'elle provoque sont le plus souvent des symptômes systématisés, locaux, en

rapport avec le point de l'encéphale atteint par le tubercule. C'est là une pre-

mière forme bien différenciée de la tuberculose méningée.

Une seconde forme plus fréquente, c'est la granulie des méninges. Elle est

caractérisée par une éruption souvent étendue de multiples granulations tuber-

culeuses disséminées le long des vaisseaux pie-mériens et n'ayant déterminé

autour d'elles que peu ou pas de réaction inflammatoire. L'éruption granu-

leuse constitue toute la lésion. Elle résulte d'un apport souvent considérable

de bacilles par les voies sanguine ou lymphatique. Il est à supposer que dans

la grande majorité des cas cet ensemencement bacillaire est dû à l'irruption

dans la circulation générale d'une masse de produits tuberculeux, riches en

microbes virulents. Ceux-ci se fixent en même temps non seulement sur les

méninges, mais sur le péritoine, sur les plèvres, sur les séreuses articulaires

et dans la plupart des viscères, de telle sorte que presque tous les organes

sont criblés de granulations. La granulie méningée n'est, dans ce cas, qu'une

localisation de la tuberculose mibaire aiguë. Aussi ne joue-t-elle dans la

maladie qu'un rôle effacé et parfois muet : les symptômes généraux, dans cette
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forme de luberculosc diffuse, priment naturellement les symptômes locaux.

Dans sa troisième forme, la plus commune, l'infection tuberculeuse des

méninges provoque une réaction inflammatoire intense dont les produits se

mêlent aux produits tuberculeux proprement dits. C'est la méningite tubercu-

leuse, véritable tuberculose locale suppurée, qu'on ne saurait mieux comparer

qu'aux tuberculoses articulaires communes et aux tuberculoses sous-cutanées

qui amènent la production des abcès froids.

Il faut reconnaître avec Gliantemesse que si, cliniquement, la distinction que

nous venons d'établir entre l'infiltration granuleuse ou la granulie des mé-

ninges et la méningite tuberculeuse est dans le plus grand nombre des cas

parfaitement justifiée, la séparation ne doit pas toujours être absolue. « Anato-

miquement on ne peut pas forcer les termes, réserver le nom de méningite à

l'exsudation purulente et refuser cette appellation à l'infiltration granuleuse de

la pie-mère qui s'accompagne presque constamment de petits nodules d'exsu-

dats fibrineux siégeant le long des petits vaisseaux ('). »

La méningite tuberculeuse, pas plus que le tubercule méningé et que la

granulie méningée, n'est primitive. Elle est la conséquence d'une lésion tuber-

culeuse antérieure d'un organe c[uelconque, le plus souvent des poumons. Mais

très fréquemment la tuberculose locale dont elle relève est restée inappréciable

cliniquement. La méningite tuberculeuse se présente donc d'ordinaire comme
la première manifestation apparente de la tuberculose. C'est dans ce sens

seulement qu'il faut entendre la qualification de primitive qui lui est si cou-

ramment appliquée. Dans un certain nombre de cas, il est vrai, elle est mani-

festement secondaire : elle succède, à titre de complication, à une tuberculose

viscérale (poumons, intestin, etc.) déjà révélée cliniquement.

Nous ne traiterons ici que de la méningite tuberculeuse; car l'histoire de la

granulie méningée appartient au chapitre de la tuberculose miliaire aigué et

la description clinique des gros tubercules méningés ressortit au chapitre des

tumeurs cérébrales.

Historique. — L'existence de l'hydrocéphalie aiguë n'était peut-être pas

absolument inconnue des auteurs anciens, si l'on s'en rapporte à certains frag-

ments extraits des ouvrages d'Hippocrate, de Mercurialis, de Bonnet, de Sen-

nert, de Morgagni, de Borsieri.

La première description méthodique et complète de la méningite tubercu-

leuse a été faite d'une façon très remarquable par Robert Whytt en 17 68(-).

Avant lui, on signale seulement quelques observations isolées dues à Duverney

(1701), André de Saint-Clair (1732), Paisley (1755) et une mention très explicite,

mais courte et incomplète, de Sauvages (170)5).

Robert Whytt (^) rapportait tous les symptômes de la maladie à l'épanche-

ment séreux ventriculaire. Fothergill (1771), Ludwig (1774), Odier (1779), etc.,

partagèrent après lui cette opinion.

Ouin (1780), puis Edward Ford, dépassant cette notion, signalèrent, outre

l'hydrocéphalie, une congestion pouvant aller jusqu'à l'infiammation. Gœlis

(1815), Coindet (1817), Brachet, Abercrombie, Piorry (1822), désignèrent d'une

façon très différente le siège de cette inflammation. Senn (1825) appliqua à la

(M CiiANTEMESSE. Formcs anormales de la iiiénineile lubcrculeuse de l'adulle. Thèse de
Paris, 1884.

(-) RoBEiiT WiiYTT. Oljservalions on Ihe di'opsy of Ihc Iiraiii. Edinburgh, 17G8.

[G. GUmON.]
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maladie le nom de méningite et démontra que Tinflammation siégeait dans les

mailles de la pie-mère.

Guersant (1827) vit les granulations et substitua le nom de méningite gra-

nuleuse à celui d'hydrocéphalie. Demongeot de Confébvron, son élève (1827),

alla plus loin en affirmant la nature tuberculeuse des granulations. Papavoine,

autre élève de Guersant, qualifia la maladie de tuberculeuse (arachnitis tuber-

culeuse). La nature tuberculeuse de la méningite fut rapidement confirmée

par les travaux de Lediberder (1835), de Rufz (1855), de Fabre et Constant

(1835), de Gerhardt (1835), de Valleix (1838).

Rilliet et Barthez, puis Legendre complétèrent à différents points de vue les

données cliniques et étiologiques. Divers travaux intéressants furent écrits sur

la question par Pivent (1852), Béchet (1852), Savouret (1855), Liégeard (1854),

Surmay (1855), puis Boucliut, Empis, Archambault, etc.

Parmi les travaux ultérieurs, il faut particulièrement citer ceux de Le Bou-

teiller, Rendu, Landouzy, Dreyfous, Chantemesse.

Dans la période tout à fait récente prennent place les recherches basées sur

l'examen du liquide céphalo-rachidien extrait à l'aide de la ponction lombaire :

cytodiagnostic, cryoscopie, etc.. dont nous avons déjà parlé (page 908) au

chapitre Méningites aiguës.

ÉTIOLOGIE

La méningite tuberculeuse est une affection très commune : c'est la plus

fréquente de toutes les méningites.

Age. — L'âge détermine d'une façon très manifeste l'aptitude à la maladie.

Exceptionnelle chez le vieillard, rare après trente ans, elle se rencontre assez

fréquemment chez l'adulte vers vingt ou vingt-cinq ans, et présente, d'après

toutes les statistiques, son maximum de fréquence entre deux et sept ans. En
effet, le relevé effectué par Archambault signale, sur quatre cent quatorze

enfants, deux cent soixante-douze frappés entre ces deux âges; Bennett en

signale cent quatre-vingt-deux sur deux cent soixante-cinq et Rilliet et Barthez

soixante-quatorze sur quatre-vingt-quatorze. La méningite tuberculeuse devient

bien moins fréquente au-dessous de deux ans. Elle est tout à fait exceptionnelle

chez le nouveau-né. C'est donc avant tout une affection de la seconde enfance.

Sexe. — Toutes les statistiques (Coindet, Hessert, Archambault) s'accordent

à établir que les deux sexes sont à peu près également frappés.

Climats. Leur influence n'est point déterminée. La maladie sévit particu-

lièrement dans les grandes villes : Londres, Paris, Berlin, Vienne ; cela tient

sans doute aux' conditions diverses, si favorables à la contagion tuberculeuse,

qui s'y-rencontreiit.

Saisons. — C'est au printemps surtout et en hiver que se développent les

plus nombreux cas de méningo-tuberculose..

Comme dans toute maladie d'origine microbienne, il nous faut considérer

successivement, le germe infectant et le terrain de l'infection. Il nous faut exa-

miner, d'une part, les conditions dans, lesquelles s'effectue l'infection et les

circonstances qui la favorisent, d'autre part les conditions qui déterminent la

réceptivité de l'organisme à l'égard de l'infection.

Infection bacillaire. — Dans quelles conditions s'effectue l'infection bacil-

laire? Ainsi que nous l'avons déjà dit, la méningite survient, pour ainsi dire
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toujours, chez un individu porlour d'une lésion tuberculeuse plus ou moins

étendue et plus ou inoins développée d'un organe quelconque. Cette lésion

préalable, source de l'infection méningée, est le plus ordinairement restée

latente : elle n'a encore provoqué aucune réaction générale ou locale, suscep-

tible de la révéler cliniquement. C'est donc le plus souvent en pleine santé

apparente que l'enfant est frappé.

D'autres fois, pourtant, la méningite tuberculeuse se déclare chez un sujet

antérieurement atteint d'une tuberculose qui paraissait guérie ou chez un

individu porteur, au moment de l'explosion des accidents méningitiques, d'une

lésion tuberculeuse en évolution. Dans ce dernier cas, on peut dire que, frappé

d'abord aux poumons, à l'intestin ou ailleurs, c'est par la tète que le malade

meurt (Guersant).

Sources de l'infection. — Ce sont les poumons qui constiluent la source la

plus fréquente de l'infection méningée (neuf fois sur dix, suivant Kuss)(').

Tantôt il s'agit d'une tuberculose pulmonaire très avancée, compromettant déjà

par elle-même la vie du malade, tantôt il s'agit d'une lésion pulmonaire à son

début. Souvent la lésion est très minime, parfois même il est difficile de la

découvrir sur la table d'autopsie. Dans certains cas on peut incriminer une

lésion tuberculeuse limitée, très ancienne, enkystée et pour ainsi dire guérie.

Malgré le long temps écoulé, les bacilles s'y conservaient virulents; versés dans

la circulation générale, ils ont été susceptibles de s'inoculer aux méninges.

Après les poumons, c'est aux ganglions caséifiés du médiastin et aux ganglions

mésentériques qu'il faut rapporter le plus souvent le point de départ de l'infec-

tion. Mais, disons-le tout de suite, il n'y a pas d'organe pouvant être le siège

d'une tuberculose locale qu'on ne puisse, à l'occasion, considérer comme origine

de la méningite tuberculeuse. Ainsi voit-on la maladie succéder à la pleurésie tuber-

culeuse, aux arthrites ou synovites fongueuses, aux abcès froids osseux ou sous-

cutanés, aux otites tuberculeuses, à la tuberculose intestinale, à la tuberculose

génito-urinaire, etc. On l'a vue succéder à un tubercule solitaire du cerveau.

Voies de l'infection. — H y a lifn d'admettre que l'infection méningée peut

se faire, soit par la voie lymphatique, soit par la voie sanguine. Ce doit être

ordinairement la première qui rattache la méningite tuberculeuse aux altéra-

tions spécifiques de l'oreille, de l'œil, du nez, du crâne, du rachis. La seconde

seule peut expliquer l'apport bacillaire qui a pour origine une lésion très

éloignée (poumon, plèvre, articulations, etc.).

Causes prédisposantes et occasionnelles. — S'il est possible de voir dans

certains cas la méningite tuberculeuse frapper des enfants ou des adultes d'une

santé en apparence tout à fait florissante, placés dans les meilleures conditions

d'hygiène et dénués de toute tare prédisposante, il faut reconnaître toutefois

qu'il est bien autrement fréquent de constater chez les sujets atteints une ou

plusieurs conditions susceptibles d'avoir préparé la réceptivité morbide de la

séreuse envahie.

Parmi ces causes prédisposantes, l'hérédité névropathique et l'hérçdité tuber-

culeuse tiennent le premier rang. La première, à laquelle Rilliet et Barthez

attribuent une grande influence, doit être entendue dans son sens le plus large,

depuis l'aliénation mentale jusqu'aux lésions organiques du cerveau. La
seconde comprend toutes les manifestations tuberculeuses des parents. Cette

('} Kuss. Thèse de Paris, im.

[G. GUmON.}



944 MALADIES DES MÉNINGES.

dernière influence héréditaire peut échapper dans certains cas où elle est

pourtant réelle, lorsque, par exemple, des enfants succombent à la méningite

tuberculeuse alors que leurs parents paraissent robustes et bien portants. Plus

tard les parents meurent de tuberculose et cet événement vient démontrer

l'existence probable de la prédisposition héréditaire. Cette prédisposition, il

faut d'ailleurs la chercher non seulement chez les parents directs, mais chez

les grands-parents et chez les collatéraux. Certaines familles offrent une prédis-

position toute spéciale à la méningo-tuberculose : plusieurs enfants sont succes-

sivement décimés par cette localisation tuberculeuse, sans que rien puisse

valablement expliquer cette particularité.

Il est plus aisé de concevoir l'influence que peuvent exercer, soit en multi-

pliant les chances de contagion, soit en affaiblissant l'organisme, les diverses

causés occasionnelles suivantes : les mauvaises conditions hygiéniques (ali-

mentation insuffisante, fatigues exagérées, air confiné), les troubles de la

nutrition, les maladies antérieures, telles que la rougeole, la fièvre typhoïde,

la coqueluche, qui provoquent des manifestations broncho-pulmonaires sus-

ceptibles de donner un coup de fouet à une lésion tuberculeuse latente. Le

traumatisme, le refroidissement, l'insolation figurent encore parmi les causes

occasionnelles. Enfin on a souvent incriminé à ce titre les troubles de la den-

tition et l'onanisme chez les enfants, le surmenage intellectuel chez les ado-

lescents et les adultes, mais il faut sans doute penser avec Dupré(') que souvent

les termes de la filiation étiologique doivent être renversés. C'est en vertu de

leurs dispositions névropathiques antérieures que les sujets présentent, avant

l'éclosion de la méningite, une tendance aux excès génitaux ou intellectuels,

aux troubles de la dentition, etc., de telle sorte que ces phénomènes expliquent

plutôt qu'ils ne provoquent l'apparition de la phlegmasie méningée.

ANATOMIE PATHOLOGIQUE

Ce qui caractérise, au point de vue anatomo-pathologique, la méningite

tuberculeuse, c'est l'association des granulations tuberculeuses et des produits

inflammatoires communs. Le rapport qui existe entre ces deux ordres de lésions

est d'ailleurs très variable. Une éruption granuleuse très abondante peut s'être

produite sans avoir provoqué une grande réaction inflammatoire. Au contraire,

une éruption discrète peut s'être accompagnée d'une réaction très vive.

Aspect général des lésions. — A l'ouverture du crâne on est souvent frappé

de l'absence ou du petit nombre d'altérations de la face convexe des hémi-

sphères. C'est à la base de l'encéphale que les lésions sont prédominantes.

C'est de la base que les lésions rayonnent le long des artères et en particuliei'

le long de la scissure de Sylvius. Il faut soulever la masse cérébrale pour aper-

cevoir les produits inflammatoires, massés principalement dans la région de

l'hexagone de Willis, dans l'espace sous-araclinoïdien compris entre la selle

lurcique et. le chiasma des nerfs optiques, en avant de la protubérance annulaire

et autour du bulbe. Ils englobent les origines apparentes des nerfs crâniens.

Les produits inflammatoires consistent en un exsudât séro et fibrino-puru-

lent de consistance gélatineuse, de couleur gris-jaunàtre ou légèrement ver-

dâtre, qui baigne les régions encéphaliques sus-indiquées, et remonte le long

(') DuPRÉ. Art. MÉNINGITES du Mcwiiel de médecine de Debove et Achard.
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des artères vers la convexité du cerveau. Le long de ces artères, de la sylvienne

et de ses branches notamment, au fond des sillons, se groupent les granula-

tions spécifiques plus ou moins abondantes, plus ou moins volumineuses,

isolées ou conglomérées. Elles baignent dans Texsudat qui infiltre la pie-mère

et occupe les espaces sous-arachnoïdiens. La localisation basilaire des ménin-

gites tuberculeuses mérite d'être opposée à celle des méningites aiguës, qui

afTectent de préférence la face convexe des hémisphères. De là vient que beau-

coup d'auteurs, les auteurs allemands en particulier, ont désigné souvent la

méningite tuberculeuse par le nom de méningite basilaire.

Granulations tuberculeuses. — Les granulations tuberculeuses se distinguent

le plus souvent à première vue. Quelquefois, il faut, pour les bien voir, décor-

tiquer la pie-mère et la faire flotter dans une cuvette d'eau qui la débarrasse de

la sérosité louche qui les masque. On aperçoit alors un semis de tubercules

miliaires disséminés le long des artérioles pie-méricnnes. Ces granulations

les entourent ou se groupent à leur bifurcation. Isolées les unes des autres ou

plus ou moins cohérentes, elles forment des amas irréguliers composés de

grains inégaux, des grappes, ou des placiues plus ou moins étendues au fond

des sillons cérébraux. La grosseur des granulations varie d'une région à une

autre et dans la même conglomération. Elle est en rapport avec l'âge du

tubercule, de même que la couleur et la consistance. On rencontre, à côté de

la granulation miliaire demi-transparente ou grise, la granulation blanchâtre et

opaque et les tubercules conglomérés parfois volumineux, jaunâtres, caséifiés et

ramollis à leur centre. On trouve, en somme, la néoplasie tuberculeuse à tous

ses degrés et avec toutes ses modalités analomiques. L'abondance des granu-

lations varie beaucoup; quelquefois elles couvrent d'un semis toutTu presque

toute la surface encéphalique; habituellement elles se localisent, ainsi que nous

l'avons déjà dit, le long des vaisseaux. Dans quelques cas, à la vérité plutôt

exceptionnels, les granulations sont en si petit nombre, qu'il faut une recherche

très attentive et très approfondie pour en découvrir quelques-unes sur les

replis de la pie-mère. Lorsque les tubercules sont rares et peu développés, les

produits inflammatoires peuvent néanmoins être très abondants.

L'examen microscopique montre que les granulations jeunes occuj^ent la

gaine lymphatique des vaisseaux. Ceux-ci les traversent plus ou moins excen-

triquement, et leur lumière s"en trouve souvent rétrécie et parfois obstruée.

Il est aisé de révéler dans les granulations les bacilles spécifiques qui les ont

déterminées. La localisation péri-vasculaire des tubercules méningés indique

très explicitement que la voie sanguine artérielle est la voie d'apport ordinaire

du bacille (jui se fixe dans la paroi du vaisseau et y provoque la réaction spé-

cifique.

D'après Péron('), au contraire, la dissémination des bacilles se ferait par

l'intermédiaire du liquide céphalo-rachidien ; la disposition des exsudais serait

indépendante de la distribution vasculaire de la pie-mère et correspondrait aux

confluents sous-arachnoïdiens.

Le bacille de Koch est loin de se déceler facilement dans le liquide céphalo-

rachidien des malades atteints de méningite tuberculeuse. L'examen microsco-

pique ne suffit généralement pas. Il faut recourir aux inoculations aux animaux
et aux cultures, en particulier sur sang gélose, suivant la méthode de Besançon

(') PÉRON. Arch. ijén. de niéd., 1808. p. il2.
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et Griffon ('). Grâce à ce mode de culture, ces auteurs ont pu déceler la pré-

sence de bacilles de Koch dans le liquide recueilli par ponction lombaire dans

la méningite tuberculeuse (^). Martin ('') a pu, d'autre part, chez le cobaye et

chez le lapin, déterminer des méningites tuberculeuses expérimentales en injec--

tant des bacilles de la tuberculose dans le liquide céphalo-rachidien.

Lésions inflammatoires. — Il ne faut évidemment pas opposer d'une façon

absolue les lésions inflammatoires aux granulations tuberculeuses. Les unes et

les autres sont, en effet, nous le verrons plus loin, d'origine bacillaire. L'érup-

lion granuleuse peut constituer le seul mode de réaction de l'organe atteint.

Mais elle provoque le plus souvent en même temps un autre mode de réaction,

qui aboutit à la production des exsudats fibrino-purulents. Il y a, il est vrai,

des degrés dans ces lésions, de telle sorte qu'on peut passer par transitions

insensibles de la tuberculose méningée la plus pure à la méningite tubercu-

leuse la mieux caractérisée. Les mêmes remarques s'appliquent, on le sait à

la tuberculose pleurale, péritonéale et articulaire. Mais, ainsi que nous l'avons

vu, la réaction inflammatoire n'est pas toujours proportionnelle à l'abondance

et à l'étendue du semis granuleux, et les produits inflammatoires peuvent être

très abondants dans des cas où les granulations sont discrètes et rares. Rilliet

et Barthez admettent même une forme anatomo-pathologique de méningite

tuberculeuse sans granulations. Les produits inflammatoires existeraient seuls,

et pourtant leur origine tuberculeuse serait nettement démontrée par l'infection

viscérale tuberculeuse révélée à l'autopsie. Il est probable que cette forme

répond simplement à des cas où les granulations étaient assez rares, pour que

leur recherche ait pu être tout à fait infructueuse sur la table d'autopsie. Peut-

être faut-il aussi compter avec la possibilité d'une méningite survenue chez un

tuberculeux, mais due à des microbes d'infection secondaire.

L'exsudat, dans la méningite tuberculeuse, a les caractères ordinaires des

suppurations dues à l'inflammation spécifique produite par le bacille tubercu-

leux seul. Il n'est pas franchement purulent; c'est une sérosité plus ou moins

louche suivant la quantité des leucocytes qu'elle tient en suspension, contenant

des flocons et des amas fibrineux jaunâtres. Ces dépôts fibrineux recouvrent la

pie-mère d'une couche poisseuse, d'où partent des trabécules divergents et des

lames, qui cloisonnent irrégulièrement l'espace sous-arachnoïdien, établissent

de molles adhérences entre les circonvolutions, et recouvrent d'un manchon
plus ou moins épais les rameaux de l'artère sylvienne, les origines des nerfs

crâniens, le chiasma optique, la protubérance et le bulbe. L'exsudat qui occupe

les régions déclives est en quantité vai^iable, ordinairement faible (10 à 40 gram-

mes). Il laisse déposer de nombreux leucocytes. Abstraction faite du bacille

tuberculeux, les cultures et les examens microscopiques n'y révèlent aucun

autre microbe. C'est donc indubitablement à l'action du bacille tuberculeux

lui-même qu'il faut attribuer la production de ces produits inflammatoires et

non, comme on pourrait le supposer, à une infection secondaire.

La pie-mère se montre toujours altérée : elle est épaissie, congestionnée et

œdématiée. Elle peut adhérer à la substance cérébrale par des adhérences

molles. Il existe aussi fi-équemment des opacités de l'arachnoïde.

Lésions vasculaires. — Les artères et les artérioles de la pie-mère, par suite

(') BEZA>fÇ0N et Griffon. Soc. de biol., 4 février 1899.

(-) Bezançon et Griffon. Soc. de biol., U juin 1899.

(''J L. Martin. Soc. de biol., 5 mars 1898.
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de réruption granuleuse survenue le long- de leur paroi, sont le siège d'altéra-

tions secondaires qui jouent un rôle important dans la pathogénie des accidents

morbides. D'après Weintrand ('), les symptômes en foyer de la méningite tuber-

culeuse seraient dus à des lésions localisées d'endartérite, nullement spéciales

à la tuberculose, mais analogues à celles que l'on rencontre dans la syphilis et

autres processus inflammatoires chroniques. Les vaisseaux présentent non
seulement de la périartérite, mais encore de l'endartérite. 11 en peut résulter la

coagulation du sang dans certaines artères et l'oblitération de leur lumière. Ces

thromboses artérielles sont fréquentes au niveau des petites artères ; mais on

lésa signalées sur des artères de plus gros calibre, par exemple la cérébelleuse

supérieure (Troisier), la cérébelleuse inférieure (Hayem). Les oblitérations

vasculaires déterminent à leur tour des lésions secondaires dans le territoire

cérébral des vaisseaux lésés. D'ailleurs, c'est aux troubles de la circulation

produits par la compression des vaisseaux et par leurs altérations intlamma-

toires, qu'il faut rapporter, au moins pour une grande part, l'œdème et la

congestion pie-mériennes, la stase veineuse et aussi diverses altérations encé-

phaliques qu'il nous faut maintenant signaler.

Lésions encéphaliques. — L'écorce cérébrale subit d'une manière évidente

le contre-coup de l'inflammation méningée et des lésions vasculaires. Il n'est

pas rare de voir la pie-mère entraîner avec elle, lorsqu'on la détache du cer-

veau, une couche superficielle de substance cérébrale ramollie. Ce seul fait

témoigne immédiatement de la présence d'une encéphalite concomitante. Il

existe des adhérences, déjà signalées plus haut, entre la pie-mère et l'écorce

cérébrale ; elles rappellent de loin ce que l'on constate dans la paralysie géné-

rale. La zone superficielle de l'écorce cérébrale est souvent œdématiée et légère-

ment ramollie, surtout dans les régions qui avoisinent les points où prédominent

l'inflammation spécifique et l'infiltration méningée. La substance grise est plus

colorée que normalement; ses capillaires étant gorgés de sang, elle est parfois

le siège d'un piqueté accentué. Mais l'inflammation ne reste pas ainsi limitée;

elle se diffuse au point que, dans de grandes étendues, on peut constater des

lésions cérébrales, bien décrites par Hayem, caractérisées par la prolifération

de la trame névroglique. C'est là un processus qui mérite le nom d'encéphalite

subaiguë interstitielle et hyperplaslique.

On rencontre encore d'autres lésions éparses et profondes de la substance

cérébrale, signalées par Rendu, spécialement en rapport avec les thromboses

vasculaires. Ce sont des foyers de ramollissement et des îlots d'hémorragie

capillaire.

Les foyers de ramollis.sement, surtout fréquents dans le corps strié et les

pédoncules, se présentent sous l'orme de noyaux blanc grisâtre ou jaunâtres,

plus ou moins déchiquetés, de substance cérébrale ramollie et assez diffluente

pour qu'un filet d'eau suffise à la désagréger. Autour de ces noyaux, la pulpe

cérébrale est moins consistante et offre parfois un piqueté hémorragique. Ce
sont là de vrais foyers de nécrobiose, comparables à ceux qui sont consécutifs

à l'embolie cérébrale ou à la thrombose. Ils sont la conséquence des oblitéra-

tions vasculaires.

Les îlots d'hémorragie capillaire se montrent isolés ou accompagnent les

foyers de ramollissement. Dans ce dernier cas, ils paraissent résulter de la

(') Wei-Ntiîand. Zeilsch. f. klin. Mcd., 189i, XXVI, '258.
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fluxion collatérale qui a succédé à la thrombose vasculaire. Leur mécanisme
est sans doute le même que celui des foyers apoplectiques d'origine embolique,

et de fait, on rencontre parfois de véritables noyaux apoplectiques. Mais le plus

souvent, il s'agit simplement de petites hémorragies punctiformes dans la gaine

lymphatique des artérioles (apoplexie capillaire de Cruveilhier). Cette lésion,

rare dans la substance blanche, se rencontre dans les circonvolutions voisines

des zones inflammatoires. Il est tout à fait exceptionnel de trouver des collec-

tions héma tiques qu'on puisse qualifier d'hémorragies cérébrales.

Hydrocéphalie. — La méningite tuberculeuse s'accompagne, d'une façon à

peu pi'ès constante, d'une abondante exsudation qui distend les ventricules

cérébraux, comprime progressivement l'encéphale et contribue, suivant toute

apparence, à déterminer l'anéantissement fonctionnel de l'organe, c'est-à-dire

le coma qui termine la maladie. Nous avons dit quelle importance les anciens

médecins attachaient à cet exsudât. Ils n'avaient vu que lui et lui attribuaient

la production de tous les symptômes méningitiques. La méningite n'existait

pas encore; la maladie était considérée comme une hydrocéphalie aiguë. On
sait aujourd'hui que, dans certains cas, il est vrai exceptionnels, la méningite

tuberculeuse peut exister avec tous ses symptômes habituels et parcourir toutes

les phases de son évolution sans que l'autopsie révèle l'hydrocéphalie. Son exis-

tence est cependant la règle.

L'exsudat est constitué par un liquide dont la quantité varie d'ordinaire de

cinquante à cent grammes. Ce liquide est limpide ou plus ou moins louche,

lloconneux. Il tient en suspension des leucocytes et des cellules épendymaires

desquamées. Alcalin et très légèrement albumineux, il diffère nettement, par sa

composition chimique (proportion différente des sels de potassium et de

sodium), du sérum sanguin et du liquide sous-arachnoïdien normal. Il paraît

donc bien être le résultat d'une inflammation exsudative propagée aux plexus

choroïdes et à la membrane épendymaire des ventricules. Les plexus choroïdes

sont parfois le siège de granulations tuberculeuses. Quant à la membrane
épendymaire, elle présente, à la surface des 5'' et ¥ ventricules et des ventri-

cules latéraux, des signes manifestes d'inflammation ; elle est i-ouge, opaque,

rugueuse, chagrinée, granuleuse. L'état granuleux est dû à de nombreuses

saillies papillaires plus ou moins confluentes qui hérissent la surface de la

membrane; elles abondent surtout au niveau des couches optiques et des corps

striés. La membrane peut être épaissie et plus résistante ; d'autres fois elle est

ramollie. Les recherches d'Ophûls(') et de Walbaum(^) ont montré qu'on peut y
rencontrer des tubercules superficiels ou profonds, dans lesquels le bacille de

Koch est facile à déceler. Il n'est pas rare de trouver, à l'autopsie, le ramol-

lissement du corps calleux, du trigone, du septum lucidum ; ces organes sont

transformés en une pulpe crémeuse et diffluente, une véritable bouillie. Cette

altération doit-elle être rapportée à une sorte d'imbibition et de macération de

la substance nerveuse ou bien relève-t-elle d'une réaction d'ordre inflammatoire?

C'est là un point qui n'est pas indiscutablement élucidé.

L'exsudat., lorsqu'il est très abondant, distend les ventricules et aplatit les

circonvolutions contre la voûte crânienne.

D'après la composition chimique du liquide exsudé, et d'après l'aspect de

l'épendyme, il y a lieu d'admettre que l'hydrocéphalie résulte principalement

(') Opiiuls. Virchow's Arch., CL, 505.

(^) Walbaum. Virchovfs Arch., CCX, 85.
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de la participation inflammatoire de la membrane épcndymaire, de la toile cho-

roïdienne et des plexus choroïdes.

Lésions de la moelle. — On sait, surtout depuis les travaux de Liouville('),

que la tuberculose spinale coexiste souvent avec la tuberculose encéphalique.

Ettlinger a trouvé des lésions tuberculeuses des méninges et même des racines

rachidiennes, dans les cas où la méningite se bornait, en apparence, à l'encé-

phale (2). On rencontre alors à la surface de la pie-mère et de Tarachnoïde spi-

nales des granulations disséminées ou confluentes. En même temps une sérosité

louche distend la cavité arachnoïdienne. Les granulations peuvent se rencon-

trer dans toutes les régions de Taxe spinal, mais elles siègent de préférence au

voisinage des sillons longitudinaux et notamment du sillon postérieur. Elles

peuvent exister, accolées aux vaisseaux méningés, dans la profondeur des sil-

lons. La substance médullaire présente aussi, au voisinage des granulations,

des lésions comparables à celles de l'encéphale.

Complications anatomo-pathologiques. — L'hémorragie cérébrale et l'hémor-

ragie méningée ont été signalées dans la méningite tuberculeuse; mais ce sont

des complications très rares. Il n'est pas fréquent non plus de constater de la

pachyméningite tuberculeuse, consistant en un épaississement de la dure-mère

et en fausses membranes fibrineuses avec granulations tuberculeuses dissémi-

nées à sa surface.

Variétés anatomo-pathologiques. — La méningite tuberculeuse, dont le siège

ordinaire est la base de l'encéphale, peut quelquefois prédominer à la convexité.

Elle peut aussi, au lieu de présenter des lésions éparses et ditîuses, être circon-

scrite et localisée à certaines zones de la surface encéphalique. Elle se présente

alors sous forme de plaques offrant la double lésion caractéristique : granu-

lations et produits inflammatoires fibrino-purulents ; seulement granulie et

inflammation suppurative sont limitées et circonscrites. De telles plaques de

méningite tuberculeuse ont été rencontrées au niveau du lobule paracentral

(Souques et J.-B. Charcot), au niveau des circonvolutions fronto-pariétales

ascendantes gauches (observation de J.-B. Charcot et G. Brouardel).

De gros tubercules cérébraux peuvent déterminer une réaction intlammatoire

toute locale, d'où résulte une variété de méningite en foyers. Cetle forme-

mixte au point de vue anatomo-pathologique, donne lieu à un syndrome cli-

nique mixte comme elle, qui emprunte ses signes au tableau clinique de la

méningite tuberculeuse et à celui des tumeurs encéphaliques.

Nous ne faisons que rappeler ici la granulie méningée et le tubercule méningé,

dont la description nosologique relève, pour la première, de la tuberculose

aiguë, et pour le second, des tumeurs cérébrales.

Lésions oculaires. — Les rapports anatomiques qui unissent l'œil à l'appareil

encéphalique rendent compte de la fréquence des altérations du fond de l'œil

(Bouchut). Ces altérations consistent, d'une part, en congestion des vaisseaux

rétiniens et infiltration œdémateuse de la papille, et d'autre part, en tubercules

choroïdiens.

Lésions concomitantes des autres organes. — A l'autopsie d'un individu

ayant succombé à la méningite tuberculeuse, il est absolument exceptionnel

de ne rencontrer, à un examen minutieux et approfondi de tous les viscères,

aucune lésion tuberculeuse actuelle ou ancienne. Dans l'immense majorité des

(') LiouviLLE. Archives de physiologie noimnle el pathologique, 1878.

(-) Ettlinger. Soc. de biol., M janvier 18'.»i5.
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cas, on trouve des lésions pulmonaires (loi de Louis), limitées ou étendues,

éteintes ou en activité. On trouve fréquemment, comme coïncidences, la tuber-

culose des séreuses (péritoine, plèvre, péricarde), des ganglions mésentériques

et du médiastin, de l'intestin, du foie, de la rate, des reins, des capsules surré-

nales, du thymus, etc.

SYMPTOmATOLOGIE

Tout ce que nous savons de la variabilité du siège, de l'étendue et de l'in-

tensité des lésions méningées et des altérations encéphaliques qu'elles entraî-

nent dans la méningite tuberculeuse, peut déjà faire prévoir la variabilité de

l'évolution clinique de la maladie.

D'une manière générale, l'affection s'annonce par un certain nombre de pro-

dromes le plus souvent très vagues. Cependant certains symptômes traduisent

parfois dès le début l'état de souffrance de l'encéphale. La période prodro-

mique se prolonge pendant un temps plus ou moins long jusqu'au jour où un
ensemble tout à fait net de symptômes vient révéler la maladie confirmée. A
partir de ce moment, le tableau clinique se déroule, en offrant de nombreuses
variétés dans la nature, le nombre, le degré d'intensité et le mode d'enchaîne-

ment de ses symptômes. Cette variabilité en rend le groupement assez difficile.

Pourtant on s'accorde à reconnaître à la maladie deux grandes périodes : la

première ou période d'excitation, ainsi dénommée parce que les symptômes qui

s'y révèlent semblent résulter, pour la plupart, de l'irritation de la substance

cérébrale et des nerfs crâniens; la seconde ou période de dépression, désignée

ainsi parce que les phénomènes paralytiques et comateux qui y prédominent

paraissent être dus à la suppression des incitations nerveuses encéphaliques.

Ces deux périodes se suivent l'une l'autre, de telle sorte que les symptômes
qui caractérisent chacune d'elles s'entremêlent dans une période moyenne de

transition, que Jaccoud a distinguée sous le nom de période d'oscillation. Au
total, quatre périodes : période prodromique, période d'excitation, période d'os-

cillation, période de dépression. Cette division, évidemment schématique,

répond cependant assez exactement aux faits cliniques.

Les symptômes d'excitation cérébrale sont dus à l'irritation de l'écorce céré-

brale et des origines nerveuses par l'inflammation méningée. Ces troubles sont

de plusieurs ordres : les uns traduisent la souffrance générale de l'encéphale,

d'autres proviennent des altérations locales de certains centres corticaux ou de

certains nerfs crâniens. Chaque cas de méningite tuberculeuse présente donc

une physionomie clinique spéciale, en rapport principalement avec la détermi-

nation topographique des lésions. On sait que la localisation des altérations

constitue, dans l'encéphale, le facteur prédominant des réactions cliniques de

cet organe. Landouzy, puis Rendu ont fait voir que cette formule est parfaite-

ment applicable à la méningite tuberculeuse.

Période prodromique. — L'invasion de la méningite tuberculeuse n'est pas

brusque. Elle est précédée, avons-nous dit, d'une période prodromique qui

manque rarement. Si elle ne figure guère sur les observations cliniques prises

à l'hôpital, cela tient aux conditions dans lesquelles on y observe les malades.

En ville, il est plus facile de mettre en évidence les divers troubles qui lui

appartiennent et qui, chez les enfants, ne manquent pas d'éveiller précocement

l'attention et la sollicitude des parents. Ces signes prémonitoires, qui per-
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mettent de soupçonner le développement prochain de la méningite luijercu-

leuse, sont de divers ordres. Les uns sont sous la dépendance de la tuberculose

primitive latente d'un organe quelconque (poumons, intestins, etc.); les autres

relèvent de la tuberculose méningée débutante. Les premiers indiquent seule-

ment un certain état de maladie vague, dont on ne peut pas saisir clairement

l'origine. Ce sont des troubles banaux : perte de l'appétit, malaises digestifs,

phénomènes douloureux vagues dans le thorax et les membres, asthénie,

émaciation sans cause connue. L'enfant devient pâle, il maigrit et dépérit, a de

temps en temps un peu de fièvre. La cause de cet état maladif reste obscure ou

cachée; c'est cependant l'indice d'une tuberculose latente, à laquelle peut suc-

céder la méningite. Les seconds, en raison de leur nature, attirent l'attention

sur l'état cérébral de l'enfant. Telles sont les modifications de l'état mental

(aspect triste ou grognon, abattement et nonchalance, tendance à l'isolement

ou au silence, irascibilité, mauvaise humeur, inquiétude générale, difficulté à

fixer l'attention, manque de logique, exagération de l'affectivité et de l'émoti-

vité, larmes sans motifs, diminution de l'intelligence et de la mémoire chez

l'adulte, etc.); les troubles du sommeil (insomnie, agitation, cauchemars); les

troubles moteurs (secousses musculaires, màchonnemeni, grincements de

dents); le mal de tête; les vomissements sans cause appréciable, et enfin la

fièvre. L'existence de la fièvre dans la période prodromique de la méningite

tuberculeuse n'est pas, il est vrai, admise par tous les auteurs. Robert Whylt
l'avait signalée; Fothergill, Rilliet et Barthez la nient. Archambault, au con-

traire, affirme qu'il existe parfois de légers mouvements fébriles, qui se tra-

duisent par l'accélération du pouls et l'élévation de la température. Il faut les

rechercher avec soin; les accès surviennent le soir et sont d'autant plus accusés

que la période prodromique est plus avancée.

Les troubles de cette période peuvent précéder de quelques jours ou de

quelques semaines, voire môme de plusieurs mois, l'explosion de la maladie.

Ils peuvent aller en s'accentuant et en se multipliani, mais ils peuvent aussi

s'atténuer et disparaître successivement à plusieurs reprises et donner ainsi

le change sur leur grave signification.

Période d'excitation. — Le début de la maladie confirmée est marqué par

l'invasion de la fièvre et par l'apparition des trois symptômes principaux, dont

la réunion est, en raison de son importance fondamentale dans le tableau

clinique, depuis longtemps qualifiée de trépied méningitique. Ces trois symptô-

mes sont : la céphalalgie, les vomissements, la constipation. Successivement se

développe, pendant la première période de la maladie, toute une série de

symptômes, dont les plus fréquents et les plus significatifs sont : la raideur de

la nuque et les contractures diverses, les convulsions partielles ou généralisées,

les troubles oculaires (photophobie, strabisme, etc.), les troubles intellectuels.

Nous allons passer en revue toutes ces manifestations symptomatiques.

La cépJialalgie est souvent, nous l'avons vu, un symptôme prodromique.

Elle va en s'exagérant au fur et à mesure que la maladie se confirme. Ses

caractères sont les suivants : elle est très intense, lancinante ou gravative,

continue avec des paroxysmes; elle peut arracher des plaintes ou des cris au

malade, qui porte instinctivement les mains à son front. Ce geste significatif,

joint aux cris, suffit à faire connaître cette douleur de tète chez les jeunes enfants.

Sans localisation spéciale, plutôt diffuse, la céphalalgie est exagérée par le

bruit, par la lumière, par les mouvements de la tête. Aussi l'enfant qui en est

[G. GUINON.]
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atteint s'impatiente au moindre bruit, évite les caresses qu'on lui prodigue,

lient les yeux fermés et se cache la tête sous ses draps ou dans son oreiller,

La céphalalgie relève sans doute ici, comme dans la plupart des maladies

crânio-encéphaliques, des lésions méningées. La substance cérébrale est insen-

sible, tandis que les méninges offrent au contraire une grande sensibilité. C'est

donc à leurs altérations fluxionnaires ou inflammatoires qu'il faut attribuer

ce genre de douleur.

Les vomis>^ements font rarement défaut; ils présentent certains caractères

particuliers. Sans doute ils peuvent être alimentaires et survenir après les

repas ou après ingestion de boissons. Mais souvent ils surviennent en dehors

de la réplétion stomacale, à jeun, à la suite d'un mouvement, lorsque le

malade se lève ou s'assoit. Ils sont faciles et s'effectuent sans nausée et sans

effort, par fusées. Ils représentent une sorte de régurgitation. Ils sont

muco-bilieux ou bilieux. Ces caractères, qui se retrouvent dans les vomisse-

ments survenant au cours de diverses affections encéphaliques, les ont fait

distinguer sous le nom de vomissements méningitiques ou cérébraux. Ils

sont plus ou moins fréquents, se reproduisent d'habitude à intervalles assez

espacés, mais parfois aussi se succèdent comme des vomissements incoercibles.

Au bout de quelques jours ils diminuent et cessent; il est rare de les voir

persister pendant toute la durée de la maladie. Mais après qu'ils ont disparu,

on les voit quelquefois reparaître vers la fin de l'évolution morbide. On suppose

que ces vomissements sont dus à rirritation des origines du nerf pneumo-

gastrique.

D'après Herter qui a analysé les divers symptômes observés dans vingt-quatre

cas de méningite tuberculeuse chez des enfants, dont quinze avec autopsie, les

vomissements seraient un des phénomènes qui manquent le plus rarement. Ill'a

rencontré dix-neuf fois sur vingt-quatre, dont quatorze fois comme symptôme
initial(').

La constipation est la règle dans la méningite, Herter ne l'a cependant ren-

contrée qu'onze fois sur vingt-quatre cas chez l'enfant. Elle existe dès le début

de la maladie; on l'a même signalée comme phénomène prodromique. Elle fait

contraste avec les vomissements, au point de vue de l'hypothèse d'un trouble

digestif simple. Elle est remarquablement opiniâtre et résiste très souvent aux

purgatifs même les plus énergiques. Lorsque la méningite tuberculeuse éclate

au cours de l'entérite tuberculeuse, on peut, quoique le fait soit loin d'être

constant, être frappé de voir le flux diarrhéique remplacé brusquement par

de la constipation (Herter). La pathogénie de la constipation dans les méningites

est mal connue. Est-elle due à la contracture des sphincters anaux ou bien est-

elle sous la dépendance d'une parésie intestinale ou d'un arrêt des sécrétions de

l'intestin survenu par suite des altérations du pneumogastrique? C'est un

point qui n'est pas encore nettement élucidé.

Au début, le ventre est normal, puis progressivement il s'aplatit et la consti-

pation s'accompagne d'une rétraction très prononcée de la paroi abdominale.

II en résulte une dépression ovale , encadrée par la saillie de la cage tho-

racique et des os iliaques, qui réalise assez bien la forme d'un bassin ou d'un

bateau. De là vient qu'on désigne souvent l'abdomen ainsi rétracté et excavé

sous le nom de ventre en bateau. Ce symptôme est probablement dû à Taffais-

(') Herter. The Journ. of nerv. and vient, dis., mars 1901.
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sèment de la masse intestinale, à l'absence de la sécrétion gazeuse de Tintcslin

et en même temps à la contraction tonique des muscles abdominaux. Il

s'atténue ou cesse vers la fin de la maladie. Ilerter l'a rencontre quinze fois sur

vingt-quatre cas chez l'enfant.

La pèvre marque le début de la maladie : la température est généralement

modérée; elle atteint 08" et .19", ne dépassant qu'exceptionnellement 59", 5. Pen-

dant toute la premièi'e période, la température oscille entre ces chiffres. Elle

est rémittente et offre une exaspération vespérale le plus souvent, bien que le

contraire soit également possible. Elle n'est d'ailleurs point régulière, mais

subit, au contraire, d'une heure à une autre, des oscillations remarquables. Il

est ordinaire de la voir s'abaisser progressivement, et redevenir normale ou

presque normale vers la fin de la maladie, pour se relever ensuite brusquement

aux approches de la mort et atteindre pendant l'agonie la température culmi-

nante de -40", 5, 41" et plus.

Les modifications du pouls sont loin d'être corrélatives de celles de la tempé-

rature. Accéléré pendant la période fébrile (100, l'iO pulsations,) il se ralentit

lorsque la température s'abaisse à la seconde période de la maladie. II tombe à

60, 50, 40 pulsations et en même temps il devient généralement inégal et irrégu-

lier, présentant de véritables intermittences. Comme la température est restée,

malgré tout, au-dessus de la normale, il en résulte une dissociation des deux

grands signes de la fièvre, température et pouls. La température est anor-

male par son élévation et le pouls anormal par son abaissement. La fièvre,

dans ces conditions, mérite bien le nom qui lui est donné de fièvre dissociée.

Lorsque, vers la fin de la vie. la température s'élève, le pouls, de ralenti qu'il

était, devient accéléré et petit, et cesse aussi d'être irrégulier. Son accélération,

qui est souvent considérable (120, l it), 100 pulsations même), marque, avec

l'exagération des troubles respiratoires dont nous parlerons plus loin, la phase

terminale, agonique, de la maladie. C'est donc un phénomène qui ne survient

que dans les dernières heures ou tlans les deux ou trois derniers jours qui pré-

cèdent la mort. On suppose avec une certaine vraisemblance que le ralentisse-

ment du pouls pendant la période initiale est due à l'irritation du pneumo-
gastrique et que son accélération pendant la période terminale est duc à la

paralysie de ce nerf. Quoi qu'il en soit, il importe de faire ressortir que la tem-

pérature comme le pouls se font ici remarquer par leur irrégularité. Ils

varient dans de fortes limites, non seulement du matin au soir, mais encore

parfois d'une heure à l'autre. On a signalé, à titre exceptionnel, des cas de

méningite tuberculeuse qui se sont accompagnés d'hypothermie (.jG", 55",

et même 51°).

Outre la triade symptomatique ci-dessus décrite, la période initiale de la

méningite tuberculeuse comprend un nombre assez considérable de symptômes
que nous allons passer en revue.

L'aspect du malade et sa physionomie sont très importants à observer, car

ils offrent souvent, à première vue, des traits caractéristiques. La physionomie

et le regard ont une expression remarquable d'immobilité et de fixité, d'éton-

nement ou d"hostilité.. Le petit malade se tient couché de préférence sur un
côté, et tourne le dos à la lumière; il s'enfouit la tête sous ses couvertures ou
la cache dans son oreiller. Il se ratatine en quelque sorte sur lui-même en flé-

chissant les cuisses et les jambes, ramenant les genoux vers son menton, dans

la position dite « en chien de fusil ».

[G. GUINON.'\
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Toute incitation venue de Textérieur lui répugne : il faut quelque insistance

pour vaincre sa torpeur. Sa parole est brève, inégale, parfois légèrement

embarrassée; ses réponses sont difficiles à provoquer, courtes, incomplètes,

émises avec impatience ou mauvaise humeur. Il se comporte « comme une
personne qui a hâte d'en finir avec les interrogations, et qui, tout à son mal,

aspire au repos. L'examen auquel on le soumet semble lui être très désa-

gréable; il crie et repousse la main de robservateur(') ».

Il y a donc des troubles intellectuels évidents, qui vont d'ailleurs s'accusant

progressivement. Il y a du délire, le plus ordinairement un délire doux,

calme, intermittent, accompagné de marmottement, d'agitation, de carpho-

logie, de mouvements divers qui se répètent aAec monotonie pendant un temps

plus ou moins long : mouvements d'épluchage des couvertures, balancement

de la tête, etc. Plus rarement le délire est violent, avec agitation très pro-

noncée et impulsions motrices. Vigouroux a signalé de véritables troubles mé-

lancoliques au début de la méningite tuberculeuse (^).

Ces troubles intellectuels ne surviennent d'habitude qu'au bout de quel-

ques jours après le début de la maladie, ce qui tient probablement à ce que le

cerveau ne participe que secondairement aux lésions méningées. Il faut qu'il

ait eu le temps de subir le contre coup de celles-ci pour réagir directement.

Dans tous les cas, l'état soporeux ou délirant est entrecoupé de loin en loin

par un cri spontané, très aigu, rappelant celui d'une personne effrayée par la

perspective d'un danger inattendu. Coindet a désigné ce cri sous le nom de

cri hydrencép/ialique.

L'état d'excitation cérébrale se traduit encore par des troubles de la motilité

consistant en convulsions et en contractures très diversement localisées. Con-

vulsions ou contractures ne manqueraient jamais chez l'enfant, d'après Herter,

qui a toujours observé régulièrement les unes ou les autres dans tous les cas.

Les convulsions peuvent être généralisées chez les enfants très jeunes. Une ou

plusieurs crises épileptiformes (éclampsie) peuvent se produire dès le début de

la première période.

Plus fréquemment les convulsions sont partielles : il y a du nystagmus tem-

poraire (deux fois sur vingt-quatre cas chez l'enfant, Herter), des oscillations

convulsives des pupilles, des mouvements lents, mais répétés, d'oscillation des

yeux, du strabisme intermittent (douze fois sur vingt-quatre cas chez l'enfant,

Herter) du clignotement des paupières, des grincements de dents, du mâchon-

nement, des mouvements de succion, des grimaces, du rire sardonique, des

mouvements cloniques ou des soubresauts brusques dans les membres supé-

rieurs ou inférieurs (convulsions monoplégiques, hémiplégiques) et dans des

groupes musculaires variés. Boucarut (') a signalé le début de la méningite

tuberculeuse par des mouvements athétosiques et choréiformes bien caracté-

risés et BoinetC) a même décrit une forme choréo-athétosique de cette affection.

Dans le cas de Boinet, confirmé par l'autopsie, la malade, jeune fille de dix-huit

ans, était secouée par des mouvements involontaires choréo-athétosiques d'une

violence telle, qu'elle était projetée hors de son lit. Ces troubles moteurs

expriment sans doute l'irritation localisée ou diffuse, systématique ou irradiée,

(') Archambault. Dicl. enci/clop. des se. méd. Art. méningite tuberculeuse

C^) Vigouroux. Soc. médico-psyrhol., septembre ItlOl.

(^) Boucarut: Nouveau Montpellier méd.., 51 juillet 1898.

(*) Boinet. A'" Congrès des méd. aiién. et neurol. de France, avril 1899.
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des centres corticaux psycho-moteurs ou l'excitation des nerfs crâniens com-

primés ou enflammés.

C'est encore à cette irritation qu'il faut rapporter les cont)wti/res plus ou

moins accentuées, passagères ou permanentes, de divers groupes musculaires

et en particulier des muscles de la nuque. La raideur de la nuque est un des

phénomènes les plus constants dans la maladie. On la met facilement en évi-

dence en essayant de fléchir la tète du malade. La résistance qu'elle oppose

est parfois telle, qu'on peut, en passant la main sous l'occiput, soulever le corps

entier comme une planche. Cette contracture est doidoureuse. Quand elle est

très intense, elle renverse la tète en arrière et l'immobilise. Il s'y joint dans cer-

tains cas une contracture analogue des muscles dorso-lombaires, qui crée

un véritable opisthotonos. La contracture atteint assez souvent encore les

muscles oculaires (strabisme permanent), les muscles masticateurs (trismus),

les muscles des membres (raideur permanente ou intermittente des bras et des

jambes).

Le signa de Kernig, que nous avons décrit en parlant des méningites aiguës

(v. page 922), se rencontre ici moins régulièrement que dans ces dernières. Netter

l'a trouvé dans 72,5 pour 100 des cas; Marlan le considère comme encore

fréquent.

On peut noter, tout à fait au début de la maladie, des troubles variés de la

marche; mais très rapidement celle-ci devient impossible et le malade est for-

cément confiné au lit.

Les réflexes sont ordinairement exagérés pendant la période d'excitation.

Plus tard, lorsque la période de dépression lui succède, entraînant le coma,

la résolution musculaire et les paralysies, ils sont afTaiblis ou même dispa-

raissent.

Dans la sphère sensitive, les phénomènes morbides paraissent bien, comme
dans la sphère motrice, relever de l'excitation cérébrale. Outre la céphalalgie

déjà décrite, il y a souvent de l'hyperesthésie cutanée. Le moindre attouche-

ment, la moindre palpation déterminent parfois de la douleur et vont jusqu'à

provoquer des cris chez les enfants.

L'innervation vaso-motrice est profondément troublée, ainsi que le prouvent

les alternatives de pâleur et de rougeur du visage, des pommettes en parti-

culier, l'existence de plaques de rougeur fugaces, spontanées ou déterminées

par la pression, et aussi la facile production de la raie méningitique. On sait

que la raie dite méningitique se provoque chez beaucoup de sujets, même
sains, lorsqu'on fait, comme l'indique Trousseau, un trait avec l'ongle sur la

peau de l'abdomen ou de diverses régions du corps. Aussi la simple existence

de ce signe n'est-elle pas l'indice d'un état morbide. Seules la facilité de sa

provocation et sa persistance exagérée peuvent être regardées comme un signe

digne d'attention, mais qui est loin d'indiquer toujours la maladie méningi-
tique. On le rencontre, en effet, dans tous les états morl^ides, et ils sont très

nombreux, qui entraînent une perturbation de l'innervation sympathique. Il

se rencontre très accentué dans les névroses, les intoxications, les infections,

l'urticaire, le dermographisme, etc.

On a signalé le zona, rare à la vérité, mais plus rare encore que dans les

autres catégories de méningites (').

(') W. Ev.\NS. Drit. Jinirn. of dermalol., mars 1900.
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Les troubles oculaires subjeclifs ou objectifs sont multiples. Ils relèvent

de l'irritation inflammatoire des nerfs moteurs de l'œil, du chiasma et du nerf

optique. Nous avons déjà signalé, outre la pliotophobie, le strabisme convergent

ou divergent, transitoire ou permanent de l'un ou des deux yeux; la diplopie en

est la conséquence fonctionnelle. On trouve encore l'hémiopie, l'inégalité pupil-

laire, le myosis, la douleur à la pression des globes oculaires, l'ophtalmoplégie

totale (Oddo et Olmer) ('). Les réflexes pupillaires sont troublés : les pupilles

sont immobilisées, réagissent faiblement à la lumière, ou présentent des mou"
vements alternatifs, irréguliers, de contraction et de dilatation.

L'examen ophtalmoscopique, qu'on a voulu élever en méthode usuelle

d'exploration dans la méningite tuberculeuse (cérébroscopie de Bouchut), est

en réalité une méthode d'investigation presque impossible à pratiquer chez les i

enfants, au moins à la période initiale de la maladie. Elle est évidemment moins

difficile pendant le coma, mais le diagnostic, à ce moment, n'est plus douteux,
'

et les constatations qu'elle procure n'ont plus rien à ajouter pour la confir-

mation du diagnostic. Quoi qu'il en soit, l'examen de l'image rétinienne, quand

il peut être pratiqué, révèle des faits intéressants. D'abord il n'est pas rare

(deux ou trois fois sur vingt-cinq cas, d'après Jaccoud et Labadie-Lagrave)

qu'il fasse découvrir des tubercules de la choroïde, sous forme de points jaunâ-

tres et légèrement saillants; c'est là un signe presque pathognomonique, la

signature de la maladie. Plus souvent encore on note de l'œdème papillaire ou

péripapillaire et de la congestion des vaisseaux rétiniens. L'œdème par stagna-

tion s'explique aisément par l'englobement du nerf optique dans les produits

inflammatoires méningés; il se reconnaît au trouble péripapillaire, au voile

nuageux et légèrement blanchâtre qui masque les contours papillaires et les

vaisseaux du fond de l'œil. Ces altérations sont généralement bilatérales.

Chez les enfants on peut quelquefois observer la distension de la fontanelle

(sept fois sur vingt-quatre cas, Herter).

La plupart des phénomènes précités sont des symptômes dus à la réaction

méningo-encéphalique. Il y a en outre dans la maladie des symptômes géné-

raux. La nutrition est troublée. Il y a du côté des organes digestifs, outre les

vomissements déjà décrits, des troubles divers qui réalisent souvent le syn-

drome banal de l'embarras gastrique : langue blanche et saburrale, perte totale

de l'appétit, aversion pour toute nourriture. Malgré la fièvre, la soif est rare-

ment vive et souvent les boissons semblent répugner au malade tout autant

que les aliments.

L'émaciation se prononce avec une extrême rapidité : elle aboutit à un pro-

fond marasme.

L'excrétion urinaire est faible ou nulle. Quoique les troubles vésicaux et

sphinctériens appartiennent plutôt à la seconde période, il n'est pas rare de

constater, pendant la première, la rétention d'urine, qui crée pour le médecin

l'obligation d'une surveillance attentive de la miction. Il n'y a pas d'albu-

minurie.

La rate est fréquemment hypertrophiée, soit par suite de l'état infectieux,

soit en raison de son infiltration tuberculeuse, si commune dans la tuberculose

infantile.

La respiration est fréquemment troublée dès le début de la maladie. Elle

(') Oddo et OLMEn. Soc. de ncuroL, 1 mars IflOI.
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est suspirieuse et irrégulière. Ses troubles vont crailleurs en s'accentuanl

et, pendant la période suivante, ils acquièrent une grande intensité.

Période d'oscillation. — La période d'excitation a une durée très variable,

ordinairement d'une semaine. En dehors de l'état fébrile et des trois symptômes

primordiaux : céphalalgie, vomissements, constipation, qui se montrent d'une

façon à peu près constante dès le début, accompagnés de la laideur de la

nuque, tous les autres symptômes énumérés plus haut s'échelonnent incon-

stants, et sans chronologie régulière. D'une manière générale, l'état du malade

va d'abord s'aggravant, puis peu à peu le délire, les cris, les convulsions, les

contractures, bref, tous les phénomènes bruyants qui marquaient l'excitation

cérébrale, et causaient à l'entourage du malade l'efl'roi le plus vif et les

craintes les plus immédiates, s'apaisent. Ils sont entrecoupés de périodes de

repos, pendant lesquelles l'enfant, plus trancjuille, est étendu dans le décubitus

dorsal, les yeux fixes et grands ouverts, dans un aspect calme et méditatif.

Dans cet état, le malade effectue de temps en temps quelques-uns des mouve-

ments monotones déjà signalés ou pousse un cri aigu. Il ne manifeste ni faim,

ni soif. La torpeur intellectuelle se prononce de plus en plus; la somnolence

et la résolution musculaire, qui ont fait leur apparition dès la fin de la première

période, s'accentuent; ils conduisent le malade à la paralysie et au coma.

D'après l'exemple de Jaccoud et de Labadie-Lagrave, nous désignons sous

le nom de période d'oscillation celte phase intermédiaire cjue d'autres auteurs

considèrent comme appartenant à la période initiale de la méningite. Carac-

térisée par l'apaisement des jibénomènes d'excitation ou par leur alternance

avec les phénomènes de dépression, elle forme bien en réalité une phase de

transition très légitimement isolée. C'est pendant cette période de transition

que se présente assez souvent un ensemble de phénomènes trompeurs qui

semblent indiquer une rémission. Après l'extinction des phénomènes tapageurs

de la première période, le calme est revenu, la fièvre a diminué, le pouls est

plus lent, le sommeil est régulier; le malade demeure assoupi; ses traits sont

calmes et reposés; une certaine lucidité intellectuelle peut momentanément
reparaître. Il semble y avoir là une accalmie de bon augure; l'espérance renaît

au cœur des parents qui voient dans tout cela l'indice d'une guérison possible,

espérance trompeuse, car la maladie poursuit inexoraljlement son cours el

cette rémission n'est que l'indice du coma imminent dont la mort marquera
fatalement le terme.

Ce sont principalement les modifications de la lempératurc, du pouh et de la

respiration qui constituent les phénomènes les plus caractéristiques de cette

période.

La température s'abaisse et peut même descendre au-dessous de la normale.

Mais il est bon de noter ici l'infiuence, souvent prédominante sur la température,

de complications intercurrentes.

Le pouls se ralentit et peut tomber à soixante et même cinquante. En même
temps il commence à devenir irrégulier. Les pulsations qui se succèdent ne sont

plus d'égal volume; à des pulsations fortes et pleines succèdent des pulsations

faibles et filées ou réciproquement. Le rythme est également plus ou moins
modifié, depuis la simple irrégularité jusqu'à la véritable intermittence.

La respiration est plus ou moins profondément altérée. On a noté une
dissociation anormale des respirations thoracique et diaphragmatique. Ia\

ralentissement du rythme respiratoire est le phénomène le plus ordinaire.

[G. GVmON.}
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Quelques irrégularilés peuvent déjà à ce moment se manifester, première

ébauche du rythme de Cheyne-Stokes qui viendra caractériser ultérieurement

la phase ultime de paralysie.

Période de paralysie. — Après que s'est produite la rémission insidieuse

que nous venons d'indiquer, le début de la période terminale est marquéj)ar
la reprise des accidents. La fièvre reparaît; les mouvements convulsifs, oscil-

latoires, rythmiques, les soubresauts des tendons, le tremblement, se mon-
trent à nouveau; le délire reprend, les contractures s'exagèrent, puis très

rapidement la dépression cérébrale s'accuse. La torpeur intellectuelle con-

fine à la somnolence, la sensibilité s'émousse, l'ouïe devient obtuse, la vue
s'obscurcit; des paralysies diversement localisées surviennent; enfin, des

troubles prononcés du cœur et de la respiration indiquent l'atteinte grave du
bulbe.

Il est probable que, parmi les symptômes de dépression, les uns relèvent de

la compression générale du cerveau par les exsudats ventriculaires et méningés,

les autres sont dus aux lésions g^raves des nerfs crâniens, ou aux altérations

encéphaliques.

Les paralysies sont fugitives ou permanentes, disséminées, souvent j^artielles

et incomplètes (parésies), et sont par cela même difficiles à reconnaître. Elles

succèdent à une inertie fonctionnelle graduellement survenue. Elles atteignent

les membres (monoplégies, hémiplégies), les muscles oculaires (ptosis, stra-

bisme paralytique divergent ou convergent, mydriase), le muscle vésical (réten-

tion d'urine) et des groupes musculaires variés. L'aphasie a été quelquefois

signalée au nombre des symptômes.

Certains troubles de l'innervation bulbaire, qui s'étaient déjà manifestés à la

période initiale, à savoir le ralentissement et l'irrégularité du pouls, l'irrégu-

larité du rythme respiratoire, vont en s'accentuant considérablement.

Le pouls demeure ordinairement ralenti jusqu'aux approches du coma final.

A ce moment, il s'accélère en mênae temps que la température s'élève, et la

période agonique terminale se signale, avons-nous dit, non seulement par la

haute ascension thermique, mais par l'accélération, la petitesse et l'irrégularité

extrême du pouls qui peut atteindre 120, 150 et même 200 pulsations. C'est le

résultat de l'anéantissement fonctionnel du bulbe.

La respiration paraît être encore plus profondément troublée. D'abord légè-

rement inégale et suspirieuse, elle devient très irrégulière et présente souvent

le rythme spécial connu sous le nom de respiration de Cheyne-Stokes. Ici,

comme dans l'urémie et dans d'autres états morbides, ce rythme respiratoire

annonce l'atteinte grave portée aux centres respiratoires du bulbe. On sait

en quoi il consiste. Le malade oublie en quelque sorte de respirer. A une

longue pause respiratoire succède une inspiration longue et prolongée comme
un soupir; elle est suivie de quelques inspirations graduellement plus faibles,

puis un nouvel arrêt respiratoire survient, très prolongé et ainsi de suite jusqu'à

l'arrêt définitif de la respiration, rapidement suivi de l'arrêt du cœur. Dans

nombre de cas, à la période agonique, le rythme de Cheyne-Stokes s'efface

et les mouvements respiratoires s'accélèrent, comme le pouls, jusqu'à la

mort.

La malade est aloi's dans le coma complet ; les sphincters sont relâchés ; il

y a de l'incontinence de l'urine et des matières fécales ; la diarrhée remplace la

constipation; le veritre, si longtemps rétracté, se ballonne; la peau se couvre
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de sueurs visqueuses, très abondantes ; le faciès se grippe ; l'asphyxie progresse ;

les extrémités se refroidissent: le visage devient violacé ou d'une pâleur

livide; les conjonctivites s'enflamment, sont injectées et sécrètent un muco-

pus qui voile la cornée et la ternit. Puis la mort survient, fatale, inévitable.

Le thermomètre atteint à ce moment son point culminant (41" et -i'i").

Parfois la mort arrive au milieu de convulsions généralisées, probablement

d'origine asphyxique.

Ponction lombaire et examen du liquide céphalo-rachidien. — Nous ne revien-

drons pas ici sur l'exposé que nous avons fait plus haut, à propos des ménin-

gites aiguës (Voir page 925) du manuel opératoire de la ponction lombaire et de

l'examen du liquide céphalo-rachidien. Dans la méningite tuberculeuse, cet

examen fournit également des données précieuses pour le diagnostic, non seu-

lement de la lésion méningée, mais encore de la nature de cette lésion.

En ce qui concerne la précision, nous avons dit qu'elle est augmentée en

général dans les méningites. D'après Rieken (') lorsque la pression, qui est

normalement de 40 à ()0 millimètres, atteint une grande augmentation (jus-

qu'à 800 millimètres) et qu'il existe des signes dont la gravité relative

paraît peu en proportion avec cette haute pression, ce serait l'indice d'une

affection chronique : méningite tuberculeuse, hydrocéphalie. Au contraire,

lorsqu'à une élévation relativement moindre (jusqu'à 150 millimètres) cor-

respondent des symptômes graves de compression, on serait en présence d'une

méningite aiguë.

La demilé peut être considérée comme généralement supérieure à la nor-

male.

Chromodiagnostic. — Nous retrouvons ici les mêmes modifications que dans

les méningites aiguës : aspect trouble, floconneux, purulent, coloration hémorra-

gique jaunâtre.

Cryoscopie. — 11 n'y a à cet égard, en ce qui concerne la lésion tuberculeuse

des méninges, à signaler aucun trouble spécial permettant de la distinguer des

autres formes de méningites. Nous renvoyons donc le lecteur à ce que nous

avons dit plus haut (Voir p. !)28) à propos des méningites aiguës. Widal, Sicard

et Ravaut (^), qui considèrent le point de congélation normal comme oscillant

entre — 0,56 et — 0,75, ont constaté, huit fois sur dix, l'abaissement de ce

point entre — 0,48 et — 0,55 dans la méningite tuberculeuse.

Examen chimique. — Denigès et Sabrazès (^) ont observé que, dans les

méningites tuberculeuses, la teneur anormale en albumine du liquide céphalo-

rachidien est moindre (1 à 2,18 pour 1000) que dans les méningites aiguës

(5 à 15 pour 1000).

Examen bactériologique. — Les auteurs sont loin d'èire d'accord sur la ques-

tion de la présence du bacille de Koch dans le liquide céphalo-rachidien,

chez les malades atteints de méningite tuberculeuse. Tandis que les uns ne

l'ont rencontré qu'exceptionnellement (^larfan, Heubner), les autres en signa-

lent la présence de façon plus ou moins fréquente (Denigès et Sabrazès ; Fiihr-

bringer; Lichtheim). En tout cas il ne faut pas, en clinique, se contenter de la

recherche du bacille à l'aide du microscope. Lorsque ce mode d'investigation a

donné lieu à un résulat négalif, il faut avoir recours soit aux cultures, soit aux

(') Hermann Rieken. Deut. Arrh. f. klin. Med., 1895. Bd LVI.

(-) Widal, Sicard et Ravaut. Soc. de biol.. '20 ocloljre 1900.

(^) Denigès et Sabrazès. Revue de rnéd. 180(5.

[G. Gt/iivoar.]
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inoculations aux animaux. Griffon et Bezançon ont aussi obtenu des épreuves

positives en employant les cultures sur sang gélose glycérine. En ce qui con-

cerne l'inoculation aux animaux, Widal et Lesourd recommandent l'inoculation

au cobaye, en particulier l'inoculation intra-péritonéale, qui n'a d'autre défaut

que de donner des résultats trop tardifs pour fixer rapidement un diagnostic

hésitant. Il ne faut pas oublier cependant que, par exemple, dans un casdegué-
rison d'un malade considéré comme atteint de méningite tuberculeuse, on n'a

le droit de conclure définitivement à ce diagnostic, que si la présence du bacille

de Koch dans le liquide céphalo-rachidien a été reconnue par l'examen micro-

scopique, les cultures ou les inoculations expérimentales.

Cytodiagnostic. — Nous avons vu, en traitant des méningites aiguës, que le

liquide céphalo-rachidien, qui, à l'état normal, ne contient pas, ou du moins

ne contient qu'un nombre réellement négligeable d'éléments figurés, se peuple

d'une quantité plus ou moins considérable d'éléments polynucléés (polynu-

cléose). Dans la méningite tuberculeuse, au contraire, ce sont les lymphocytes

qui prédominent (Igmp/iocytose) (Widal, Sicard et Ravaut).

Cette lymphocytose paraît manquer rarement. Sur seize cas de méningite

tuberculeuse, Louis Guinon et Simon (') l'ont trouvée quatorze fois. On peut

donc la considérer comme la règle dans cette affection. Il est bon de signaler

qu'elle n'existe pas seulement dans les formes bien caractérisées, mais encore

dans les cas les plus silencieux au point de vue symptomatique.

La lymphocytose n'est pas exclusivement caractéristique de la méningite

tuberculeuse. Elle n'est que l'expression de tous processus à évolution lente ou

chronique qui peuvent intéresser les méninges. On la trouve en effet dans le

labes, la syphilis médullaire, la sclérose en plaques, la pachyméningite cervicale

hypertrophique. On l'a constatée dans un cas de tumeur du cervelet (Achard

et Laubry). On ne saurait donc conclure, d'une façon absolue et sans données

conformes de la clinique, de la lymphocytose du liquide céphalo-rachidien à la

méningite tuberculeuse.

Mais ce n'est pas tout. De ce fait que la lymphocytose n'est que l'expression

de la réaction des méninges à l'égard d'un processus lent ou chronique, tandis

que la polynucléose résulte des processus aigus, découle encore celte conclu-

sion, à savoir que, dans la méningite tuberculeuse, on peut constater la poly-

nucléose, si, par exemple, ce qui est loin d'être exceptionnel, elle subit momen-
tanément une poussée aiguë, ou si elle se complique d'une infection méningée

secondaire due à des rnicro-organismes étrangers (Bernard)(^). On pourrait égale-

ment rencontrer la polynucléose dans le cas où il y aurait des plaques caséeuses

au niveau des méninges (').

Les variations de la teneur du liquide céphalo-rachidien en éléments figurés

peuvent permettre de se rendre compte de l'évolution d'une méningite tuber-

culeuse. A une amélioration, même transitoire, des symptômes, correspondra

la diminution ou même la disparition de la lymphocytose. Cette disparition

peut-elle être l'indice de la guérison? A l'heure actuelle, les faits de ce genre ne

sont ni assez nombreux ni assez probants pour nous autoriser à conclure fer-

mement à la curabilité de la méningite tuberculeuse. Mais peut-être est-il per-

mis de penser que l'examen cytologiquc du liquide céphalo-rachidien, combiné

(') Louis Guinon et Simon. Soc. de pédiat., 15 avril 1902.

(^) Bernard. Lyon médical, I90I, n" 20.

Leckowicz. Soc. de pédiat., 18 janvier 1902.
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avec les cultures et les inoculations, nous fera un jour connaître une catégorie

de cas bénins, dans lesquels la guérison pourra être espérée (').

Perméabilité méningée. — L'imperméabilité de dehors en dedans des ménin-

ges aux médicaments, cfui est absolue dans l'état normal et reste telle dans les

quelques cas de méningites aiguës microbiennes où elle a été étudiée, peut ces-

ser d'exister dans la méningite tuberculeuse. La substance la plus employée

pour l'aire cette épreuve est l'iodure de potassium. Il faut au préalable impré-

gner l'organisme par l'absorption de doses assez élevées pendant deux ou trois

jours (quatre à cinq grammes par jour). Dans ces conditions, Widal, Sicard et

Monod ("^) ont pu, trois fois sur trois cas de méningite tuberculeuse, déceler la

présence de l'iodure de potassium dans le liquide céphalo-rachidien.

Tous les auteurs, il est vrai, ne sont pas arrivés à des résultats identiques.

C'est ainsi que Louis Guinon et Simon ("') ont constaté dans !2 cas sur 5 de

méningite tuberculeuse la persistance de l'imperméabilité normale au médi-

cament. Ce signe n'a donc qu'une valeur tout à fait relative au point de vue du

diagnostic de la méningite tu]>erculeuse, d'autant plus qu'on l'a noté dans

d'autres processus méningés de nature tout à fait différente, tels que la ménin-

gite aiguë syphilitique (Raymond et Brécy)et des exsudais méningés de la base

d'origine vraisemblablement syphilitique (Sicard).

Ce trouble de la perméabilité est-il en rapport avec l'hypotonie pathologique

du lic|uide céphalo-rachidien dans les méningites, constatée dans certains cas ?

(Voir Cryoscopie, page 928.) Cela est possible. Mais il faut évidemment faire

également intervenir là les lésions anatomiques des membranes méningées.

Cette question est d'ailleurs encore loin d'être élucidée.

Marche. Durée. Terminaison. — La division classique en quatre périodes,

y compris la période prodromique, est évidemment schématique. Mais elle faci-

lite la description et répond suffisamment à la réalité des faits. Elle encadre

bien les grandes manifestations morbides qui se succèdent dans l'évolution de

la maladie. Robert Whytt lui-même avait déjà distingué nettement la période

d'excitation et la période de paralysie , et cette division fondamentale avait été

après lui unanimement adoptée par les cliniciens. Plus tard on sépara très jus-

tement de la maladie confirmée la période des symptômes précurseurs ou
période prodromique. Enfin Jaccoud distingua, sous le nom de période d'oscil-

lation, la période de transition, pendant laquelle les symptômes d'excitation

s'entremêlent avec les symptômes de dépression et qui est si souvent marquée
par une rémission apparente.

La méningite tuberculeuse a une marche subaiguë plutôt qu'aiguë. Ce carac-

tère de subacuilé est un des plus importants de la maladie, car c'est sur lui

principalement que se fonde le diagnostic différentiel avec les autres ménin-

gites microbiennes.

La terminaison naturelle est la mort. C'est le seul mode de terminaison qu'il

y ait lieu d'envisager dans la pratique. On a bien signalé quelques guérisons,

mais il est probable que parmi elles certaines ne se rapportent pas à la ménin-
gite tuberculeuse vraie. Dans les cas réels et bien observés dont nous faisons

mention plus loin, il s'agissait de tubercules méningés circonscrits. 11 y a lieu

(') RocAz. Congrès de gynérol., d'ohstr. et de pédiat., Nantes, seiitembre 1001.

(^) Widal, Sicard et Monod. Soc. de bioL, 5 novembre 1000.

(^) Louis Guinon el Simon. Soc. de pédiat., 15 avril 1002.
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de croire que, dans d'autres, il s'est agi d'une méningite toxique ou infectieuse

ayant simulé l'inflammation tuberculeuse des méninges. Peut-être aussi dans

quelques cas a-t-on pu être trompé par la syphilis cérébrale.

Tout au plus la rigueur du pronostic, dans l'état actuel de nos connaissances,

peut-elle être atténuée, mais bien peu, par la considération de quelques cas de

méningite tuberculeuse guérie, mais ayant laissé derrière elle de profondes

lésions encéphaliques indélébiles. Peut-être est-il permis d'espérer cependant

que les procédés nouveaux d'investigation, ponction lombaire, examen du
liquide céphalo-rachidien, feront dans l'avenir connaître des cas à évolution

moins fatale et curables, cas jusqu'à présent à peu près ignorés ou méconnus,

La durée de la maladie est très variable. On peut admettre schématiquement

qu'elle est de trois semaines, une semaine environ pour chaque période, abstrac-

tion faite de la période prodromique qui est comprise entre quelques jours et

quelques semaines. Cette durée est très souvent raccourcie, parfois prolongée.

Quand l'évolution est raccourcie, la mort peut survenir au bout d'une hui-

taine de jours ou de façon plus précoce encore
;
chaque période dure alors trois

ou quatre jours. D'autre part, l'évolution peut être très longue; elle peut se

faire en plusieurs mois ; cela est dû aux rémissions fort remarquables qui

peuvent se présenter dans l'état des malades. Ces rémissions ont été notées à la

période prodromique. Après que s'était dessiné d'une façon fort nette l'ensemble

symptomatique qui fait soupçonner la méningite tuberculeuse à cette période,

on a pu voir les signes s'effacer, la santé se rétablir d'une façon complète et se

maintenir pendant un laps de temps plus ou moins prolongé, puis les sym-

ptômes réapparaître à nouveau et conduire l'enfant à la mort. Dans le cours de la

maladie confirmée, après que le sujet a présenté les signes les plus^caractéristiques

de la méningite tuberculeuse, on a vu parfois les symptômes les plus graves

(convulsions, délire, coma) s'effacer, l'intelligence reparaître presque complète en

même temps que l'état général s'améliorait. Mais cette rémission n'a été d'ordi-

naire que de très courte durée, quelques jours au plus, puis les symptômes
momentanément effacés ont reparu et ont abouti à la mort. Exceptionnel-

lement, ces rémissions se sont montrées plus accentuées encore et plus prolon-

gées, au point de constituer de véritables temps d'arrêt dans l'évolution mor-

bide. On a pu voir le malade, tout à fait guéri en apparence, se lever, reprendre

ses occupations habituelles ou ses jeux, puis, au bout de quelques semaines,

être repris d'accidents, cette fois mortels.

Formes cliniques. — La méningite tuberculeuse est loin de suivre toujours

l'évolution classique que nous venons de décrire, en visant surtout le type mor-

bide qu'elle réalise chez l'enfant. Elle offre, au contraire, un nombre assez con-

sidérable de variantes qui sont en rapport avec l'âge et l'état de santé antérieur

des sujets atteints et avec le siège topographique des lésions dans l'encéphale.

Nous passerons en revue les formes cliniques les mieux différenciées.

Méningite de la première enfance. — La méningite tuberculeuse peut se

développer chez le nouveau-né et pendant la première enfance ; le fait est

avéré (Guersant, Bartljez, Blache, Bouchut, Archambault), mais il est très

rare. Même lorsque la méningo-tuberculose paraît être le plus clairement née

sous l'influence de l'hérédité tuberculeuse, l'époque de son échéance est géné-

ralement un peu plus reculée. Ces faits s'expliquent bien si l'on admet que

l'hérédité tuberculeuse, même l'hérédité maternelle, ne consiste pas dans la
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transmission directe à l'enfant du bacille infectant, mais dans la transmission

d'une aptitude à l'infection. Telle est sans doute la loi générale, que n'iiifirment

pas les quelques cas bien observés mais exceptionnels (Birch-Hirschfeld, etc.),

de propagation bacillaire de la mère au fœtus.

La méningite tuberculeuse développée pendant les premiers mois de la vie a

une évolution particulièrement aiguë et rapide. La période prodromique n'est

guère observée ; le dépérissement qui la signale est d'ordinaire mis sur le

compte de l'alimentation défectueuse ou des troubles de la dentition. Les con-

vulsions se montrent particulièrement précoces et fréquentes. Elles constituent

presque les seules manifestations de l'excitation cérébrale, et comme elles sont

à cet âge un phénomène banal de réaction nerveuse, susceptible d'être pro-

voqué par les causes les plus diverses, il en résulte une certaine difficulté

pour le diagnostic. Si l'on observe que les vomissements et les régurgitations

sont aussi, à cet âge, des phénomènes banaux, que l'existence de la céphalalgie

n'est que très rarement reconnue et enfin que des troubles intestinaux divers

substituent fréquemment la diarrhée à la constipation, on comprendra combien

doit être difficile, dans la plupart des cas, le diagnostic de cette forme infantile

de la méningite tuberculeuse. On a bien signalé la distension et les pulsations

de la fontanelle antérieure, ainsi que la sensation exagérée de chaleur du crâne.

Ce sont sans doute des signes intéressants à recueillir, mais sur lesquels on ne

peut guère faire fonds pour le diagnostic. La durée de la maladie est très brève

et la mort survient dans le coma ou les convulsions.

Méningite de la seconde enfance. — C'est la forme la plus commune, celle

que nous avons eue en vue dans la description faite plus haut ; nous n'avons

pas à y revenir.

Méningite de l'adulte. — La méningite tuberculeuse de l'adulte est suscep-

tible des plus grandes variations dans son expression symptomatique. Elle peut

sans doute présenter l'évolution typique ci-dessus décrite, mais elle s'en écarte

souvent au point de rendre le diagnostic très difficile. Dans certains cas, la

méningite est restée latente et n'a été révélée qu'à l'autopsie. Elle est fréquem-

ment partielle et presque toujours secondaire. Le siège topographique des

lésions, la coexistence de lésions tuberculeuses des viscères et les « conditions

antérieures du terrain cérébi'al (') (alcoolisme, névropathie, etc.) » sont les prin-

cipaux facteurs de ces variations si nombreuses du tableau clinique chez

l'adulte. Nous reviendrons tout à l'heure sur cette forme à propos de la ménin-

gite secondaire.

Méningite des vieillards. — La méningite tuberculeuse est très rare chez le

vieillard. Elle est, comme chez l'adulte, toujours secondaire ; elle survient

comme complication ultime d'une tuberculose viscérale ancienne. Elle se mani-

feste cliniquement par des signes moins explicites que chez l'adulte ou l'enfant.

Ainsi qu'il arrive pour beaucoup de maladies graves chez le vieillard, elle ne

provoque qu'une réaction très atténuée. Elle peut même rester latente. Une
fièvre légère, de la somnolence, de la stupeur, de la céphalalgie, un délire tran-

quille qui se traduit par l'incohérence des actes et des réponses, de l'insomnie,

tels sont les seuls symptômes ordinaires de la méningite tuberculeuse à cet âge.

Méningite secondaire. — Chez l'enfant la méningite tuberculeuse paraît sou-

vent primitive. Il est rare que l'on ait constaté nettement, avant l'invasion de la

(') DuPRÉ. Manuel de mcd. de Dcbove-Achard.

[G. GUmON.]
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maladie, l'expression symptomatique d'une tuberculose viscérale. Or, cette

constatation est la règle chez l'adulte. La méningite survient alors au cours

d'une tuberculose confirmée, et le plus souvent au cours de la tuberculose

pulmoilaire. Parfois elle se développe à la dernière période de l'évolution de la

phtisie et prend le caractère d'une complication terminale déterminant la mort.

On comprend que l'évolution d'une méningite, survenue chez un malade

déjà épuisé par la fièvre hectique et par la diarrhée et s'accompagnant de

tous les symptômes qui se rapportent à la tuberculose viscérale concomi-

tante, soit dans bien des cas considérablement modifiée. Alors l'envahissement

des méninges se révèle souvent d'une manière brusque, sans prodromes.

D'habitude aussi le développement de la méningite entraîne l'atténuation ou

même la cessation des symptômes de la tuberculose antécédente (dyspnée,

toux, expectoration, etc.) CValleix). La toux notamment cesse presque tout à

fait. Lorsqu'il s'agit d'un tuberculeux atteint de diarrhée, celle-ci disparaît et,

par un contraste remarquable, une constipation opiniâtre parfois lui succède.

On peut dire avec Rendu qu'il est généralement d'un fâcheux pronostic de

voir la céphalalgie apparaître chez un phtisique dont les symptômes pulmo-

naires s'atténuent.

La méningite tuberculeuse secondaire peut suivre l'évolution classique.

Mais il n'en est souvent pas ainsi. Elle est d'ordinaire dénuée de prodromes;

sa durée est raccourcie (trois à huit jours en moyenne d'après Barthez) et son

expression clinique très incomplète. Quelques contractures, de la dilatation

pupillaire, du ralentissement du pouls, quelques vomissements, un délire

doux accompagné ou entrecoupé d'agitation et suivi de coma, tels sont les

symptômes qui traduisent habituellement l'atteinte méningitique et abou-

tissent en quelques jours à la mort. On voit que l'ensemble symptomatique

peut n'être pas très significatif et l'on conçoit que la complication puisse être

méconnue ou passer inaperçue.

Lorsque la méningite survient à la période terminale de la phtisie, ses

signes peuvent être moins significatifs encore et consister simplement en

vomissements, somnolence, coma. C'est la forme asthénique ou torpide de la

méningite tuberculeuse secondaire.

Il est vrai que, dans d'autres cas, d'ailleurs rares, la maladie peut se

manifester par des phénomènes très bruyants d'agitation et de délire. Le
malade s'emporte, déchire ses vêtements, frappe et brise les meubles. On
peut le prendre pour un fou atteint d'un accès de manie et le mener dans

un asile. C'est la forme délirante de la méningo- tuberculose secondaire.

Chantemesse a bien étudié cette forme et décrit quelques-unes de ses mul-

tiples variétés. Mais il n'est pas possible de comprendre dans une des-

cription générale les diverses espèces de trovxbles psychiques que peut faire

naître la méningite tuberculeuse. « Chaque malade, dit Chantemesse, est

susceptible d'offrir des idées délirantes qui s'éloignent notablement de celles

qu'on a coutume d'observer. » Exceptionnellement on a vu des phénomènes
délirants (délire de pei'sécution, troubles atï'ectifs et intellectuels divers) pré-

céder, à titre de prodromes, l'invasion de la méningite tuberculeuse de l'adulte.

On peut signaler encore une forme apoplectique et une forme tétanique

débutant par le trismus('). Il existe enfin d'autres variétés cliniques très nom-

(') Boi.x. Revue de méd.. mai 1895.
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breuses en rapport avec les tendances réactionnelles du sujet frappé et avec la

localisation des lésions méningées.

La multiplicité des variétés possibles de méningite tuberculeuse secondaire

peut rendre le diagnostic difficile. « Souvent, dit Chantemesse, les manifes-

tations méningées secondaires ont ceci de particulier : quelles que soient les

anomalies de leur mode de début ou d'évolution, leur diagnostic est posé

moins encore par l'examen des symptômes qu'elles commandent directement

que par l'auscultation attentive du sujet qui les porte. »

Au point de vue anatomo-pathologique, la lésion méningée consiste souvent

en une éruption granuleuse de la pie-mère accompagnée ou non d'une réaction

inflammatoire très peu marquée : c'est plutôt de la tuberculose méningée que

de la méningite tuberculeuse.

Méningite tuberculeuse cérébro-spinale. — Nous avons dit combien était

fréquente la coexistence des lésions tuberculeuses spinales et encéphaliques.

D'ordinaire les symptômes spinaux sont peu bruyants et demeurent au second

plan; mais il peut n'en pas être ainsi. La contracture des muscles du dos et

du tronc, les douleurs rachidiennes, l'iiyperesthésie cutanée, les troubles vési-

caux, la parésie des membres inférieurs, etc.. décèlent alors plus ou moins

clairement (la participation eflective de l'axe spinal. On a signalé des cas (Le

Bouteiller, Châteaufort) dans lesquels la méningite tuberculeuse a été d'abord

spinale, puis encéphalique. D'après Dieulafoy(') le signe de Kernig n'existerait

que lorsque les méninges spinales sont atteintes.

Méningite de la convexité. — L'expression symptomatique de la méningite,

lorsque les lésions prédominent à la convexité des hémisphères, peut présenter

des caractères spéciaux permettant de discerner cette localisation particulière.

En effet, les éléments de la symptomatologie corticale (délire, agitation, con-

tractures, convulsions, céphalée) prédominent, tandis que les signes basilaires

(ralentissement du pouls, troubles de la respiration, paralysies des nerfs crâ-

niens) sont nuls ou atténués.

Méningites partielles. — Les méningites partielles sont surtout fréquentes

chez l'adulte et prédominantes à la convexité des hémisphères. Leur description

clinique a été bien synthétisée par E. Dupré(^) dans d'excellents termes :

« Ces formes partielles ont une symptomatologie fort irrégulière, caractérisée

par l'ensemble des phénomènes généraux de l'affection (fièvre, céphalée, vomis-

sements, constipation, etc.), et l'apparition de phénomènes locaux, commandés
par le siège de la lésion. Ceux-ci évoluent sur place, suivant les lois ordinaires

de la .symptomatologie des lésions corticales localisées d'une part, et des lésions

méningitiques d'autre part. En effet, entre les signes périphériques et le siège

de la lésion centrale, existe l'étroite corrélation que la doclriiie des localisa-

tions cérébrales a depuis longtemps établie, et que Landouzy (") a le premier

appliquée à l'interprétation des symptômes de la méningite tuberculeuse; et,

d'autre part, à la période d'excitation tonique et clonique succède la période

de paralysie. C'est ainsi que la méningite tuberculeuse en plaques, qui inté-

resse le plus souvent la zone rolandique, détermine une succession de signes

d'épilepsie partielle et de signes de paralysie localisés sur le même territoire

(') DiEULAFOY. Clinique de V Hôtel-Dieu, 1900.

(*j E. DuPRÉ. Loc. cit.

(') Landouzy. Convulsions et paralysies liées aux méningo-encéplialiles Ironlo-pariétales.
Thèse de Paris, 1«70.

[G. GU/JVOJV.]
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fonctionnel. Sans insister sur les différentes variétés de ces méningites par-

tielles, je rappelle, à cause de leur importance et de leur intérêt clinique, les

localisations de la lésion aux circonvolutions fronlo-pariétales ascendantes,

au lobule du pli courbe (ptosis), à la circonvolution de Broca (aphasie), au

lobule paracentral. Cette dernière variété est souvent bilatérale et exclusive-

ment limitée de chaque côté de ce petit territoire de l'artère cérébrale anté-

rieure : elle entraîne une monoplégie crurale, ou une paraplégie qui peut

simuler une lésion transverse de la moelle. La méningite tuberculeuse peut se

localiser aussi aux méninges spinales et engendrer une symptomatologie

médullaire, sur laquelle il est inutile d'insister (forme spinale). Les îlots de

méningite tuberculeuse qui entourent les tubercules superficiels de l'encé-

phale se traduisent cliniquement par l'adjonction au syndrome antérieur des

tumeurs cérébrales de la fièvre et de signes plus marqués d'excitation localisée.

Le processus morbide entre alors dans une phase aiguë et critique. »

DIAGNOSTIC

Le diagnostic de la méningite tuberculeuse est loin d'être toujours facile,

même lorsqu'on observe les malades pendant l'une des trois périodes de la

maladie confirmée. On le comprendra aisément, si I on songe d'abord au

nombre considérable d'affections diverses susceptibles de provoquer l'ensemble

des réactions morbides d'ordre encéphalique, qui en constituent la sympto-

matologie. La méningite tuberculeuse peut aussi, quoique plus rarement

que les méningites aiguës, rester latente ou ne se révéler que par des sym-

ptômes vagues et ambigus par suite de leur enchaînement irrégulier. On
peut donc être dans l'erreur soit en qualifiant de méningite tuberculeuse une

affection dont la curabilité possible semble devoir donner ultérieurement un
démenti formel au diagnostic et au pronostic, soit en méconnaissant la maladie.

La multiplicité des formes de la méningite tuberculeuse ajoute encore aux

difficultés du diagnostic. Il faut donc, en général, être assez réservé et surseoir

souvent à l'énoncé immédiat et brutal de ce diagnostic, avant d'avoir en mains

les preuves les plus décisives de sa réalité. En tout cas, il sera bon de faire à

son sujet quelques restrictions prudentes et de ne point détruire d'emblée les

espérances des familles. Il arrivera parfois au médecin de bénéficier de cette

légitime prudence. Néanmoins il faut tâcher de fixer le diagnostic le plus tôt

possible. Or il ne peut être fait qu'après l'apparition des signes de la maladie

confirmée. A la période prodromique, le soupçon d'une méningite tuberculeuse

peut certainement s'éveiller, mais son affirmation ne peut jamais être émise

avec une entière certitude.

Les développements dans lesquels nous sommes entrés sur la symptomato-

logie nous dispensent d'insister longuement sur les éléments généraux du dia-

gnostic. Les plus importants sont : la triade symptomatique (céphalalgie,

vomissements, constipation); la fièvre rémittente; la raideur de la nuque; le

ralentissement et l'irrégularité initiale du pouls; les troubles de la respira-

tion; les troubles oculaires ; les convulsions, contractures et paralysies et les

troubles intellectuels progressifs qui aboutissent peu à peu, et après des alter-

natives variées, à la somnolence et au coma. Il faut tenir grand compte de la

marche subaiguë de l'affection.

Comme il n'y a pas de signes pathognomoniques, il importe de se rappeler
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la remarque suivante de Dance, citée par Archambault : « Tous les symptômes

sont nécessaires pour s'éloigner de l'erreur et s'approcher de la vérité. On ne

doit pas les considérer isolément et donner à quelques-uns une valeur absolue.

Il faut, au contraire, les apprécier collectivement et dans toutes leurs phases,

toutes leurs modifications, depuis leur invasion jusqu'à la fin de la maladie. »

La ponction lombaire de Ouincke constitue par elle-même un élément assez

important de diagnostic. Nous ne reviendrons pas ici sur ce que nous avons dit

plus haut au sujet de l'examen du liquide céphalo-rachidien. Il n'est peut-être

pas invitile, cependant, de rappeler qu'il ne faut pas demander à ce procédé

plus qu'il ne peut donner. Seule la constatation du bacille de Koch dans le

liquide céphalo-rachidien pourrait avoir une valeur pathognomonique. Mais,

outre qu'il est assez rare de le trouver par l'examen microscopique extempo-

rané et qu'on n'a pas toujours le temps ni le moyen de recourir aux inocula-

tions aux animaux et aux cultures, il ne faut pas oublier qu'il peut, lorsqu'il se

laisse déceler, être mélangé à d'autres microorganismes, agents d'infections

secondaires surajoutées.

Il est conforme à la réalité des faits, en même temps que commode au point

de vue descriptif, de considérer le diagnostic différentiel de la méningite tuber-

culeuse aux différents âges, chez le nouveau-né, chez l'enfant, chez l'adulte et

chez le vieillard. Il est bon de remarquer cependant que ce classement n'a rien

d'absolu; car une même maladie, comme la méningite aiguë par exemple,

pouvant survenir à tous les âges, devra toujours être l'objet d'un diagnostic

différentiel avec la méningite tuberculeuse. Nous envisagerons ce diagnostic à

l'âge où il est le plus habituel d'avoir à le faire, et, si nous ne le mentionnons
plus à un autre âge, ce ne sera pas parce qu'il ne doit pas être posé, mais

seulement parce que nous en aurons dit antérieurement fout ce qu'il y a à en

dire. A moins d'avoir recours à des répétitions fastidieuses et inutiles, on ne

peut éviter cet inconvénient du mode de groupement, qu'à l'exemple de plu-

sieurs auteurs nous avons adopté.

Diagnostic différentiel. — A. C/tez le nouveau-né. — A cet âge, la méningite

tuberculeuse est très rare. Les convulsions et les vomissements sont des sym-
ptômes banaux qui peuvent exister isolément ou simultanément, mais qui sont

souvent provoqués par des causes peu importantes. Leur origine méningée est

certainement la plus rare.

Certaines formes de gastro-entérite infantile peuvent, en raison des vomisse-

ments, de l'amaigrissement, des irrégularités du pouls et de la respiration, des

crises convulsives plus ou moins répétées qu'elles provoquent, ainsi que des

cris aigus dus aux coliques et de l'état parétique, presque comateux, auxquels

tous ces troubles aboutissent, éveiller le soupçon d'une méningite. C'est la

diarrhée, le ballonnement du ventre, l'athrepsie rapide et l'état cholériforme

terminal qui permettront de rejeter cette hypothèse, si rarement acceptable à

cet âge. De plus, la dépression des fontanelles et des sutures fibreuses du
crâne, qui traduit la déperdition aqueuse dans les entérites graves, contraste

nettement avec le gonflement accompagné de battements et la fluctuation de la

grande fontanelle, signalée avec raison comme un signe fréquent de la ménin-
gite infantile.

Le rachitisme, à sa première période, a pu provoquer des troubles analogues

à ceux de la méningite tuberculeuse. L'examen du squelette et l'évolution des

accidents d'une part, d'autre part l'absence d'un ensemble véritablement

[G. GUINON.'i
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explicite de symptômes méningitiques, constitueront les caractères distinclifs

essentiels.

Plus difficile, sans doute, est le diagnostic avec les (roubles nerveux réflexes

déterminés par l'helminthiase et les accidents de la dentition laborieuse.

Avec Vhelminthiase, les caractères communs sont : les convulsions, la con-

stipation, parfois des vomissements et des cris spontanés, la dilatation pupil-

laire, le ralentissement avec irrégularité du pouls. Les caractères différentiels

consistent dans Tabsence habituelle de la céphalalgie, l'apyrexie, l'existence

antérieure d'une élimination vermineuse, la facilité avec laquelle la constipa-

tion cède aux évacuants, et surtout l'effet du traitement anthelminthique,

auquel il ne faut pas hésiter à recourir en présence d'un syndrome méningitique

suspect chez le jeune enfant. Ce traitement amène, en même temps que l'éva-

cuation des parasites, la suppression du syndrome.

Dans la dentitioyi labo' ieuse, les caractères communs sont : les vomissements,

la constipation, les changements de coloration du visage, l'expression hostile

du regard, l'agitation et les cris aigus spontanés dus à la douleur, alternant

avec l'assoupissement, quelquefois les convulsions. Mais l'examen de la bouche,

le siège précis de la douleur indiqué par les gestes de l'enfant, la limitation de

la rougeur à l'une des joues, la facilité avec laquelle le moindre laxatif a raison

de la constipation, l'absence des troubles du pouls et de la respiration, consti-

tuent les éléments différentiels.

L'hémorragie méningée sus-arachnoïclienne des nouveau-nés se révèle par des

phénomènes convulsifs, paralytiques ou comateux très susceptibles de prêter à

équivoque. Le diagnostic d'hémorragie méningée s'appuiera sur le début très

précoce (premières heures ou premiers jours de la vie) et brusque des accidents,

sur leur étiologie obstétricale (accouchements laborieux, application de

forceps, etc.), sur l'évolution très rapidement progressive et grave des sym-

ptômes et l'absence fréquente, au moins au début, de la fièvre.

B. Chez l'enfant. — Ce que nous avons dit à propos du nouveau-né, sur la

facilité avec laquelle les moindres causes morbides provoquent des ciùses de

convulsions essentielles {éclampsie {;î/'fm<i7e), s'applique encore à la première

enfance. Ces convulsions font naturellement penser à la méningite. Mais le

diagnostic sera facile en se fondant sur les caractères , tirés du pouls, sur la

fugacité des crises et le retour à la santé dans l'intervalle des accès, enfin sur

la découverte de la cause qui a provoqué la décharge nerveuse.

La sclérose cérébrale peut, chez les enfants en bas-âge, réaliser, dans certaines

de ses variétés, un ensemble clinique qui rappelle la méningite. Mais l'évolution

des accidents est plutôt chronique qu'aiguë; les phénomènes convulsifs ou para-

ytiques sont le plus souvent limités à un côté du corps ; ils se montrent par

accès; il n'y a pas de fièvre; enfin, l'origine cérébrale est encore démontrée par

l'athétose, parla contracture et l'atrophie qui peuvent consécutivement survenir.

La syphilis héréditaire peut réaliser le syndrome méningitique. C'est une

éventualité plutôt rare, mais avec laquelle le médecin doit cependant toujours

compter, s'il ne veut pas perdre une des rares occasions qui lui soient données

d'agir par un traitement efficace. La méningite syphilitique sera soupçonnée

en raison des considérations tirées de l'hérédité syphilitique connue ou probable

de l'enfant, de l'existence actuelle ou passée de stigmates spécifiques (lésions

osseuses, cutanées, muqueuses; lésions des lèvres, de l'anus, des testicules), dè

l'action thérapeutique de l'iodure de potassium. Hutinel insiste sur la grande
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rareté de la méningite hérédo-syphilitique de l'enfance et rapporte des faits dans

lesquels, chez des enfants hérédo-syphilitiques, des troubles méningés, attribués

à la méningite spécifique, relevaient en réalité de toute autre cause (pneumo-

coque : Hutinel, Louis Guinon; tumeur de la protubérance: Stœber).

Les accidents cérébraux suroenant au cours de cerloines maladies aiguës [vow-

geole, variole, scarlatine, fièvre typhoïde, pneumonie, pyohémie, endocardite

infectieuse), notamment dès leur début, peuvent simuler la méningite. Ce sont

les conditions étiologiques (contagion, épidémicité) et les manifestations carac-

téristiques de la pyrexie (évolution, courbe thermique, exanthèmes) qui, jointes

à l'apparition de symptômes anormaux ou contradictoires dans l'hypothèse

d'une méningite, feront la base de l'interprétation diagnostique.

Une place à part parmi les faits de ce genre doit être réservée à la pneumonie.

Il n'est pas rare chez l'enfant de voir la pneumonie, et particulièrement la

pneumonie du sommet, éveiller, par une action encore inconnue (toxique ou

réflexe), une réaction cérébrale susceptible de simuler jusque dans ses détails

la méningite tuberculeuse. Rien ne manque, semble-t-il, au tableau clinique ; on

y trouve, comme dans une observation d'André Bergé, les vomissements, la

constipation, la raideur de la nuque, le délire, la somnolence et le coma entre-

coupés de cris aigus hydrencéphaliques, enfin la courbe thermique classique de

la méningite tuberculeuse avec son abaissement de tempérai ure à la période

moyenne de la maladie, et son ascension terminale ultime. L'ensemble sympto-

matique peut être si net que le diagnostic de méningite tuberculeuse ne fait

pas de doute et la pneumonie est méconnue. L'autopsie, comme il arriva dans

l'observation citée, révèle cette dernière et montre l'intégrité apparente des

méninges, avec résultat négatif de l'examen bactériologique de la sérosité

méningée. La question est de savoir si aujourd'hui des faits semblables ne

seraient pas interprétés de façon un peu différente et rangés dans le cadre des

méningites séreuses. Quoiqu'il en soit, il estfacile de se rendre compte combien

peut être délicat, dans les cas de ce genre, le diagnostic de la méningite tuber-

leuse avec la pneumonie. Il doit être fait avec la pneumonie simple et avec la

méningite pneumococcique. Pour l'établir, on se basera principalement sur

l'existence de la pneumonie, qui devra toujours être recherchée; puis on tiendra

compte de toutes les ditrérences qu'on pourra relever dans la symptomato-

logie et l'évolution de l'affection, comparée à la symptomatologie et à l'évolu-

tion ordinaire de la méningite tuberculeuse.

On devra « suivre attentivement l'évolution morbide, la relation réciproque

et l'ordre de succession des accidents, et examiner le nez, les oreilles des petits

malades, afin d'y rechercher les foyers de suppuration pneumococcique d'où

pourrait procéder directement l'infection méningée, parallèlement à l'infection

pulmonaire. Les effets du traitement, parfois rapidement heureux en cas de fausse

méningite, concourront à l'édification du diagnostic et du pronostic. » (Dupré.)

Ces considérations nous amènent tout naturellement à parler de Vliijslérie,

qui peut assez fréquemment chez l'enfant (exception faite pour le tout premier

âge), aussi bien que chez l'adolescent et chez l'adulte, donner naissance à un
syndrome simulateur de la méningite tuberculeuse. Peut-être est-ce en effet

dans le cadre de l'hystérie que doivent être versés la plupart des cas de ménin-
gisme, déduction faite, bien entendu, de ceux dans lesquels les procédés nou-

veaux d'exploration, en particulier la ponction lombaire, nous ont permis de con-

stater la présence des lésions, ignorées auparavant, de la méningite séreuse.

[G. Gl/IJVOiV.]
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Quoi qu'il en soit, l'hystérie, en dehors des cas où elle a été provoquée par

une affection en cours, infectieuse ou toxique, à évolution fébrile, imprime en

général au syndrome simulateur de la méningite, auquel elle donne lieu, un

cachet particulier, qui doit permettre presque toujours de le distinguer de la

méningite tuberculeuse véritable. C'est tout d'abord une sorte de discordance

dans la succession et la valeur relative des symptômes. La division en périodes,

bien qu'elle ne soit pas toujours, dans la méningite tuberculeuse, aussi nette

dans la pratique que dans les livres, n'est plus du tout reconnaissable. Certains

phénomènes domineront la scène, la céphalalgie par exemple, ou le délire, ou

les vomissements, ou la photophobie, lorsque les autres resteront dans l'ombre

d'une façon qui paraîtra dès l'abord étrange. Avec une apparence de gravité

exceptionnelle de l'état cérébral, on ne pourra constater la moindre modification

thermique, ni le plus léger trouble du pouls ou de la respiration. Outre l'hyper-

esthésie, on observera la présence de plaques ou de zones d'anesthésie pré-

sentant tovis les caractères de l'anesthé-sie hystérique. Enfin l'on pourra quelque-

fois constater, au lieu des troubles oculaires de la méningite, le rétrécissement

concentrique du champ visuel. En un mot le doute ne sera, dans la plupart des

cas, que momentané.

Il ne faut cependant pas toujours se hâter de conclure à la présence de

l'hystérie seule et par suite à un pronostic bénin au moins quoad vitam, lors-

qu'on se trouve en face du syndrome méningitique chez un malade nettement

en puissance d'hystérie reconnue. Un hystérique peut être atteint de méningite

tuberculeuse vraie tout comme un autre. Hutinel rapporte un fait de ce genre,

dans lequel la mort survint et permit de constater l'existence d'une méningo-

tuberculose des plus nettes.

Certaines formes de torticolis devront encore être distinguées.

C. C/iez l'adulte. — L'expression symptomatique de la méningite tubercu-

leuse se rapproche naturellement beaucoup de celle des méningites aiguës pro-

duites par des microbes pathogènes autres que le bacille de Koch. Pour

résoudre ce problème, parfois délicat, qui peut se poser d'ailleurs à tous les

âges, il faudra tenir compte, d'une part, de l'hérédité tuberculeuse possible du

malade, de l'existence actuelle ou ancienne d'une lésion tuberculeuse (affections

osseuses ou articulaires, tuberculose pulmonaire ou pleurale, tuberculose

génitale, abcès froids, etc.), de l'habitus général du sujet (anémie et amaigrisse-

ment suspects) et, d'autre part, de la coexistence de certaines lésions susceptibles

d'être le point de départ d'une méningite aiguë (traumatisme, otites, etc.), ou

de certaines causes étiologiques (épidémie régnante de méningite cérébro-

spinale). On considérera enfin les caractères divergents des deux ordres de

méningites : les méningites non spécifiques ont un début plus brusque, la

fièvre y est très élevée et continue, le délire est plus précoce et plus violent, la

céphalalgie est plus inlense, les convulsions surviennent plus tôt. Bref, la

maladie a une allure générale plus aiguë, plus vive, une durée plus courte et,

dès son invasion, donne l'impression d'une gravité plus immédiate. « Quelque

pâle que soit une méningite aiguë franche, rarement vous verrez son expression

symptomatique tomber au niveau de celle de la méningite tuberculeuse. »

(Archambault.) Ajoutons que le mode de groupement des symptômes et la

succession des périodes sont aussi nettement différents.

On sait que la constatation par l'ophtalmoscope de granulations tubercu-

leuses de la choroïde peut être considérée comme un signe presque pathogno-
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monique de la méningite tuberculeuse, lorsqu'il coïncide avec le syndrome

méningitique. Il y aurait lieu, dans un cas douteux, de faire intervenir ce mode
d'exploration. Il faut être pourtant prévenu que les difficultés de cet examen

l'astreignent considérablement son application dans la pratique courante.

Les tubercules cérébraux donnent naissance à des symptômes souvent par-

tiels, en rapport avec leur localisation corticale. Ils déterminent des crises

d'épilepsie jacksonienne à forme hémiplégique ou monoplégique, des vomisse-

ments. Ils affectent une marche chronique, avec temps d'arrêt souvent très

prolongés. D'ailleurs, ils peuvent déterminer des poussées de méningite vraie,

avec tout le cortège habituel des symptômes (céphalalgie, vomissements, con-

stipation, etc.).

Lereboullet(') a rapporté un cas de sarcoinatose généralisée de la pie-mère,

bulbo-protubérantielle et spinale, dans lequel le diagnostic ne put être fait qu'à

l'aide de la ponction lombaire, et de l'examen . cytologique (absence de lympho-

cytose) et cryoscopique du liquide céphalo-rachidien. Dans ce fait les méninges

avaient conservé l'imperméabilité normale à l'iodui'e de potassium.

Chez l'adulte comme chez l'enfant on peut observer des accidents cérébraux à

forme méningitique dans les maladies aiguës (pneumonie, fièvre typhoïde, etc.).

Nous ne reviendrons pas sur ce que nous en avons déjà dil. Mais il faut ajouter

à notre énumération antérieure les maladies, dans lesquelles ces troubles se

rencontrent.

a. La fièvre Igphoïde. Cette maladie se reconnaîtra à ses prodromes, aux

épistaxis fréquentes, au ballonnement du ventre, à la diarrhée caractéristique,

à la rareté des vomissements, à l'aspect de la langue, aux taches rosées, au

cycle fébrile, à la fréquence et au dicrotisme du pouls, et à l'hypertrophie

splénique.

b. La grippe pourra être soupçonnée en raison de la constitution épidémique

régnante. Elle sera distinguée par ses phénomènes pulmonaires, quand ils exis-

tent, son évolution morbide, et sa courbe thermique.

c. Uimpaludisme, dans certaines de ses formes nerveuses, a besoin d'être

dilïérencié. Il le sera en raison des antécédents impaludiques du malade, de

l'hypertrophie splénique, et des heureux effets du traitement quinique.

d. Le rhumatisme cérébral est si étroitement lié aux manifestations articu-

laires du i^humatisme aigu, que cette relation seule suffira le plus souvent à

fixer le diagnostic. On serait aidé d'ailleurs par la considération des antécé-

dents rhumatismaux (hérédité, attaques antérieures), par l'observation de la

courbe thermique, du mode d'invasion et par l'action spécifique du salicylate

de soude.
'

e. L'embarras gastrique offre comme signes communs, susceptibles d'induire

en erreur : la céphalalgie, les vomissements, la constipation. Mais le début de

l'affection chez un sujet en pleine santé, l'absence de prodromes, le caractère

nauséeux des vomissements, la facilité avec laquelle cède la constipation, l'état

gastrique traduit par l'état saburral de la langue, la bouche mauvaise, amère,

la perte de l'appétit, permettent dès le début un diagnostic, qui d'ailleurs serait

vite établi à cause de la bénignité de l'affection. .laecoud (-) a décrit une forme
latente de la méningite tuberculeuse de l'adulte avec symptômes d'embarras
gastrique, dans laquelle ces derniers dominent presque exclusivement pendant

(') Lereisoullet. Soc. de pcdial., 10 décembre 1901.
('^) Jaccoud. Journ. de méd. el de chir. prat., lO mai 1895.

[G. Gir/JVOJV
]
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un certain temps. Puis éclate subitement quelque symptôme cérébral grave qui

emporte le malade. On conçoit que le diagnostic doit être fort difficile au début,

dans les cas de ce genre.

Uurémie, dans sa forme pseudo-méningitique, peut simuler assez exactement

la méningite. Aussi l'examen de l'urine ne devra-t-il jamais être négligé. Dans
l'espèce, le résultat en est capital. Mais on peut encore trouver dans les convul-

sions prédominantes, l'hypothermie et l'évolution des accidents, des éléments

différentiels importants.

Le delirium tremem ne prête que médiocrement à la confusion. Le délire

violent spécial, les hallucinations terrifiantes, le tremblement, les sueurs pro-

fuses, tous ces caractères, joints à la connaissance des habitudes alcooliques du
malade, suffisent à établir le diagnostic.

Nous ne citons que pour mémoire ici les accidents cérébraux d'origine toxique :

intoxication par l'opium, la belladone, l'aconit, etc. En effet, de tels accidents

sont l'ares; ils s'accompagnent des signes propres à chacune de ces intoxica-

tions. L'anamnèse d'ailleurs pourra révéler l'ingestion des poisons, effectuée

accidentellement, en vue du suicide ou dans un but thérapeutique.

D. Chez le vieillard., il n'y a pas d'affections simulatrices particulières. Nous
nous contenterons de rappeler que la méningite tuberculeuse, d'ailleurs très

rare à cet âge, évolue souvent d'une façon plus insidieuse et plus torpide et

qu'elle a par conséquent plus de chances d'être méconnue ou de passer ina-

perçue.

Après qu'on a établi avec certitude le diagnostic de méningite tuberculeuse,

peut-on, sur l'existence exclusive ou la prédominance de certains symptômes,

baser une appréciation légitime de la distribution topographique des lésions?

Sans doute, dans quelques cas, en s'appuyant sur les notions anatomiques et

physiologiques, en appliquant à l'étude de la maladie qui nous occupe les

données fournies par la connaissance des localisations cérébrales, on peut

arriver au diagnostic topographique des lésions. En présence de troubles

surtout hémiplégiques, on pourra" penser à la prédominance unilatérale de la

méningite ; on pourra aussi supposer, en se basant sur des considérations déjà

notées, la prédominance à la base ou à la convexité. Ces hypothèses ne doivent

être émises qu'avec la plus grande réserve : elles sont souvent démenties par

les faits. Car, s'il est exact que beaucoup de symptômes d'excitation ou de para-

lysie, dans les méningites, dérivent de l'excitation directe des troncs nerveux

ou des centres psycho-moteurs, on sait que les mêmes symptômes peuvent être

provoqués par de simples troubles circulatoires, et par des actions réflexes plus

ou moins diffuses.

PRONOSTIC

La méningite tuberculeuse se termine d'une façon presque constante par la

mort. Nous avons déjà dit plus haut ce qu'il fallait penser des cas anciens dans

lesquels on avait signalé la guérison, quoique l'ensemble symptomatique

observé eût été bien manifestement celui de la méningite tuberculeuse. Ils prê-

tent largement le flanc à la critique.

Devons-nous accorder plus de créance à quelques faits plus récents, auxquels

les résultats des procédés nouveaux d'investigation prêtent presque toutes les
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apparences de la vérité. C'est ainsi que Freyhan(') a oljservé un cas de

méningite tuberculeuse, dans lequel la ponction lombaire décela la présence de

bacilles de Koch dans le liquide céphalo-rachidien. L'amélioration se fît lentcr

ment et trois mois après il n'y avait plus trace d'aucun symptôme, sauf

quelques vestiges de névrite optique.

Le cas de Rocas ("-) est au moins aussi caractéristique : tous les signes de la

méningite tuberculeuse étaient présents, y compris la lymphocytose du liquide

céphalo-rachidien. Lorsque, dans la suite, l'amélioration se fit, la lymphocytose

disparut avec les autres symptômes. Un an plus tard, la guérison s'était main-

tenue. La disparition de la réaction lymphocylaire semblerait, dans un cas

semblable, être une preuve pour ainsi dire matérielle de la guérison. Malgré

tout, en présence d'un trop petit nombre de faits, dont une bonne partie reste,

après tout, discutable, nous devons encore réserver notre jugement en ce qui

concerne la possibilité do la guérison de la méningite tuberculeuse.

Ces considérations ne s'appliquent d'ailleurs qu'à la méningite tuberculeuse

généralisée commune, car il existe quelques cas authentiques de guérison se

rapportant à la méningite tuberculeuse circonscrite et localisée. Telles sont,

par exemple, les observations de Rilliet et de Cadet de Gassicourt (^). Le malade

de Rilliet, après avoir présenté les signes classiques de la méningite tuber-

culeuse, vit tous les symptômes disparaître, la guérison complète se faire en

soixante-six jours et se maintenir durant cinq ans et demi, après quoi survint

une nouvelle méningite qui détermina la mort en treize jours. A l'autopsie,

on trouva deux ordres de lésions tuberculeuses : les lésions récentes caracté-

ristiques de la méningite tuberculeuse ordinaire, et des lésions anciennes

consistant en une masse tuberculeuse de 1 centimètre de longueur sur 4 milli-

mètres d'épaisseur et ayant subi partiellement la régression fibreuse. Dans le

cas de Cadet de Gassicourt il s'agit d un malade dont les symptômes méningi-

liques se calmèrent au bout de vingt-trois jours et dont la guérison parut

complète pendant deux mois et demi. Puis, il fut repris d'une poussée de

méningite et succomba à une diphtérie intercurrente. On trouva à l'autopsie

un tubercule du cervelet gros comme un œuf et des lésions méningées

anciennes et récentes.

En raison même de la fatalité du pronostic, il n'est peut-être pas inutile de

recommander au médecin de ne mettre aucune hâte dans l'affirmation d'un

diagnostic dont la signification est si grave. Car ce diagnostic, malgré l'analyse

la plus soigneuse des symptômes, peut se trouver en défaut. Il faut enfin

toujours « se défier de cette apparence de guérison, familière à la méningite,

et ne pas donner, le diagnostic étant certain, un espoir qui ne doit pas se réa-

liser » (Rilliet et Barthez).

Il est généralement aisé, vu l'évolution assez régulière de la maladie, de

prévoir la mort imminente. L'hyperthermie, les sueurs profuses, la cyanose, le

regard terne et l'aspect vitreux de la cornée en sont les meilleurs signes. Il ne

faut pas, à ce point de vue, faire fonds sur le coma, car on voit quelquefois les

enfants se réveiller d'un coma profond pour reprendre en partie connaissance

et vivre quelques jours encore.

(') Freyiian. Deul. med. Woch., 6 septembre 1894.

(^) Rocas. Cong. de fjynccol., obstélr. el pédùit. Nantes, sc[)tombro 1901. el Bull, niéd.,

9 octobre 1901.

('') Rilliet, Baistiiez et Sanné. Traite des mal. des enfants.

[G. GUmON ]
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TRAITEIVIENT

Traitement curatif. — Il n'existe pas de médication efficace contre la mé-
ningite tuberculeuse. Le mieux qu'on puisse faire, c'est de ne pas agir par un
traitement qui, d'une part, contribuerait à débiliter le malade et d'auti^e part

pourrait ajouter à ses souffrances. Aussi faut-il proscrire avec soin les moyens
dits énergiques, tels que les saignées générales ou locales, les moxas,les sétons et

les révulsifs (vésicatoires, huile de croton, etc.). La médication devra être pure-

ment symptomatique. Les lotions ou affusions froides sur la tète pourront être

employées pour modérer la céphalalgie. On opposera : à la fièvre, les antipyré-

tiques usuels (antipyrine, sulfate de quinine); à l'agitation et à l'insomnie, les

hypnotiques et les narcotiques (chloral, opium, bromure, alcalins, etc.); à la

constipation, les purgatifs (calomel, drastiques). Dans certains cas d'excitation

cérébrale intense ou d'hyperthermie excessive, l'hydrothérapie froide pourra

être utilement employée. Mais les bains chauds (38° à 40°) sont préférables, sur-

tout lorsque les contractures et les phénomènes d'excitation prédominent; on les

donne tous les trois, quatre ou six heures, suivant la tolérance etl'état des malades.

Il faut bien reconnaître que, même si l'on se borne à l'espoir modeste de

combattre ou d'atténuer les symptômes principaux de la maladie, on est loin

d'obtenir toujours l'effet désiré. Il importe d'être bien prévenu des multiples

déceptions qu'on peut éprouver de ce chef.

L'iodure de sodium et de potassium, le calomel à doses fractionnées, sont

d'ordinaire prescrits. Il n'y a rien à dire d'ailleurs de tous les autres médica-

ments conseillés par divers praticiens : les préparations de valériane, le musc,

les diurétiques, etc., etc. Il faut considérer comme rationnel l'essai qu'on peut

faire des médicaments antituberculeux employés actuellement en injections

sous-cutanées, tels que le gaïacol, la créosote, l'iodoforme. C'est tout ce qu'on

en peut dire. Quant aux tuberculines, malgré les espérances qu'on avait fon-

dées sur leur emploi, elles n'ont donné que des mécomptes.

Dans une maladie aussi fatale que la méningite tuberculeuse, le seul espoir

que le médecin puisse conserver, c'est celui d'avoir fait un faux diagnostic.

Aussi sera-t-il indiqué d'essayer la médication antisyphilitique, sous sa forme

mixte et intensive. On en pourrait, en cas d'erreur, tirer bénéfice.

On veillera aux divers soins d'hygiène. On alimentera le malade le plus pos-

sible et on le laissera reposer dans le silence et l'obscurité.

Le traitement chirurgical de la méningite tuberculeuse n'a donné jusqu'à^

présent que des résultats négatifs ('). On a conseillé la trépanation, soit simple,

soit suivie de drainage de l'arachnoïde ou des ventricules cérébraux. Nous
n'insisterons pas sur ces diverses opérations, qui paraissent jusqu'à présent

vouées à un insuccès complet.

Quant à la ponction lombaire, opération simple et sans danger, on peut en

obtenir une légère action palliative, lorsque dominent les phénomènes de com-

pression cérébrale. Mais le résultat est encore bien faible et bien incertain. Marfan,

Sicard et d'autres ont essayé d'injecter, après la ponction, des liquides antisepti-

ques dans l'espace sous-arachnoïdien. « Tout ce qu'on peut dire, en faveur de ces

tentatives, c'est qu'elles ne paraissent pas avoir été trop nuisibles. » (Hutinel.)

(1) Veyrat. Thèse de Lyon, 1894.
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Prophylaxie. — H y a une double indication prophylactique :
1" éviter la

contagion tuberculeuse à l'enfant; 2" le placer dans les meilleures conditions

de santé physiques pour résister à cette contagion.

Si le médecin est ici impuissant pour guérir, il faut affirmer qu'il peut beau-

coup, dans certaines circonstances, pour prévenir. Les principales mesures

d'hygiène qu'il devra prendre n'ont d'ailleurs rien de spécial à la méningite

tuberculeuse. Elles visent la tuberculose dans toutes ses manifestations. Il

faudra, dans les familles de tuberculeux, veiller avec le plus grand soin à la

désinfection des crachats virulents qui sont la source ordinaire de la contagion.

Il faudra défendre formellement aux malades de cracher ailleurs que dans des

crachoirs disposés à cet etïet. On pourra même, si la chose est possible, pra-

tiquer l'isolement des enfants. On devra veiller à l'observation scrupuleuse des

règles générales d'hygiène relatives à l'habitation. Les enfants de tuberculeux

seront l'objet d'une sollicitude particulière; on prolongera l'allaitement par une

bonne nourrice jusqu'au maximum du terme ordinaire, quinze à dix-huit mois

(Jaccoud). On les mettra dans des conditions d'hygiène spéciales : on s'atta-

chera à les développer physiquement (hydrothérapie, vie à la campagne,

exercices physiques, etc.); on leur évitera la fatigue et les veilles. Enfin on les

soumettra à un régime cérébral particulier, de façon à leur épargner les efforts

intellectuels prolongés ou précoces, et le surmenage. L'emploi des préparations

ferrugineuses, iodées, de l'huile de foie de morue, les frictions sèches de la

peau trouveront aussi leur indication. On proscrira naturellement avec soin

tous les excitants cérébraux (alcools, vin en excès, thé, café, etc.).

CHAPITRE III

HÉMORRAGIES MÉNINGÉES

On désigne sous le nom d'hémorragie méningée ou d'apoplexie méningée

tout épanchement de sang qui s'effectue à la surface de l'une quelconque des

membranes d'enveloppe de l'encéphale ou de la moelle. On comprend donc

sous ce terme toutes les hémorragies qui se font, soit dans la cavité crânienne,

soit dans la cavité rachidienne, en dehors de la substance nerveuse encépha-

lique ou médullaire. Le siège de l'épanchement sanguin peut être très différent.

Aussi est-il important d'établir tout de suite des divisions dans un sujet aussi

complexe. Il faut distinguer tout d'abord les hémorragies intra-crâniennes et

les hémorragies intra-rachidiennes. Ces dernières appartiennent à la pathologie

médullaire : nous n'avons pas à nous en occuper ici. Nous n'envisagerons que

les méningorragies intra-crâniennes.

Parmi celles-ci, il y a lieu de distinguer en premier lieu une variété particu-

lière d'hémorragie méningée, qui se rattache à une affection bien définie de la

dure-mère, l'inflammation chronique de cette membrane. La pachyméningite

crânienne a une histoire tout à fait autonome. L'hémorragie méningée qu'elle

détermine et qui s'effectue dans l'épaisseur de la dure-mère ou plutôt dans

l'épaisseur des fausses membranes qui la doublent est liée à son dévelop-

pement et fait partie de son évolution. Cette hémorragie méningée n'étant

[G, GUINON.-\
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qu'un épisode au cours de la pachyméningite chronique, nous ne distrairons

pas son histoire de celle du processus inflammatoire qui lui donne naissance.

Ce complexus pathologique est désigné sous la dénomination compréhensive

de pachyméningite hémorragique. Les noms d'hématome de la dure-mère,

àliémorragie méningée secondaire lui sont encore souvent appliqués.

Les autres méningorragies sont primitives, en ce sens qu'elles ne sont point

précédées d'altérations préparatoires étendues des méninges. Elles résultent

évidemment de ruptures vasculaires qui ont pu être préparées ou provoquées

par certaines lésions; mais ces lésions sont le plus souvent localisées et ne

relèvent pas d'un processus pathologique spécial.

Les hémorragies méningées se font donc en différents points des méninges.

Elles peuvent être :

1" Extra-dure-mériennes, c'est-à-dire situées entre la face interne du crâne

et la dure-mère, qui se trouve alors plus ou moins largement décollée. C'est là

le céphalhématome interne.

2° Intra-du)-e-mériennes, c'est-à-dire situées dans l'épaisseur de la dure-mère.

Cette variété n'est jamais primitive. Elle n'existe pas en dehors d'un certain

degré d'inflammation dure-mérienne ayant abouti à la production de fausses

membranes, entre les feuillets desquelles se fait l'hémorragie. C'est précisément

l'afl^'ection que nous venons d'isoler sous le nom de pachyméningite hémor-

ragique.

o" Intra-arachnoïdiennes on sus-arachnoïdiennes. Ce sont les hémorragies

effectuées dans la grande cavité arachnoïdienne, au-dessus de l'arachnoïde,

entre celle-ci et la dure-mère. La dénomination d'arachnoïdienne serait légitime

si l'on admettait encore aujourd'hui l'existence de deux feuillets bien distincts

à l'arachnoïde, l'un viscéral recouvrant la pie-mère et l'autre pariétal adossé à

la dure-mère. Le premier feuillet est bien réel, mais le second n'est que virtuel,

puisqu'il consiste exclusivement en une mince couche cellulaire endothéliale

qui tapisse la dure-mère. C'est pourquoi la dénomination d'hémorragie

sus-arachnoïdienne convient mieux à cette variété d'hémorragie, quoiqu'elle

soit compréhensive et puisse aussi s'appliquer à l'hématome de la dure-mère et

au céphalhématome.
4° Sous-arachnoïdiennes (hémorragies extra-arachnoïdiennes viscérales). Ce

sont les hémorragies effectuées entre l'arachnoïde et la surface cérébrale.

Elles peuvent occuper les espaces sous-arachnoïdiens, les mailles de la pie-mère

ou l'espace compris entre la pie-mère et la substance nerveuse encéphalique.

Il n'y a pas lieu de distinguer ces variétés de siège de l'épanchement, car

l'extravasation sanguine se fait simultanément en ces divers points.

5" Ventriculaires. Ce sont les hémorragies effectuées dans les ventricules

cérébraux.

6" Mixtes. Ce sont les hémorragies effectuées à la fois au-dessous et

au-dessus de l'arachnoïde, ou en même temps dans les ventricules et en dehors

de la substance cérébrale, ou encore à la fois sous-arachnoïdiennes et sus-

arachnoïdiennes.

On pourrait en outre décrire certaines variétés topographiques d'hémorragies

méningées, telle que l'hémorragie localisée au bulbe, au cervelet, etc. Mais,

sans méconnaître que ces divisions peuvent, dans certains cas, être légitimées

par l'existence de quelques symptômes particuliers, il n'y a pas lieu de leur

accorder une description spéciale.
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Historique. — L'histoire des hémorragies méningées a éLé h^ngLcmps

confuse. Pour établir les distinctions bien nettes que nous avons indiquées

plus haut, il a fallu de nombreux travaux. Ce sont surtout les hémorragies

sus-arachnoïdiennes qui ont donné lieu aux plus grandes difficultés d'interpré-

tation. Aussi est-ce l'histoire des théories émises sur l'origine de ces hémor-

ragies qui tient le plus de place dans cet exposé historique.

On a désigné longtemps sous le nom d'apoplexie méningée toutes les affec-

tions caractérisées par un épanchement sanguin ou séreux des méninges ou

des ventricules cérébraux; on comprenait môme sous cette désignation les

apoplexies sans épanchement, caractérisées par des productions membrani-

formes à la surface de l'arachnoïde.

Morgagni avait observé que dans les hémorragies cérébrales le sang peut

quelquefois s'épancher hors du tissu cérébral, soit dans les ventricules, soit

dans les mailles de la pie-mère ou môme dans la grande cavité arachnoïdjenne.

C'est Serres qui, le premier, en 1819, sépara nettement les hémorragies

méningées des hémorragies cérébrales. Il en fit une description spéciale. Les

conclusions de son travail furent adoptées par Rochoux, Rostan, Andral, etc.

Puis, l'observation de divers cas d'hémorragies méningées fit naître des diver-

gences entre les observateurs sur le siège précis de l'épanchement.

Certains auteurs (Rostan, Howship, Menière, Blandin), frappés de voir que

les épanchements sanguins de la cavité arachnoïdienne restaient suspendus à

la voûte crânienne sans se répandre dans les parties déclives, pensèrent qu'ils

siégaient entre la dure-mère et l'arachnoïde pariétale décollée. Les autres

(Ribes, Rochoux, etc.) pensaient que l'épanchement siégeait dans la cavité de

l'arachnoïde.

Baillarger (1857) (') montra que le plus souvent l'épanchement sanguin siège

dans la cavité arachnoïdienne et c{u'il est entouré d'une fausse membrane qui

l'enkyste. Il attribua cette fausse membrane à l'organisation de la zone péri-

phérique du caillot. Son opinion fut alors presque unanimement adoptée

(Lelut, Parchappe, Aubanel, Longet, Legendre, Rilliet et Barthez). Brunet (''')

supposa que le caillot ne s'organisait pas lui-même, mais qu'il amenait une

irritation de l'arachnoïde, par suite de laquelle se formait une membrane
d'enkystement que les mouvements du cerveau empêchaient d'adhérer à

l'arachnoïde. Calmeil pensait que la fluxion arachnoïdienne qui provoque
l'épanchement, déterminait en même temps l'exsudation d'un blastème suscep-

tible de produire l'enkystement.

Prus reconnut nettement la multiplicité possible du siège de l'épanchement

et établit une distinction importante entre les hémorragies situées au-dessous

du feuillet viscéral de l'arachnoïde (H. sous-arachnoïdiennes) et celles situées

au-dessus, dans la cavité de la séreuse (H. intra-arachnoïdiennes).

On commença alors (Grisolle, Béhier) à soulever certaines objections à

propos des hémorragies intra-arachnoïdiennes, au sujet de la nature des

membranes qui enkystaient le caillot. A l'hypothèse de Baillarger, d'après

laquelle les néo-membranes limitantes du caillot étaient consécutives à l'épan-

chement sanguin et résultaient de l'organisation de sa surface, on opposa
l'opinion ([u'elles préexistaient à cet épanchement et même qu'elles en étaient

(') Baillarger. Du siège de quelques hémorragies méningées. Thè.te de Paris, 1837.

(-) BrtUNET. Recherches sur les néo-membranes et les kystes de l'arachnoïde. Thèse de
Paris, Ï852.
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la cause déterminante. C'est Cruveilhier (1855) qui montra le premier la vérité

de cette conception. En Allemagne Heschl (1851), puis surtout Virchow (1856),

aboutirent aux mêmes conclusions. VirchoAv révéla le processus inflammatoire

qui s'exerce au niveau du feuillet pariétal de l'arachnoïde, c'est-à-dire à la

surface interne de la dure-mère. Il le désigna sous le nom de pachyméningite.

Il montra que cette inflammation chronique aboutit à la production de mem-
branes plus ou moins épaisses et étendues. Celles-ci présentent de nombreux
vaisseaux très fragiles, dont la rupture fréquente donne secondairement nais-

sance à des [foyers hémorragiques enkystés d'emblée par les feuillets mem-
braneux entre lesquels le sang s'est déversé. Ces idées furent adoptées et

confirmées par Hasse, Schuberg, Guido, Weber, Charcot et Vulpian (18(50),

Lancereaux (').

Huguenin(-) et quelques autres observateurs (Wiglesworth) sont cependant

revenus en partie à l'opinion de Baillarger : ils supposent que l'hémorragie

est primitive et qu'elle détermine une irritation de la dure-mère amenant la

production des premières fausses membranes enkystantes. Plus tard ces mem-
branes vascula risées peuvent à leur tour être l'oi'igine de nouveaux foyers

hémorragiques enkystés d'emblée. Il semble bien que cette théorie ne doive

s'appliquer qxi'à quelques faits absolument exceptionnels.

HÉMO RRAGIES MÉNINGÉES SECONDAIRES

Les hémorragies méningées secondaires sont liées à l'inflammation chro-

nique de la dure-mère, celle-ci prépare les ruptures vasculaires qui entraînent

les épanchements sanguins.

Les lésions inflammatoires de la dure-mère siègent le plus souvent à la face

interne de cette membrane : c'est au moins là qu'elles sont prédominantes.

Aussi est-ce la pachyméningite interne qu'on désigne couramment sous la

dénomination abrégée de pachyméningite. L'inflammation peut pourtant siéger

à la face externe : c'est là un fait rare dont nous dirons quelques mots. Cette

locaUsation inllammatoire est désignée sous le nom de pachyméningite externe

ou de scléro-méningite.

PACHYMÉNINGITE HÉMORRAGIQUE

Définition. — L'inflammation chronique de la dure-mère, qui est la cause

principale des épanchements sanguins sus-arachnoïdiens, est une pachymé-
ningite interne : elle siège à la face interne de la membrane. On la désigne

souvent, en raison de sa manifestation la plus saillante, sous le nom d'héma-

tome de la dure-mère. C'est à cette méningorragie qu'on donnait autrefois le

nom de intra-arachnoïdienne pariétale, lorsqu'on croyait qu'elle s'effectuait

entre le feuillet pariétal de l'arachnoïde et la dure-mère.

(') Lancereaux. Des hémorragies méningées. Arch. gén. de méd., 1862-1805.

(-) HuGUENiN. Entziindungen der Dura-Mater des Gehirns. Zimssen's Handb. der spec. Pal.

u. Ther. Leipzig, 1878.
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Étiologie. — Parmi les causes de rinflammation chronique de la dure-mère,

la plus certaine et probablement la plus fréquente est l'action toxique exercée

par l'alcool. Ce poison, dont la propriété sclérosante est bien connue, exerce

son action au niveau des méninges et en particulier de la dure-mère, comme il

l'exerce dans divers organes, par exemple dans le foie. Depuis longtemps déjà

on avait noté, chez les individus frappés d'hématome de la dure-mère, des

antécédents alcooliques.

Mais c'est Lancereaux surtout qui a bien fait voir le rôle de cette intoxica-

tion dans la genèse de la maladie. La preuve expérimentale de cette action a

été donnée sur les chiens par Kremiansky et par Neumann. Il importe

d'observer qu'en dehors de l'action lente exercée par l'alcool, il y a lieu aussi

d'accuser cet agent de la production des ruptures vasculaires, par suite des

poussées congestives qu'il détermine du côté des organes encéphaliques.

La pachyméningite se développe encore fréquemment chez les aliénés, en

particulier chez les déments et les paralytiques généraux. C'est là un fail tout

à fait avéré.

Les autres causes auxquelles on a, dans divers cas, rapporté l'inflammation

chronique de la dure-mère sont moins bien établies. L'affection ayant été ren-

contrée chez des rhumatisants, on a élé amené à penser que le rhumatisme et,

d'une manière générale, la diatlièse arthritique pouvait être une de ces causes.

On a également incriminé l'influence de certaines maladies infectieuses, l'éry-

sipèle de la face, le typhus, la variole, la scarlatine, la rougeole, la tuberculose,

l'ictère grave, la diphtérie, la septicémie, le charbon (Ziemke) ('), la grippe

(Klippel) ('^). Ces agents infectieux ou les loxines de ces affections agiraient par

l'intermédiaire de l'inflammation méningée et de la néoformation vasculaire qui

en résulte. La syphilis a été signalée comme une cause, rare à la vérité, de

l'hématome de la dure-mère (Hahm) {').

Enfin le traumatisme a été souvent signalé. Il n'est pas douteux qu'il faille

le compter parmi les causes provocatrices des ruptures vasculaires et des

hémorragies dure-mériennes, mais il n'est pas prouvé qu'il soit une cause de

l'inflammation dure-mérienne qui prépare ces hémorragies. Il faut donc le

ranger parmi les causes occasionnelles qui déterminent les hématomes et dont

les principales sont, en dehors de lui : les émotions vives, les accès de colère,

l'ivresse, etc.

La pachyméningite est plus fréquente aux deux âges extrêmes de la vie,

c'est-à-dire chez les enfants, pendant les quatre premières années, et chez les

vieillards. Elle atteint surtout les enfants débiles et cachectiques. Elle est plus

fréquente chez les hommes que chez les femmes.

Anatomie pathologique. — La pachyméningite est essentiellement carac-

térisée par l'épaississement de la dure-mère et la production à sa face interne

de néo-membranes disposées sous forme de lamelles étendues ou de feuil-

lets qui lui adhèrent. Ces feuillets sont plus on moins épais et plus ou

moins nombreux. Lorsque la pachyméningite est récente, les feuillets ainsi

formés peuvent être très ténus, minces, transparents au point de passer ina-

perçus à un examen superficiel. Ils sont alors constitués par une matière

{') Ziemke. Milnrh. med. Worh., 1899, p. (il9.

(^) Klippel. Traité de mcd. et de thcraji. de Bviaumlel et Gilbert, t. IX, p. 406.

("') IIaiim. Deul. med. Wocli.. 18'JÔ, p. 91. • •

[G. GUINON.}
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amorphe qui englobe des cellules lymphatiques et des cellules conjonctives

et qui est parcourue par des vaisseaux. Ils peuvent être épais, stratifiés et en

nombre variable; il n'est pas rare de compter cinq ou six couches superpo-

sées ; on en a noté jusqu'à vingt. Ils adhèrent lâchement à la dure-mère, à

laquelle ils sont réunis par des tractus conjonctifs. Ces néo-membranes siègent

surtout à la face convexe du crâne, de chaque côté de la faux du cerveau,

dans les régions qui correspondent aux divisions de l'artère méningée moyenne
(Lancereaux) ; leur existence à la base est tout à fait exceptionnelle. Il en est

de même naturellement des foyers hémorragiques. Tous ces feuillets sont très

vasculaires. Les vaisseaux qui les parcourent et qui proviennent de la dure-

mère sont particulièrement fragiles. Quoique d'assez grand diamètre, ils ont,

en effet, une constitution histologique qui les rapproche des capillaires. Ils ont

une tunique interne et une tunique externe, mais pas de tunique moyenne ;

celle ci n'est lout au moins représentée que par quelques fibres musculaires

lisses, disséminées (Charcot et Vulpian). De plus, ces vaisseaux sont souvent

frappés de dégénérescence et la membrane qui les supporte est loin d'avoir la

consistance d'une membrane normale.

C'est à leur ruptvu'e qu'il faut rapporter les hémorragies presque constantes

qui surviennent au cours de la pacliyméningite. Le sang est versé en plus ou

moins grande abondance entre les feuillets néo-membraneux, qu'il dissocie et

entre lesquels il se trouve naturellement enkysté. L'épanchement se trouve

donc accolé et suspendu à la dure-mère. La membrane qui l'enveloppe est libre

de toute adhérence avec l'arachnoïde. Elle est du côté du cerveau lisse et unie

comme un feuillet séreux.

De là vient qu'on a pu penser autrefois qu'elle représentait le feuillet pariétal

de l'arachnoïde.

Les foyers hémorragiques sont de toutes dimensions : les plus petits sont

gros comme une lentille ou comme une tête d'épingle; les plus gros atteignent

le volume d'un œuf de poule et au delà. Lorsqu'ils sont multiples, ils sont

étagés entre les différents feuillets. Suivant la date de l'hémorragie on trouve,

à l'autopsie, du sang liquide, ou des caillots rouges, ou des caillots déjà déco-

lorés ou même de la sérosité incolore ou ocreuse, indice de la régression d'un

caillot ancien. Il n'est pas rare de rencontrer sur un même sujet un caillot

récent et des caillots enkystés de date ancienne. L'épanchement sanguin forme

le plus souvent une saillie allongée dans le sens antéro-postérieur, amincie sur

ses bords, située au voisinage de la faux du cerveau. La paroi néo-membra-

neuse qui l'enkysté peut exceptionnellement s'incruster de plaques calcaires.

On a vu quelquefois le kyste sanguin subir, par suite d'une infection secon-

daire, la transformation purulente.

L'hématome comprime et aplatit plus ou moins, suivant son volume, la

région cérébrale voisine. Très rarement la poche se rompt et le liquide qu'elle

contient va s'épandre dans la masse cérébrale. Le plus souvent il reste enkysté

et réagit plus ou moins sur la substance cérébrale qu'il avoisine. Celle-ci

peut être le siège d'un certain degré d'inflainmation avec ramollissement blanc

ou teinté de jaune ocreux. C'est ainsi que prennent naissance les divers

symptômes que nous allons passer en revue. Le crâne peut subir aussi le

contre-coup de la lésion : sa paroi est parfois amincie, d'autres fois au contraire

épaissie et pourvue d'ostéophytes. Chez les enfants, l'ossification des fonta-

nelles et des sutures peut être retardée.
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Symptomatologie. — La symptomatologie de la pachyinéningite hémorra-

gique comprend deux périodes qui correspondent, l'une au développement des

fausses membranes, l'autre à la rupture vasculairc et à la production de l'hé-

matome qui en est la conséciuence.

Première période (période de pachyméningite sans épanchement). — Les sym-

ptômes de la première période sont toujours très vagues; ils ne permettent guère

de diagnostiquer sûrement la pachyméningite, mais seulement dans certains

cas de la soupçonner. Lorsque l'affection se limite au développement des exsu-

dats méningés sans s'accompagner d'hématome, ou lorsque les hématomes sont

de petit volume, la pachiméningite passe facilement inaperçue pendant la vie.

On ne la constate qu'à l'autopsie. Il est ainsi très fréquent de rencontrer chez

des alcooliques et chez les aliénés, surtout chez les paralytiques généraux,

cette lésion demeurée tout à fait latente. Dans plus de la moitié des cas, la

pachyméningite ne se révèle que lorsqu'il se produit un hématome assez volu-

mineux pour provoquer la compression cérébrale; la première période n'existe

pas cliniquement.

Dans les autres cas l'inflammation dure-mérienne provoque divers symptômes

sans signification précise et qui consistent en céphalalgie ou pesanteur de tête,

sentiment de lassitude, faiblesse musculaire, troubles intellectuels, perte de

mémoire, étourdissements, vertiges, léger embarras de la parole, hésitation

dans la marche, maladresse dans les mouvements. On a signalé encore l'insom-

nie, une sensation de flot accusée par les malades dans la tète, parfois des

poussées fébriles accompagnées de céphalalgie. Celle-ci est le signe le plus

constant ; c'est ordinairement une douleur sourde, permanente, généralisée ou

localisée à la région du crâne qui est le siège des lésions.

La durée de cette première période pré-hémorragique est indéterminée. Elle

peut être longue : plusieurs mois souvent chez les adultes,

Deuxième période (période de l'hématome). — Lorsque l'hématome se pro-

duit, il y a parfois un ictus apoplectique. Mais cet ictus est, en général, moins

soudain que celui qui résulte d'une hémorragie cérébrale. Il est lent, graduel,

progressif, comme l'épanchement sanguin qui le provoque. Souvent, d'ailleurs,

cet ictus ne se produit pas ou est très incomplet. Il survient seulement des

signes de dépression qui s'accusent plus ou moins rapidement : c'est une

torpeur intellectuelle croissante, une somnolence extraordinaire ; en même
temps, on constate des troubles pupillaires, du myosis d'un seul ou des deux

côtés, mais plus prononcé en général du côté lésé, du nystagmus quelquefois,

de l'amblyopie, de l'œdème de la papille avec stase veineuse, tel cju'on le

rencontre dans les tumeurs cérébrales, de la céphalalgie, parfois des vomis-

sements et des sensations subjectives diverses. La dépression est quelquefois

telle qu'il y a de l'incontinence des urines et des matières fécales. Burat et

Mallet(') ont signalé l'existence du délire maniaque dans un cas de double

hématome méningé placé symétriquement de chaque côté de la faux du
cerveau.

Ces symptômes diffus peuvent être les seuls qui révèlent l'hématome, mais

habituellement ils s'accompagnent de symptômes locaux dus à la compression

localisée de certaines parties de l'encéphale. Il peut y avoir des paralysies, des

contractures et des convulsions. Les paralysies sont hémiplégicjues ou locali-

(') BiiiAT et M.vLLET. Gaz. des lnSp., lOO^, p. 682.
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sées (paralysie de la face, tl"un membre). L'hémiplégie est croisée, mais quel-

quefois aussi directe. Les paralysies sont rarement complètes, comme celles qui

résultent d'une hémorragie cérébrale. Les membres paralysés ne sont pas

absolument inertes et flasques; ils peuvent être le siège de quelques mouve-

ments. De plus, il y a parfois intermittence dans la paralysie. On a constaté

dans quelques cas des troubles aphasiques. La sensibilité est ordinairement

intacte.

Les contractures localisées se rencontrent assez fréquemment, ainsi que

quelques convulsions partielles et, plus rarement, des convulsions généralisées,

c'est-à-dire des attaques épileptiformes analogues à de véritables attaques

d'épilepsie.

Les attaques apoplectiques ou les accès de dépression qui marquent la pro-

duction des épanchements, peuvent, en se produisant à plusieurs reprises,

indiquer l'existence de plusieurs raptus hémorragiques successifs. Cette suc-

cession d'attaques apoplectiformes observée chez un buveur, un aliéné, devra

toujours au moins éveiller l'idée de la pachyméningite hémorragique. Au
moment de l'attaque, la température s'abaisse, comme dans l'hémorragie céré-

brale, puis elle remonte ensuite peu à peu et dépasse la normale. Mais l'exis-

tence du stade hypothermique n'est pas unanimement admis. Il y a quelquefois

des troubles du pouls et de la respiration, mais ils sont peu accusés et tardifs,

d'ordinaire terminaux. Les vomissements peuvent exister, mais ils sont rares

et la constipation est un phénomène exceptionnel.

Marche. Durée. Terminaisons. — L'hémorragie méningée consécutive à

la pachyméningite peut entraîner la mort à la suite d'un ictus apoplectique

dont le malade ne se relève pas. D'autres fois, il se produit une rémission

suivie d'un nouvel ictus mortel et, plus rarement, le coma est intermittent et

le malade ne succombe qu'après plusieurs réveils suivis de nouvelles périodes

de coma. Le coma peut enfin ne pas mai'quer le début de la maladie, mais seu-

lement sa fin. La terminaison habituelle de la pachyméningite hémorragique

est la mort. Il n'est pas possible de préciser la durée de la maladie, car son

début exact échappe à toute observation chronologique pi'écise. La possibilité

de la guérison de l'hématome par suite de la résorption de l'épanchement san-

guin n'est pas douteuse, mais elle est certainement très rare.

Diagnostic. — Le diagnostic de la pachyméningite hémorragique est 'très

difficile. En dehors des cas types dans lesquels, chez un buveur, on trouve,

dans les antécédents récents du n>alade, non seulement l'existence des troubles

de la première période, mais encore l'existence antérieure d'attaques apoplecti-

formes complètes ou atténuées, entrecoupées de rémissions caractéristiques,

il est bien rare qu'on jouisse affirmer le diagnostic de pachyméningite hémor-

ragique.

Les principaux éléments de ce diagnostic sont : la présence de certains

facteurs étiologiques (alcoolisme, aliénation mentale), la répétition des sym-

ptômes de dépression cérébrale (coma ou somnolence), enfin l'existence de

signes révélant d'ordinaire les affections corticales du cerveau (parésies cir-

conscrites de la face, d'un membre, convulsions unilatérales, contractures,

myosis).

A la première période, la céphalée et leg divers troubles encéphaliques vagues,
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qui marquent le développement de la pachyméningite, pourraient faire penser

à la sypliilis cérébrale. On se fondera, pour établir le diagnostic, sur l'existence

d'antécédents ou de stigmates syphilitiques, et sur le caractère paroxystique

nocturne de la céphalée syphilitique.

Chez les adultes et les vieillards, c'est avec Vhémorragie et le ramoUUseinent

cérébral que la maladie est le plus souvent confondue. On peut faire remarquer

que dans l'hémorragie cérébrale, l'apoplexie survient plus brusquement et plus

inopinément sans être précédée de la céphalalgie et des divers troubles de la

première période de la pachyméningite. La paralysie faciale est plus fréquente,

les convulsions et les contractures beaucoup plus rares, au contraire, ([ue dans

l'hémorragie méningée.

Le diagnostic avec le ramollissement cérébral est souvent presque impossible.

Il en est de même avec les tumeurs cérébrales; l'hématome dure-mérien est,

d'ailleurs, une tumeur dont ou ne peut que soupçonner la nature en se fondant

sur les antécédents, l'âge et le mode d'évolution des accidents.

Le diagnostic avec la méningite tuberculeuse se fondera principalement sur

l'absence ou la rareté des vomissements, de la constipation et de la rétraction

abdominale, sur le caractère moins aigu de la céphalalgie et sur le peu d'inten-

sité des troubles circulatoires et respiratoires, sur l'absence du signe de Kernig,

qui manque le plus souvent, mais cependant peut se rencontrer (') dans l'hé-

morragie méningée, enfin sur les caractères du liquide céphalo-rachidien, qui

ne présente ici aucun des caractères qu'il affecte dans la méningite tuberculeuse

(lymphocytose en particulier) et qui peut seulement, mais non dans la totalité

des cas, être plus ou moins teinté de sang (Sicard).

Traitement. — Le traitement médical de l'hématome de la dure-mère n'a

pas une action curative réelle. En dehors des prescriptions variées qui peuvenl

être faites pour atténuer certains symptômes (céphalalgie, insomnie, convul-

sions, etc.), il y a peu de moyens qui vaillent la peine d'être employés. Les

émissions sanguines locales et les révulsifs (sinapismes, bains sinapisés, ven-

touses) sont ceux qu'on a l'habitude de mettre en œuvre en pareille occurrence.

11 sera toujours utile de placer le malade dans de bonnes conditions hygié-

niques, à l'abri de toute excitation cérébrale, de maintenir la tète élevée dans

le lit, d'éloigner enfin toutes les causes susceptibles d'augmenter la tension

vasculaire (café, thé, surcharge stomacale). Dès qu'on soupçonnei-a la pachy-

méningite, on devra supprimer complètement l'usage des alcools et éviter au

malade le surmenage intellectuel.

Dans ces derniers temps, quelques chirurgiens ont très légilimement, étant

donnée rinefficacilé des moyens médicaux, tenté l'évacuation des foyers hémor-

ragiques méningés (Armstrong, Golding-Bird). Quelques-unes de ces tenta-

tives ont été couronnées de succès. On ne peut cependant se prononcer encore

aujourd'hui sur la valeur de ces interventions opératoires.

PACHYMÊNIKCITE EXTERXE

Nous ne faisons que signaler ici la pachyméningite externe, c'est-à-dire l'in-

flammation de la dure-mère siégeant à la face externe de cette membrane. En

(') WiDAL et MiîHKLEN. Soc. ïiiéd. des li'îp-, 7 di'ceinljre 1899.
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effet, celte lésion n'a pas d'histoire clinique; elle ne donne pas naissance à des

hémorragies secondaires. Sa description complète ne saurait donc ressortir au

chapitre des hémorragies méningées.

La pachyméningiLe externe est une altération qui complique divers états

morbides des os du crâne. Elle n'a pas de symptomatologie propre. L'ostéite,

la carie, les fractures du crâne déterminent cette lésion. La dure-mère s'épaissit

au contact de l'os lésé dans une étendue plus ou moins considérable; elle peut

devenir lardacée, acquérir des adhérences intimes avec la face interne de la

boîte crânienne. Le fait n'est pas rare à la suite des lésions du rocher. Dans

certains cas exceptionnels, l'inflammation est même suppurative et il se forme

de petites collections purulentes sous-crâniennes. La syphilis osseuse ou

méningée peut encore être la cause première de cette variété d'inflammation

dure-mérienne.

La pachyméningite externe « n'est qu'une forme anatomique; on ne peut y
voir une forme morbide, puisque l'expression clinique lui fait défaut. Quand
elle est légère, elle passe inaperçue; quand elle est grave, ou bien elle coïncide

avec une méningite générale issue comme elle du traumatisme ou de l'ostéite

ou bien les phénomènes graves et mortels sont le fait de l'inflammation, de la

thrombose des sinus ou de la pyohémie('). »

HÉMORRAGIE E XTR A-M Ë N I N Gl E N N E OU SU S-DU R E-M É R I EN N E

On désigne ainsi l'hémorragie qui se fait à la surface externe de la dure-

mère, entre celle-ci et la face interne des os du crâne.

Étiologie. — Cette variété d'hémorragie méningée est rare. Il faut attri-

buer principalement cette rareté à l'intime adhérence qui existe normalement

entre la paroi crânienne et la dure-mère sous-jacente.

Le traumatisme en est la cause déterminante ordinaire. Le plus souvent il

s'agit d'un traumatisme violent ayant entraîné une fracture du crâne. La dure-

mère se trouve décollée par un épanchement sanguin sous-crânien, qui s'accom-

pagne d'un épanchement sus-crânien sous le périoste du crâne. Le sang-

provient des vaisseaux intra-osseux ou extra-osseux déchirés par la fracture. Le
vaisseau dont la rupture est le plus fréquemment la source de l'hémorragie

est l'artère méningée moyenne.

Il est possible qu'un traumatisme violent détermine l'hémoz'ragie sous-

crànienne sans produire de fracture : le fait est signalé dans quelques obser-

vations. L'étiologie de cette hémorragie n'est pas seulement chirurgicale, elle

est aussi plus fréquemment encore obstétricale : l'hémorragie sus-dure-

mérienne coïncide alors avec l'épanchement sanguin sous-périostique que l'on

désigne sous le nom de céphalématome externe. On la désigne souvent dans

ce cas sous le nom de céphalématome interne. Elle peut exister indépendam-

ment du céphalématome externe. Elle est d'ailleurs beaucoup moins fi^équente

que ce dernier. La méningorragie sous-crânienne a encore été signalée en

dehors de tout traumatisme crânien ; elle coïncide avec d'autres épanchements

(') .Jaccoud ot Labadie-Lagrave.' Arl. nÉMortBAGiES méningées, in Nouveau Dict. de méd. et

de cliir. prnllipies.
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en diverses régions de l'organisme. Elle est alors due à des lésions vasculaires

d'origine infectieuse ou toxique, qui peuvent être la cause d'hémorragies dans

les points les plus divers de l'économie. On l'observe aussi quelquefois à la

suite de grands efîorts, pendant les quintes violentes de la coqueluche, pendant

l'attaque d'épilepsie.

Symptomatologie. — La rareté des hémorragies sous-crâniennes ne permet

pas d'en tracer une description très complète.

Lorsque la quantité de sang épanchée est peu abondante, l'hémorragie ne

détermine aucun symptôme : elle reste latente, et peut sans doute se résorber.

D'autre part, la lésion qui a provoqué l'effusion sanguine peut donner nais-

sance à des symptômes graves divers au milieu desquels il n'est pas possible do

discerner ceux qui appartiennent à l'hématome sus-méningé.

Si l'hémorragie est très abondante, elle comprime la région sous-jacente de

l'encéphale et donne naissance à des phénomènes paralytiques ou parétiques et

peut-être aussi à des phénomènes convulsifs. Elle peut alors entraîner la mort,

après avoir provoqué tout l'ensemble des symptômes locaux et diffus qui

résultent habituellement de la compression du cerveau et dont nous donnons la

description à propos des autres variétés d'hémorragie méningée.

Il arrive quelquefois que le foyer hémorragique, par suite de l'infection de

la plaie céphalique qui l'a provoqué, ou par suite d'un apport microbien d'ori-

gine intrinsèque, s'infecte et suppure. La collection purulente à son tour peut

déterminer une méningite aiguë par propagation. Dans certains cas on a vu,

par suite d'une déchirure de la dure-mère, l'épanchement sous-crânien faire

irruption dans la cavité arachnoïdienne et donner naissance à une méningor-

ragie mixte, à la fois sous-crânienne et intra-arachnoïdienne.

HÉMORRAGIE SU S AR AC H N 01 D I E N N E PRIMITIVE

Les hémorragies méningées sus-arachnoïdiennes étaient autrefois désignées

sous le nom d'hémorragies intra-arachnoïdiennes lorsqu'on admettait à titre

de feuillet distinct le feuillet pariétal de l'arachnoïde. C'est une variété d'hé-

morragie sus-arachnoïdienne que nous avons décrite, lorsque nous avons, plus

haut, fait l'histoire de la pachyméningite hémorragique et des hématomes qui

sont si communément la conséquence de cette afTection. Cette variété secon-

daire est certainement la plus, fréquente : nous ne reviendrons pas sur sa des-

cription. Mais il existe une variété primitive d'hémorragie sus-arachnoïdienne.

Elle se rencontre surtout chez l'enfant nouveau-né, où elle mérite d'être consi-

dérée à part, en raison de son étiologie spéciale. Elle se rencontre aussi aux
autres âges de la vie : chez l'enfant plus âgé, l'adulte et chez le vieillard.

A l'exemple de Jaccoud et Labadie-Lagrave. nous considérerons d'abord l'hémor-

ragie méningée des nouveau-nés.

Hémorragie sus-arachnoïdienne du nouveau-né. — On sait ({u'à la suite des

accouchements longs et laborieux, les enfants naissent souvent en état de mort
apparente. La face est cyanosée, les veines gorgées de sang. L'enfant peut être

mort-né, mais il arrive souvent que le cœur bat encore. Il y a simplement

asphyxie et la vie peut être rappelée notamment par la respiration artificielle et

[G GUmON.]
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rinsufflation pulmonaire. Cette « asphyxie des nouveau-nés » reconnaît des

causes diverses. Or, dans un tiers des cas, d'après Cruveilliier, cet état relève

de l'hémorragie méningée sus-arachnoïdienne.

A l'autopsie, on trouve à la surface de l'arachnoïde des caillots sanguins

généralement aplatis ou ramifiés, plus ou moins épais et étendus, qui com-
priment et déforment d'une façon évidente les régions sous-jacentes de l'encé-

phale. Ces caillots sont d'ordinaire prédominants au niveau des lobes posté-

rieurs, mais ils peiivent se rencontrer au niveau des diverses régions de la

surface cérébrale. Outre les caillots, il y a généralement de la sérosité sangui-

nolente dans la cavité arachnoïdienne.

Cette hémorragie méningée a toujours une origine traumatique et le plus

souvent obstétricale. Elle se produit dans les accouchements laborieux, et sur-

tout à la suite d'interventions opératoires, des applications de forceps. Elle peut

cependant se rencontrer à la suite d'accouchements normalement effectués.

Elle est due aux ruptures vasculaires qui résultent parfois des déformations de

la tête fœtale au moment de son passage dans la filière génitale, notamment au

chevauchement des os du crâne et aux tiraillements que ce chevauchement

entraîne du côté des méninges.

Il peut d'ailleurs se produire, au cours des accouchements, diverses circon-

stances auxquelles il est permis de rapporter l'hémorragie méningée du nou-

veau-né. Dans un cas de A. Bergé, une hémorragie méningée succéda à un

accouchement naturel, dont la seule particulai'ité avait été une rupture très

brusque de la poche des eaux. Cette rupture s'était faite avec bruit et avait

déterminé une projection violente du liquide amniotique hors de la vulve.

L'hémorragie méningée, même lorsqu'elle est causée par un traumatisme

obstétrical, peut ne pas se produire pendant le travail de l'accouchement, mais

seulement dans les premières heures ou les premiers jours après la naissance.

En dehors des traumatismes, on a encore supposé que l'hémorragie ménin-

gée des nouveau-nés pouvait résulter de la stase sanguine encéphalique qui se

produit lorsque le cou du foetus est enserré par un ou plusieurs circulaires du

cordon. Enfin Parrot a pensé que les ruptures vasculaires sont favorisées par

une altération préparatoire des vaisseaux encéphaliques, au cours d'une

lésion qu'il a décrite sous le nom de stéatose interstitielle diffuse.

La symptomatologie de l'hémorragie méningée des nouveau-nés est souvent

peu complexe. Dans un très grand nombre de cas les enfants sont mort-nés ou

succombent presque immédiatement après la naissance. D'autres fois les

enfants naissent en état de mort apparente, ou bien présentent seulement de la

somnolence et de l'apathie, puis, au bout de peu de temps, surviennent des

accès convulsifs, des vomissements, de la dyspnée et la mort. Plus rarement

enfin l'enfant paraît sain à la naissance et l'hémorragie ne survient qu'au bout

de quelques heures ou de quelques jours.

L'hémorragie méningée des nouveau-nés se termine presque toujours par la

mort. On a cependant signalé quelques exemples de guérison tout à fait excep-

tionnels.

Le traitement est à peu près nul. Dans le but de décongestionner l'encéphale,

on a conseillé de seclionner le bout ligaturé du cordon et de le laisser saigner,

en plaçant au besoin l'enfant dans vin bain tiède pour faciliter l'écoulement

sanguin. Ce moyen n'est guère recommandablc.

Hémorragie sus-arachnoïdienne de l'adulte. — La méningorragie sus-
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arachiioïdienne primitive, c'est-à-dire indépendante de la pachyméningite, est

très rare chez les adultes. On peut cependant la rencontrer dans plusieurs cir-

constances : à la suite d'une violenle contusion de la tête (coups, chutes, etc.),

ou d'un traumatisme ayant déterminé une fracture du crâne. Dans le dernier

cas, il peut y avoir rupture d'un sinus ou d'une artère de gros calibre : de là

l'épanchement plus ou moins abondant de sang dans la cavité inlra-arachnoï-

dienne. On comprend facilement que ces ruptures vasculaires soient, à moins

de très violents traumatismes, fort rares chez les adultes, alors C{u'elles sont

fréquentes chez les nouveau-n(''S à la suite des simples traumatismes obsté-

tricaux.

Dans certaines affections qui s'accompagnent d'hémophilie, telles que le

scorbut, la leucémie, les purpuras, la cirrhose du foie, ainsi que dans certaines

maladies infectieuses à tendances parfois hémorragipares, comme la variole,

la scarlatine (Hasse), la fièvre typhoïde (Griesinger et Buhl), le rhumatisme

articulaire aigu, il peut se faire une exsudation sanguine plus ou moins abon-

dante à la surface de l'arachnoïde. Tl est probable que cette exsudation sanguine

est le résultat d'altérations particulières des capillaires méningés. Il faut rap-

procher de ces faits, d'ailleurs très rares, d'autres observations, au moins aussi

rares, dans lesquelles l'hémorragie sus-arachnoïdienne s'est produite chez des

alcooliques indépendamment de toute lésion appréciable de la dure-mère. On
ne peut accuser dans ces cas la pachyméningite, qui, chez les individus chroni-

quement intoxiqués par l'alcool, prépare si souvent l'hémorragie méningée. Il

faut donc supposer que les ruptures vasculaires sont dues, dans ce cas. à de

simples altéi-ations des vaisseaux produites par l'action toxique de l'alcool.

Enfin l'hémorragie sus-arachnoïdienne peut être, chez l'adulte, causée par

la rupture d'une dilatation anévrysmale. C'est là d'ailleurs un l'ail très rare.

Chez l'enfant, l'hémorragie méningée a quelquefois succédé à la thrombose

des sinus. Ajoutons que toutes les affections qui déterminent une augmentation

de la pression vasculaire dans l'encéphale, telles que les maladies du cœur et des

reins, les affections tussipares (coqueluche, emphysème, etc.), peuvent être

quelquefois incriminées, au moins à titre de causes occasionnelles détermi-

nantes des ruptures vasculaires.

La cjuantité de sang épanché dans la cavité arachnoïdienne est nalurelle-

ment très variable (quelques grammes à trois cents grammes). Le sang peut

être tout entier liquide si l'hémorragie est récente. Il est d'ordinaire coagulé,

au moins en partie. Le caillot étalé est quelquefois membraniforme. Le sang,

ordinairement accumulé à la base du crâne, peut aussi recouvrir la face convexe

des hémisphères et se déverser dans la cavité vertébi-ale. Faut-il admettre que
l'épanchement sanguin s'entoure d'une fausse membrane et s'enkyste? Il semble
qu'il puisse en être ainsi dans certains cas; c'est du moins ce que tendent à

prouver les expériences de Laborde et de Vulpian. Mais on manque encore

aujourd'hui d'observations et d'expériences assez précises pour établir le fait

d'une manière indiscutable.

La symptomatologie de l'hémorragie .sus-arachnoïdienne primitive est natu-

rellement très semblable à celle qui es! provoquée par l'iiémorragie secondaire

et consécutive à la pachyméningite. L'épanchement sanguin se révèle par les

signes de l'excitation corticale et de la compression cérébrale. Les signes ne
diffèrent pas sensiblement dans les deux cas.

Le sujet atteint de cette variété d'hémorragie méningée est frappé d'un

LG. GUINON.}
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ictus apoplectique survenu soudainement, sans prodromes. Les contractures

et les convulsions traduisent l'excitation cérébrale. La raideur des membres
est plus ou moins accentuée et diversement localisée. Les convulsions consis-

tent en mouvements rythmiques, soubresauts et tremblements. Les paralysies

sont très fréquentes. La torpeur intellectuelle est très accusée. La mort survient

rapidement dans le coma.

HÉMORRAGIE SO U S-A R ACH NO I D 1 E N N E

Les hémorragies méningées sous-arachnoïdiennes, bien distinguées par

Prus(') des autres hémorragies péri-encéphaliques, siègent soit entre la pie-

mère décollée et la substance cérébrale, soit plus souvent dans les espaces

sous-arachnoïdiens et dans l'épaisseur même de la pie-mère. C'est la variété

d-hémorragie méningée la plus fréquente chez l'adulte.

Anatomie pathologique. — Le sang épanché tantôt forme à la surface

de la pie-mère des plaques ecchymotiques disséminées, tantôt s'étale à la sur-

face du cerveau en un foyer plus ou moins volumineux et étendu. On l'a vu

fuser dans les ventricules cérébraux par la grande fente de Bichat et dans le

canal rachidien sous l'arachnoïde spinale. Il peut farcir la pie-mère au point de

lui donner en quelque sorte l'aspect d'un placenta. Mais le plus souvent, qu'il

soit liquide ou coagulé, le sang forme une nappe assez mince à la surface des

circonvolutions ou dans les anfractuosités qui les séparent. La collection san-

guine n"a jamais de membrane d'enveloppe.

La surface du cerveau se montre parfois en certains points ramollie et dila-

cérée; cette lésion est considérée par Hayem et Lépine comme le résultat

d'une simple attrition sans inflammation de la substance cérébrale. C'est à la

base du cerveau que se rencontrent le plus ordinairement les collections san-

guines sous-arachnoïdiennes. Elles diffèrent en cela des collections sus-arach-

noïdiennes, qui siègent habituellement à la face convexe des hémisphères

cérébraux.

L'hémorragie méningée sous-arachnoïdienne est presque toujours due à des

ruptures artérielles. Exceptionnellement, elle résulte de ruptures des sinus ou

des veines. Elle a été signalée à la suite de la thrombose des sinus. Les rup-

tures artérielles succèdent à des altérations diverses des parois vasculaires :

sclérose, dégénérescence graisseuse, dilatations anévrysmales. Les anévrysmes

portent le plus souvent sur le tronc basilaiz'e, l'artère cérébrale moyenne, la

carotide interne et l'artère cérébrale antérieure. Outre les anévrysmes des

grosses artères, il faut signaler comme causes possibles des hémorragies ménin-

gées sous-arachnoïdiennes, les anévrysmes miliaires des méninges semblables

aux anévrysmes miliaires des artérioles encéphaliques. Leur rôle toutefois ne

saurait être comparé, au point de vue de son importance, à celui des anévrysmes

miliaires cérébraux dans la pathogénie des hémorragies cérébrales.

Etiologie. — Les lésions qui préparent les ruptures vasculaires sont mul-

tiples. Ce sont : l'endartérite, la périartérite, la dégénérescence graisseuse et,

(') Prus. Mémoire sur les deux maladies connues sous le nom d'apoplexie méningée.
Bull, de l'Acad. de méd. Paris, 1845.
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d'une façon générale, l'arlério-sclérose, l'alhérome. Ces altérations, qui déter-

minent ainsi la fragilité des vaisseaux, relèvent de divers facteurs étiologiques.

Il est avéré qu'elles doivent être souvent mises sur le compte de l'intoxication

alcoolique chronique. L'a goutte, l'arthritisme, la sénilité, les affections car-

diaques peuvent encore être la cause de lésions vasculaires latentes, qui se

révèlent, à un moment donné, par la rupture et l'effusion sanguine. Ces der-

nières causes n'agissent pas seulement, du reste, sur les vaisseaux méningés,

mais aussi sur les vaisseaux cérébraux, préparant l'hémorragie cérébrale aussi

bien 'que l'hémorragie méningée. Les méningorragies sous-arachnoïdiennes

sont encore assez fréquentes chez les aliénés paralytiques. Enfin elles se ren-

contrent au cours de certaines maladies infectieuses. On les a notamment

signalées dans l'infection charbonneuse ('), dans la rougeole (-). Chauffard (") l'a

rencontrée, à titre de trouvaille d'autopsie, dans l'urémie aiguë.

On a encore noté, dans la production des hémorragies méningées, l'influence

d'un certain nombre de causes déterminantes banales, telles que l'émolion vive,

le traumatisme, le froid. II est possible que ces causes puissent provoquer les

ruptures vasculaires, à condition que celles-ci soient préparées parles altérations

sus-indiquées.

On a remarqué que les hémorragies méningées frappaient de préférence les

hommes et qu'elles étaient assez fréquentes chez les enfants de un à deux ans.

Parrot a fait voir que dans la période infantile l'hémorragie méningée recon-

naissait le plus souvent pour cause l'athrepsie ; il a accusé particulièrement la

stagnation veineuse et la diminution du liquide céphalo-rachidien qui sont la

conséquence de cet état de profonde dénutrition.

Symptomatologie. — L'hémorragie méningée sous-arachnoïdienne peut

survenir chez un individu en pleine santé apparente. Le sujet est alors frappé

subitement d'une attaque d'apoplexie. Après un coma d'une durée parfois très

courte, il peut succomber. D'autres fois, la mort survient moins rapidement.

Après l'ictus apoplectique initial, le malade recouvre momentanément la con-

naissance; il parle, il i^épond aux questions qu'on lui pose, mais il est dans un
état de faiblesse intellectuelle et physique très prononcée; puis un nouvel ictus

apoplectique survient et amène rapidement la mort. Enfin, il peut y avoir

plusieurs alternatives de coma ou de somnolence entrecoupées de réveils

imparfaits de l'intelligence. Il est vrai que, contrairement à ce que l'on observe

dans l'hémorragie sus-arachnoïdienne, de tels amendements et de telles inter-

mittences dans les symptômes sont exceptionnels.

Les hémorragies méningées sous-arachnoïdiennes sont parfois précédées de

prodromes. Ces prodromes peuvent être, par exemple, sous la dépendance

d'anévrysmes des artères cérébrales. Dans ce cas, ils consistent en des sym-

ptômes locaux dont la nature varie naturellement suivant la localisation encé-

phalique de la dilatation anévrysmale. Ces tumeurs donnent lieu à des signes

de compression variés. C'est ainsi que des troubles dans la sphère des nerfs

olfactif et optique peuvent déceler les anévrysmes des artères cérébrales anté-

rieures ou de la communicante antérieure; des troubles dans le domaine du

(') Roger et Crochet. Hémorragie méningée d'origine charbonneuse. Soc. méd. des hop.,
2 mars 1894.

(*) Prat. Sor. niint., 12 novembre IH'.IT.

(') CHAUFFAiiD. DuU. méd., 1902, ji. 203.
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moteur oculaire commun, du pathétique et du trijumeau révéler un anévrysme
de la communicante postérieure ou de la carotide interne; des troubles dans

le domaine des six derniers nerfs crâniens et des troubles bulbaires peuvent

faire soupçonner un anévrysme de l'artère basilaire, des artères vertébrales ou

de leurs branches. Les autres phénomènes prodromiques, vagues et diffus,

dépendent des troubles circulatoires déterminés par les altérations vasculaires

préparatoires de l'hémorragie. On a noté la céphalalgie, des parésies, des trou-

bles de la respiration, des crises de dyspnée, du hoquet, des vertiges, de la

somnolence, des vomissements, des troubles vaso-moteurs de la face, etc.
'

Oue la maladie ait été ou non précédée de prodromes, l'hémorragie se révèle

soudainement. II se produit une attaque apoplectique qui fait, le plus souvent,

penser à une hémorragie cérébrale. Le sujet tombe el perd connaissance, on

le relève dans le coma. Mais il arrive d'ordinaire que l'ictus apoplectique est

moins soudain que dans l'hémorragie cérébrale : la perte de connaissance n'est

pas instantanée, mais devient gradviellement complète. Le malade est dans la

résolution, puis tombe dans un coma profond qui aboutit à une mort rapide.

Quelquefois, cependant, l'anéantissement cérébral est moins complet
;
après

l'ictus, il se fait un réveil de la conscience ou bien même l'ictus initial ne se

prodviit pas ou demeure incomplet. Le malade est simplement frappé de tor-

peur, d'affaiblissement intellectuel et physique plus ou moins prononcé: il

répond mal aux questions, paraît les comprendre difficilement ; il ne peut se

tenir debout, quoiqu'il remue bien dans son lit bras et jambes ; sa sensibilité et

sa conscience ne sont qu'émoussées et non complètement perdues. Au bout de

peu de temps, cette dépression cérébrale s'accentue et aboutit au coma et à la

mort. Exceptionnellement, la mort ne survient qu'après plusieurs réveils plus

ou moins prononcés de la conscience, entrecoupés de périodes de somnolence

et de coma. Enfui, l'on a signalé quelques observations dans lesquelles l'hémor-

ragie méningée est restée cjuelcjues heures ou même quelques jours latente,

puis s'est subitement révélée par le coitia bientôt suivi de mort.

Le coma complet ou incomplet étant le grand signe de l'hémori'agie méningée

sous-arachnoidienne, il n'est pas facile de discerner souvent certains autres

troubles que peut présenter le malade. Ces troubles divers, qu'on a pu observer

dans un certain nombre de cas, sont des paralysies et plus rarement des con-

tractures et des convulsions. Il faut signaler encore la déviation conjuguée de

la tête et des yeux, des vomissements, des troubles respiratoires, circulatoires

et thermiques.

Lorsque le malade est seulement assoupi et somnolent, on peut constater des

paralysies localisées, par exemple l'hémiplégie, mais ce n'est pas un phénomène

fréquent. Son absence constituerait même un caractère différentiel entre l'apo-

plexie due à l'hémorragie méningée sous-arachnoïdienne el celle due à l'hémor-

ragie cérébrale. C'est d'ailleurs là un caractère insuffisant, surtout si l'on

admet, avec Courmont et Cade('), que les phénomènes de localisation, hémi-

plégie, épilepsie jacksonnienne, sont beaucoup plus fréquents qu'on ne dit

dans l'apoplexie méningée.

Les contractures ne relèvent presque jamais de l'hémorragie sous-méningée

pure, mais de l'hémorragie ventriculaire et aussi de l'hémorragie sus-arach-

noïdienne qui peuvent la compliquer. Les convulsions (mouvements épilepti-

(*) Courmont et Cade. Arcli. de neurol.. juillei 1900.
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formes, létaniformes ou autres) paraissent appartenir surtout à la pachyménin-

gite hémorragique et, exceptionnellement, à l'hémorragie sous-méningée.

La déviation conjuguée de la tête et des yeux a été plusieurs fois notée. C'est

un phénomène consécutif aux lésions localisées au niveau dlm hémisphère

cérébral. La tête et les yeux sont déviés dans le même sens : ils sont tournés du

côté de la lésion.

Les vomissements sont très rares. Il y a parfois du ralentissement du pouls

et assez souvent quelques troubles respiratoires : respiration stertoreuse, iné-

gale, irrégulière. Touche(') a signalé le rythme respiratoire de Cheynes-Stokes,

qui ne serait pas, d'après lui, un signe de gravité extrême, car il n'a observé

que deux fois la mort sur les cinq cas dans lesquels il avait rencontré ce phé-

nomène. Enfin, les troubles thermiques consistent en un abaissement initial de

la température au moment de l'ictus apoplectique, comme dans l'hémorragie

cérébrale, suivi d'élévation et d'une grande ascension à la période terminale.

L'hémorragie sous-méningée a une marche souvent continue, mais parfois,

ainsi que nous l'avons déjà dit, intermittente. La mort est d'ordinaire très

rapide; elle survient fréquemment en quelques heures. Il est l;)ien rare qu'elle

se fasse attendre plus d'une semaine. C'est, pour ainsi dire, la seule terminaison

observée dans cette variété d'hémorragie méningée.

Diagnostic. — Les éléments sur lesquels peut se fonder le diagnostic de

l'hémorragie méningée sous-arachnoïdienne ne permettent certainement pas

toujours de la distinguer de l'hémorragie sus-arachnoïdienne primitive ou

consécutive à la pachyméningite, non plus que de l'hémorragie et du ramol-

lissement cérébral.

Pour ce qui est du premier diagnostic, on se fondera sur la brusquerie de

l'attaque apoplectique, sur l'existence d'un coma profond ou d'un état de tor-

peur cérébrale accompagné d'asthénie sans paralysie nette, sur l'absence ou la

rareté des phénomènes convulsifs, sur la rapidité de la marche, pour différen-

cier l'hémorragie sous-méningée des hémorragip>i sua-a fachnoïdienne primitive

et pachyméninyitique

.

Le diagnostic de l'hémorragie sous-méningée et de YJiémorragie cérébrale

est toujours très difiicile. Un ictus apoplectique brusque, suivi d'un coma pro-

gressif et d'une mort très rapide, pourront faire supposer l'hémorragie sous-

méningée. Il en sera de même si, au contraire, on voit survenir sans apoplexie

initiale une asthénie et une somnolence croissantes, puis un coma mortel .sans

hémiplégie. D'après Courmont et Cade, le diagnostic reposerait surtout sur le

polymorphisme des symptômes qui caractérise principalement l'apoplexie

méningée, ceux-ci variant souvent d'un moment à l'autre chez le même malade.

Le diagnostic avec le ramollissement cérébral est le plus souvent impossible.

Traitement. — Le médecin, renonçant à l'emploi inutile des saignées et des

émissions sanguines locales, devra se borner aux quelques prescriptions hygié-

niques qui sont de mise dans la plupart des affections encéphaliques : repos et

tranquillité pour le malade, température modérée, aération de la chambre où il

est placé, propreté rigoureuse du corps, etc. On surveillera la vessie pour parer

à la rétention possible de l'urine. Les purgatifs, les sinapismes pourront être

employés sans inconvénient.

(') Touche. Sor. mcd. de>i hôp., 1'-' août, lOdI.

[G. GUINON.i
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HÉMORRAGIES V E N T R I CU L A i R E S

L'épanchement de sang dans les ventricules cérébraux se présente rarement

à titre de lésion isolée; il est presque toujours la conséquence d'une hémorragie

cérébrale et, en particulier, d'une hémorragie des corps opto-striés, parfois

d'une hémorragie méningée sous-arachnoïdienne. Pourtant l'hémorragie ven-

iriculaire peut résulter de la rupture d'un vaisseau des plexus choroïdes ou

d'une veinule rampant à la surface de l'épendyme. Le sang se déverse presque

toujours dans les ventricules latéraux, quelquefois dans les troisième et qua-

trième ventricules.

Le sang épanché distend les ventricules. Il est ordinairement coagulé.

Lorsque l'hémorragie est récente, la paroi ventriculaire est intacte. Lorsqu'elle

date de quelques jours, la paroi épendymaire est teintée de rouge, imbibée et

plus ou moins épaissie. Cet épaississement est plus remarquable encore lors-

([u'il s'agit d'une hémorragie ancienne guérie, découverte accidentellement à

une autopsie. Dans ce cas, la paroi a une teinte acajou et le sang est plus ou

moins résorbé. De pareilles observations d'hémorragie ventriculaire ayant

guéri, dont on ne retrouve que les traces, sont indiscutables. Le sang, abon-

damment épanché dans un ventricule latéral, fait souvent irruption dans l'autre

par rupture de la cloison.

Les hémorragies purement ventriculaires sont dues à des ruptures vasculaires

dont l'origine doit être rapportée à des altérations vasculaires analogues à

celles qui déterminent les autres hémorragies encéphaliques.

Elles sont surtout fréquentes chez les hommes, entre quarante et soixante-

dix ans.

L'hémorragie ventriculaire survient ordinairement d'une façon brusque.

Quelquefois elle est précédée de prodromes vagues : mal de tète, vertiges,

vomissements.

Il survient un ictus apoplectique. La résolution musculaire peut être totale,

d'autres fois on peut déceler une hémiplégie. Mais le signe le plus important

des hémorragies ventriculaires, ce sont les contractures, qui ne manquent

presque jamais. Aussi, en présence d'un ictus apoplectique accompagné de

contracture, doit-on penser très légitimement qu'il s'agit d'un foyer hémorra-

gique ayant fait irruption dans les ventricules; l'autopsie vient le plus souvent

confirmer cette hypothèse.

L'hémorragie ventriculaire entrahie souvent la mort foudroyante ou très

rapide. Pourtant il existe des observations dans lesquelles la survie a été de

plusieurs jours et même plusieurs semaines. L'une de ces observations dans

lesquelles la survie a été d'un mois et demi, se rapporte au célèbre naturaliste

Malpighi(').

HÉMORRAGIES MIXTES

Les hémorragies mixtes sont fréquentes. On conçoit, en effet, très facilement

que l'épanchement ne soit pas toujours limité par les dispositions anatomiques

(M Jaccoud et Lab.vdie-Lagbave. Art. méninges. Dict. de méd. cl chir. pratiques, p. 120.
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qui, d'ordinaire, assurent la localisation des hématomes; ceux-ci peuvent se

propager. L'hémorragie cérébrale fait souvent irruption soit dans les ventri-

cules, soit à la surface du cerveau, sous l'arachnoïde ou même dans la cavité

arachnoïdienne ; elle pe.ut s'étendre à la fois des deux côtés. De même une
hémorragie peut être à la fois sous et sus-arachnoïdienne. L'hémorragie sus-

arachnoïdienne est, d'ailleurs, très souvent rachidicnne en même temps qu'en-

céphalique. Mais ces variétés anatomo-pathologiques des épanchements san-

guins n'ont pas de signes cliniques qui permettent de les reconnaître avec

certitude. Les hémorragies mixtes ont une symptomatologie mixte, et il n'est

guère possible de faire plus que les soupçonner sans pouvoir les diagnostiquer

avec précision.

CHAPITRE IV

THROMBOSE ET PHLÉBITE DES SINUS CÉRÉBRAUX

La thrombose et la phlébite des sinus doivent être envisagées simultanément.

La coagulation du sang dans les vaisseaux est, en efl'et, presque constamment

due à l'altération de leurs parois, et celle-ci paraît être le plus souvent d'origine

infectieuse. Mais malgré la relation intime qui fait de la thrombose et de la

phlébite deux termes pour ainsi dire inséparables, il est d'usage, dans le lan-

gage courant, de désigner sous le nom de thrombose l'obstruction veineuse

survenue au cours des maladies générales infectieuses et des cachexies, et sous

le nom de phlébite celle qui succède à une infection de voisinage. Dans le pre-

mier cas, c'est l'élément mécanique, c'est-à-dire l'obstruction, qui prédomine.

Dans l'autre, l'élément phlegmasique acquiert assez d'importance pour être

mis au premier plan.

Étiologie. — La Ihrombose des sinus se rencontre souvent dans les états

marastiques, chez les cancéreux, quelquefois chez les tuberculeux, les chloro-

tiques et surtout chez les enfants athrepsiques. Ses conditions de développe-

ment, dans ces circonstances, sont les mêmes que celles qui déterminent la

thrombose des autres veines. Si la phlébite doit être incriminée comme la cause

première de la coagulation, il faut cependant admettre que la stase sanguine

et les altérations du sang constituent des causes adjuvantes dont l'influence

est très importante. C'est chez le nouveau-né que la thrombose marastique se

rencontre le plus souvent (Hutinel)('). Elle survient surtout à la suite des diar-

rhées cholériformes qui déterminent l'amaigrissement rapide, l'athrepsie aiguë

(Parrot) des jeunes enfants. Mais elle peut encore succéder aux suppurations

prolongées, au rachitisme, à la syphilis. On l'a signalée à la suite de diverses

maladies infectieuses, de la diphtérie, de la fièvre typhoïde, de l'érysipèle, des

broncho-pnevmionies.

La thrombo-phlébite des sinus est très fréquemment due à une lésion voisine

(') HuTiNEL. Conlribulioii à l'étude do la cu'culation veineuse chez rciifant. Thèse de

Paris, 1877.

TRAITÉ DE MÉDECINE. 2" édit. — IX. 05
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de la dure-mère. Dans certains cas, la lésion étant très rapprochée, c'est par

propagation inflammatoire que se fait la lésion veineuse. D'autres fois elle

s'effectue par l'intermédiaire des veines qui relient la région primitivement

malade avec le sinus atïecté et qui servent de voies d'apport pour les agents

infectieux. C'est ainsi que la thrombo-phlébite des sinus succède parfois aux
lésions septiques des parties molles du crâne et de la face (érysipèle, anthrax,

furoncles, abcès). Elle peut alors être précédée d'une phlébite faciale et orbi-

taire (phlébite ascendante) ou être déterminée directement sans altération

préalable des veines faciales et orbitaires.

La phlébite des sinus est une complication assez fréquente de l olorrhée.

Elle est souvent consécutive aux otites moyennes purulentes, surtout à céllês

qui déterminent la carie du rocher. Parfois d'ailleurs elle survient en dehors de

toute altération osseuse, sans doute par suite des relations qui existent entre

la circulation veineuse de l'oreille et celle de l'encéphale. Dans tous ces cas,

l'inflammation atteint le plus souvent, en raison de leur situation anatomique,

le sinus latéral, pétreux supérieur et inférieur, et la veine jugulaire. Il y a alors

souvent suppuration intra-veineuse et coexistence de méningite.

La thrombo-phlébite peut succéder à des lésions nasales, à des lésions orbi-

taires (phlegmon de l'œil, phlegmon de l'orbite), à des lésions du cou (adénites,

abcès), à des lésions pharyngées et buccales. Parmi ces dernières, on a cité

l'abcès gingival, la périostile alvéolo-dentaire, la périostite diffuse du maxillaire

inférieur, une avulsion de dents de la mâchoire supérieure, et aussi l'amygda-

lite phlegmoneuse et ulcéreuse. D'après Terson ('), ce serait par les veines du
trou ovale que se ferait l'infection, par suite des rapports de ces veines avec

les plexus ptérygoïdiens. Tandis que les lésions de la mâchoire supérieure

amèneraient surtout la phlébite primitive des sinus ou le phlegmon de l'orbite,

celles de la mâchoire inférieure produiraient dans la règle des phlébites ophtal-

miques secondaires à la thrombo-phlébite des sinus.

Des observations trop peu nombreuses ont été jusqu'à ce jour publiées pour

pouvoir fixer la microbiologie de la phlébite des sinus. Le streptocoque (Achard

et Renault), le bacteritim coli commune seul (Girode) ou associé au streptocoque

(Thiercelin), le pneumocoque (Claude), le streptocoque (Deguy) ont été observés

dans différents cas.

Anatomie pathologique. — La thrombose veineuse peut être localisée et

limitée. Elle peut n'occuper qu'un court segment d'une veine cérébrale ou

d'un sinus. Elle affecte fréquemment, lorsqu'elle succède aux états marastiques,

le sinus longitudinal supérieur, tandis que les lésions des sinus caverneux et

pétreux se rencontrent surtout lorsque la phlébite est d'origine auriculaire ou

orbilaire.

Les sinus thrombosés sont occupés par des caillots qu'il est aisé de distin-

guer des caillots cadavériques. Ils sont, en effet, grisâtres ou rougeâtres, assez

consistants, et adhèrent plus ou moins aux parois du sinus, dont ils remplissent

la cavité. Ils s'étendent souvent dans les veines tributaires du sinus altéré. Ces

veines, lorsqvi'il s'agit du sinus longitudinal supérieur, se présentent alors sous

forme de cordons flexueux à la surface des hémisphères. On peut rencontrer

plusieurs thrombus échelonnés dans un môme sinus.

(') Tebson. Remarques sur les phlébites orbitaires consécutives aux affections bucco-
pharyngées. Recueil d'ophtalmologie, 1895.
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L'obstruction des sinus détormine généralement une forte hypérémie due à

la stase veineuse. Elle s'accompagne souvent d'extravasations sanguines plus

ou moins abondantes, d'hémorragies méningées. La suljstancc cérébrale est

congestionnée et souvent ramollie, diffluente (ramollissement rouge); elle peut

présenter de petites Jiémorragies capillaires. Le liquide cérébro-spinal est teinté

de sang. Il y a souvent de l'hydrocéphalie, de l'œdème des méninges.

Lorsque la phlébite des sinus est due à l'action d'un agent septique très viru-

lent, elle est souvent suppurative. Les sinus et les veines voisines contiennent

un Ihrombus ramolli et du pus sanieux, d'odeur putride. Il y a alors fréquem-

ment des abcès métastatiques dans les organes (rate, foie, reins). Elle coïncide

parfois avec la méningite purulente ou l'abcès cérébral. .

Symptomatologie. — La symptomatologie de la thrombo-phlébile des

sinus ne permet pas de tracer de cette affection un tableau clinique univoque.

Elle varie, en effet, avec la localisation, l'étendue et même la cause de l'ob-

struction vasculaire.

D'abord, la thrombose, quelque étendue qu'elle soit, peut rester latente et

passer tout à fait inaperçue. Il en est ainsi lorsqu'elle survient chez des sujets

profondément débilités, déjà plongés dans la torpeur cérébrale ou dans un état

subcomateux que la lésion encéphalique ne saurait guère accentuer. Tel est

souvent le cas chez les enfants af hrepsiques. La lésion est révélée à l'autopsie

sans qu'aucun phénomène saillant ait, pendant la vie, éveillé l'attention à son

sujet. Pourtant on peut être parfois amené à la soupçonner lorsque, au cours

de cet état grave de l'organisme infantile, on voit survenir des phénomènes

cérébraux, tels que coma, raideur de la nuque, strabisme, convulsions.

Chez l'adulte, la thrombo-phlébite des sinus se révèle à la fois par des sym-

ptômes cérébraux diffus et par des symptômes locaux en rapport avec la locali-

sation et le point de départ de la lésion.

Les symptômes diffus sont : la céphalalgie, le délire, la somnolence ou le

coma; parfois des contractures ou des convulsions localisées : nystagmus,

strabisme, trismus, raideur de la nuque, contracture des extrémités, etc.; des

irrégularités du pouls et de la respiration, des vomissements.

Les symptômes locaux varient suivant le sinus obstrué.

a) La thrombose du sinus longitudinal supérieur se traduit par la saillie et

l'élargissement de la grande fontanelle, que distend la quantité accrue du

liquide céphalo-rachidien ; par la dilatation des veines temporales, qu'on dis-

tingue aisément chez les enfanis en raison du peu d'abondance des cheveux
;

par la cyanose de la face et des épistaxis fréquentes. L'ectasie des veines tem-

porales s'explique par les relations que les veines dites émissaires établissent

entre elles et le sinus longitudinal. Les épistaxis sont dues à la stase sanguine

dans les veines nasales.

b) La thrombose d'un des sinus (ransvcrses donne naissance à un affaissement

de la veine jugulaire interne et de la veine jugulaire externe du côté affecté,

(lelle-ci se montre moins distendue que celle du côté opposé. Elle déverse, en

effet, facilement le sang qu'elle contient dans la jugulaire interne très peu

remplie. Il y a parfois aussi de. l'œdème douloureux de la région mastoïdienne,

provoqué par la réplétion de la veine émissaire de Santorini et des veines auri-

culaires postérieures.

L'obstruction des deux sinus transverses peut donner naissance aux

[G. GVINON ]
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symptômes qui caractérisent l'obstruction du sinus longitudinal supérieur.

c) La tlirombose de Vun des sinus caverneux détermine la stase dans le

domaine de la veine ophtalmique. Il en résulte une exophtalmie de l'œil du

côté correspondant, provoquée par Tectasie des veines rétro-bulbaires et par

rinfiltration oedémateuse des tissus de la cavité orbitaire. Cette exophtalmie

peut être très prononcée. Il y a de plus de l'injection et de l'œdème de la con-

jonctive, de l'œdème des paupières et quelquefois de la moitié de la face. La
stase dans la veine ophtalmique entraîne des altérations rétiniennes visibles à

l'ophtalmoscope : distension et parfois thrombose des veines, congestion et

œdème de la rétine, infiltration de la papille. Il y a alors affaiblissement ou

perte de la vue. Les nerfs qui sont en rapport avec le sinus caverneux peuvent

être aussi plus ou moins affectés. La lésion des nerfs moteurs oculaires commun
et externe donne naissance à des paralysies des muscles de l'œil. Celle du tri-

jumeau et des filets sympathiques peut déterminer des troubles trophiques de

cet organe.

Lorsque la thrombose s'est étendue à divers sinus, il n'est plus possible de

discerner les symptômes qui appartiennent en propre à chacun d'eux.

La phlébite purulente des sinus a une évolution différente de la thrombosé

marastique. Elle débute brusquement, provoque une fièvre intense avec fris-

sons et céphalalgie. Elle s'accompagne souvent du tableau clinique de la

pyohémie (abcès mélastatiques, arthrites suppurées) et parfois de la méningite

purulente concomitante. Elle a une marche suraiguë et se termine promptement

par la mort.

L'évolution de la thrombose des sinus est ordinairement rapide. La durée de

la maladie se limite souvent à quelques jours. Mais elle peut se prolonger

pendant une ou plusieurs semaines.

Pronostic. — La mort est la terminaison la plus ordinaire de la thrombose

des sinus. La résorption complète du caillot est possible, probable même dans

certains cas, mais elle n'a pu être encore anatomiquement prouvée.

Diagnostic. — L'apparition de symptômes cérébraux chez un enfant atteint

d'une lésion locale (otorrhée, etc.) susceptible de provoquer une thrombose des

sinus, ainsi que chez un cachectique, devra éveiller l'attention au sujet de cette

affection. On cherchera alors avec soin les divers signes locaux qui carac-

térisent l'obstruction de certains sinus. En l'absence de quelques-uns de ces

signes, il sera très souvent impossible de faire plus que soupçonner la lésion.

On pourra dans certains cas penser à une hémorragie méningée, dans d'autres

à une méningite tuberculeuse dont on pourrait cependant distinguer la throm-

bose par l'absence, dans cette dernière, du signe de Kernig (Netter). La consta-

tation d'ailleurs très rare de signes nets d'une embolie pulmonaire pourra, tout

à fait exceptionnellement, servir à éclairer le diagnostic.

Traitement. — Le ti'aitement se borne à une médication purement sympto-
matique. Mais le médecin pourra faire la prophylaxie de la maladie, en soignant

rigoureusement toutes les lésions auriculaires, cutanées, etc., susceptibles

d'être le point de départ des infections veineuses.

Le traitement chirurgical des thromboses, en particulier des thromboses
d'origine otitique, paraît avoir donné quelques résultais. Il consiste en l'ouver-

ture et le cureltage du sinus malade.
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CHAPITRK V

MÉNINGITES SPINALES

Les processus inflammatoires des méningites spinales peuvent être aigus

-OU chroniques.

MÉNINGITES SPINALES AIGUËS

La méningite spinale aiguë se présente rarement à titre d'affection isolée.

Dans la grande majorité des cas, elle accompagne la méningite cérébrale aiguë

à un degré plus ou moins accentué. Mais il existe des cas où les lésiozis prédo-

minent au niveau des méninges rachidiennes, ou sont dès le début et restent

dans la suite localisées à celles-ci. C'est uniquement des cas de ce genre que

nous nous occuperons ici.

Étiologie. — Les méningites spinales aiguës ont, d'une manière générale,

la même étiologie que les méningites cérébrales. Elles sont le résultat d'une

infection microbienne, dont le point de départ peut être soit une région voisine

du rachis, soit un organe plus ou moins éloigné. Elles peuvent survenir au

cours de certaines maladies générales.

La méningite rachidienne peut succéder à diverses lésions infectieuses de

voisinage (abcès voisin du rachis, pleurésies purulentes, gangrènes pulmo-

naires, etc.). Exceptionnellement il s'agit d'une propagation directe de l'infec-

tion, comme par exemple dans le cas d'un abcès ouvert dans la cavité rachi-

dienne. Dans les autres cas, les voies d'infection ne sont pas très exactement

connues. Il faut sans doute accuser les communications veineuses et lympha-

tiques et aussi probablement les nerfs, notamment les nerfs intercostaux, qui

peuvent servir de traits d'union entre les affections de la paroi thoracique et

celle des méninges médullaires. On sait, en elïel, principalement depuis les

recherches de Sicard, de Guillain, quelles connexions étroites unissent ces

espaces sous-arachnoïdiens, les gaines lymphatiques des nerfs et les espaces

périvasculaires à l'intérieur des centres nerveux. Il est facile de se rendre

compte que les agents infectieux ou leurs toxines puissent être transportés par

ces voies de la périphérie vers le centre et en particulier vers les méninges,

dure-mère et pie-mère. Celles-ci, en effet, contrairement à ce que l'on pensait

anciennement, ne sont pas dépourvues de nerfs et l'élément douleur, dans les

méningites, est pour une part l'expression de l'irritation des fdets nerveux de

ces membranes.

La méningite résulte aussi d'une infection directe et immédiate par plaie

pénétrante du rachis, par exemple. Parmi les causes les plus ordinaires, il

faut signaler les eschares de la région sacrée. Ces plaies, si fréquentes chez
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les malades atteints d'affections médullaires ou de maladies graves ou cachec-

tisantes et obligeant au décubitus dorsal prolongé, deviennent souvent très

profondes et dénudent le sacrum. Elles déterminent alors aisément la ménin-

gite spinale par propagation directe ou indirecte à la dure-mère. Il en résulte

une méningite ascendante, dite souvent ichoreuse parce qu'au processus inflam-

matoire proprement dit se joint un processus de fermentation putride, qui

donne aux produits sécrétés des caractères spéciaux : coloration verdâtre ou

noirâtre de la dure-mère, ode.ur putride de la sérosité purulente, sphacèle de

certaines portions des méninges.

Les maladies générales au cours desquelles on rencontre le plus souvent

la méningite rachidienne sont la pneumonie, les maladies septiques et pyohé-

miques, l'infection puerpérale et, en général, les diverses afl"ections qui donnent

naissance aux méningites cérébrales aiguës.

Les agents des infections méningées spinales n"ont rien de spécial : ce

sont les microbes déjà signalés dans les méningites cérébrales. La méningite

tuberculeuse spinale accompagne très souvent la méningite tuberculeuse

cérébrale.

Il y a d'ailleurs certaines formes particulières de méningite spinale tuber-

culeuse : ce sont les méningites spinales qui succèdent aux caries vertébrales

et aux abcès péri-vertébraux d'origine tuberculeuse. Cette forme spéciale de

pachyméningite a été étudiée en détail à l'article : Compression de la moelle.

Certaines de ces inflammations méningées spinales affectent quelquefois une

forme particulière. Nous en dirons quelques mots plus loin.

La syphilis peut donner naissance à une méningo-myélite à évolution plus ou

moins aiguë (Voir l'article Syphilis médullaire).

Les méningites spinales reconnaissent parfois une cause occasionnelle telle

que le traumatisme, le froid, le surmenage. Ce sont là des causes susceptibles,

non de produire la méningite, mais de la préparer en faisant des méninges un
lieu de moindre résistance particulièrement favorable à l'infection.

Les méningites spinales sont plus fréquentes chez l'homme que chez la

femme, et chez les jeunes sujets que chez les vieillards.

Anatomie pathologique. — Lorsque la méningite rachidienne accom-

pagne la méningite cérébrale, la localisation des lésions est la même. La pie-

mère et l'arachnoïde sont à peu près seules intéressées. La dure-mère ne

participe pas à la maladie ou seulement à un faible degré. On trouve à la

surface de la moelle un exsudât purulent, ou fibrino-purulent, accompagné
de sérosité louche et floconneuse. Il y a parfois de fausses membranes fibri-

neuses.

Le pus prédomine d'ordinaire à la face postérieure de l'axe spinal. Cette

pariicularité peut être attribuée au décubitus dorsal, qui amène l'accumu-

lation de l'exsudat dans les régions déclives. La pie-mère et la dure-mère sont

injectées.

La moelle participe secondairement au processus inflammatoire. Cette par-

ticipation inflammatoire est même plus prononcée que celle du cerveau dans

les méningites cérébrales, ce qui s'explique par l'union plus intime de la moelle

et de sa gaine enveloppante et par la multiplicité des tractus conjonctifs qui

assurent cette union. A sa plus simple expression, la lésion de la moelle n'est

caractérisée que par la prolifération de quelques cellules névrogliques et par
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une diapédèse plus ou moins active, en rappori avec une dilatation plus ou

moins marquée des capillaires.

A un degré plus accentué, on est en présence d'une véritable myélite super-

ficielle. On constate alors une congestion plus intense, avec lésions vasculaires

pouvant déterminer des thromboses ou des hémorragies aboutissant à de

petits ramollissements ou infarctus de la périphérie de la su]:)stance médullaire.

Consécutivement il se l'orme des îlots de prolifération névroglique avec ten-

dance à l'organisation scléreuse, mais sans régénération bien nette des tubes
'

nerveux et des cylindraxes.

Raymond a décrit une forme de leplomyélile tuberculeuse qui se présente

quelquefois sous un aspect tel que la nature tuberculeuse ne peut en être re-

connue que par Tanatomie pathologique et l'examen bactériologique. Elle

revêt deux formes dill'érentes : nodulaire et infiltrée. La première est caracté-

risée par la présence de véritables petits foyers tuberculeux à centre caséeux,

la seconde, par l'infiltration de la pie-mère et de la portion périphéri<pie de la

moelle par des traînées de lymphocytes autour et à distance des vaisseaux,

avec de petits nodules tuberculeux rudimentaires disséminés. Cette infillration

périvasculaire peut même être la seule lésion appréciable, sans traces de no-^

dules tuberculeux proprement dits (Oddo et Olmer). Dans un cas de ce genre,

ce ne fut que l'inoculation positive au cobaye qui permit de diagnostiquer la

nature tuberculeuse de la maladie.

Lorsqu'il y a méningite cérébro-spinale, l'axe spinal est généralement altéré

dans toute sa longueur, mais les lésions prédominent aux régions lombaires

et dorsales. Lorsque la méningite spinale succède à une eschare, l'intlamma-

tion se propage peu à peu de bas en haut et est souvent limitée dans son

extension. Nous avons déjà signalé la teinte spéciale que présente la dure-

mère, le caractère sanieux, ichoreux de l'exsudat purulent et l'odeur putride

qu'il répand.

La méningite qui survient au contact d'une lésion localisée du rachis, d'une

carie vertébrale, par exemple, se limite parfois à la dure-mère. L'inilammation

atteint d'abord la face externe de cette membrane (pachyméningite externe),

puis se propage à sa face interne (pachyméningite interne). Elle peut alors

gagner la pie -mère. Parfois il se fait une suppuration dans le tissu cellulaire

compris entre la colonne vertébrale et la dure-mère. Le foyer purulent décolle

la dure-mère dans une étendue plus ou moins considérable (c'est la péripachy-

méningite purulente aiguë).

Dans les maladies aiguës de la moelle, l'inflammation se propage très sou-

vent à la pie-mère. La leptoméningite accompagne la myélite. 11 en résulte un
processus pathologique complexe (méningo-myélite) dans lequel les symptômes
médullaires prédominent.

Symptomatologie. — Lorsque la méningile spinale accompagne la

méningite cérébrale, son expression clinique est ordinairement au second plan.

Ce sont les sympt(Mnes cérébraux qui tienneni la plus grande place dans la scène

morbide. Pourtant la participation des méninges spinales peut être reconnue.

La méningite spinale aiguë débute d'une façon A^ariable. Parfois elle est

précédée de prodromes vagues : malaise, courbature, douleurs dans les membres
et le long de la colonne vertébrale. Puis siu'viennent les vives douleurs

rachialgiques et la fièvre, qui marquent le début de la première période ou

[G GUINON 1



1000 MALADIES DES MÉNINGES.

période fTcxcilalion. Souvent au contraire le début est brusque : un grand

frisson ouvre la scène et la température atteint d'emblée un degré élevé (59 à;

40 degrés).

Les douleurs rachialgiques constituent un des .symptômes les plus saillants

de la maladie. Elles siègent dans toute l'étendue de la colonne vertébrale;

elles sont spontanées; elles s'irradient dans les côtés du thorax (douleurs en

ceinture) et dans les membres. La pression exercée sur le rachis et surtout les

mouvements du tronc les réveillent et les exaspèrent.

Il se développe une raideur musculaire parfois très prononcée qui limite les

mouvements du dos et qui, renversant la nuque et le tronc en arrière dans un

véritable opisthotonos, peut simuler la raideur tétanique. Aces signes s'ajoutent

une hyperesthésie cutanée souvent très marquée, des contractures des membres

et des convulsions (tremblements, secousses musculaires).

L'hyperesthésie et l'hyperalgésie rendent douloureux le moindre attouche-

ment ou pincement de la peau. La pression des masses musculaires est aussi

très pénible et provoque les cris du malade.

Les réflexes cutanés el tendineux, souvent exagérés au début, peuvent dans la

suite diminuer et même disparaître. Le signe de Kernig, directement en rapport

avec les lésions des méninges spinales, manquera rarement.

Il existe des troubles des sphincters : rétention ou incontinence de l'urine et

des matières fécales. On a parfois noté aussi de l'inégalité pupillaire ou du

myosis.

A la deuxième période ou période de dépression, on observe des paralysies,

de la paraplégie en particulier et de l'anesthésie. La paraplégie n'est pas aussi

complète que dans les myélites et elle survient toujours à titre de phénomène
très tardif, après une période première d'excitation plus ou moins longue.

Il est cependant possible d'observer des paralysies complètes et étendues,

tant motrices que sensitives. Mais l'apparition de ce symptôme est en général

l'expression de la participation effective de la moelle (méningomyélite, lepto-

myélite). On a signalé la paralysie des deux membres supérieurs, la paraplégie.

L'anesthésie peut occuper toute la partie inférieure du corps. On voit alors se

développer des troubles trophiques plus ou moins accentués : œdème, atrophie

musculaire, eschares. A ces phénomènes d'origine médullaire s'ajoute l'élément

douleur, toujours beaucoup plus accentué dans ces formes de méningo-myélite

que dans les myélites aiguës simples, et qui peut servir à les distinguer de ces

dernières.

Lorsqu'il n'y a pas de méningite cérébrale concomitante, l'intelligence du
malade est conservée et il n'y a pas de troubles cérébraux. La fièvre qui marque

le début de la maladie persiste habituellement très élevée. Il survient finalement

des troubles du pouls (ralentissement), de la respiration (accélération), qui

marquent l'extension de la méningite au bulbe. L'asphyxie progressive est le

mécanisme habituel de la mort.

Marche. — Durée. — Terminaison. — La durée de la maladie est très

variable. Elle peut avoir une évolution suraiguë et emporter le malade en deux

ou trois jours. Le plus souvent elle dure un ou deux septénaires; quelquefois,

elle se prolonge plus longtemps encore et offre des rémissions suivies d'aggra-

vation. La mort paraît frécjuemment liée à l'atteinte des régions bulbaires. La
guérison, pour être exceptionnelle, n'en est pas moins possible. Mais la
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maladie laisse souvent des traces persistantes (parésies, douleurs, etc.). Parfois

elle fait place à un processus d'inflammation chronique, qui continue à évoluer

ultérieurement.

Diagnostic. — La méningite spinale aiguë peut rester latente et passer

tout à fait inaperçue pendant la vie. D'ordinaire pourtant l'ensemble des

symptômes qu'elle réalise permet d'en faire le diagnostic.

La méningite spinale se distingue de la myélite aiguë par les douleurs

rachialgiques et par les douleurs irradiées diverses qui précèdent les accidents

paralytiques. De plus, les paralysies et l'anesthésie sont des phénomènes pré-

coces et très accentués dans les myélites, tandis que ce sont au cours des

méningites spinales des phénomènes tardifs, inconstants ou peu marqués.

Enfin, dans les myélites, l'abolition des réflexes, les troubles de la miction et

de la défécation sont plus fréquents et plus prononcés, et il y a beaucoup plus

fréquemment des troubles trophiques.

La raideur dorsale entraînant l'opisthotonos pourra dans certains cas faire

penser au lélanos. Mais il faudra noter en faveur de la méningite spinale

l'absence de trismus, la rachialgie et les douleurs irradiées, l'existence d'une

fièvre vive, l'invasion morbide et l'absence de crises tétaniques.

L'/iémorragie méningée radiidiennc, qui donne naissance à des douleurs et

à une raideur comparables à celles que déterminent les méningites, s'en

distingue très bien cependant par l'absence de la fièvre, au moins au début

de l'alTection.

Le rhumatisme des muscles dorsaux se reconnaîtra à l'absence de l'hy-

perthermie, des troubles éloignés de la sensibilité, et des troubles vésicaux.

Pronostic. — Le pronostic de la méningite spinale aiguë est très grave; la

mort est la terminaison habituelle de la maladie.

Il faut cependant tenir compte de la possibilité d'une guérison plus ou moins

complète, ou d'une longue rémission, ainsi que de la substitution du processus

d'inflammation chronique au processus aigu.

Traitement. — Le traitement curatif des méningites spinales est aussi

inefficace que celui des méningites cérébrales. On conseille habituellement

l'application du froid (sacs de glace) ou les pointes de feu le long de la colonne

vertébrale, la ponction lombaire, les bains chauds. On prescrit du calomel à

titre de dérivatif intestinal. On fait prendre de l'iodure de potassium. Le trai-

tement mixte intensif (iodure et mercure) sera appliqué avec persévérance si

l'on soupçonne la nature syphilitique de l'affection. De toutes façons, on impo-

sera le repos et l'immobilité et l'on mettra en œuvre les médications sympto-

matiques palliatives, antithermique, hypnotique, analgésique et antispas-

modique.

MÉNINGITES SPINALES CHRONIQUES

Étiologie. — Anatomie pathologique. — La méningite spinale chronique

peut être l'aboutissant de la méningite spinale aiguë. C'est là un fait rare, mais

qui a cependant été observé à la suite de la méningite épidémique. Le plus

ordinairement la méningite spinale est chronique d'emblée. Elle se développe
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très fréquemment à litre de lésion secondaire au cours de diverses maladies

médullaires, ou à la suite des lésions du rachis et des organes voisins.

La méningite chronique accompagne les maladies chroniques de la moelle :

les scléroses étendues, les myélites chroniques, Fataxie locomotrice, etc. La
méningite spinale chronique due aux altérations rachidiennes succède le plus

souvent à la tuberculose vertébrale et quelquefois à la syphilis.

Lorsque la méningite succède à une lésion médullaire, c'est la pie-mère qui

est affectée : on la trouve épaissie, injectée dans une étendue plus ou moins
grande. L'arachnoïde participe à l'inflammation chronique qui peut d'ailleurs

se propager à la dure-mère et entraîner ainsi une pachyméningite interne. Le
processus inflammatoire peut aboutir à la production de fausses membranes,
de cloisonnements de la cavité arachnoïdienne et même de symphyse entre l'axe

spinal et sa gaine dure-mérienne. A ces lésions peuvent s'ajouter des calcifica-

tions partielles et aussi quelquefois des épanchements sanguins enkystés entre

les fausses membranes, hématomes durc-mériens tout à fait comparables aux

hématomes qui accompagnent la pachyméningite cérébrale chronique.

Lorsque la méningite succède aux altérations tuberculeuses de la colonne

vertébrale, ce qui est très fréquent, on a affaire, au moins au début, à une

pachyméningite externe. L'inflammation se propage souvent d'ailleurs à toute

l'épaisseur de la dure-mère. Celle-ci se montre alors très épaissie et couverte

en dehors d'une couche fibrino-purulente ; elle présente aussi à sa face interne

des fausses membranes plus ou moins épaisses et étendues. La pie-mère peut

aussi être intéressée, et la moelle elle-même peut devenir consécutivement le

siège d'une inflammation localisée. (Voir l'article Compression de la moelle.)

Les lésions syphilitiques de la colonne vertébrale peuvent donner naissance

à des altérations analogues. Du reste, la syphilis peut encore atteindre primi-

tivement les méninges spinales.

L'alcoolisme produit bien rarement des lésions méningées rachidiennes com-

parables aux lésions méningées qu'il déteriTiine dans le crâne.

Il est très fréquent de rencontrer chez les vieillards des lésions des méninges

spinales consistant en épaississements, adhérences fibreuses, incrustations cal-

caires. Ce sont vraisemblablement là des altérations de dégénérescence sénile
;

elles ne donnent lieu à aucun symptôme.

Il existe une pac/iyméningite vachidienne hémorragique tout à fait analogue

à celle que nous avons décrite en traitant des hémorragies méningées céré-

brales. Elle coïncide d'ailleurs le plus souvent avec la pachyméningite cérébrale

hémorragique, avec laquelle elle présente l'identité la plus nette au point de

vue anatomique et étiologique. On la rencontre à la suite des maladies infec-

tieuses (fièvre typhoïde, etc.), des intoxications, en particulier l'alcoolisme.

Elle n'est pas rare chez certains aliénés.

Les lésions sont celles de la pachyméningite interne : production, à la face

interne de la dure-mère, d'un exsudât fibrineux qui s'organise dans la suite sous

forme de fausses membranes; néoformation de vaisseaux, qui pénètrent les

fausses membranes et dont la rupture donne lieu à des hématomes. Ceux-ci

apparaissent à la face interne de la pachyméninge ; leur volume est quelquefois

considérable. Dans la suite ces épanchements sanguins peuvent se résorber et

faire place à un tissu fibreux dense.

Nous parlerons plus loin de la maladie décrite par Gharcot sous le nom de

pacliyy/iéningile cervicale Jujpertrophique
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Symptomatoloffie. —
• Les méningites spinales chroniques restent très

souvent latentes. Lorsque les lésions sont très accentuées, elles se révèlent

par des symptômes de même ordre que ceux qui traduisent les méningites

aiguës. Seulement Tévalution est lente, chronique, entrecoupée de poussées

subaiguës et de rémissions; les symptômes méningitiques ne s'accompagnent

pas de fièvre. Les malades se plaignent de douleurs rachidiennes spontanées,

siégeant dans la région dorsale. La pression de la colonne vertébrale pro-

voque de la douleur. Il en est de même des mouvements. Il y a souvent de la

raideur du dos et de la nuque, des irradiations douloureuses de caractères

divers dans les membres et des douleurs en ceinture, ainsi que des paresthésies

variées. A une période avancée de la maladie, on voit survenir des troubles

de la miction et de la défécalion, des parésies ou paralysies suivies d'atrophie

et de dégénération des muscles paralysés et parfois aussi de Tanesthésie.

Il se développe alors des eschares, de la cystite. Après un temps ordinairement

très long le malade peut succomber. La guérison complète ou incomplète est

d'ailleurs possible.

Les symptômes de la pachyméningite rachidienne hémorragique ne diffè-

rent pas de ceux que nous venons d'énumérer. Lorsqu'elle coexiste avec la

pachyméningite crânienne, elle peut passer inaperçue, les symptômes de cette

dernière occupant toute la scène. Cependant les phénomènes d'origine rachi-

dienne, tout en restant au second plan, peuvent acquérir assez d'importance

pour faire croire dans certains cas à l'existence d'une méningite cérébro-spinale.

L'évolution, généralement lente et chronique, est souvent interrompue par des

accidents aigus, quelquefois graves, en particulier des paralysies, du fait des

hémorragies, qui, survenant soudainement dans les tissus malades, pro-

voquent la compression brusque de la moelle et des racines.

Diagnostic. — Le diagnostic des méningites spinales chroniques est

souvent très difficile. Lorsque la lésion méningée coïncide avec une lésion

médullaire, il est à peu près impossible de faire la part de ce qui appartient

à l'inflammation méningée et aux altérations de la moelle.

h'/tysterle donne parfois naissance à un syndrome susceptible de simuler

la méningite spinale chronique. Le diagnostic se fontlera principalement sur

le caractère des douleurs, l'existence des stigmates et les antécédents névro-

pathiques du sujet.

Traitement. — En dehors du traitement antisyphilitique, qui peut trouver

son indication dans les antécédents morbides du malade, il n'y a pas place

pour un traitement médical vraiment efficace. Il est d'usage de prescrire la

révulsion le long de la colonne vertébrale. L'électrisation, les cures thermales

peuvent être aussi parfois conseillées.

PACHYMÉNINGITE CERVICALE H Y PE RTR OP H 1 aU

E

Il nous reste quelques mots à dire d'une affection qui a été longtemps consi-

dérée comme une maladie autonome, mais dont les recherches plus récentes

tendent à restreindre de plus en plus le cadre. Peut-être n'est-il pas encore
permis, à l'heure actuelle, de la rayer de la liste des entités morbides. Mais il
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est probable qu'au fur et à mesure qu'on en revisera plus strictement Fanatomie

pathologique et la symptomatologie, le nombre des cas qui en puissent relever

diminuera de jour en jour, pour rentrer dans le cadre de diverses autres mala-

dies du système nerveux.

Cette afTection a été décrite pour la première fois par Charcot('), puis étudiée

peu de temps après par Joffroy(-). La lésion qui la caractérise siège au niveau

de la région cervicale du racliis et consiste en un épaississement fusiforme des

méninges et surtout de la dure-mère. Le contenu du canal rachidien se présente

sous la forme d'un renflement plus ou moins étendu en longueur et adhérent au

ligament vertébral postérieur. Ce renflement, dur, fibreux, est formé par

l'épaississement des méninges, particulièrement de la dure-mère.

Sur une coupe transversale, il se présente sous l'aspect d'un tissu sclérosé,

de consistance très ferme, formé de couches concentriques stratifiées. A la

face profonde de la dure-mère épaissie, la pie-mère, épaissie également, adhère

étroitement à celle-ci, dont il est difficile de la séparer. Au centre se trouve la

moelle, comprimée dans cette gangue fibreuse, qui englobe également les

racines rachidiennes. Celles-ci, en particulier les postérieures, sont plus ou

moins comprimées, atrophiées et dégénérées.

De ces lésions découle toute la symptomatologie de l'affection décrite par

Charcot et Jofifroy. L'évolution en a été divisée en deux périodes : 1° période

douloureuse, 2" période paralytique.

1" Les premiers phénomènes morbides consistent en douleurs extrêmement

vives, souvent continues, toujours marquées par des crises d'exacerbation

violentes. Ces douleurs siègent au niveau du cou et de la nuque et s'irradient

du côté de la région occipitale, des épaules et des membres supérieurs. Elles

s'accompagnent de sensations de fourmillement et d'engourdissement des

membres supérieurs. Quelquefois il se produit, dans les régions douloureuses,

des troubles trophiques consistant en éruptions herpétiformes ou zostériformes.

Les troubles objectifs de la sensibilité sont très variables. On peut rencontrer

des plaques d'hyperesthésie, comme aussi, à une période déjà plus avancée,

lorsque les racines sont dégénérées, des zones d'anesthésie.

Tous ces phénomènes sont l'expression de la souffrance des racines posté-

rieures comprimées. Après une durée de deux à trois mois en moyenne, cette

première phase douloureuse fait place à la période de paralysie.

2" Lorsque les lésions se sont propagées aux racines antérieures, on vôit

apparaître l'affaiblissement, puis l'atrophie et la paralysie des muscles des

membres supérieurs. L'atrophie musculaire, qui peut être très prononcée, siège

surtout dans le domaine des nerfs cubital et médian, lesquels commandent aux

groupes musculaires déterminant la flexion et l'adduction de la main et de

l'avant-bras. La main prend alors, eh raison de la contraction antagoniste des

muscles extenseurs restés normaux ou peu atteints, une attitude en griffe spéciale

que Charcot a désignée sous le nom de niam de prédicateur. La main est en

extension forcée, renversée en arrière sur l'avant-bras, tandis que les pha-

langes sont fléchies. La paume de la main est généralement aplatie, par suite de

l'atrophie des éminences thénar et hypolhénar. Les muscles atrophiés pré-

sentent la réaction de dégénérescence.

{') Charcot. Leçons sur les maladies du système nerveux, t. I.

(-) JoFFROY. De la pachyméningite cervicale liypertrophique. Thèse de Paris, 1873; Archives

gcn. de méd., novembre 1876.
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Les choses peuvent rester ainsi en l'état indéfiniment, sans progrès appa-

rents, sans traces, non plus, d'amélioration. Les douleurs ont alors le plus sou-

vent disparu, pour faire place quelquefois à des troubles objectifs de la sensibi-

lité, assez irréguliers d'ailleurs, en particulier l'anesthésie.

Si les lésions ont provoqué la compression de la moelle, il peut en résulter

une paralysie spasmodique des membres inférieurs, des troubles des sphincters,

des troubles trophiques (eschares). Mais les muscles paralysés ne sont pas frappés

d'atrophie.

La mort peut être la conséquence de cette évolution morbide, soit par suite

des eschares, soit quelquefois par la participation du bulbe (vertiges, syncopes,

troubles cardiaques et respiratoires). Mais le plus souvent, au bout de plusieurs

mois ou années, la maladie cesse de progresser et reste indéfiniment slation-

naire. On a vu cependant se produire de notables améliorations.

Telle est, en résumé, la maladie décrite à l'origine par Charcot et Joffroy

sous le nom de pachyméningite cervicale hypertrophique, comme une affection

localisée des méninges rachidiennes. Pour Joffroy, lorsqu'il existait des lésions

de la moelle, celles-ci n'étaient jamais que secondaires et dues à l'extension de
l'inflammation des méninges. Mais plus tard, à la suite d'observations et d'au-

topsies nouvelles, on en vint à attribuer beaucoup plus d'importance aux alté-

rations médullaires. En dehors des cas où l'affection avait été nettement recon-

nue comme étant sous la dépendance de processus de méningo-myéliles toxiques

ou infectieuses, tuberculeuses ou syphilitiques, on signala tout d'abord les

rapports étroits qui unissent la pachyméningite et les lésions cavitaires de la

moelle (Joffroy et Achard) ('). Puis Critzmann C^) publia l'histoire d'une femme
chez laquelle on avait à plusieurs reprises porté, pendant la vie, le diagnostic

de pachyméningite cervicale hypertrophique et chez qui l'autopsie révéla les

lésions les plus caractéristiques de la syringomyélie.

Aujourd'hui personne ne songerait plus à mettre en doute les rapports de la

syringomyélie et de la pachyméningite cervicale hypertrophique. On sait la fré-

quence de la localisation cervicale de la syringomyélie. On sait également que,

dans cette affection, les méninges, dont la lésion avait été longtemps sans atti-

rer l'attention, sont presque toujours le siège d'altérations plus ou moins accen-

tuées (Philippe et Oberthiir) ('). Il y aurait même lieu de décrire une modalité

spéciale de développement des cavités syringomyéliques par pachyméningite

(Marinesco) (*) et aussi une forme clinique de la syringomyélie d'origine pachy-

méningitique (forme pachyméningitique de Philippe et Oberthiir) ().

Tous les signes de la pachyméningite. cervicale hypertrophique font partie de

la symptomatologie de la syringomyélie : les atrophies musculaires, les troubles

trophiques. Il n'est pas jusqu'à la douleur, symptôme prédominant dans la

pachyméningite cervicale hypertrophique, qui ne puisse se rencontrer dans la

syringomyélie. La douleur serait, en effet, dans cette dernière, pour certains

auteurs, un signe assez fréquent et d'une certaine importance (Rosenthal) (^)

surtout dans la période du début (comme dans la pachyméningite cervicale

hypertrophique).

(') .Joffroy et Achard. Arcli. de méd. expér., janvier 1891.

(2) Critzmann. Ttièse de Paris, mi.
('') Philippe et OberthCh. Soc. de neurol., 7 décembre 1899.

(*) Marinesco. Congrès des alién. et neurol. /'rauniis. Bordeaux, 5 août 1895.

{'') Philippe et OuERTHijR. Revue de neuroL, 1900, p. 171.

(«) Rosenthal. Thèse de. Paris, 1898.

[G. Gumoif.'i
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Quant à la dissociation syringomyélique de Tancsthésie, qui ne se trouve

point relatée dans les observations anciennes de pachyméningite cervicale

liypertrophique, est-il besoin de faire remarquer qu'à l'époque dont elles datent,

on ne s'occupait pas de rechercher ce phénomène, dont l'importance était

totalement ignorée?

Est-ce à dire que la maladie décrite par Charcot et Joffroy doit être entière-

ment démeml^rée au profit, pour la grande majorité des cas, de la syringo-

myélie et, pour le reste, de certaines méningo-myélites infectieuses, tubercu-

leuses et syphilitiques? Assurément, tous ces cas remis à leurs vraies places, il

ne reste plus grand'chose dans le cadre de la pachyméningite cervicale hyper-

troplîique. Mais il reste encore quelque chose cependant.

« Il existe en effet des pachyméningites cervicales hypertrophiques unies à

des méningites chroniques de la base, dans lesquelles on ne relève aucune

lésion caractéristique de la syphilis et de la tuberculose, et qui sont compa-

rables, pour une part au moins, au type anatomo-clinique de pachyméningite

décrit par Charcot et Joffroy. Dans un cas encore inédit, observé avec G. Gasne

dans le service du professeur Raymond, nous avons constaté une pachyméningite

cervicale hypertrophique des plus caractéristiques: mais les méninges du bulbe,

de la protubérance et de la base du cerveau étaient également enflammées,

épaissies, engainant un certain nombre de nerfs crâniens ; de plus, l'inflamma-

tion méningée s était propagée aux vaisseaux et l'artère basilaire avait été obli-

térée consécutivement à un processus d'endartérite. Cette lésion avait en-

traîné à sa suite un ramollissement médullaire suivi de dégénération ascen-

cendante et descendante » (Claude) (').

Mais, à vrai dire, les faits de ce genre, s'ils ne rentrent dans aucune des

catégories dont nous avons parlé plus haut, ne portent non plus en eux-mêmes,

jusqu'à présent, aucune caractéristique anatomique ou étiologique permettant

d'en déterminer la nature exacte. En attendant que l'on soit fixé à cet égard, il

ne reste plus qu'eux pour constituer le groupe, peut-être destiné à être un jour

ou l'autre démembré définitivement, de la pachyméningite cervicale hyper-

trophique.

CHAPITRE VI

MÉNINGITE CÉRÉBRO-SPINALE ÉPIDÉMIQUE

Historique. Epidémiologie. Étiologie. — On trouve déjà aux xvi% wiv et

xvui" siècles, et au commencement du xix'', la description d'atfections épidé-

miques, désignées sous les noms de trousse-galant, mal de nuque, phrenitis,

fièvres cérébrales ataxiques, qui paraissent se rapprocher de la méningite

cérébro-spinale épidémique. Mai? ce n'est qu'en 1857 que s'ouvre véritablement

l'histoire de la méningite cérébro-spinale par l'épidémie des Landes, précédée

de peu par celle de Bayonne. On put suivre la marche de cette épidémie, dont

Claude. Traité de inéd. et de thémp. de Bronardel.el Gilbert, t. IX, p. 09i.
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les étapes furent marquées par celles du 18'- léger et de quelques autres régi-

ments qui propagèrent l'affection dans tout l'ouest et le midi de la France et

l'exportèrent même en Algérie, où on la retrouve plus tard et où elle existe

encore aujourd'hui.

Dans la suite il devint impossible de suivre de ville en ville, de région en

région, le fd conducteur qui reliait entre elles les diverses épidémies. Successi-

vement en effet la maladie fut constatée dans toutes les parties de la France,

au nord, au midi, au centre, à l'est, à l'ouest. De temps à autre, à une période

d'exacerbation succédait une période de calme relatif dans le développement

des épidémies. Mais en raison même du caractère de ces épidémies, de

leur marche et de leur évolution, des circonstances qui en favorisent le retour,

on continua à signaler, depuis le début jusqu'à nos jours, des foyers plus ou

moins nombreux et plus ou moins étendus.

Dans l'Europe entière la maladie exerça également ses ravages. On la trouve

en Italie, en Autriche, en Espagne, en Danemark, en Allemagne (iXal), en

Angleterre, en Irlande. La Suède fut en 1854 le théâtre d'une épidémie qui dura

sept ans et fit 4158 victimes. Elle s'implanta en Norvège où nous la retrouvons

encore aujourd'hui. En ISG'i, elle éclate en Russie, débutant par les provinces

méridionales du Caucase, pour remonter ensuite jusqu'à Moscou et de là à

Saint-Pétersbourg. 11 n'y a donc, au point de vue de la distribution géographique,

en Europe, aucune région indemne.

L'Amérique paie également son tribut à la méningite cérébro-spinale épidé-

mique. On ti-ouve déjà, de I8(l() à 1829, la relation d'épidémies militaires qui

paraissent bien se rapporter à cette maladie. Aujourd'hui elle se rencontre, dans

cette partie du monde, à peu pi'ès partout, avec les mêmes caractères des

épidémies.

On peut donc dire actuellement, avec Netter ('), qu'elle s'étend sur la plus

grande partie du globe et répéter pour chaque pays ce que Leyden écrivait pour

l'Allemagne : « La méningite semble désormais avoir élu domicile, pour se mon-
ti'er avec une intensité plus ou moins grande à certaines époques de Tannée. »

La propagation des épidémies se fait d'une manière un peu particulière, qui

diffère totalement de la marche des grandes affec^tions épidémiques, comme le

choléra, par exemple. Elles ne s'étendent pas d'une façon continue et cette dis-

continuité dans la diffusion est un des caractères constants de toutes les épidé-

mies. La propagation se fait ])ar foyers ti"ès limités et peu denses.

Le pourcentage des individus atteints dans une épidémie est très variable.

Le chllfre de 10 pour 100, qui a été constaté, est tout à fait exceptionnel. Le

plus souvent le nombre des sujets malades reste inférieur à 1 pour 1000.

Un des caractères les mieux définis et les plus constants des épidémies de

méningite cérébro-spinale consiste dans leur courte durée et les recrudescences

qu'elles présentent sous diverses influences. En deux ou trois mois, quatre ou
cinq au plus, l'épidémie suit tout son cycle : après avoir rapidement atteint son

maximum, elle s'éteint. Puis après une période de trêve complète, ou qui n'est

troublée que par l'éclosion de quelques cas isolés, que force est bien de consi-

dérer comme sporadiijues, elle se rallume soudain.

Mais il ne faut pas oublier que ces cas sporadiques ne diffèrent en rien, ni

par la clinique, ni par l'étiologie, ni par la bactériologie, des cas épidémiques.

(') Nettei!. A'///" Cinirj. inlernul. de méd., Sert, de mcd. de l'enfance, l'.'iris, août 1900.

[G GUINON.]
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Souvent même il peut se faire qu'une épidémie procède par petits foyers très

restreints dont l'ensemble, si l'esprit n'est pas attiré sur ce point de vue, pour-

rait facilement passer pour une série de cas purement sporadiques.

Le réveil des épidémies a lieu le plus ordinairement sous une influence saison-

nière. Les saisons froides, l'hiver et le printemps, les provoquent ordinairement.

Même lorsqu'une épidémie dure plusieurs années, c'est toujours avec des

rémissions très marquées pendant la saison chaude. La statistique de Hirsch,

pour la Suède, pendant la longue épidémie qui sévit en ce pays, donne 511 cas

de décembre à juin, contre 86 de juin à décembre. En France, nous trouvons,

pour les mêmes périodes, 166 et 60 cas.

Le froid joue-t-il donc un rôle important dans l'étiologie de la maladie? Cela

ne paraît guère probable. Tout au plus peut-il être considéré comme une cause

favorable, mais assurément non nécessaire. On a noté, en effet, rarement il est

vrai, des épidémies d'été ; de plus, on en a vvi éclater par des hivers très doux,

tandis que d'autres très rigoureux en étaient totalement exempts. Peut-être l'in-

fluence des hivers pluvieux et humides pourrait-elle plus justement être incri-

rainée(').

L'âge, au contraire, constitue un des éléments étiologiques prédominants

dans l'histoire de la méningite cérébro-spinale épidémique. Elle peut assuré-

ment se rencontrer à toutes les périodes de la vie. Mais il est deux catégories de

sujets qu'elle frappe d'une façon tout à fait parliculière, ce sont les soldats et

les enfants. Ce rapprochement n'est d'ailleurs point pour étonner. On sait que
l'épidémiologie militaire et l'épidémiologie infantile ont beaucoup de points de

contact et qu'au point de vue pathologique, en général, les soldats se comportent

souvent comme les enfants.

Quoi qu'il en soit, dans l'élément militaire ce sont surtout les jeunes soldats,

les recrues, qui fournissent le plus fort contingent à la maladie.

Dans l'élément civil, ce sont les enfants qui sont le plus fréquemment atteints.

Ils peuvent même, dans certaines épidémies, l'être exclusivement. Dans des épi-

démies observées en Suède et en Amérique, 8 sur 10 des malades étaient

âgés de moins de vingt ans. A New-York, en 1872, sur 975 malades, il y eut

700 enfants de moins de dix ans. La première et la seconde enfance paraissent

être particulièrement prédisposées. Heubner rapporte des cas, suivis d'autopsie,

chez des nourrissons de sept et huit mois. Dans une statistique de Hirsch,

relevée dans une épidémie des environs de Dantzig, et portant sur un total de

779 cas, on trouve 208 malades âgés de moins de un an et 337 âgés de un à

cinq ans. Jusqu'à dix ans la proportion des individus atteints reste encore très

notable. Au-dessus de quinze ans elle diminue considérablement. Voici d'ailleurs

les chiffres fournis par Hirsch dans sa statistique :

Au-dessous de un an 208 soit 26,7 pour 100

De un à cinq ans 537 —' 4.'),2 —
De cinq à dix ans 151 — 19,3 —
De dix à quinze ans 41 — 5,2 —
De quinze à vingt ans 16 — 2 —
Au-dessus de vingt ans --

• 26 — 3,.5 —
Total . . 779

Donc, d'après ces chiffres, le pourcentage serait de près de 90 pour 100 pour

les enfants au-dessous de dix ans.

(') Camiade. Thèse de Paris, 1899.
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L'influence du sexe paraît être absolument nulle.

Un certain nombre de causes qui jouent un rôle plus ou moins considérable

dans le développement de certaines infections et de certaines épidémies, telles

que le surmenage physique ou intellectuel, les maladies ou traumatismes anté-

rieurs, l'alcoolisme, etc., ne paraissent exercer aucune action bien nette sur

l'éclosion de la méningite céi'ébro-spinale épidémique. On les trouve cependant

mentionnées par certains auteurs.

L'encombrement qui constitue nn élément très important dans la genèse de

certaines maladies épidémiques, principalement dans les milieux militaires, a

été noté dans certaines épidémies de méningite cérébro-spinale. Laveran estime

cependant qu'il est sans influence. Il en serait de même de l'insalubrité des

habitations et des casernes, car on a signalé des épidémies dans des caserne-

ments en très bon état, tandis que d'autres, considérés comme nioins salubres,

furent respectés, et cela quelquefois même lorsqu'ils étaient dans le voisinage

des premiers (Canuet) (').

On a noté depuis longtemps la coïncidence de certaines épidémies de ménin-

gite cérébro-spinale avec le développement de certaines maladies infectieuses,

contagieuses ou épidémiques : fièvre typhoïde, typhus exanthématique, fièvre

récurrente, scarlatine (Laveran), influenza, pneumonie, etc. On a tenté de trou-

ver là des éléments étiologiques de la méningite cérébro-spinale. Si la question

se trouve aujourd'hui tranchée pour la plupart de ces atïections, peut-être

mérite-t-elle d'être discutée d'un peu plus près en ce qui concerne l'intluenza

et la pneumonie.

Il est certain que de nombreux au leurs ont constaté une sorte de parallé-

lisme entre les épidémies de méningite cérébro-spinale et celles d influenza. Se

basant là-dessus, quelques-uns ont voulu faire de la méningite cérébro-spinale

une simple manifestation de la grippe. D'autres, sans aller aussi loin, considè-

rent que l'influenza est un élément probablement nécessaire à l'apparition de la

méningile épidémique (Camiade) (^).

A cet égard, les faits peuvent être inlerprétés de façon un peu différente.

Rien ne s'oppose, en effet, à ce que l'on admette que l'influenza peut, en modi-

fiant les terrains, permettre à certains agents infectieux de devenir nocifs. Dans
cette hypothèse la grippe ne serait plus qu'une cause adjuvante, et non plus un

élément nécessaire du développement des épidémies de méningite cérébro-spi-

nale (Canuet). De plus, si la coexistence a été souvent signalée, il existe cepen-

dant des cas plus nombreux où elle n'a pas été notée.

La question est peut-être un peu plus complexe en ce qui concerne la pneu-

monie, parce que le débat se retrouve également sur le lerrain bactériologique.

En effet, certains auteurs font du pneumocoque un agent pathogène de la

méningite cérébro-spinale, et d'autres considèrent même le méningocoque de

Weichselbaum comme une forme dégénérée, atténuée du pneumocoque (Nctter)

.

Toujours est-il qu'au point de vue clinique on a noté certains points communs
aux deux maladies : fréquence de l'herpès, début brusque, coexistence chez le

même individu, coïncidence d'épidémies de pneumonie et de méningite aux
mêmes endroils. Mais quoique la clinique accuse, à côté de ces ressemblances,

des diflercnces assez sensibles d'aulre part, c'est surtout par les études bacté-

(') Canl'et. Tlièse de Paris, 1902.

('') C.\MIADE. LOC. cit.

THAITÉ DE MÉDECINE, 2' odil. IV.

[G GVINON ]
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riologiques que la distinction a pu être faite. Nous reviendrons plus loin sur

ce sujet.

Il est bien démontré aujourd'hui que la méningite cérébro-spinale épidémique

est contagieuse. A vrai dire, ce n'est pas la contagion qui constitue l'élément

prédominant dans la diffusion de la maladie. En effet, ses agents pathogènes

sont enfermés dans les cavités closes du crâne et du rachis. On les trouve, il

est vrai, quelquefois dans certaines humeurs ou liquides excrémentitiels nor-

maux ou pathologiques : mucus nasal, crachats, urine, pus des lésions otiques.

Peut-être la contagion n'a-l-elle lieu que dans des cas de ce genre (Canuet).

Quoi qu'il en soit, il existe un certain nombre, relativement assez restreint, à

la vérité, d'observations dans lesquelles elle est indéniable. Les cas de Kohl-

mann montrent que la transmission peut se faire par le linge ou les vêtements

contaminés. Richler, Petersen, ont également relaté des faits très nets de con-

tagion.

De plus, en faveur de la contagiosité de la maladie, plaident un certain nom-

bre de raisons dont la valeur est incontestable (Netter). On a pu suivre la mar-

che de certaines séries d'épidémies disséminées par des individus, malades ou

non, provenant d'endroits où régnait la maladie (épidémie des Landes : étapes

et changements de garnison d'un régiment d'infanterie), le transport de la

méningite a même pu être constaté à travers la Méditeri^anée (importation en

Algérie par un détachement venant de Port-Vendres, et provenant d'un régi-

ment contaminé). De plus, on sait avec quelle fréquence sont atteints les méde-

cins, les infirmiers, en contact continuel avec les malades et les personnes

d'une même famille. Enfin, dans certaines épidémies militaires, on a vu tout le

reste d'une ville, non en rapport avec la caserne, rester absolument indemne.

Étant donnée la localisation étroite des lésions, les portes d'entrée des agents

pathogènes sont nécessairement restreintes. Déjà Weichselbaum, puis Striim-

pell, Weigert, Scherer, avaient attiré l'attention sur certaines lésions concomi-
tantes des fosses nasales, pouvant aller jusqu'à la suppuration, et qu'ils consi-

déraient coinme le point de départ des agents infectieux. Scherer y avait même
signalé la présence du diplococcus intracellularis. Plus tard, en Amérique, en

particulier dans le mémoire sur l'épidémie de Boston, en 1898, on trouve sou-

vent signalée la présence d'éléments pathogènes au niveau de la muqueuse
nasale. Enfin Griffon et Gaudy (') constatèrent à deux reprises, à quinze jours

d'intervalle, le méningocoque, qu'ils ont pu nettement différencier par les cul-

tures et les inoculations, dans les exsudais du nez et de. la gorge, dans un cas
.

de méningite cérébro-spinale guéri. Il existe donc, du côté des fosses nasales,

une porte d'entrée ouverte aux micro-organismes de la méningite épidémique.

Les lésions otiques peuvent également servir de point de départ de l'infection

méningée. Zanfal, Hertzog, Netter, Lermoyez rapportent des cas de ce genre.

Enfin Vaquez et Ribierre(^) ont trouvé dans le pus de l'otite muqueuse le diplo-

coque de Weichselbaum.

Les conjonctivites ont été également incriminées. Mais, suivant Canuet, elles

semblent plutôt être des complications de la maladie qu'une porte d'entrée

pour l'infection.

La méningite cérébro-spinale épidémique est-elle une affection spéciale à

() Griffon et Gaudy. Soc. méd. des hôp., 5 juillet 1001.

(^) Vaquez et Ribierre. Soc, méd. des hôp., 14 mars 1901.
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l'espèce humaine? Nous verrons plus loin comment se comportent, en présence

des infections expérimentales par le méningocoque, certaines espèces animales.

Quoiqu'il en soit, on a signalé une méningite "cérébro-spinale épizootique qui

sévit particulièrement sur le cheval, les bovidés, le mouton, la chèvre (').

Nous avons déjà parlé, en traitant des méningites en général, des voies que

suit l'infection pour parvenir aux méninges. Nous ne reviendrons donc pas ici

sur ce sujet.

Bactériologie. — Dans les exsudais méningés recueillis posl morlem ou dans

le liquide céphalo-rachidien extrait pendant la vie par la ponction lombaire, on

a cherché dès longtemps à trouver les micro-organismes pathogènes de la

méningite cérébro-spinale. Les premières recherches de Klebs, Eberth, Leyden,

Sânger, Fr'ïenkel ne donnèrent, il est vrai, que des résultats incomplets. ]\Iais

depuis lors, et en particulier à partir de 1886, les travaux se multiplièrent sur

ce sujet. Ce sont les mémoires de Foa et lîordoni-Uffreduzzi (-), de Netter (^)

sur la méningite à pneumocoques, de Weichselbaum (*), de IIeubner("), de

Jauger
C'), de Councilman, Mallory et Wright C), de Hunermann etc.

Dès le début des recherches bactériologiques, on a signalé la présence d'un

grand nombre d'agents pathogènes : le staphylocoque [Osier ('•'), Josias et

Netter('''), Sacquépée et Peltier(")J, le streptocoque (Netter), le streptocoque de

de Bonome [Netter, Griffon et Bezançon ('^)[, le colibacille [Netter, d'AlIocco ('')],

le bacille d'Eberlh, le pneumobacille de Friedlander, le bacille de Pfeiffer,

(Pfuhl, Nauverck, Hôgerstedt, Hunermann), des micro-organismes non encore

complètement différenciés [Antony et Ferré ("), Chantemesse(^'')]. Mais ce sont

surtout le pneumocoque de Talamon-Frfcnkel et le méningocoque {diplococciis

intracelltilaris) de Weichselbaum que Ton rencontre dans la grande majorité,

plus de 80 pour 100, des cas observés dans des statistiques d'épidémies impor-

tantes, t

C'est à ces deux microorganismes que se limite aujourd'hui la discussion sur

l'étiologie de la méningite cérébro-spinale épidémique. En effet, quand d'autres

agents pathogènes entrent en cause, on peut dire, ou bien qu'il ne s'agit pas de

méningite cérébro-spinale épidémique vraie, ou bien qu'on est en présence d'in-

fections secondaires surajoutées.

Il peut se faire tout d'abord que, au cours d'une épidémie de méningite

cérébro-spinale, on ait affaire à des cas de méningite à localisation à la fois crâ-

nienne et rachidienne de toute autre nature. On sait, par exemple, combien fré-

quemment coexistent et évoluent parallèlement les épidémies d'influenza et de

C) Leclainche. Méd. mod., 189('). n" 92.

(-) Foa et Bordoni-Uffreduzzi. Dcut. med. Wocli., 18R(i, n" 15.

(5) Netter. Arch. géri. de méd,.. 1887.

C') Weichselbaum. Forlsch. der Med., 1887.

(°) Heubner. Dcut. med. Woch., 1896.

(0) Jmgkr. Zeiturh. /'. Hygiène, 1895. Bd XIX, et Deul. med. Woch., 1899, n" 29.

(') CocNCiLMANN, Mallory et Wright. Am. Journ. of med: se., 1898, n" ">.

(S) HcNERMANN. Zeilscli. f. klii). Mcd., 1898, XXV.
{'') OsLER. Brit. med. Journ., 1899.

('") .losiAS et Netter. .Soc. méd. des Iwp., 5 mai 1899.

(") Sacquépée et Peltier. Arch. gén. de méd., mai 1901.
('2) Griffon et Bezançon. Soc. méd. des hôp., 9 décembre 1898.

('5) D'Allocco. Hif. med., 14 février 1900.

("') Antony et Ferré. Arch. de méd. et, de phaim. rnilU., 1898.

('') Chantemesse. Soc. méd. des liùp., 9 décembre 1898.
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méningite cérébro-spinale. Or, le bacille de Pfeiffer peut se localisersur les enve-

loppes de système nerveux et donner lieu à une méningite cérébro-spinale, d'ori-

gine grippale (Hunermann). Mais les cas de ce genre ne doivent pas, quoi qu'on

en ait dit, rentrer dans le cadre de la méningite cérébro-spinale épidémique

véritable. Il en est vraisemblablement de même pour les autres micro-orga-

nismes isolés (streptocoque, etc...).

Dans les cas, au contraire, où divers agents pathogènes ont été trouvés asso-

ciés au méningocoque ou au pneumocoque, il est probable qu'il s'agit d'infec-

tions secondaires (Netter).

Le méningocoque, diplococcus inlntceUi/laris de Weichselbaum, se présente,

tantôt sous la forme d'un coccus isolé, tantôt sous l'aspect d'un diplocoque,

(disposition en grain de café), tantôt groupé par quatre, en tétrades. Les

coccus, les diplocoques, les tétrades, peuvent être disposés en chaînettes, géné-

ralement courtes. Ses caractères diffèrent un peu, suivant qu'on l'examine dans

le pus, les exsudats méningés et le liquide céphalo-rachidien ou en cultures.

Dans les milieux pathologiques, une de ses principales propriétés est de se

trouver à l'intérieur des leucocytes, comme le gonocoque. Dans ces cellules, il

occupe ordinairement le protoplasma, mais peut siéger également dans le noyau,

(Jœger). On en peut trouver plusieurs dans un même leucocyte, et même jusqu'à

huit, dix et quinze. En dehors des éléments intracellulaires, on en rencontre

d'autres qui restent libres, en plus ou moins grand nombre. Il est généralement

assez peu abondant dans l'exsudat méningé, au point que dans certains cas, le

microscope est impuissant à le déceler et que les cultures seules permettent

d'en établir la présence. Il est entouré d'une capsule, très nette dans les cultures

en sérum de lapin (GrifTon) ('), moins évidente dans le pus, et réduite à une sorte

d'auréole, apparente surtout dans les éléments intracellulaires.

On ne le rencontre pas que dans l'exsudat méningé, mais aussi dans certains

autres points de l'économie. Scherer, Apert et Griffon l'ont trouvé dans le

mucus nasal des malades atteints de méningite cérébro-spinale. Netter, en

ensemençant du bouillon avec le sang, a pu obtenir le développement de

cultures de méningocoque. L'urine recueillie après la mort donne également

des cultures positives, tandis que l'urine recueillie pendant la vie n'a jamais

donné lien au développement de colonies dans les milieux de culture (Jseger,

Netter).

En cultures, il présente beaucoup de variations dans ses dimensions, du simple

au double, et à côté de grains relativement petits, on peut en observer d'autreâ

presque géants. Il se dispose quelquefois en grappes, comme le staphylocoque,

quelquefois en chaînettes de dimensions très variables. En examinant ces chaî-

nettes, on voit qu'elles sont formées de grains divisés par une ligne claire,

suivant l'axe de la chaînette (Canuet).

La majorité des auteurs admet que le méningocoque ne reste pas coloré par

la méthode de Gram (Weichselbaum, Goldschmidt, Canuet, (jriffon). Jseger,

Kister, au contraire, ont observé qu'il garde la coloration par cette même
méthode. Canuet estime d'ailleurs qu'il se décolore moins facilement que cer-

tains autres micro-organismes, surtout dans le pus.

Le méningocoque est un microbe aérobie. Il ne se développe guère en cul-

tures à la température ordinaire ; la température favorable est environ de 57° G.

(M GiiiFFOx. Soc. de InoL, 17 juin 1890.
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Il pousse mal dans les milieux ordinaires : gélatine, agar, bouillon, gélose,

lait, et assez lentement. Il se développe mieux, au contraire, et plus rapide-

ment sur les milieux préparés avec du sang ou des sérosités organiques :

bouillon additionné de sang, agar préparé avec un tiers de liquide ascitique,

sang gélosé, sérum de lapin, de bœuf. Quand Tensemencement a été fait avec

du pus, le développement est lent, tandis qu'il est beaucoup plus rapide dans

les cultures ensernencées par repiquages successifs. Sur agar préparé avec

du liquide ascitique, par exemple, les colonies n'apparaissent que le deuxième

ou troisième jour, après ensemencement par du pus. Vingt-quatre heures

suffisent, au contraire, pour les cultures repiquées.

L'apparence des colonies est variable suivant les milieux. Elles sont générale-

ment d'aspect humide, transparentes ou opalines, d'une] viscosité remarquable.

L'inoculation aux animaux est en général peu active, qu'il s'agisse, soit des

produits pathologiques, soit des cultures. Chez la souris, l'inoculation sous la

peau reste absolument négative; dans la plèvre, le péritoine, elle donne des

résultats variables. Le lapin ne paraît pas très sensible, sinon à la suite d'inocu-

lation intracrânienne après trépanation. Il en est de même pour le cobaye. Les

expériences d'Heubner montrent que la chèvre paraît être l'animal dont la récep-

tivité est la plus grande à l'égard du méningocoque. Heubner injecte un centi-

mètre cube d'une culture sous la dure-mère de la partie inférieure du rachis et

provoque la mort en deux à quatre jours, avec lésions intenses de méningite

à l'autopsie.

Les inoculations aux animaux montrent également que l'on peut exalter la

virulence du méningocoque par des cultures en série, et au contraire l'atténuer,

soit en le faisant passer dans la cavité sous-arachnoïdienne du lapin, soit en le

cultivant dans le liquide céphalo-rachidien (Longo).

Ces caractères morphologiques, chimiques, biologiques et pathogènes du

méningocoque de Weichselbaum, déterminés par les divers auteurs qui l'ont

étudié, paraissent être susceptibles de modifications telles, que l'on a pu, lors-

qu'on les a constatées, se croire en présence d'espèces différentes, ou tout au

moins de variétés distinctes et bien délimitées. C'est ainsi que Pfaundler décrit

deux types de méningocoque : le type Weichselbaum en tétrades, décoloré par

le Gram, ne se développant en cultures qu'à la température de 7)1" C. el le type

Heubner en chaînettes, coloré par le Gram, se développant rapidement dans

différents milieux à la température ordinaire.

D'après Concetli, on retrouverait dans le même méningocoque, chez le

même malade, toutes ces formes diverses et d'autres encore. Ces modifications

seraient simplement en rapport avec les dilïérences d'intensité et les diverses

périodes de la maladie.

Pour certains auteurs, en dehors du méningocoque, il n'y a pas de méningite

cérébro-spinale épidémique (Osier, Hutinel). Il est certain_que la quantité des cas

à méningocoques, dans ces dernières années, augmente considérablement, au
détriment des cas à pneumocoques. Cependant le nombre de ces derniers reste

toujours assez considérable pour que la question de l'origine pneumococcique
de cette affection mérite encore d'être discutée.

Nous n'insisterons pas longuement ici sur l'histoire du pneumocoque, dont
on trouvera ailleurs la description, nous bornant à indiquer les principaux

caractères qui le différencient particulièrement du méningocoque de ^^'eichsel-

baum.

[G. GUINON.-j
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Le pneumocoque se présente sous la forme d'un coccus plus allongé que le

méningocoque, disposé en chaînettes, jamais en tétrades, et dans les chaînettes

on ne remarque point la division longitudinale des éléments. On le trouve plus

souvent dans le sang, les humeurs ou les tissus. C'est un micro-organisme aéro-

anaérobie, qui pousse facilement dans les milieux ordinaires de culture. En
culture, il meurt beaucoup plus vite que le méningocoque. Ses colonies sont

petites, transparentes. Un des caractères différentiels les plus importants est

fourni par l'inoculation sous-cutanée à la souris qui est tuée en vingt-quatre

ou trente-six heures par le pneumocoque et reste insensible au méningocoque.

Enfin, absolument à l'inverse du méningocoque, la virulence du pneumocoque

est atténuée par les cultures et exaltée au contraire par le passage dans l'orga-

nisme de certains animaux : souris, lapin.

Tous les caractères paraissent établir nettement la différenciation entre le

pneumocoque et le méningocoque. Cependant Netter, qui considère le strepto-

coque de Bonome, rencontré dans un certain nombre de cas de méningite céré-

bro-spinale, comme une variété de pneumocoque, susceptible, par des cultures

et des inoculations successives, de faire retour àlaforme typique ('), a exprimé

également l'opinion que le diplococcus intracellularis pourrait bien n'être

qu'une variété atténuée, dégénérée, du pneumocoque ('-). Et en fait Henke a

constaté la présence exclusive du pneumocoque dans un cas où .Jceger avait

trouvé le méningocoque.

La clinique semblerait cependant marcher de pair avec la bactériologie' et

permettrait, suivant certains auteurs, de faire la différence entre les ménin-

gites cérébro-spinales à pneumocoques et à méningocoques. Ces dernières sont

plus franchement épidémiques; leur début est moins brusque, souvent précédé

de fatigue générale, de vomissements, de douleurs articulaires. L'évolution en

serait relativement lente, entrecoupée de rémissions plus accentuées. Enfin la

malignité de leur pronostic ne serait que relative.

Au contraire, les méningites à pneumocoques débuteraient en général brus-

quement. L'évolution en serait plus bruyante, et [plus courte, et le pronostic

infiniment plus grave.

Anatomie pathologique. — Nous serons bref sur ce chapitre, qui a déjà été

traité à l'article Méningites en général. Cependant il est nécessaire de signaler

certaines particularités qui distinguent la méningite cérébro-spinale épidé-

mique.

En ce qui concerne l'exsudat, on ne trouve généralement pas, dans le crâne,

les fausses membranes purulentes, épaisses, que l'on rencontre dans certaines

autres formes de méningites. Le plus souvent le pus est disséminé par îlots de

faible épaisseur, siégant plus particulièrement sur le trajet des vaisseaux vei-

neux. Il est généralement peu abondant au niveau de la face convexe du cer-

veau et.prédomine plutôt à la base, dans la région de la scissure de Sylvius et

au pourtour des nerfs crâniens.

L'exsudat est d'ailleurs loin d'être toujours purulent. Il peut être simplement

séreux. Dans certaines formes rapides, tant bénignes que malignes, il reste

transparent, de coloration ambrée (Netter). L'abondance du pus n'est donc pas

en rapport avec la gravité de la maladie. Quand il existe, son développement

(1) Netter. Bidl. méd., 1898, p. i7l.

(-) Netter. Soc. méd. des hop., G mai 1898.
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peutètro plus ou moins précoce. On l'a trouvé vingt-quatre heures (Tourdes) et

même huit heures (Birch-Hirschfeld) et cinq heures (Gordon) après le début

des premiers symptômes.

Au niveau de la moelle, la dure-mère qui, dans le crâne, reste généralement

en apparence norn^ale, ou à peu près, est au contraire souvent congestionnée.

Sa face interne est recouverte d'un exsudât, quelc{uefois hémorragique

(Ziemssen), le plus habituellement séreux ou purulent, dont la coloration varie

du gris jaunâtre à la teinte verdâtre. Le pus est certainement plus fréquent

au niveau delà moelle que du cerveau.

Il est rare cjue l'exsudat et les fausses membranes engainent complètement

la moelle. Le plus souvent ils sont interrompus, les points les .plus atteints

siégeant au niveau du renflement cervical et surtout à la partie inférieure de la

région dorsale et à la région lombaire. L'exsudat prédomine en général à la

face postérieure du canal rachidien, probablement à cause du décubitus.

A l'inverse de ce qui se produit dans les autres méningites, les lésions sont

toujours, dans la méningite cérébro-spinale, relativement plus constantes et

plus accentuées au niveau de la moelle que du cerveau.

Le cerveau et la moelle peuvent paraître indemnes, du moins macroscopique-

ment. Nous avons étudié ailleurs les lésions qu'ils présentent en général dans

les méningites, à un examen plus minutieux. Quelquefois l'altération des centres

nerveux peut aller jusqu'à la formation de petits foyers de ramollissement ou

même de suppuration.

On a signalé la présence fréquente du pus ou d'un épanchement séreux dans

la caisse du tympan principalement, quelquefois dans l'oreille interne.

Les lésions des autres organes ne présentent rien de bien particulier à la

méningite cérébro-spinale épidémique. Ce sont celles c[ue l'on rencontre dans

d'autres maladies infectieuses : hypertrophie de la rate; épanchements séreux

ou purulents dans diverses cavités séreuses, plèvre, péricarde et dans les arti-

culations, ces derniers peut-être particulièrement fréquents (10 pour 100 des

cas. Osier); tuméfaction des plaques de Peyer; altérations du myocarde, des

reins, etc....

Il faut cependant noter la fréquence relative de la pneumonie, qui coexiste,

dans bon nombre de cas, avec la méningite cérébro-spinale.

Symptomatologie. — Le début de la maladie est presque toujours brusque.

Tout à coup le sujet, en pleine santé, est pris d'un frisson unique, quelquefois

de frissons répétés. La température s'élève rapidement, atteint et dépasse 40" G.

Puis surviennent presque tout de suite une céphalalgie plus ou moins intense,

des vomissements, des vertiges. On constate quelquefois une ou plusieurs

épistaxis.

Cependant le début peut ne pas être aussi subit et violent, mais jusqu'à un
certain point lent et insidieux. En ce cas, on constate un peu de fatigue géné
raie, quelques vomissements, l'inappétence, des douleurs articulaires. Dans
trois cas de Netter, relatifs à des enfants, ces phénomènes durèrent pendant une
période de huit à dix jours. Ghez deux malades de Heubner, ils se prolongèrent
pendant deux à cinq semaines. Peut-être serait-il possible d'imaginer qu'il

s agit dans ces cas de formes ambulatoires devenues subitement caractérisées.

Quoi qu'il en soit cette forme de début insidieux est rare (5 cas sur 45,

Ziemssen).

[G GUINON ]
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Quelques observateurs, eu particulier Scherer, ont signalé, au début de la

maladie, certains phénomènes d'inflammation des fosses nasales et de la gorge

et ce dernier auteur a noté la présence du méningocoque dans l'exsudat nasal.

Plus tard, on reconnut l'importance de ces lésions comme symptôme du début

de l'affection. Ils peuvent affecter une certaine fréquence. Dans une petite

épidémie, à Alger, Cochez et Lemaire les ont rencontrés presque dans la moitié

des cas (vingt fois sur quarante-quatre malades).

Dans l'évolution des symptômes, on peut, comme pour les autres méningites

aiguës, reconnaître deux périodes :
1" période d'excitation; 2" période de

dépression. Mais cette distinction est loin d'être toujours réalisée dans la pra-

tique. La durée absolue et relative de chacune d'elles varie d'autre part consi-

dérablement suivant la forme clinique en présence de laquelle on se trouve,

ainsi que nous verrons plus loin. Les symptômes sont d'ailleurs à peu près

toujours les mêmes, plus ou moins rapides, plus ou moins intenses, plus ou

moins graves, suivant les cas.

La cépJialalgie ne manque pour ainsi dire jauiais, dans les cas où le malade

peut rendre compte de ce qu'il éprouve. Localisée ou généralisée, avec irra-

diations vers la nuque, elle est plus ou moins violente et peut aller jusqu'à

arracher des cris au patient. Elle est généralement permanente, avec des exa-

cerbations causées par les mouvements, la lumière, le bruit, ou spontanées,

par exemple la nuit. Elle persiste pendant toute la durée de la maladie, et peut

même survivre à la guérison.

La rachialgie est peut être moins constante que la céphalalgie. Elle est tantôt

généralisée à toute l'étendue de la colonne vertébrale, tantôt limitée, et alors

le plus souvent localisée à la région lombaire. Elle est quelquefois particulière-

ment exaspérée par les mouvements, au point que les malades s'immobilisent

en une rigidité presque tétanique. Elle s'accompagne en certains cas de douleur

à la pression le long du rachis, douleurs assez violentes parfois pour provoquer

des convulsions.

Les troubles subjectifs de la sensibilité se manifestent sous forme de douleurs

dans diverses régions du corps, dans les membres et particulièrement au niveau

des articulations, au point de pouvoir faire penser au rhumatisme articulaire

aigl-

on constate assez fréquemment V /lyperesthésie superficielle et profonde,

cutanée et rpusculaire, beaucoup plus rarement ïanesthésie.

Les vomissements ne font jamais défaut. Nous avons vu qu'ils constituent un

signe du début. Ils cessent généralement un peu plus tard. Mais on a signalé

des cas où ils persistent jusque pendant la convalescence, et peuvent, par leur

durée, compromettre gravement la nutrition.

La constipation est beaucoup moins régulièrement constatée ' que dans les

autres méningites aiguës. Elle est même souvent remplacée par la diarrhée,

qui, dans certains cas, peut être incoercible (Heubner). Etant donné que la

méningite cérébro-spinale épidémique est loin d'être rare dans la première

enfance, ce fait n'est point surprenant. La rétraction du ventre peut être notée,

comme dans les autres méningites.

Les contractures sont assez rares dans les membres, au niveau desquels on a

pu constater l'exagération des réflexes et aux membres inférieurs, le signe de

Babinski. Elles peuvent s'accompagner de soubresauts des muscles et des

tendons.
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Ce sont les contractures qui donnent naissance à un des signes les plus

importants : la raideur de la nuque, qui ne manque pour ainsi dire jamais. Dans

les autres sortes de méningites, elle est rarement aussi fortement prononcée.

Même dans les cas où elle paraît manquer, par exemple dans les faits rapportés

par Netter, où, chez des enfants, elle avait fait place à une sorte de paralysie

des muscles du cou laissant pendre la tète inerte, on peut quelquefois, par

l'interrogatoire, en retrouver la trace dans la première période du début. A son

degré le plus accentué, elle maintient la tète renversée en arrière presque à angle

droit, au point qu'il en peut résulter une véritable dysphagie. Moins intense,

elle immobilise dans la rectitude la tète, que le malade ne peut iléchir, et pour-

rait passer inaperçue dans le décuhitus, si on ne la recherchait pas.

La raideur de la nuque s'accompagne quelquefois, mais assez rarement, de

trismus, comme dans le tétanos, beaucoup plus souvent de contracture des

muscles du dos pouvant aller jusqu'à un véritable opisthotonos.

Le signe de Kerniy, que nous avons décrit plus haut (V. p. *.)2!2) est pour ainsi

dire presque constant dans la méningite cérébro-spinale épidémique. Friis, de

Copenhague, l'a rencontré 74 fois sur 80 malades; Blùmra 7 fois sur Cochez

et Lemaire, à Alger, 45 fois sur 44, Netter dans 1)0 pour 100 des cas. Il arrive

qu'il disparaisse pendant le cours de la maladie. Mais cela est rare et il persiste

en général pendant toute la durée de la méningite cérébro-spinale. Il peut

même survivre à îa guérison et se montrer encore pendant la convalescence,

permettant ainsi un diagnostic rétrospectll'.

Les convulsions, généralisées ou partielles, quelquefois du type Jacksonien, sont

rares, particulièrement chez l'adulte et ne se rencontrent guère que chez l'enfant.

Les convulsions et les contractures font partie de la première période de la

maladie, dite période d'excitation. A la deuxième période, ou période de dépres-

sion, appartiennent plutôt les paralysies, d'ailleurs beaucoup moins fréquentes

en comparaison. Celles-ci n'apparaissent guère que quand la maladie se pro-

longe, ou même pendant la convalescence. Dans ce dernier cas, elles pourraient

presque être considérées comme des complications. Elles se manifestent sous

forme d'hémiplégies, avec ou sans aphasie, de monoplégies, de paraplégies, de

paralysies à distribution radiculaire ou pouvant simuler la paralysie infantile.

La paralysie faciale est assez fréquente. Elles sont rarement complètes et

presque toujours temporaires. On a vu la paralysie faciale persister quatre mois

après la guérison. Nous reviendrons plus loin sur les paralysies oculaires.

Les troubles cérébraux diffèrent suivant la période de la maladie et suivant les

formes cliniques en présence desquelles on se trouve. Généralement, tantôt dès

le début, tantôt un peu plus tard, à la période d'état, apparaît le délire. Celui-ci

est plus ou moins accentué. Quelquefois il est d'une violence terrible, s'accom-

pagnant d'hallucinations variées des organes des sens, en particulier de l'ouïe

et de la vue
;
quelquefois il est plus tranquille et se réduit à un simple chucho-

tement.

Dans la seconde période de la maladie, le délire fait place au corna, dans
lequel le malade peut rester plongé jusqu'à la mort, sans en sortir un seul

instant, ou qui est interrompu de temps en temps par des retours passagers de
la conscience. Dans certaines formes foudroyantes, le patient tombe pour ainsi

dire d'emblée dans le coma, rapidement suivi par la mort.

On a signalé dans quelques cas la persistance de troubles mentaux pendant
la convalescence et après la guérison.

[G. GUINON.]
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La fièvre peut manquer complètement chez certains malades. Mais cela est,

à vrai dire, assez rare. Le plus souvent, dès le début, la température s'élève

d'une façon brusque, pour atteindre rapidement son maximum (40, 41"C). Son
évolution est ensuite tout à fait irrégulière et, à ce point de vue, la maladie ne

revêt aucune allure cyclique. Tantôt, spécialement dans les formes courtes ou

de durée moyenne, la fièvre est continue et alors l'amélioration ou la guérison

est marquée par une chute graduelle, l'aggravation ou l'approche de la mort

par une ascension exagérée de la température. Quand la durée de la maladie se

prolonge, on constate souvent de grandes irrégularités dans la courbe de la

température, caractérisant des exacerbations et des rémissions successives,

entrecoupée même de périodes d'apyrexie complète. En résumé, il n'existe pas

de courbe thermique caractéristique de la maladie.

Le jjouls est le plus souvent en désaccord avec la température. II varie d'ail-

leurs considérablement d'un malade à l'autre et à différents moments chez le

même malade : tantôt accéléré, tantôt ralenti, quelquefois irrégulier.

La respiration ne présente rien de bien caractéristique. Dans les cas graves,

elle devient irrégulière, ou revêt le rythme de Cheyne-Stokes.

L'examen du sang révèle, dans les formes cliniques les plus différentes, une

leucocytose plus ou moins accentuée, particulièrement intense dans les cas

graves (Flexner et Barker, Osier, Netler). Le nombre des globules rouges n'est

généralement pas modifié. Cependant on a constaté de l'hyperglobulie avec

diminution du taux de l'hémoglobine.

Les urines contiennent ou non de l'albumine. L'incontinence est fréquemment

constatée dans la période de coma. La paralysie proprement dite de la vessie

peut accompagner le développement d'une paraplégie et persister après la con-

valescence. On a signalé la polyurie survenant par crises passagères (Apert et

Griffon).

Les éruptions cutanées sont très fréquentes et constituent par cela même un

signe d'une valeur diagnostique réelle. Elles peuvent, à dire le vrai, manquer,

principalement dans certaines épidémies (Netter), tandis que dans certaines

autres elles atteignent un développement considérable. Elles sont d'ailleurs

extrêmement variées, polymorphes; et l'on observe depuis l'érythème le plus

simple jusqu'aux manifestations huileuses et purpuriques, en passant par les

éruptions ortiées, morbilliformes, scarlatiniformes. Elles siègent sur diverses

parties du corps, les jointures, quelquefois d'une façon symétrique.

Parmi ces éruptions, V/ierpès mérite une mention particulière à cause de sa

fréquence [plus de la moitié des cas (Canuet)] surtout dans certaines épidémies,

où il est presque constant. Il apparaît en général dans les premiers jours du

début. C'est à la face et en particulier aux lèvres qu'on le constate le plus ordi-

nairement et il ne diiïere point de l'herpès vulgaire. Mais quelquefois il se

généralise et occupe le tronc et les membres. Evans a signalé la fréquence du

zona uni ou bilatéral, sur le trajet des nerfs tant crâniens que rachidiens.

Cette manifestation serait beaucoup plus fréquente, suivant cet auteur, dans

la méningite cérébro-spinale que dans les autres formes de méningites aiguës

ou tuberculeuses.
' On observe assez souvent des arthrites pendant la durée ou à la fin de l'évo-

lution de la maladie. Celles-ci peuvent affecter une ou plusieurs articulations,

mais ce sont le plus ordinairement les genoux qui sont atteints. Tantôt l'inflam-

mation est relativement bénigne, caractérisée simplement par un peu de rou-
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geur, de gonflement et de douleur, et se termine spontanément par la

résolution. Tantôt, dans d'autres cas, les lésions, plus graves, se manifestent

par la présence de liquide dans l'articulation. On se trouve alors souvent avoir

affaire à des épanchements purulents, qui peuvent conduire à l'ankylose défi-

nitive. On a recherché les microbes pathogènes dans ces épanchements. Friis

n'en a rencontré aucun, non plus que Canuet dans un autre cas. Au contraire

Fronz, chez un enfant de deux ans et demi, a découvert le méningocoque dans

le pus extrait pendant la vie, par ponction, de l'articulation tibio-tarsienne.

Les troubles du côté des yeux, étudiés particulièrement par Théodor Axen-

feld, sont très fréquents. On constate soit la dilatation, soit le rétrécissement,

soit l'inégalité des pupilles. On a observé également l'anesthésie de la cornée.

Le strabisme et la diplopie peuvent être tantôt le résultat de la conlracture des

muscles de l'œil, ce qui est le cas le plus habituel, tantôt la conséquence de

véritables paralysies oculaires. Celles-ci sont d'ailleurs relativement rares

(Schirmer) et généralement suivies de guérison, lorsque la méningite est cu-

rable. Elles affectent plus particulièrement la sixième paire, tandis que l'oculo-

moteur commun ne serait que très exceptionnellement atteint (Leichtenstern).

Elles peuvent être unies ou bilatérales. Dans un certain nombre de cas, l'au-

topsie est venue montrer que les paralysies étaient dues à la propagation de l'in-

flammation au tronc des nerfs, qui baignent quelquefois dans l'exsudat pu-

rulent des méninges. Enfin on a noté l'existence de la névrite optique, produi-

sant de l'amblyopie et même la cécité, et généralement curable dans les cas de

méningite cérébro-spinale susceptibles de guérison.

On a observé, chez quelques malades, une conjonctivite purulente, dans le

pus de laquelle ont été décelés le méningocoque et le pneumocoque. Chez

d'autres, les milieux intérieurs de l'œil s'infectent secondairement, soit par con^

tinuité, soit par métastase (ophtalmie méningitique métastatique). L'examen

ophtalmoscopique révèle alors les signes de la suppuration intra-oculaire, qui

peut aboutir à la panophtalmie et à la perforation du globe. Ces manifesta-

tions, rares d'ailleurs, doivent être considérées comme de véritables complica-

tions plutôt que comme des symptômes réguliers de la maladie.

Du côté de Vorcille, en dehors des bourdonnements qui s'observent fréquem-

ment et sont sans grande importance, il peut survenir des lésions plus graves.

L'inflammation s'étend quelquefois des méninges à l'oreille interne et moyenne,
donnant naissance à des otites suppurées, qu'il ne faut pas confondre avec les

otites primitives qui déterminent secondairement la méningite. La perfora-

tion du tympan est souvent la conséquence de l'otite moyenne. Quant aux
lésions de l'oreille interne, elles produisent une surdité qui souvent peut être

définitive.

-Nous avons signalé, parmi les symptômes du début, l'intlammalion assez

fréquente de la muqueuse des fosses nasales et le coryza qui en résulte. Cette

inflammation peut aller quelquefois jusqu'à déterminer une véritable rhinite

purulente avec ulcérations et sphacèle de la muqueuse. Ces lésions constituent

de véritables complications, heureusement fort rares, ainsi que les ulcérations

de la gorge, les abcès de l'amygdale, qui ont été observés dans certains cas.

ha ponction lombaire fournit un ensemble de notions d'une valeur diagnos-

tique considérable. C'est grâce à elle qu'on a pu établir d'une façon indiscu-

table l'existence légitime de certaines formes curables, abortives, ambulatoires,

de la méningite cérébro-spinale épidémique. Nous ne reviendrons pas sur ce

[G. GUINON.-\
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que nous avons dit précédemment au sujet de cette opération et des procédés

d'examen du liquide céplialo-rachidien (V. page 925). Les résultais qu'ils four-

nissent dans la méningite épidémique ne ditTèrent point de ceux que l'on obtient

dans les méningites aiguës. Le liquide céphalo-rachidien, trouble ou opalescent,

donne par la centrifugation un culot plus ou moins nettement purulent, dans

lequel le microscope décèle la prédominance des éléments polynucléaires.

Cette polynucléose peut être constatée pendant toute la durée de la maladie.

Lorsque surviennent l'amélioration ou la convalescence, les éléments poly-

nucléés sont remplacés graduellement par des lymphocytes (Labbé et Castaigne,

Apert et Oriffon). La polynucléose pourrait cependant reparaître après avoir

disparu et après la guérison de la méningite (Achard).

L'examen bactériologique du liquide céphalo-rachidien vient ensuite com-

pléter les résultais obtenus par l'étude cytologique et permettre, avec l'aide du

microscope, des cultures, des inoculations aux animaux, de déterminer la

nature de l'agent pathogène (méningocoque) qui a causé la maladie.

Dans la méningite cérébro-spinale épidémique,comme dans les autres ménin-

gites aiguës, l'imperméabilité normale des méninges aux substances chimiques

(iodure de potassium) n'est pas altérée (Griffon) à l'inverse de ce qui a lieu dans

la méningite tuberculeuse.

Évolution. Formes cliniques. — La méningite cérébro-spinale est loin d'évo-

luer de la même manière dans tous les cas et l'on constate une grande variété

dans les différents aspects sous lesquels peut se présenter le tableau clinique de

cette affection. L'âge des sujets atteints le modifie quelquefois dans des propor-

tions importantes. C'est ainsi que, chez les enfants du premier âge, les seuls

signes peuvent être un peu d'agitation, quelques convulsions et le coma. Chez

le vieillard la maladie peut passer complètement inaperçue. Mais dans l'immense

majorité des cas la méningite épidémique se présente sous un certain nombre
déformes cliniques dont le nombre peut être ramené à trois: forme aiguë ; forme

subaiguë ou prolongée; forme ambulatoire, atténuée ou fruste.

La forme aiguë débute toujours d'une façon brusque et bruyante, par un ou

plusieurs frissons, une céphalalgie violente, des vomissements, une fièvre vive

qui atteint rapidement r)9, 40" C et même davantage. Puis, en deux ou trois

jours, tous les signes de la méningite cérébro-spinale sont constitués: contrac-

tures, raideur de la nuque, rachialgie et rigidité de la région vertébrale, signe

de Kernig, délire, éruptions cutanées, etc., etc. Cette situation peut se prolon-

ger quelques jours, tout en s'aggravant d'heure en heure et le malade tombe

dans le coma. Les contractures font alors place à la résolution musculaire ou aux

paralysies, le pouls se modifie, le rythme respiratoire s'altère et enfln la mort

survient au bout de six à quinze ou vingt jours, sans qu'on ait pu constaler de

rémissions nettes dans la marche de la maladie.

A côté de cette forme aiguë, il faut placer la forme dite foudroyante. Le sujet

est pris, de la façon la plus inattendue, d'un grand frisson, au sortir duquel il

tombe presque d'emblée dans le coma, et succombe en quelques heures.

Dans la forme subaiguë ou prolongée, après un début qui est quelquefois

brusque et bruyant, mais qui peut être aussi relativement lent et insidieux, les

symptômes atteignent un certain degré d'intensité. Puis, au bout de quelque

temps, survient une rémission dans tous les phénomènes, suivie ultérieurement

d'une nouvelle aggravation. Ces phases d'amélioration et d'exacerbation succès-



MÉNINGITE CÉRÉBRO-SPINALE ÉPIDÉMIOUE. 1021

sives présentent une durée très variable, de quelques jours à trois, cinq et six

semaines. La maladie peut ainsi se prolonger pendant des semaines, des mois,

quelquefois même pendant plus d'une année (Ilutinel). Lorsque le cas est

grave, les rémissions sont de moins en moins accentuées, les accès, au contraire,

s'aggravent, se rapprochent et se prolongent, pour aboutir enfin à la mort.

L'inverse se produit dans les cas curables : les accès s'atténuent et s'éloignent,

les rémissions sont de plus en plus complètes et la g'uérison survient, mais non

sans laisser quelquefois après elle des séquelles plus ou moins graves : para-

lysies, atrophies musculaires, troubles psychiques, surdité, amaurose, et, chez

les tout petits enfants, l'hydrocéphalie définitive.

Dans les formes ambulatoires ou atténuées, l'évolution est toute différente. La

forme am bufaloiri' Y>vopremen[. dite (Sicard et Brécy, Apert et Griffon) est carac-

térisée par le fait que le patient, quoique en réalité sous le coup de lésions

méningées souvent bien déterminées, ainsi que l'autopsie ou la ponction lombaire

ont pu le démontrer dans de nombreux cas, n'est pas confiné au lit d'une façon

permanente, mais continue à aller et venir, sinon à vivre sa vie normale et à se

livrer à ses occupations habituelles. Certains malades se plaignent d'un

malaise général plus ou moins accentué, sans fièvre, avec quelques douleurs de

tête, des bourdonnements d'oreille, un peu d'inappétence. Ce type rentre dans

les formes frustes proprement dites, c'est-à-dire celles où manque complètement

un plus ou moins grand nombre des symptômes ordinaires de la maladie.

D'autres sujets présentent, au contraire, presque au complet l'ensemble des

symptômes de la méningite cérébro-spinale. Mais ces symptômes sont si atté-

nués, qu'il faut toute l'attention du médecin pour les reconnaître.

La guérison est certainement fréquente dans cette forme plus que dans toute

autre. Mais malgré celte apparence d'innocuité, il peut se faire que, sous

l'influence d'une fatigue, d'un excès, d'un refroidissement, ou même sans cause

appréciable, subitement les symptômes s'aggravent et que la mort s'ensuive,

quelquefois d'une façon foudroyante.

Dans toutes ces formes frustes, atténuées ou ambulatoires, le diagnostic ne

sera souvent assuré que par la ponction lombaire et l'examen du liquide céphalo-

rachidien. C'est d'ailleurs grâce à ce procédé nouveau d'exploration que l'on a

pu arriver à en établir la légitime existence et à en déterminer nettement les

diverses modalités cliniques.

A côté de ces formes, basées sur des différences bien tranchées dans l'évolu-

tion de la méningite cérébro-spinale, on en a mentionné d'autres, qui se fondent

sur la prédominance de tel ou tel symptôme. On a ainsi décrit une forme purpu-

rique, caractérisée par l'abondance d'une éruption de purpura ; une forme

typhique, avec stupeur, diarrhée, taches rosées lenticulaires, les symptômes
cérébro-spinaux restant dans l'une et dans l'autre au second plan; une forme

pneumonique, caractérisée par la fréquence et la gravité des complications

pulmonaires.

Terminaisons. Pronostic. — La gravité de la méningite cérébro-spinale

varie nécessairement suivant la forme sous laquelle elle évolue. La forme

foudroyante, ainsi que nous avons vu, emporte le malade en quelques

heures. La forme aiguë est certainement ensuite la plus grave. D'une façon

générale un début bruyant, avec tout un cortège de symptômes intenses et vio-

lents, peut être considéré comme l'indice d'un cas à pronostic sombre. Mais il

[C. GUINON/i
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ne faudrait pas non plus prendre cette proposition trop au pied de la lettre, car

on a vu, exceptionnellement, il est vrai, survenir la guérison dans des faits à début

presque foudroyant.

La forme subaiguë comporte beaucoup plus de guérisons. On a vu plus haut

comment évolue cette forme dans les cas favorables et dans les cas graves,

C'est donc seulement de la marche de la maladie qu'on pourra tirer les éléments

du pronostic. On n'oubliera pas que, sous cette forme, l'affection peut traîner

pendant des mois et on se gardera bien de commettre la faute de prendre pour

la guérison véritable une rémission qui peut d'ailleurs être presque complète,

absolument apyrétique, et, par sa longue durée, faire croire faussement au

retour définitif de la santé.

Les formes ambulatoires, atténuées ou frustes ne sont pas toujours aussi

bénignes que l'on pourrait croire au premier abord. On admet généralement

dans cette forme, au point de vue du pronostic, deux types bien tranchés

(Sicard, Pinault). L'un, qui est curable, évolue, pendant toute sa durée, sans

que les symptômes cessent de se montrer sous une forme atténuée, le malade

allant et venant, sinon se livrant à ses travaux habituels. C'est certainement

cette forme qui compte le plus grand nombre de guérisons. Dans l'autre, que

l'on a qualifié de type ambulatoire foudroyant, le tableau clinique d'apparence

tranquille et bénigne est subitement interrompu par une crise suraiguë : le

malade tombe brusquement dans le coma et est emporté en quelques heures.

Il faudra donc prudemment, en présence d'un sujet atteint de la forme ambu-

latoire, réserver jusqu'à un certain point le pronostic, en prévision d'une pareille

éventualité, toujours possible.

En dehors de l'évolution proprement dite de la méningite épidémique, cer-

taines circonstances apportent à l'établissement du pronostic des éléments qui

ne sont pas sans valeur. L'âge, par exemple, influe d'une façon très nette sur

la gravité de la maladie. Le pronostic est certainement beaucoup plus sombre

chez les tout petits enfants. Une statistique de Friis donne, comme taux de

mortalité : 77,7 pour 100 chez les enfants de moins d'un an, 48,7 pour 100 chez

ceux de un à cinq ans, tandis que, pour ceux de dix à quinze ans, la proportion

n'est que de 21,-4 pour 100. Chez l'adulte, la maladie est plus meurtrière pour

le jeune soldat que pour tout autre.

Le sexe ne paraît pas avoir d'influence très nette, bien qu'on ait noté cepen-

dant un peu plus de mortalité chez les femmes que chez les hommes.
Enfin, la gravité paraît varier notablement suivant les épidémies. Tandis que

dans certaines on constate une relative bénignité, d'autres au contraire se

montrent particulièrement meurtrières. Il est vrai qu'à cet égard, princi-

palement en ce qui concerne les travaux anciens, il fatit examiner la question

de savoir dans quelles proportions leurs auteurs admettaient ou rejetaient les

cas atténués ou frustes. Antérieurement à une époque toute récente, on con-

naissait mal les formes ambulatoires, atténuées, curables, tandis qu'actuelle-

ment elles entrent pour une part importante dans les statistiques, qu'elles

contribuent notablement à améliorer. C'est peut-être une des raisons pour les-

quelles on trouve, dans certains travaux anciens, un pourcentage de mortalité

infiniment supérieur à ce qu'il est dans les statistiques récentes. Ainsi l'on a

rapporté des chiffres de 75 et 90 pour 100 de mortalité dans certaines épidémies,

tandis que Netter, dans une épidémie récente, ne trouve qu'une proportion

de 55 pour 100.
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De plus, la gravité varierait considérablement si l'on faisait entrer en ligne de

compte les diverses espèces microbiennes qui ont été considérées comme patho-

gènes de la méningite cérébro-spinale. En s'en tenant au pneumocoque et au

diplococcus de Weichselbaum, il est certain que, si l'on se limitait à ce dernier

et si l'on éliminait du cadre de la méningite épidémique tous les cas à pneumo-
coques, le taux de la mortalité s'en trouverait considérablement abaissé. A cet

égard Concetti donne les chiffres comparatifs de mortalité de 15 pour 100 pour

la méningite cérébro-spinale cl de 75 pour 100 pour la méningite à pneumo-
coques.

La guérison, quand elle se produit, s'établit d'habitude lentement. Quelque-

fois elle est obtenue sans incidents. Mais, dans d'autres cas, la convalescence,

longue, traînante, est entrecoupée de phénomènes divers: troubles psychiques, pa-

ralysies, etc. Elle est cependant le plus souvent intégrale. Mais la maladie peut

aussi laisser après elle des séquelles plus ou moins sérieuses. D'après Netter,

les suites éloignées seraient dues, la plupart du temps, à l'exagération et à la

persistance de symptômes parus dans la période aiguë de la maladie. On a noté

des paralysies avec ou sans atrophie musculaire, soit affectant un ou plusieurs

membres, soit localisées à un seul muscle (le grand dentelé, dans un cas), des

troubles psychiques, la surdité, l'amaurose, etc.

Diagnostic. — Au lit du malade, la première question à résoudre est la sui-

vante: est-on en présence d'une méningite cérébro-spinale? Ensuite se pose

une seconde question: s'agit-il de méningite épidémique?

La solution de la première n'est pas toujours aisée. La méningite cérébro-

spinale peut, en effet, être confondue avec un certain nombre d'autres affections :

chez les enfants, les convulsions, les fièvres éruptives; à tout âge, l'influenza,

la fièvre typhoïde, le typhus exanthématique, la méningite tuberculeuse, le

tétanos, l'hystérie. Nous ne ferons que rappeler brièvement ici les éléments du

diagnostic dont il a déjà été traité à l'article Méningites aiguës.

Dans Vinfïucnza, particulièrement dans sa forme nerveuse, le début brusque,

la céphalalgie, le- délire pourraient faire penser à la méningite cérébro-spinale,

d'autant plus que les épidémies d'influenza coïncident souvent, ainsi que nous

avons vu, avec celles de méningite. Mais, dans la grippe, nous ne trouvons pas

les contractures véritables, ni le signe de Kernig, non plus que des troubles

oculaires. D'autre part, il ne faut pas oublier que le bacille de Pfeiffer peut,

comme le diplocoque de Weichselbaum, se localiser au niveau des méninges et

donner lieu à des méningites aiguës grippales. Dans les cas douteux, il faudra

avoir recours à la ponction lombaire et à l'examen bactériologique complet du
liquide céphalo-rachidien pour aboutir à un diagnostic certain.

La fièvre typhoïde n'a pas le début bruyant de la méningite cérébro-spinale.

Les frissons initiaux y sont rares et également rares les vomissements. Rares

aussi les contractures, du moins à un degré aussi accentué, môme dans les

formes nerveuses les plus caractérisées. Le signe de Kernig a été, il est vrai,

constaté dans la fièvre typhoïde, mais d'une façon tout à fait exceptionnelle.

Les symptômes abdominaux, diarrhée, etc., tiennent ici une place bien

plus importante dans le tableau clinique. linfin le sérodiagnostic pourra être,

dans les cas douteux, d'un grand secours. Pour la fièvre typhoïde, comme
pour la grippe, on aura toujours présente à l'esprit la possibilité de méningites

à bacilles d'Eberlh, dont le diagnostic, en cas d'incertitude, ne pourra guère

[G. GUIN0N.1
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être fait que pai^ la ponction lombaire et l'examen bactériologique du liquide

céphalo-rachidien.

Le typhm exanlhématiqiie ne pourrait guère prêter à confusion qu'avec les

cas de méninginte cérébro-spinale à éruptions cutanées particulières, intenses

et prédominantes. Mais dans le typhus la notion d'épidémicité s'impose le plus

souvent; de plus le début est différent, le signe deKernig manque et la ponction

lombaire ne donne que des résultats négatifs.

La méningite tuberculeuse a un début plus insidieux, une marche plus lente,

une durée plus prolongée. Les éruptions cutanées y sont plus rares, l'évolution

de la fièvre tout autre, la violence de tous les symptômes en général beaucoup
moindre. On pourrait cependant confondre avec elle la méningite cérébro-spi-

nale à forme prolongée, traînante, avec rémissions. L'examen du liquide

céphalo-rachidien décèlera alors, dans la méningite tuberculeuse, la lympho-

cytose caractéristique et de plus le trouble de la perméabilité méningée aux

substances chimiques, lequel n'existe pas dans la méningite épidémique. Il

n'est pas inutile de savoir que l'on peut trouver associés, dans les méninges,

le méningocoque et le bacille de Koch.

Leroux et Viollet ont observé un cas de méningite cérébro-spinale simulant à

s'y méprendre le tétanos, particulièrement à cause de la présence d'un trismus

fort accentué, associé aux autres contractures. Mais, outre que le trismus, à

ce degré, est plutôt rare dans la méningite cérébro-spinale, les contractures

que l'on observe dans cette dernière sont généralement moins intenses et plus

facilement réductibles que dans le tétanos, où elles sont presque toujours im-

possible à vaincre. Bien qu'en somme l'occasion d'une pareille erreur doive se

présenter assez rarement, il faut cependant s'en garder avec soin, afin d'éviter,

s'il s'agit de méningite, les inoculations de sérum antitétanique, au moins

inutiles dans cette dernière affection.

L'/njstérie pourra, surtout peut-être en temps d'épidémie de méningite,

donner lieu à un complexus symptomatique s'en rapprochant d'assez près. Mais

ici les antécédents nerveux, les attaques, l'absence de fièvre, la présence des

stigmates devront toujours permettre de faire le diagnostic.

Dans un cas à début insidieux observé par Canuet, la douleur et la raideur

de la nuque ont pu faire penser à un mal de Pott cervical. Il suffit de connaître

la possibilité de cette erreur pour éviter d'y tomber.

Une fois bien établi le diagnostic de méningite cérébro-spinale, il reste encore

à savoir si l'on a affaire à une méningite infectieuse simple ou à la méningite

épidémique. Si l'on se trouve en temps d'épidémie, on sera tout naturellement

porté à penser qu'on est en présence d'un cas nouveau de l'affection qui sévit,

au moment même, d'une façon épidémique. Mais il ne faut pas oublier qu'on

peut aussi rencontrer, en pleine période d'épidémie de méningite à méningo-

coques, des cas de méningite avec manifestations cérébrales et spinales dues

à tout autre agent pathogène. En ce cas, c'est la ponction lombaire et l'examen

bactériologique complet du liquide céphalo-rachidien qui seuls pourront venir

lever les doutes.

Lorsque l'on se trouve en face d'un ou deux cas isolés, il faudra bien se

rappeler, avant de rejeter l'idée d'épidémicité, que les foyers épidémiques de

méningite à méningocoques sont souvent très limités et qu'en tout cas, on

peut être, au moment même, dans une période de décrois.sance de l'épidémie.

En d'autres termes, on ne doit pas considérer comme nécessaire, pour admettre
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le diagnostic de méningite épidémiquo, la coexistence d'un très grand nombre

d'autres cas similaires.

Dans cette dernière alternative, comme dans la précédente, lorsque les.doutes

ne peuvent être levés par les seules notions empruntées à la clinique, on devra

toujours avoir recours à la recherche du méningocoque dans le liquide céphalo-

rachidien, non seulement à l'aide du microscope, mais encore par les cultures

et les inoculations aux animaux. Rappelons qu'on peut également en pour-

suivre la découverte dans certaines humeurs où sa présence a été signalée,

telles que le mucus nasal (Scherer, Apert et Grillon) et le sang (Netter).

Traitement ('). — Nous ne reviendrons pas ici sur les divers traitements

médicamenteux dont la plupart ont été cités à propos des autres l'ormes de

méningites aiguës: calomel
;
mercure, sous forme d'injections sous-cutanées

de sublimé; quinine; antispasmodiques, opium, antipyrine, bromures, etc.

La thérapeutique qui paraît la plus efficace est la balnéation chaude, employée

pour la première fois d'une façon systématique par Aufrecht. La température

du bain doit être de 58 à 40 degrés centigrades. Si le patient supporte difficile-

ment d'emblée ce degré de chaleur, on peut le plonger dans un bain moins

chaud et en élever rapidement la température. La durée du bain doit être de

10 à 25 minutes. On le renouvelle toutes les trois, quatre ou six heures, sui-

vant la tolérance des sujets, jour et nuit, pendant toute la durée de la maladie,

et on les continue, mais moins fréquents, pendant la convalescence. Les plus

grandes .précautions doivent être prises, cela va de soi, pour plonger dans le

bain et en sortir les malades, généralement très sensibles et à qui les moindres

mouvements sont souvent très douloureux. Ainsi employés, les bains chauds

calment les troubles nerveux, diminuent la céphalalgie et les contractures,

abaissent la température, provoquent la diurèse et la sudation.

La balnéation froide, bien qu'elle ait été préconisée, est considérée comme
nuisible par certains auteurs, au point que Rendu conseille de s'en abstenir,

lorsque le diagnostic entre la méningite et la fièvre typhoïde reste hésitant.

Bien que certains auteurs refusent à la ponction lombaire toute valeur théra-

peutique (Osier), elle paraît cependant, dans bien des cas, avoir une influence

bienfaisante sur l'évolution des méningites, et particulièrement de la méningite

cérébro-spinale épidémique. Elle diminue la céphalalgie, les contractures, peut

faire cesser le coma, abaisse quelquefois la température. Il est quelquefois

nécessaire de la répéter plusieurs fois, son effet n'étant généralement ({ue de

courte durée.

Les injections sous-cutanées de sérum artificiel, employées quotidiennement

d'une façon systématique, à haute dose (jusqu'à 1200 grammes de sérum par

jour), ont donné à certains auteurs des résultats favorables : abaissement de la

température, diurèse, sudation, apaisement des troubles nerveux.

Le traitement prophylaclique se borne aux mesures adoptées pour (outes les

maladies épidémiques : isolement, désinfection, etc. Mais dans la méningite
cérébro-spinale, dont les épidémies ont peu de tendance à la diffusion, elles

sont peut-être, au moins dans la population civile, d'une urgence moins immé-
diate que pour certaines autres maladies à contagiosité plus développée.

(') ÉMiLE Blavot. Thèse de Paris, 1902.

TI!.\nÉ DE MKDECINE, 2" édit. — IX. Go
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SYPHILIS DES CENTRES NERVEUX

Par HENRI LAMY
Médecin des hôpitaux.

Historique. — L'importance des accidents que la Syphilis peut produire du

côté du système nerveux est telle que cette question domine aujourd'hui en

grande partie le pronostic de la vérole. Il ne nous paraît pas téméraire d'avancer

qu'à l'heure actuelle, en Europe du moins, la Syphilis pourrait être considérée

comme une infection bénigne (réserves faites pour la syphilis héréditaire),

n'était l'éventualité redoutable qu'elle comporte de complications du côté des

centimes nerveux. Ces complications ont-elles existé de tout temps? Leur fré-

quence actuelle tient-elle à un changement dans la manière d'être du virus

syphilitique, ou à toute autre cause? Il nous paraît impossible de répondre à cette

question d'une manière satisfaisante.

Avant le xix'' siècle, rares sont les auteurs qui ont parlé des accidents nerveux

de la vérole avec quelque précision. Au début du xvi*^ siècle, Ulrich de Hut-

ten (') signalait l'intluence du morhus gallkus sur la paralysie et l'apoplexie.

Lin peu plus tard, Ambroise Paré mentionne, parmi les accidents auxquels

sont exposés les syphilitiques, les céphalées nocturnes et les convulsions.

Houstet (1753) décrit certaines pai'aplégies accompagnées d'incontinence et

d'impuissance, susceptibles de guérir par le mercure. J. Franck compte la

vérole parmi les causes de paraplégie. C'est seulement vers le milieu du

xvin'^ siècle que nous trouvons pour la première fois des documents anatomiques

précis dans Astruc (^) et dans ÎMorgagni. Le premier appelle l'attention sur les

troubles circulatoires de l'encéphale résultant de la présence de gommes syphi-

litiques à l'intérieur du crâne. Le second, dans sa neuvième lettre, rapporte

avec détails l'autopsie d'une femme syphilitique qui présentait deux gommes
de l'os frontal avec envahissement du cerveau et des méninges, et qui mourut

dans le coma après avoir eu de l'épilepsie. Malheureusement, les syphiligraphes

avaient déjà une tendance à rapporter au mal vénérien une foule d'affections

qui lui étaient étrangères. Depuis Paracelse jusqu'à la fin du xvui'^ siècle, le

nombre des méfaits imputés à la syphilis alla toujours en augmentant : non

seulement elle causait l'épilepsie et la manie, mais aussi l'asthme, la phtisie, le

rhumatisme! etc.... Ces exagérations eurent pour résultat d'amener une réac-

tion excessive qui fit méconnaître la valeur des faits bien observés. Au début

du XIX" siècle, J. Hunter déclarait que le cerveau était en dehors des atteintes

du virus vénérien. Cette opinion rencontra de nombreux adeptes; et le scepti-

cisme à l'égard des complications nerveuses de la syphilis a rallié des partisans

jusque tout près de nous (Lasègue).

(') Ulkicii de IIuttiîn. De Giiaiaci medicinn et de morbo rjallico liber, lôl'J.

('•') AsTituc. De morbis vcnereis, l'ôO.

[H. LANVi
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Vers le milieu du xix"^ siècle, la question entre dans une phase nouvelle et

vraiment scientifique, grâce aux progrès de l'anatomie pathologique. A Vir-

clîowC) l'evient le grand mérite d'avoir le premier établi méthodiquement les

caractères généraux des productions syphilitiques dans les divers tissus : il en

poursuit l'étude dans les centres nerveux, montrant que, là comme ailleurs,

l'inflammation spécifique avait son point de départ dans le tissu conjonctif ou

dans les vaisseaux et que la substance nerveuse n'y participait que secondaire-

ment. Bien que cette manière de voir ait été attaquée depuis, et surtout dans

ces dernières années, elle forme encore la base de nos connaissances actuelles.

Heubner(^), dans son importante monographie, décrit les altérations primitives

des artères du cerveau, que Steenberg (1860) avait déjà signalées. En France,

le livre de LancereauxetGros (1861 )('•) marque une date importante. Les travaux

de Ricord, Lallemand, Lagneau, Zambaco, Mauriac et surtout de Fournier ont

complété l'histoire clinique et anatomique de la syphilis cérébro-spinale. — En
Angleterre, citons Hutchinson, Broadbent, Buzzard; — en Allemagne Jaksch,

Baumgarten, Rumpf, Jiirgens, Oppenheim, Siemerling, etc., parmi les auteurs

qui ont le plus contribué à l'étude de cette question, nous aurons l'occasion

d'utiliser leurs travaux au cours de cet article.

La Syphilis de la moelle épmière en particulier était très incomplètement

connue il y a à peine trente ans. Les faits de Zambaco f^). Charcot et Gom-
bault(*), Moxon étaient des observations isolées. C'est en effet seulement

grâce au développement des recherches histologiques que cette étude a pu être

poursuivie. Auparavant, la simple exploration à l'œil nu, en laissant passer

inaperçues des lésions médullaires importantes, avait conduit les auteurs à

n'admettre guère, comme localisations spinales de la syphilis, que les lésions

grossières ayant pour point de départ le squelette du rachis, telles que les

exostoses, la carie, les gommes des vertèbres. On supposait l'existence de ces

lésions, pour expliquer les paraplégies spécifiques, plus souvent qu'on ne les

rencontrait à l'autopsie. Le microscope vint démontrer que, à l'autopsie des

syphilitiques qui succombent aux accidents spinaux, l'infiltration diffuse de la

moelle se rencontre bien plus souvent que les lésions spécifiques grossières

dont il vient d'être question (Heubner, Homolle, Julliard, Dejerine (), etc.). Il

existait donc des « myélites syphilitiques », et ce diagnostic que Ricord n'avait

jamais osé formuler, même en présence de cas qui l'embarrassaient singulière-

ment, fut couramment porté dans la pratique. L'étude attentive de ces myélites

conduisit à faire jouer un rôle important aux altérations des vaisseaux (GreifT,

Rumpf, jMoeller, Lancereaux, Sottas (**), etc.). Dès 1889, Gilbert et Lion (°)

avaient réuni dans un important mémoire les faits jusque-là connus de Syphilis

(') ViRCHOw. Ueber die Natur der constitutionnel syphilitischen AlTectionen. Vircliow'.-f

Arcliiv., 1858.

(*) Heubner. Die luclischen Ei^krankimgen der Hirnarterien. Leipzig, 1874.

(^) Lancere,\ux et Gros. Des affections neroeuses sijphilitiques. Paris, 1801. — L.\n'cereau.x.

Traité historique et pratique de la syphilis. Paris, 1874, 2° édit.

(*) Zambaco. Thèse de Paris, 1862.

(^) Charcot et Gombault. Arch. de physiol., 1873, p. 143.

(") MoxoN. Guy s Hosp. Rep., 187 •!.

(') Heubner. Ziemssen's Handbuch. Bd II, Halfte 1. — Homolle. Progrès méd., 1870. —
Julll-vrd. Thèse de Lyon, 1879. — Dejerine. Revue de méd., 1884.

(^) Greiff. Archiv. f. Psych., Bd XII. — Rumpf. Arehiv. f. Psych. Bd XVI. — Moeller.
Annal, f. Derm. u. Syph., 1891. — Lancereaux. Leçons de clin, méd., Paris, 1892. —
J. Sottas. Thèse de Paris, 1894.

(") Gilbert et Lion. Arch. gén. de méd., 1889.
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médullaire précoce, et proposé une classification rationnelle des diverses

formes anatoroiques rencontrées. Tout récemment, Widal et ses élèves, Ravaut

Sicard, IMonod, Lemierre, ont montré tout le profit que Ton pouvait tirer de

l'examen du liquide céplialo-rachidien pour le diagnostic de la syphilis cérébro-

spinale {Soc. médic. des hôp., ! 901-1905).

A l'heure actuelle, la discussion sur la nature syphilitique du Tabès et de la

Paralysie générale retient toute l'attention. Aliénistes, neurologistes, syphili-

graphes et histologistes y prennent part, apportant chacun leurs arguments ou

leurs objections. Nous n'avons pas ici à aborder cette discussion, qui doit

trouver place ailleurs dans ce Traité; mais nous devons nous borner à constater

que l'accord est loin d'être fait, et nous ne pensons pas que le moment soit

encore venu de décrire, à l'exemple de Rumpf (M, ces maladies au chapitre

de la Syphilis du système nerveux. Tel est l'avis de Nonne (-), qui, sans mécon-

naître le rôle étiologique considérable joué par la syphilis dans l'espèce, se

refuse à admettre que celle-ci soit une condition sine qua non du développe-

ment de la Paralysie générale et du Tabès.

Étiologie. — Les conditions générales qui président à la localisation des

lésions syphilitiques dans les centres nerveux sont mal connues. La fréquence

de celles-ci, comparativement aux autres complications viscérales, est un fait

digne de remarque. On a voulu voir là un cas particulier de la prédilection du

virus syphilitique pour l'appareil lymphatique. Mais encore faudrait-il avoir

démontré que la cavité arachnoïdienne et les gaines vasculaires du névraxe

sont des dépendances du système lymphatique, ce qui est loin d'être admis.

Quant à la proportion absolue des accidents nerveux dans la syphilis, elle est

bien difficile à évaluer, étant donné le grand nombre de syphilis ignorées.

Fournier, sur 3429 cas de syphilis tertiaire, trouve 1095 affections nerveuses

variées : mais c'est là une donnée assez vague. Hjelmman indique le chiffre de

15 à 25 syphilis cérébrales sur 1000 syphilitiques. D'après les statistiques de

Fournier les localisations cérébrales seraient 5 ou 6 fois plus nombreuses que

les troubles médullaires.

Nonne, dans sa statistique, évalue la proportion d'affections nerveuses _syphi-

litiques relativement aux autres maladies nerveuses à 1 pour 66 — et relative-

ment aux aulres maladies en général à 1 pour 257.

Conditions inhérentes à l'infection. — Broadbent a émis l'opinion que les

accidents nerveux appartenaient surtout aux syphilis primitivement bénignes.

Fournier hésite à se ranger à cet avis, bien que sa statistique personnelle le

confirme en partie. ]J insuffisance du traitement, précisément dans les formes

bénignes à leur début, pourrait être, il est vrai, incriminée dans bien des cas.

Les auteurs s'accordent, en effet, à déclarer que, dans la plupart des cas de

syphilis cérébrale, le traitement suivi antérieurement a été nul ou incomplet.

Semblable opinion a été émise à propos de la syphilis de la moelle (Gilbert et

Lion, Kuh, Boulloche). D'après le relevé de Sottas, les accidents spinaux

seraient deux fois plus fréquents chez les syphilitiques qui ont été mal soignés

(') Th. Rumpf. Die sypinlilischen Erkrankungcn deft Nervcusijslems, Wiesbaden, 1887.

('') M. Nonne. Sj/jiliylis und Nervensyslem, Berlin 1002, p. 222 et 550. L'opinion de Nonne
sur ce sujel a d'autant plus de poids que l'exporicnce du médecin de IIami)Ourg, en ce qui

concerne la Syphilis du Système nerveux, s'appuie sur un très grand nombre de faits person-
nellement observés, comme on peut s'en convaincre par la lecture des intéressantes
Leçons qu'il vient de publier.

[H. LAMY.-i
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OU n'ont pas fait de traitement. Il faut reconnaître cependant que les com-

plications cérébro-spinales sont loin d'être toujours prévenues, même par une

thérapeutique des plus rigoureuses. Quelques auteurs refusent même au trai-

tement toute action préventive à cet égard (Leyden, Mauriac). Dans une

importante statistique portant sur 72 cas de syphilis médullaire, Orlovski

indique (') que 67 malades avaient suivi le traitement, et dans 25 cas un trai-

tement très énergique. Nonne est conduit, par son expérience personnelle, à

des conclusions analogues.

Faut-il voir une aptitude spéciale du virus syphilitique dans les faits curieux

rapportés par Morel-Lavallée et par Nonne? Ces auteurs ont pu établir, chez

plusieurs individus présentant des accidents nerveux, que l'infection syphi-

litique avait été contractée par eux à la même source et à la même date.

La syphilis peut atteindre les centres nerveux à n'importe quelle pha^e de son

évolution. Autrefois considérés comme l'apanage exclusif de la syphilis ter-

tiaire, les accidents nerveux peuvent éclater, comme on sait aujourd'hui, en

pleine période secondaire : un an, six mois, trois mois après l'apparition du

chancre induré. Ou bien au contraire ils sont séparés par un intervalle fort long

des premières manifestations cutanées : vingt ans et plus (Fournier). Ces com-

plications précoces et tardives, que l'on oppose souvent les unes aux autres,

présentent-elles en fait des différences fondamentales?

Les lésions précoces, dit Lancereaiix, ont pour caractère distinctif d'être

superficielles et diffuses; ce sont surtout des méningites. Les lésions tardives

sont profondes et circonscrites : telles l'artérile, l'encéphalite gommeuse. Cette

distinction doit être admise dans son sens le plus général, à la condition toute-

fois de ne point la considérer comme plus absolue que la division de la syphilis

en trois périodes. On peut voir le « tertiarisme » devancer l'époque ordinaire de

son apparition. L'artérite syphilitique du cerveau a été constatée à l'autopsie

au 8" mois de la vérole (Brault). Kahler n'a-t-il pas vu un ramollissement de la

protubérance par thrombose artérielle chez un individu qui était encore por-

teur du chancre induré au moment de la mort? Par contre, Oppenheim a

observé une méningite cérébro-spinale très étendue à l'autopsie d'une femme,

syphilitique depuis sept ans.

La syphilis cérébrale est, d'une façon générale, une complication de la

période tertiaire. On la rencontre surtout de la à la iS^ année; l'hémiplégie

par artérite, de la 6^ à la 10'^ (Fournier). La syphilis de la moelle apparaît

d'une façon précoce dans la majorité des cas. Les faits de Gilbert et Lion, Erb,

Goldflam, etc., montrent que la plupart des accidents spinaux se produisent

dans le cours de la 1"^ et de la 2^ année : les plus précoces (6 mois, 5 mois)

semblent les plus graves.

Conditions prédisposantes inhérentes au malade. — Celles-ci auraient plus

d'importance que les précédentes, selon Fournier. hliérédilé névropatldque

n'a pas été recherchée d'une façon systématique; m^is il est à présumer

qu'elle n'est pas un facteur négligeable. Quant à Vâge, les statistiques indi-

quent que c'est de 20 à 40 ans que les localisations nerveuses de la vérole

sont le plus fréquentes. Mais c'est aussi dans cette période de l'existence

que la contamination syphilitique s'observe surtout; et, bien qu'il n'y ait

pas de statistique précise à ce sujet, il y a lieu de penser que la propor-

. (') Orlovski. Vratch (n" 5, 4. 5) in Rev. NeuroL, 1890, p. 5Ô8.
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tion esl au moins aussi considérable dans la syphilis héréditaire et dans

celle des vieillards. Leudet a vu des aceidents cérébro-spinaux graves éclater

chez deux vieillards trois mois après le début d'une syphilis vaccinale. Le

sexe exerce une influence prépondérante : de l'avis à peu près unanime, c'est

chez Vhonviie que les complications nerveuses de la vérole sont le plus fré-

quentes.

Il paraît démontré que, chez certains peuples, les accidents nerveux de la

syphilis sont pour ainsi dire inconnus, tandis que les accidents externes de la

vérole revêtent une intensité rarement observée chez nous aujourd'hui. Golzin-

guer, Wiirlz ont constaté le fait en Abyssinie; Lovy, Scherb, Raynaud, etc.,

chez les Arabes; Matignon, chez les Chinois. Question de race, de genre d'exis-

tence ou de qualité du virus syphilitique? Les observations de nature à éclairer

cette question seraient du plus haut intérêt. Il serait aussi fort important de

savoir si, à cet égard, il en est de même de la paralysie générale et du tabès,

et des affections artérielles ou gommeuscs des centres nerveux.

Jeanselme, dans son intéressante étude sur la Syphili>i dans la pénimulc iwln-

clùnoise ('), s'exprime ainsi à ce sujet : « Si les gommes cérébrales et médul-

laires, parmi les races de la presqu'île indo-chinoise et de la Malaisie, ne sont

pas exceptionnelles, les affections parasyphilitiques des centres nerveux sem-

blent être totalement inconnues chez l'indigène ». Par contre, le système ner-

veux du fœtus parait plus sensible à l'action de la syphilis que celui de l'adulte;

car le même auteur a vu des cas d'hydrocéphalie, d'idiotie, d'imbécillité, de

maladie de Little, en connexion manifeste avec l'hérédo-syphilis.

A titre de causer déterminantes, signalons : le surmenage sous toutes ses

formes, les préoccupations, les secousses morales, parfois le traumatisme crâ-

nien (Broadbent), dans la syphilis cérébrale. Pour la syphilis spinale, on a pu

incriminer de même le surmenage médullaire dans les marches forcées, les

excès de coït. Kuh attribue à cet égard une action fâcheuse au refroidissement,

surtout quand il est suivi de grande fatigue. Orlovski place en tête des causes

occasionnelles : le froid, les excès vénériens et l'alcool. Sottas pense que ces

différentes causes agissent d'une façon nuisible sur la moelle épinière, surtout

quand la circulation y est déjà compromise par les lésions vasculaires que la

syphilis engendre.

(') .Je\nsel:me. Aiin. de Deriiialoliigie et de Sijphilujraphie, octolire 1901.

[K. LAMY.l
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CHAPITRE PREMIER

SYPHILIS CÉRÉBRALE

ANATOmiE PATHOLOGIQUE

Les altérations des os du crâne., gommes, caries ou exostoses, peuvent se pro-

pager au cerveau; mais ce mode d'envahissement est relativement exceptionnel.

On en trouve, il est vrai, des exemples incontestables rapportés dans le livre de

Gros et Lancereaux. Les faits de ce genre n'appartiennent guère qu'à la syphilis

invétérée, abandonnée à elle-même. Il est certain, d'autre part, qu'on invoquait

jadis sans preuves suffisantes les exostoses intracrâniennes pour expliquer une

foule d'accidents nerveux ayant leur origine dans les altérations primitives du
cerveau ou de ses enveloppes.

Nous nous conformerons à la division classique en décrivant séparément les

lésions des méninges, des vaisseaux et du cerveau lui-même. Il est bien évident

d'ailleurs que ces lésions s'associent fréquemment entre elles, et que la division

adoptée vise surtout leur point d'origine.

Lésions syphilitiques des méninges cérébrales. — Les lésions syphili-

tiques des enveloppes molles de l'encéphale se présentent sous deux aspects bien

différents : les unes, spécifiques, revêlent des caractères anatomiques particu-

liers qui trahissent leur nature; les autres, scléreuses, ne sauraient être diffé-

renciées, de par ces caractères seuls, des méningites chroniques vulgaires.

A. Lésions spécifiques des méninges. — A cette variété appartient en pre-

mière ligne la gomme méningée; mais, à côté de la gomme, la syphilis peut

donner naissance ici (et il semble que ce soit le cas le plus fréquent) à des pro-

ductions morbides qui, en dépit de grandes analogies de structure avec les

gommes, diffèrent singulièrement de celles-ci au point de vue macroscopique.

On les désigne sous le nom de gommes en nappes, infiltrations gommeuses

diffuses; elles rentrent avec les tumeurs gommeuses dans le groupe des néofor-

mations syphilitiques {sgphilitische Neuhildung des Allemands).

a) Les gommes syp/i'i/itique>; des méninges ont leur origine soit dans l'épais-

seur de la dure-mère, soit dans la pie-mère. Plus rarement elles se développent

exclusivement à la face externe de la dure-mère et s'accompagnent d'ostéo-

périostite ou d'ostéo-myélite gommeuse de la voûte du crâne. Généralement la

pachyméningite externe ne demeure pas isolée dans les cas de ce genre : il se

développe à la face interne de la dure-mère une fausse membrane parcourue

de néo-vaisseaux dont les parois peuvent se rompre, et vme pachyméningite

hémorragique interne en résulte. Dans un cas analogue toutefois, Cornil (') a

trouvé la face interne de la dure-mère et les méninges sous-jacentes complète-

ment intactes.

(') CoiiNiL. Leçons sur la Sypliilif:. Paris, 1879, p. 322.
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Les tumeurs gommeuses ne tardent pas, quel que soit leur point de départ,

à susciter une inflammation de voisinage, qui a pour conséquences l'adhérence

des méninges adjacentes, renvahissement et le ramollissement du tissu ner-

veux en contact avec elles. Aussi est-il parfois fort difficile, à l'autopsie, de

préciser leur point de développement initial. Dans certains cas, la sclérose

méningée prend une très grande importance au pourtour des gommes : celles-ci

sont alors englobées dans un tissu fibreux dense. D'où une variété de méningite

Hcléro-gommeicse (Fournier).

Les gommes des méninges peuvent varier, quant à leurs dimensions, dans

des limites étendues : les plus petites ayant le volume d'un grain de chènevis,

les plus grosses dépassant rarement celui d'une noisette. Dans leurs localisa-

tions, elles afl'eclent deux régions de préférence : la convexité des hémisphères,

surtout dans leur partie antérieure
;
et, plus fréquemment peut-être, la base du

cerveau, depuis le chiasma jusqu'à la protubérance. Les tumeurs gommeuses
qui se développent dans cette région ne vont pas sans intéresser les origines

apparentes des nerfs crâniens, ou les grosses artères de la base, dont l'oblité-

ration consécutive amène le ramollissement ischémique des parties centrales

du cerveau. Dans un cas de Virchow, une gomme avait produit l'oblitération de

la carotide interne. Dans un autre de Fournier, une tumeur du même genre,

comprimant les veines de Galien, avait occasionné indirectement une hydropisie

ventriculaire.

La gomme méningée peut être unique; généralement on en trouve plusieurs

de volume inégal. Ouant aux petites gommes, elles se rencontrent parfois en

grande quantité groupées autour des artères cérébrales. Elles siègent alors

dans le tissu conjonctif de la pie-mère, suivant le trajet des artères de la base

ou des sylviennes. Il y a là une analogie, dont nous rencontrerons de nombreux
exemples, entre les lésions méningées de la syphilis et celles de la tubercu-

lose; les granulations tuberculeuses sont habituellement plus petites que les

gommes. La similitude est encore plus grande entre les granulations tubercu-

leuses et les gommes rniliaircs rencontrées à la surface des méninges par

Engelstedt, Lancereaux, Jiirgens, Fr. Pick. Mais il s'agit là, il faut le recon-

naître, d'une forme anatomique tout à fait exceptionnelle. Baumgarten (') pense

qu'il convient de la rattacher aux artérites syphilitiques, et qu'il s'agit là d'une

périartérite gommense. Cornil avait déjà insisté sur les connexions des petites

gommes méningées avec les artères.

b) Dans la seconde variété, on trouve à la surface des méninges encépha-

liques une sorte à'exsialat épais, parfois comparable à du pus étalé (Fournier),

d'autres fois semblable à de la gélatine ferme, teintée en gris rougeàtre (Heubner),

ou bien encore à du collodion à demi coagulé (Oppenheim), donnant sur les

coupes une faible quantité de suc par le raclage. Cette variété de néoformation

syphilitique se localise avec une préférence marquée au niveau du confluent

sous-arachnoïdien de la base, engluant, pour ainsi dire, les origines des nerfs

cérébraux. Lorsqu'elle se développe dans l'épaisseur de la dure-mère, l'aspect

en est un peu modifié : elle est plus ferme, plus fibreuse, ressemble à une
couenne épaisse englobant les trois méninges.

Examiné au microscope, cet exsudât montre la structure du syphilome : il est

essentiellement formé de petites cellules rondes, vivaces, dont le noyau se

(') Baumgartex. Virchow's Arcliiv., Bd. 7(3, p. '208.

[H. LAMY.]
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colore vivement par les réactifs, et de cellules l'usiformes ou étoilées provenant

du tissu conjonctif où il s'est développé.

En outre des diflerences anatomiques qu'elle présente avec la tumeur gom-
meuse, cette méningite gommeuse di/fuse paraît présenter une évolution plus

rapide. Sa résolution peut être obtenue beaucoup plus facilement, semble-t-il,

que celle de la gomme véritable. « Souvent, dit Ileubner, cette néoformation

guérit sous l'influence des traitements, et il reste à la surface des hémisphères

une cicatrice fibreuse, qui peut être prise à l'autopsie pour le vestige d"une

pachyméningite simple. »

B. Méningites scléreuses. — On trouve parfois, à l'autopsie des syphilitiques,

les méninges cérébrales épaissies par places et adhérentes. La plus commune
de ces lésions paraît être la padlyméningite externe avec adhérence de la dure-

mère à la voûte du crâne; puis vient la pachyméningite interne, qui peut

s'accompagner d'une symphyse méningo-cérébrale totale. En l'absence de tout

caractère spécifique, peu de maladies autres que la syphilis semblent capables

de donner naissance à semblable lésion (Fournier).

La base du cerveau, et plus spécialement l'espace inlerpédonculaire, le

chiasma, sont encore les localisations habituelles de cette forme de lésion

syphilitique. Ici la dure-mère est épargnée; la pie-mère et l'arachnoïde, sou-

dées entre elles, transformées en une membrane fibroïde, sont intimement unies

au tissu nerveux sous-jacent.

Il est tout à fait exceptionnel que ces méningites scléreuses intéressent toute

l'étendue, ou même seulement une grande étendue des enveloppes cérébrales.

Dans la règle, il s'agit là d'une lésion partielle, circonscrite, souvent asymé-

trique d'un côté à l'autre. Il n'est pas rare de la rencontrer sous une forme

disséminée, en diiférents points de la base ou de la convexité des hémisphères.

Ces faits semblent bien au premier abord de nature à faire admettre

l'existence de méningites syphilitiques simples, à côté des productions spéci-

fiques des méninges. Cependant il comment de rappeler que les productions

gommeuses peuvent guérir et ne pas laisser d'autre trace qu'une cicatrice

fibreuse. Dans cet ordre d'idées, Heubner, soumettant à une critique sévère les

observations publiées de méningite et d'encéphalite syphilitiques, en arrive à

conclure qu'il s'agit vraisemblablement dans tous les cas de néoformations

spécifiques arrivées à la période de régression.

Il ne semble pas possible, à ne considérer que les faits anatomiques connus,

d'établir une distinction radicale entre les méningites des différentes période^;

de la syphilis. Pour Lancereaux, la vérole, dans sa période secondaire, donne-

rait lieu du côté des méninges à des poussées inflammatoires diffuses, ayant

une évolution clinique analogue à celle des phlegmasies subaiguës des enve-

loppes cérébrales, les lésions circonscrites appartenant en propre aux périodes

avancées. Or, ces accidents de début ont pour caractère essentiel de guérir à

peu près toujours; aussi leur étude anatomique est-elle encore à faire aujourd'hui.

Cependant, dans une observation de Kuh (1864) se rapportant à des accidents

cérébraux survenus quelques semaines après le chancre, la mort suivit de près,

et l'autopsie révéla une infiltration des méninges de la convexité par un exsudât

jaune que l'on retrouvait dans l'épaisseur des hémisphères. Les faits de ce

genre sont extrêmement rares. Dans tous les cas, ceux que l'on connaît ne

paraissent point de nature à démontrer une opposition tranchée entre les ménin-

gites de la période dite secondaire et celles de l'époque tertiaire de la syphilis.
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Lésions syphilitiques de l'encéphale. — Elles comprennent les gommes

cérébrales proprenienl dites et Yencép/ialite syphilitique.

Les tumeurs gommeiises primitivement développées dans le cerveau sont très

rares comparativement aux précédentes. Les plus communes occupent récorce

et mériteraient plutôt le nom de gommes cérébro-méningées. Leur volume,

généralement peu considérable, atteint celui d'un pois, d'une noisette, d'une

noix; la substance cérébrale est congestionnée, ramollie, dans une petite étendue

à leur pourtour. On les rencontre de préférence

dans les lobes antérieurs, soit à la base, soit

dans la région psychomotrice ; elles sont souvent

multiples.

La gomme intra-cérébrale peut occuper la

masse blanche des hémisphères, le lobe frontal

(Mallet) ou bien le corps strié (Hérard), la

couche optique (Westphal), le lobe occipital

(Nicaise); dans un cas de Gamel, une tumeur

gommeuse de volume considérable occupait la

cavité du quatrième ventricule. Elle se développe

aussi dans le cervelet (Ward), dans l'épaisseur

des pédoncules cérébraux (Nicaise, Ilberg), de

la protubérance annulaire (Lancereaux, Pillon).

Cette variété de tumeurs est généralement régu-

lière de forme, arrondie, ovoïde, moins régu-

lière cependant, d'une façon générale, que le

tubercule solitaire du cerveau (Virchow). Leur teinte générale est grisâtre ou

blanchâtre; mais ce qui les caractérise surtout, c'est qu'elles sont isolée^ du

tissu nerveux par une sorte de coque grisâtre à demi transparente (voir fig. T»! 1)

qui rappelle assez bien le tissu des sarcomes et des gliomes (Lancereaux),

tandis que leur partie centrale est d'une teinte plus foncée, jaunâtre en général.

D'une consistance parfois très ferme et comme cartilagineuse, elles se montrent

d'autres fois sèches et friables à la coupe, ou bien un peu ramollies au centre

seulement. Habituellement, les éléments nerveux ont complètement disparu au

niveau de la tumeur.

Tel est le syphilome cérébral typique, à l'état adulte; mais il est apte à subir

la dégénération fibreuse, calcaire.^ kystique. Dans certains cas, le dernier terme

de son évolution est une dépression cicatricielle d'où rayonnent des tractus

fibreux dans tous les sens. On peut admettre que ce sont là divers modes de

guérison des gommes cérébrales; mais il est tout à fait inadmissible qu'elles

puissent disparaître sans laisser de traces. Les gommes cérébrales coexistent

fréquemment avec d'autres lésions syphilitiques dans l'organisme.

Uencéphalite syphilitique comprend des lésions d'aspect très divers dont

quelques-unes doivent être considérées comme des variétés de néoformations

gommeuses. Dans un premier type que l'on pourrait appeler encéphalite gom-

meuse diffuse, l'altération consiste dans l'infiltration en masse d'un territoire

plus ou moins étendu par un tissu identique à celui des gommes. Klippel et

Pactet en ont récemment rapporté un exemple (Société anatomique, i89o); le

néoplasme, occupant tout le lobe moyen d'un hémisphère, avait subi en partie

la dégénérescence caséeuse; les vaisseaux, obstrués en grand nombre, étaient

atteints de dégénération hyaline.

Fig. Till. — Gomnie sy|iliililii|iie silure à

1,1 liiuile de la proLubérance el des

lii'iloiicules, en pleine substance ner-

vciisi', au-dessous du luliercule qua-

drijuuieau puslrricur. (D'après Ilberg.

Arrkii' /'. ]'si/chinlrie iiiul Nevvenkr.,

ISlli. Bd. XX'VI. Iltt. 2, p. 5i5.)

[H LAMY ]
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Sous un tout autre aspect se présente Vencéphalite en plaques circonscrites

rencontrée par Charcot et Gorabault (fig. .512), Coyne et Lépine; il s'agit là, en
effet, de véritables plaques gommeuses disséminées à la surface du méso-
céphale (protubérance, pédoncules, bandelettes, etc.), sans relation intime avec
les méninges, et ne pénétrant pas profondément dans la substance nerveuse.
Dans chacune d'elles, comme dans les tumeurs gommeuses, on distingue deux
zones : l'une périphérique d'un gris rougeâtre

; l'autre centrale, jaunâtre,

ressemblant à du pus concret ou delà

matière caséeuse. L'analogie avec les

gommes n'est pas moins grande au
point de vue histologique.

Enfin Vencéphalite syphilitique sclé-

reuse, signalée par la plupart des au-

teurs, est une lésion beaucoup moins
bien connue et beaucoup moins ca-

ractéristique de la syphilis que les

précédentes. Elle consiste en foyers

d'induration circonscrits, disséminés

en plusieurs points à la surface des

circonvolutions. Au début, la consis-

ta nce de la substance cérébrale serait

diminuée à leur niveau
;
plus tard se

développe un tissu sclérosé, calleux,

d'une couleur gris jaunâtre, offrant à

la coupe la dureté du tissu hépatique

(Virchov^). D'après Lancereaux, cette

variété d'encéphalite se distinguerait

des autres scléroses non spécifiques

par une plus grande tendance des

éléments conjonctifs à subir la trans-

formation graisseuse.

Lésions cérébrales consécutives

à l'artérite syphilitique. — L'arté-

rite syphilitique du cerveau a été

décrite dans le VIIT' volume de ce Traité (page 455). Nous rappellerons qu'elle

a une prédilection très remarquable pour les vaisseaux de la base de l'encé-

phale : tronc basilaire, hexagone de Willis; et qu'elle a souvent des localisations

multiples. Nous envisagerons seulement les désordres anatoraiques qu'elle peut

entraîner du côté de l'encéphale. Il s'agit là de lésions syphilitiques indirectes

(Fournier), n'offrant par elles-mêmes aucun caractère spécifique.

La forme la plus commune de beaucoup est le ramollissement cérébral par

thrombose. Lorsque l'oblitération siège dans les gros troncs de la base, comme
il arrive ordinairement, elle produit le ramollissement en foyer de la substance

cérébrale. Dans la grande majorité des cas, celui-ci occupe les noyaux gris du

corps strié. ?Ieubn(y insiste sur la fréquence de cette localisation. Plus rare-

{') Dans le cas de Coyne et I.épine, les lésions offraient une ressemblance frappante avec
celles qui ont été reproduites ici, comme forme et comme distribution. Cornil les a figurées

dans ses Leçons siir ta Sypliilis (pl. IX), Paris 1879.

Fig. ôtl. — (D'après Charcot et Gomhaull, Arcliives

de physiologie, 1875, p. IB.) — Encéphalile syphi-

litique en plaques circonscrites. — 1, 2, 5, plaques
d'un gris jaunâtre pourvues d'un centre jaune,

situées sur la protubérance et le pédoncule céré-

bral gauche. — -i, tractus gris disposés sur la

bandelette optique droite, le chiasma et les nerfs

optiques, — .5, plaque grisâtre empiétant sur le

bord interne du pédoncule cérébral droit; le nerf

de la 5' paire qui en émerge est gris et atrophié.
— 6, nerfs de la 6* paire gris et atrophiés. — 7, pe-

tites taches d'un rouge vineux uniforme (').
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ment, l'artérite oblitérante, disséminée sur les branches de la sylvienne,

engendre de petits ramollissements corticaux ou sous-corticaux. De même la

thrombose de la basilaire et des artérioles qui en partent peut produire des

foyers semblables dans le pédoncule, la protubérance. Ces ramollissements du

mésocéphale montreraient parfois au microscope une prolifération cellulaire

active (Lancereaux), caractéristique de la syphilis, qui ne s'observe pas dans

les ramollissements cérébraux vulgaires.

Dans la plupart des néoplasies spécifiques développées au contact ou au sein

même du tissu nerveux, celui-ci est altéré au voisinage de la lésion. La sclérose

des méninges cérébrales, par exemple, coïncide fréquemment avec un ramoUis-

sernsnt diffus, en surface, des circonvolutions adjacentes; et l'on conçoit qu'il en

soit fatalement ainsi, car les artérioles terminales qui vont à l'écorce participent

à l'altération des enveloppes.

Il est formellement établi aujourd'hui que l'artérite cérébrale syphilitique

peut se terminer par rupture; ceci a lieu principalement lorsque la lésion

aboutit à la formation d'un anévrisme. Uhémorragie cérébrale est moins rare

ici qu'on ne l'avait cru tout d'abord. Généralement ce sont les gros vaisseaux

de la base qui se rompent : la sylvienne (Dieulafoy), la carotide (Brault)
;
plus

souvent le tronc basilaire (Blachez, Lancereaux). Le sang s'épanche alors en

très grande abondance dans l'espace sous-arachnoïdien, se collecte au niveau

du confluent central, comprimant le mésocéphale et les origines des nerfs

cérébraux. Ces hémorragies méningées sont le plus souvent foudroyantes, ou

bien elles donnent lieu à une apoplexie rapidement mortelle.

Les hémorragies intra-cérébrales sont plus rares (Chvosteck, Joffroy et

Létienne) ; et il n'est pas démontré que la syphilis puisse donner naissance aux

anévrismes miliaires des artérioles du cerveau.

Toutes les variétés de lésions anatomiques que nous venons de passer en

revue peuvent se rencontrer dans un même cas. Méningite basilaire, artérite

de l'hexagone, ramollissement des noyaux gris centraux ou de l'écorce : telle

est une des associations les plus fréquentes. On peut voir s'y joindre de la

pachyméningite, des lésions gommeuses de la convexité. Les faits publiés

par Jolly('), par Montegazza (-) sont des exemples de ces lésions complexes,

qui semblent pouvoir se produire à tous les âges de la syphilis; car le premier

se rapporte à une infection datant de 8 mois, et dans le second elle remontait

à 15 ans.

Lésions syphilitiques des nerfs crâniens. — Elles sont, dans la très grande

majorité des cas, intimement liées à la méningite de la base : la névrite par

compression, la névrite gommeuse autonome, sont au contraire relativement

peu fréqvientes. La lésion que le microscope révèle dans les cas de ce genre, et

que l'on retrouve d'ailleurs parfois, alors même que les nerfs semblaient sains à

l'œil nu, consiste dans une infiltration périnévritique et interstitielle de petites

cellules rondes, semblables à celles des dépôts gommeux (Lancereaux, Uhthoff).

Les exostoses syphilitiques de la base du crâne, de l'orbite, peuvent com-
primer les nerfs cérébraux, soit dans leur trajet, soit plutôt à leur sortie : mais

c'est là encore un ïjiode d'altération très peu commun. Lancereaux déclare

(') JoLLY. GO" réunion cies naliiralisles cl, médecins allemande. Vienne, '24-50 septembre 1804.

(-) MoNTEG.\zzA. Giornale itnl. délie mal. veneree, lOOL fasc. 2, p. 159-172.

[H. LAMV.1
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que c'est sans preuves suffisantes que les auteurs ont admis une lésion osseuse

ou périostique pour expliquer la paralysie faciale périphérique dans la syphilis.

Tous les nerfs cérébraux ne sont point intéressés avec une égale fréquence,

il s'en faut de beaucoup. En première ligne vient le chiasma, la région par

excellence des productions syphilitiques de la base, avec les parties adjacentes

des bandelettes et des nerfs optiques. Uhlhoff fait remarquer que celles-là, par

leur situation, sont relativement à l'abri de la méningite basilaire : leur por-

tion terminale, contiguë au chiasma, est le plus souvent seule intéressée, par

propagation. Les nerfs opti-

ques eux-mêmes sont plus

fréquemment lésés que les

bandelettes (tig. 515).

L'importance des lésions

va en diminuant d'une fa-

çon générale à partir du

chiasma; elles peuvent se

poursuivre, en décroissant

d'ailleurs, sur les nerfs opti-

ques, sous la forme de né-

vrite interstitielle jusque

dans leur trajet orbitaire,

et même atteindre le bulbe

oculaire, c'est-à-dire la pa-

pille. Il s'agit donc, à pro-

prement parler, dans ces

cas, de névrite descendante.

Plus souvent peut-être les

Fio. 515. — (D'après Uhthoff.) Coupu du nerf optique dans un cas nerfs OptiqueS daUS l'orbite
de méningite sypIiiUlique de la base. Périnévrite elali'ophie des .1 • v
fibres nerveuses à la périphérie. se montrent attCUltS G atro-

phie simple. Mais, ceci est

à noter, dans les cas de ce genre, il existe toujours des lésions syphilitiques

authentiques à l'intérieur du crâne, et l'atrophie simple constatée dans l'orbite

n'est en réalité qu'une dégénération secondaire.

Après la région du chiasma, les oculo-moteurs sont, de tous les nerfs crâniens,

les plus exposés aux atteintes de la syphilis cérébrale. Tous les auteurs ont noté

le fait. Lancereaux dit que leur lésion à elle seule doit éveiller l'idée de syphilis;

Fournier insiste sur « la prédilection qu'affecte la diathèse pour ces nerfs ».

Leur fréquence serait de 59 pour 100 environ, c'est-à-dire plus d'un tiers des cas

de syphilis cérébrale publiés avec autopsie, d'après Uhthoff ('). Et la proportion

serait certes encore plus considérable si l'examen histologique avait été fait

dans tous les cas.

A la suite de celles de l'oculo-moteur, se placent les lésions du moteur ocu-

laire externe., du trijumeau, du facial et de Vacoustique. Duncan a vu une

gomme de la grosseur d'un haricot, développée à l'origine même du trijiimeaic

droit; Huguenin a rencontré une tumeur semblable développée en arrière de la

selle turcique sur le ganglion de Gasser. Dans un fait de Genkin, une ostéite

(') Uhthoff. Ueber die bei der Syphilis des Centralnervensystems vorkomincnden Augenï-
torungen (Leipzig, Engelmann, 1893).
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spécifique du sphénoïde comprimail le trijumeau d'un côlé. Le palliétique éga-

lement peut être intéressé (6 fois sur 150, d'après Uhthoff). Les quatre der-

nières paires crâniennes seraient au contraire presque toujours à l'abri des

lésions de cette nature : de telle sorte que l'on peut dire que la fréquence des

localisations syphilitiques, en ce qui concerne les nerfs crâniens, va en dimi-

laiant du chiasrna au.r nerfs hulbo-proti/hé rant tels

.

Un très grand nombre de paires crâniennes sont parfois intéressées simul-

tanément par les néoformalions spécifiques étendues de la base. Fower rap-

porte un cas où tous les nerfs crâniens du côté gauche, sauf les 9'-, lU'- et

il'' paires, étaient comprimés par une tumeur volumineuse. Fournier cite un

l'ait du même genre, d'après Barlow.

Dans un autre mode d'altération, relativement rare, mais dont il a été rap-

porté quelques exemples Irès nets (Kahlcr, Biïttersack), l'affection des nerfs

cérébraux, sous forme de névrite gommeuse ou interstitielle, se présente avec

une certaine autonomie, c'est-à-dire indépendamment de toute participation

importante des méninges de la base : à tel point que Kahler, à propos d'un fait

de ce genre où les nerfs rachidiens à leur origine étaient intéressés en même
temps, a pensé pouvoir caractériser la lésion dans son ensemble en la dénom-

mant : polynévrite radiciilaire syphilitique {^).

SYMPTÔMES

Période prodromique. — Les complications cérébrales de la syphilis appa-

raissent rarement sans avoir été précédées d'une série de phénomènes qui les

annoncent à plus ou moins brève échéance. Ces prodromes consistent en une

céphalée spéciale, ordinairement accompagnée d'un changement dans Yétat

cérébral et de troubles de la santé générale du sujet.

Nous rappellerons les caractères bien connus de la cé[)li(ilée syphilitique.

C'est une douleur intense généralement rapportée par les malades à la profon-

deur du crâne, si bien qu'elle mériterait, dit Fournier, d'êti'e dénommée encé-

phalalgie. Rarement diffuse, elle se localise souvent dans une région du crâne

déterminée. Lorsqu'elle siège dans la région fronto-pariétale, elle est parfois

unilatérale, ou prédominante d'un côté. Les exacerbations périodiques suivies

d'accalmies, auxquelles elle est sujette, constituent un des caractères les plus

spéciaux de cette céphalée. Supportable ou même tout à fail nulle pendant la

journée, c'est A'ers le soir, pendant la première partie de la nuit, qu'elle apparaît

ou qu'elle s'exaspère, pour se dissiper vers les premières heures du jour.

D'autres fois son maximum est le matin vers l'heure du réveil. Il arrive assez

souvent que la douleur ne disparaît pas complètement pendant la journée; mais

il est bien rare de la voir persister jour et nuit sans la moindre variation. Uin-

somnie figure souvent d'ailleurs parmi les prodromes, pour son propre compte

et indépendamment des exacerbations de la céphalalgie.

Une particularité bien digne de remarque, c'est la facilité avec laquelle cette

céphalée si rebelle aux médicaments usuels (si l'on excepte les injections de

{') 0. K'aiilru. Die multiple sypliililische Wurzelneui-ilis. Zcilacliril t j'iir llcilkunde.

Bd. VIII, 1887

[H. LAMY.l



1040 SYPHILIS DES CENTRES NERVEUX.

morphine) cède souvent à de pelites doses de mercure, et mieux peut-être

encore d'iodure de potassium. Elle est également très diminuée par la saignée

générale, et quelquefois par la ponction lombaire.

Les céphalées syphilitiques s'amendent et disparaissent dans la règle au
bout d'un temps plus ou moins long. Il n'est pas rare de voir les accidents

cérébraux, tels qu'une paralysie oculaire, un accès convulsif, apparaître au

cours d'une crise semblable; mais souvent aussi tout rentre dans l'ordre, au

moins pour un temps donné.

La céphalalgie ne va pas, avons-nous dit, sans être accompagnée d'un

changement évident dans Vétat cérébral du sujet. A un faible degré, c'est la

simple lenteur des idées, l'inaptitude aux travaux intellectuels. Plus pro-

noncé, c'est un véritable état de torpeur avec inaction, amnésie, incohérence

de la conduite : il s'y joint des changements inexpliqués du caractère, indiffé-

rence générale, accès de violence ou de tristesse inaccoutumés.

Tous ces prodromes acquièrent une signification encore plus précise lors-

qu'il s'y joint certains phénomènes nerveux subjectifs, tels qu'un état verti-

gineux intermittent ou continu; — des fourmillements, des engourdissements

dans les membres, — voire même de véritables douleurs, tantôt fixes,

rhumatoïdes ou névralgiformes, tantôt passagères {douleurs cérébrales des

Inenibres ,
1^^ou rn ie r )

.

La santé générale elle-même est touchée
;
l'appétit est supprimé, les forces

diminuées; l'amaigrissement apparaît, le visage pâle et fatigué offre une

expression d'abattement et de langueur : tous phénomènes qui constituent ce

qu'on a appelé ïanémie d'origine cérébrale.

Cet état n'est certes pas sans analogie avec certaines neurasthénies graves.

Mais nul doute qu'il ne soit déjà l'expression d'altérations organiques du côté

des enveloppes cérébro-spinales. Il s'accompagne d'exagération des réflexes

tendineux, de congestion du fond de l'œil; de plus, l'examen du liquide céphalo-

rachidien, retiré par ponction lombaire, dénote dans la règle une lymphocytose

abondante CWidal, Ravaut). Parfois même ce fait s'observe chez des syphili-

tiques qui n'ont pas d'autre symptôme que de la céphalée (Millian, Crouzon et

Paris).

Babinski et Charpentier (') ont attiré l'attention sur l'abolition des réactions

pupillaires, et en particulier l'absence du réflexe lumineux avec conservation du

réflexe accommodateur (signe d'A. Robertson), comme signe précoce ou comme
prodrome à longue échéance de la syphilis cérébrale. Le fait avait été signalé

par Moeli, Oppenheim et par Rumpf(-) qui attribue à ce signe une grande

valeur pour le diagnostic de la neurasthénie et de la syphilis cérébrale à son

début. Nageotte a constaté la lymphocytose rachidienne chez les anciens syphi-

litiques qui présentaient celte anomalie des réactions pupillaires, alors même
qu'elle n'était encore qu'un symptôme isolé.

Nous prendrons comme base de la description clinique l'anatomie patholo-

gique. Sans doute elle conduit à une division quelque peu schématique dans

une maladie où des lésions complexes peuvent s'associer; mais cette division

nous paraît la plus rationnelle à adopter pour une description sommaire. Nous

décrirons donc une Forme artérielle de la syphilis cérébrale, et une Forme

l\) Babinski el Charpentier. Sor. de dennat., 13 juillet 1899 et Soc. mcd. des Iwp., 17 mai
1901.

(-) RujiPF. Die syphilitisrlien Erkrankungen des Nervensijstems. Wiesbaden, 1887, p. 2i-7.
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méningée : celle ci comprenant comme subdivision les méningites diffuses et

les méningites circonscrites, (méningites gommeuses, gommes cérébro-ménin-

gées). Quant aux tumeurs gommeuses qui prennent naissance dans la masse

encéphalique, ce sont des lésions très rares qui, au point de vue clinique,

n'ont guère d'histoire, et en tous cas n'offrent point de particularité qui les

distingue des autres tumeurs cérébrales.

I. _ FORME ARTÉRIELLE TJE LA SYPHILIS CÉRÉBRALE

L'artérite syphilitique du cerveau accompagne très communément les néo-

plasies spécifiques qui se développent dans les méninges de la base. Mais elle

peut se présenter aussi cliniquement à l'état de pureté; et nous savons qu'il en

est de même au point de vue anatomique.

La forme artérielle de la Syphilis cérébrale, lorsqu'elle se montre isolée, est

certainement la moins spéciale, au point de vue des symptômes objectifs,

celle qui se rapproche le plus des affections cérébrales communes liées à

l'artério-sclérose, par exemple. Elle tient sous sa dépendance les variétés les

plus importantes cVhémiplégie et cVaphasie syphilitiques 5 elle donne lieu à des

phénomènes transitoires liés à la thrombose et à l'insuffisance d'irrigation céré-

brale qui en résulte. Enfin elle peut aboutir à bref délai à des accidents mortels

de forme comateuse ou apoplectique.

A) Uhémiplégie est certainement la plus commune des manifestations para-

lytiques de la syphilis cérébrale : toutes les variétés de lésions anatomiques

étudiées précédemment peuvent la produire. Il .existe donc, en réalité, non

pas une, mais des hémiplégies sgpliilitiques. Dans les néoplasies corticales,

celles-ci, le plus souvent incomplètes, partielles, sont au second plan ; il en est

tout autrement des hémiplégies d'origine artérielle.

L'hémiplégie est précédée de céphalée dans les trois quarts des cas (Four-

nier); il arrive souvent que celle-ci s'est amendée ou a disparu quand la para-

lysie se produit. La maladie fait invasion alors dans un état de santé complet

en apparence. Au reste, il est habituel que les prodromes immédiats de l'hé-

miplégie soient très analogues à ceux que l'on observe dans les thromboses

cérébrales, tels que vertiges, étourdissemeiits, parésies transitoires accompa-

gnées de fourmillements, etc. Finalement l'hémiplégie se constitue à la suite

d'un ictus, avec ou sans perte de connaissance. Celui-ci peut même manquer
entièrement, et le malade assiste à l'installation graduelle de la paralysie.

Un grand nombre des accidents dits congestifs de la Syphilis cérébrale doivent

être mis sur le compte de la sténose des grosses artères de l'encéphale : il en

est ainsi des accès^ transitoires d'aphasie, des obnubilations passagères avec

embarras de la parole, de certains ictus même, non suivis de paralysies, qui se

reproduisent avec persistance dans certains cas, en dehors de tout caractère

comitial.

Cette forme d'hémiplégie est généralement totale, bien qu'elle prédomine
parfois à la face ou dans un membre. L'intensité de la paralysie est liée sans

doute à l'étendue du ramollissement; mais, toutes choses égales d'ailleurs,

c'est à l'artérite syphilitique que se rattachent les grandes hémiplégies de la

Syphilis cérébrale. Celles-ci dès lors se comportent comme toute hémiplégie
par ramollissement cérébral. Dans les cas favorables et chez les sujets jeunes,

TRAITÉ DE MÉDECINE, 2" éclit. — IX. 66

[H. LAMV.}
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FaLlénuation des symptômes paralytiques devient telle à la longue, que la

l'orce iBusculaire est à peine difl'érente des deux côtés; mais la raideur, due à

la contracture secondaire, persiste dans les mouvements, la jambe est traînante

dans la marche. Cette amélioration est lentement progressive; le traitement

n'en active la marche en aucune manière. Gomme phénomènes consécutifs à

longue échéance on a signalé Thémichorée, Thémiathétose (Fournier, Gros et

Lancereaux).

Il est vrai que l'artérite syphilitique cérébrale paraît donner lieu, dans le

même ordre, à des accidents beaucoup moins durables et moins inaccessibles

à la thérapeutique. Sans doute faut-il admettre que Viscliémie cérébrale est alors

seule en cause. L'artérite syphilitique en effet est curable, au moins dans sa

phase initiale (Leudet, Dieulafoy). Fournier a observé six de ces hémiplégies

curables chez de jeunes sujets à la période secondaire de la vérole. Les pro-

dromes, très accentués, ont été ceux des paralysies cérébrales par thrombose

artérielle
;
l'hémiplégie s'est produite lentement et n'a été que le terme d'une

faiblesse musculaire croissante de jour en jour. Sous l'influence du traitement

spécifique, la paralysie s'est, dans tous les cas, « dissipée complètement en

quelques semaines ».

L'hémiplégie consécutive à l'artérite peut être l'unique manifestation de la

Syphilis cérébrale; et assez communément, surtout quand la maladie est traitée,

aucun autre incident ne vient s'y joindre : le malade reste définitivement un
hémiplégique vulgaire.

]Jhémiplégie double mérite une mention spéciale (4/()0 d'après Fournier).

Elle est généralement le fait de lésions bilatérales, ramollissements en parti-

culier, occupant symétriquement les noyaux gris du corps strié (Jackson,

Heubner). Les deux attaques ont lieu successivement et parfois à un intervalle

très court, de quelques jours seulement; d'autres fois à des années de distance.

Dans la règle, la paralysie se montre inégale comme intensité et comme durée

d'un côté à l'autre, si bien qu'une hémiplégie a disparu entièrement par

exemple, alors que l'autre persiste définitivement. Il arrive, dans les cas de ce

genre, que les paralysies bilatérales de la face se dissipent incomplètement : il

en résulte une jxn'cilysie glosso-labiée, plus ou moins accentuée, c'est-à-dire

une forme de paralysie jjseudo-bulbaire d'origine syphilitique.

B) Uapliasic est un symptôme extrêmement commun qui, loin de caracté-

riser tel ou tel type de syphilis cérébrale, peut être en relation avec les formes

anatomiques les plus diverses. G'est cependant à l'artérite syphilitique du

cerveau que ce symptôme ressortit la plupart du temps. La forme la plus com-

mune est Vapliasie motrice avec ou sans agraphie.

«) Le type clinique le plus habituel consiste dans Yassocialion -de Vaphasie

à rhémiplégie droite. Que l'apparition soit brusque ou graduelle, les deux

ordres de symptômes vont de pair. Ainsi l'aphasie peut se montrer complète,

absolue, à la suite de l'ictus préparalytique, et, dans la suite, rétrocéder pro-

gressivement en même temps que les troubles moteurs, ainsi que cela a lieu

dans le ramollissement cérébral ordinaire. La guérison toutefois peut rester

incomplète : Gharcot a vu la récité verbale persister définitivement à la suite

d'une hémiplégie droite, tandis que l'aphasie motrice concomitante disparut.

Les observations de ce genre sont rares; les aphasies partielles définitives

n'appartiennent pas aux faits communs de la syphilis du cerveau. Fournier

cite un cas d'agraphie, qui s'améliora d'ailleurs l'apidement. Ges faits se rat-
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lâchent à l'existence de ramollissements limités de l'écorce (Charcot) ou des

libres blanches sous-jacentes.

b) En opposition avec la variété précédente, se placent ici les aphasies tran-

sitoires et curables de la syphilis cérébrale. Ces accidents singuliers, consé-

quence de l'ischémie cérébrale, ont pour caractère particulier de se produire

indépendamment de toute paralysie durable du côté des membres ou de la

face. Parfois on note seulement un peu d'engourdissement du bras droit, d'em-

barras dans les mouvements de la langue, ou bien une faiblesse passagère

dans tout le côté.

Le trouble aphasique est souvent très fugace; il dure un quart d'heure,

(|uelques heures ou bien deux ou ti'ois jours. Un malade de Fournier perdit

la parole tout à coup au moment de donner une adresse à son cocher; il en

recouvrait l'usage quelques minutes plus tard. Un employé de commerce

observé par nous débuta de la façon suivante dans la syphilis cérébrale : en

faisant une livraison chez un client, il .se mit tout à coup à bredouiller,

ne put s'expliquer, devint en même temps incapable d'écrire et de lire les

chiffres; trois jours plus tard, il était revenu à son état normal. Dans une

observation de Tarnowsky, on voit une femme perdre progressivement l'usage

de la parole en l'espace de trois jours : survint alors une attaque apoplec-

tiforme, à la suite de laquelle l'aphasie motrice s'accompagna d'agraphie

et de cécité verbale; le traitement spécifique amena une guérison com-

plète. Heilbronner a rapporté un cas d'aphasie compliquée de cécité et de

surdité verbale, sans association de troubles moteurs, qui guérit de même
entièrement.

C) L'artérite syphilitique du cerveau peut être la source d'accidents apo-

plectiques mortels à bref délai, dans certains cas même, foudroyants. Les

plus nombreux se rattachent à la présence d'anévrismes artériels de la

base. La rupture de tels anévrismes a pour conséquence l'inondation de l'es-

pace sous-arachnoïdien à la face inférieure du cerveau : le sang peut faire

irruption dans les méninges rachidiennes. Depuis que la ponction lombaire

est entrée dans la pratique, on peut porter le diagnostic de ces hémorragies

méningées, qui, autrefois, n'étaient guère reconnues qu'à l'autopsie. La mort

a lieu au bout de quelques heures dans l'apoplexie, accompagnée parfois de

mouvements convulsifs. Pour n'être pas très fréquent, ce mode de terminaison

de la syphilis cérébrale ne constitue pas une rareté. Les faits de Lancereaux,

Brault, Spillmann, Dieulafoy, etc., se rapportent pour la plupart à des individus

jeunes infectés depuis peu de temps.

Les accidents graves qui ont leur source dans Voblitéra tion des artères céré-

brales s'établissent d'une façon un peu différente. Ils sont précédés de prodromes

à très longue échéance parfois, tels que : vertiges, hémiparésies, aphasies passa-

gères; puis, après un ou plusieurs avertissements semblables, les malades

tombent dans le coma et succombent. Les faits de ce genre s'observent sur-

tout à la suite de la thrombose de l'artère basilaire : il en sera question plus

loin à l'occasion de la syphilis bulbo-protubérantielle, qui mérite une men-
tion spéciale.

Nonne a appelé l'attention, dans ces dernières années, sur l'apparition pré-

coce de l'artério-sclérose chez certains sujets ayant eu la syphilis {lac. cit.

p. 79). Anatomiquement, cette artério-sclérose est « impossible à distinguer de

celle qui survient chez les sujets non syphilitiques ».

[H. LAMY.J,
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II. _ FORMES MÉNINGÉES

A) Méningites diffuses. — Nous décrirons ici, d'une part, les épisodes aigus

de la syphilis méningée, dont les allures rappellent celles des méningites infec-

tieuses — et d'autre part les formes chroniques, sans symptômes de localisation

précise, qui ont pour note dominante les troubles intellectuels et psychiques.

1" Méningites diffuses aiguës. — D'après Lancereaux, ces méningites aiguës

seraient par excellence les complications nerveuses de la période secondaire;

elles auraient pour caractère de guérir le plus souvent, malgré leur gra^àté

apparente. Nous avons dit que cette division de la syphilis en périodes ne

devait pas être prise trop à la lettre, en ce qui concerne les localisations ner-

veuses. Mais, de fait, les accidents méningitiques dont il est question appar-

tiennent le plus souvent aux premières phases de la syphilis cérébrale, et

peuvent s'observer dans les premiers mois de l'infection. Ils se présentent sous

deux types cliniques opposés : l'un d'excitation avec délire violent, l'autre de

dépression, caractérisé par un état de somnolence ou de coma véritable. Il peut

se faire d'ailleurs que ces deux états se combinent en alternant.

a) Les phénomènes de dépression sont les plus habituels ici. Heubner en a

donné une excellente description. Après une phase de céphalées généralement

d'une intensité très grande, le malade arrive à un état de torpeur complète.

Inattentif à tout ce qui se passe autour de lui, le regard fixe, hébété, comme
celui d'un homme ivre, il est parfois sujet à de courtes pertes de connaissance;

et, bientôt contraint de garder définitivement le lit, il reste plongé dans un

demi-sommeil perpétuel. Inerte et silencieux la plupart du temps, on le voit

s'agiter par instants; ainsi vers le soir, la nuit principalement, il devient loquace:

il a des divagations, sans violence de parole, comme dans le coma-vigil des

typhoïdiques. A d'autres moments, on le voit se lever, chercher ses vêtements,

sortir de la chambre. Vient-on à l'interpeller, il répond brièvement, souvent

d'une manière raisonnable, d'autres fois sans à propos; il se laisse reconduire

au lit sans résistance, puis retombe bientôt dans sa torpeur, gémissant par

instants, se plaignant de violentes douleurs de tête.

Au cours de ces accidents cérébraux menaçants, parfois même dès leur

apparition, on découvre fréquemment des symptômes paralytiques d'une haute

signification. Ce sont surtout des paralysies dans le domaine des nerfs moteurs

de l'œil : strabisme, ptosis, paralysie totale du nerf de la troisième paire, —
ou bien une hémiplégie. Le plus habituellement alors les membres paralysés

sont le siège d'un certain degré de contracture, quelquefois de secousses clo-

niques spontanées différentes des mouvements de Tépilepsie partielle. D'autres

fois il se produit de véritables convulsions épileptiformes généralisées (').

Pendant tout ce temps la santé générale reste relativement satisfaisante, bien

que les malades se refusent souvent à manger. Heubner signale la fièvre

comme possible, même une fièvre intense; mais c'est là un fait exceptionnel,

et Vapyrexie resterait un élément de diagnostic important en pareil cas.

Le tableau clinique peut cependant réaliser au complet celui des méningites

aiguës : hyperthermie, signe de Kernig, contracture de la nuque, attitude en

Cj Mercier. Sijpinlis cérébrale- à forme comateuse. Thèse de Paris, 1875.
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cliion (le fusil, lenteur du pouls, etc. En pareil cas, on songe plutôt à la ménin-

gite tuberculeuse ou à la méningite cérébro-spinale qu'à la syphilis. La ponc-

tion lombaire, pratiquée à ce moment donne un liquide limpide ou légèrement

trouble qui renferme des lymphocytes en abondance (Widal et Le Sourd,

Brissaud et Brécy, Galliard et d'OElsnitz) (').

Cet état peut se prolonger pendant plusieurs jours, jusqu'à deux, trois et

quatre semaines. Mais il peut arriver aussi qu'il fasse place rapidement au

coma le plus profond, avec résolution musculaire complète, anesthésie absolue

et paralysie des sphincters. C'est là certes une des complicat ions les plus redou-

tables de la syphilis cérébrale, car elle peut amener la mort à brève échéance.

Toutefois, et ceci est un fait bien digne de remarque, la terminaison fatale est

relativement rare dans ces formes méningées initiales de la syp/iilis cérébrale

(Heubner, Lancereaux). La guérison a souvent lieu, et cela même spontané-

ment, en l'espace de trois à quatre semaines en moyenne. Inutile d'ajouter

(jue le traitement spécifique doit être appliqué dans toute sa rigueur aussitôt

reconnue la nature de phénomènes aussi graves; et ce qui précède justifie la

recommandation du professeur Fournier, de songer toujours à la syphilis pos-

sible comme cause de coma.

La guérison peut être complète ; d'autres fois le malade sort de cette terrible

crise, conservant de l'embarras de la parole, une certaine obnubilation intel-

lectuelle. Il peut être victime de nouveaux accidents cérébraux sous une autre

forme, à plus ou moins longue échéance, surtout si l'on n'intervient pas éner-

giquement.

b) Les symptômes d'excitation psychique sont relativement fréciuents dans la

syphilis du cerveau. Dans certains cas ils en marqvient le début sous forme de

délire violent avec phénomènes ataxo-adynamiques. Le premier diagnostic qui

se présente à l'esprit dans un cas de ce genre n'est point non plus celui de

syphilis. « On dirait un délire de fièvre, ou bien encore un délire de méningite,

d'encéphalite commençante (Fournier). » Dans un fait rapporté par Cornil, un

jeune homme de 18 ans présenta des symptômes qui firent songer successi-

vement à la fièvre typhoïde, à la méningite tuberculeuse, au mal de Brighl

avec urémie. Bientôt survint un accès convulsif, auquel succéda un état coma-

teux qui aboutit à la mort trois jours plus tard
;
l'autopsie révéla une pachy-

méningite gommeuse.
Dans certaines formes, l'excitation violente est accompagnée d'accidents

paralytiques qui traduisent nettement une localisation du côté de la base. Tel

est le cas de Luton : au délire furieux d'action et de parole se joignit une

paralysie du moteur oculaire externe. Tous les accidents disparurent sous l'ac-

tion du traitement.

On ne saurait dire avec certitude s'il existe un rapport constant entre la

forme clinique et la localisation anatomique de ces méningites. Il semblerait

que les phénomènes de dépression fussent plutôt en relation avec les ménin-

gites de la base; les phénomènes d'excitation, avec celles de la convexité. D'ail-

leurs il n'y a pas de limites tranchées entre ces deux formes.

2" Méningites diffuses chroniques. — Ce groupe comprend, au point de

vue anatomique, des pachyméningites, des méningo-encéphalites gommeuses

(') WiD.\L et Le Soubd. Soc. mé/l. '/rx laip., il février l'JOi. — Brissaud et Biiécv. Soc.

incd. des hop., 14 mars HMi-i. — Galliard el cI'OElsnitz. Soc. mcd. des liôp.. i'2 juin l'.lOr».

[H. LAMY.^
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disséminées, des syphilomes corticaux en nappe. Les troubles mentaux, asso-

ciés tôt ou tard à une déchéance générale, forment ici le fond du tableau.

Répétons à ce propos que nos divisions nosographiques sont souvent artifi-

cielles, et que des convulsions, des paralysies limitées, indiquant une localisa-

lion précise, viennent souvent, à un moment donné, se superposer aux troubles

en question ; à moins que ceux-ci, au contraire, n'apparaissent en second

lieu.

Certains accidents psychiques, observés chez les syphilitiques, ne sont que

des coïncidences ou du moins n'ont que des relations indirectes avec la vérole

(syphilophobie, hypocondrie simple, etc.). Les accidents mentaux de la syphilis

ont pour caractère fondamental d'appartenir à la catégorie des aliénations

mentales organiques ('), soit de par leurs manifestations cliniques propres, soit

de par l'association des autres symptômes cérébraux qui évoluent parallèle-

ment à eux (Mairet).

a) . La déchéance intellectuelle, souvent rapide et profonde, mai'che parfois de

pair avec les accès d'épilepsie. Il n'est pas rare qu'elle apparaisse dès les pre-

mières attaques. Mais elle peut aussi précéder les manifestations épileptiques

ou exister toujours indépendamment de celles-ci. On sait aujourd'hui que la

syphilis cérébrale peut débuter de cette manière (^). Un individu, sans présenter

le moindre délire, commence tout à coup à commettre des erreurs, des oublis

dans sa profession, des incorrections dans .sa conduite; toutes ses facultés

intellectuelles subissent un amoindrissement, comme une sorte de retour à

l'état infantile. - Sa mémoire est profondément troublée ; et les événements de

date récente surtout lui échappent. Le professeur Fournier a rapporté des

exemples très nets de cette amnésie syphilitique. Dans l'ordre moral, il se pro-

duit un changement de même sens, se traduisant par un état d'apathie, d'indif-

férence, que viennent interrompre sans motif des accès de violence inaccou-

tumés. Un tel état psychique mérite toujours d'être pris en considération; car

il est le prodrome par excellence des affections organiques du cerveau.

Dans les cas extrêmes, toutes les fonctions cérébrales paraissent anéanties,

et les malades demeurent plongés dans un état de stupeur véritable (Lance-

reaux). D'autres fois ils évoluent vers la démence: et le tableau clinique, ainsi

que nous le verrons, se rapproche plus ou moins de celui de la paralysie

générale.

b) . Incontestablement plus rares sont les troubles vésaniques proprement dits,

que l'on peut légitimement qualifier de syphilitiques. Ils se montrent comme
un épisode surajouté au cours d'une syphilis cérébrale déjà en voie d'évolution

;

ou bien au contraire ils ouvrent la série des accidents, et conservent pendant

un temps plus ou moins long les apparences de la folie simple.

Généralement l'apparition du délire se fait brusquement (Mairet). Un malade

observé par Rayer prend tout à coup les passants pour « des revenants, des

fantômes ». Dans d'autres cas, une agitation furieuse se déclare soudaine-

ment (Luton, Calmeil). Parfois aussi l'aliénation se constitue d'une façon lente

et graduelle, avec des intervalles de lucidité (Foville).

Considéré en lui-même, ce délire présente d'ailleurs des aspects cliniques

très variés que l'on pourrait ramener avec Mairet à trois formes principales :

(') Mairet. Aliénalioa mentale syphiiitique. Taris, 189.3.

(-) Fournier. La syphilis du cerveau. Paris, 1878, p. 272.
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excitation maniaque simple — excitation maniaque avec idées déliranles — élal

dépressif avec mélancolie.

Quelle que soit sa forme clinique, le délire ici esl toujours général. Il n'existe

pas une seule observation de vésanie syphilitique ayant afl'eclé la forme syslé-

matisée, partielle ou monomaniaque (Mairet, I^ournier).

On a relevé la fréquence de» hallucinations d'une façon générale : hallucina-

tions intéressant non seulement l'ouïe et la vue, mais encore et surtout

peut-être la sensibilité générale (Mairet), sous forme de douleurs périphériques

ou viscérales, qui peuvent provoquer l'éclosion du délire ou du moins iniluer

sur la direction de celui-ci.

Enfin les différents délires symptomatiques des lésions syphilitiques du cer-

veau présentent une particularité commune dont l'importance ne saurail

échapper : c'est ïa/faiblissement précoce et rapide île rintelligenre, qui, trahi

au début déjà par l'incohérence ou la niaiserie des conceptions, aboutit fatale-

ment à une échéance, très variable il est vrai, à la démence caractérisée. Cette

déchéance intellectuelle à elle seule indique déjà la nature organique de l'alié-

nation mentale (Mairet).

Mais la folie syphilitique n'est le plus souvent qu'un fragment, qu'un épisode

de la syphilis cérébrale, et les symptômes somatiques qui forment son cortège

habituel servent beaucoup mieux à la caractériser que les considérations pré-

cédentes, touchant ses divers aspects cliniques. L'association clinique la plus

commune est la suivante : délire.^ démence et troubles paralytiques localisés. Ces

paralysies localisées peuvent être des monoplégies, des hémiplégies coraplèles.

Dans certains cas de lésions disséminées, le délire se joint à des troubles para-

lytiques du côté des nerfs moteurs de l'œil. L'examen du fond de l'œil révèle

parfois l'existence d'une névrite optique.

Dans les formes mentales de la syphilis cérébrale, l'intervention du traite-

ment peut amener un véritable changement à vue dans un très bref délai

(Fournier). Mais, d'une façon générale, on peut dire que l'apparition des

désordres mentaux dans la syphilis du cerveau est d'un pronostic fâcheux.

Dans un bon nombre de cas, on obtient, il est vrai, une guérison incomplète :

les troubles vésaniques à proprement parler disparaissent, mais l'intelligence

demeure très amoindrie, les troubles moteurs concomitants ne se dissipent pas

entièrement. Les récidives sont d'ailleurs à prévoir.

Pseudo-paralysie générale syphilitique. — Cette expression, proposée par

Fournier, a été critiquée sous prétexte qu'elle prêtait à confusion. Klippel l'ait

remarquer que ceux qui l'ont attaquée ne semblent pas s'être aperçus que la

réfutation du mot « laissait la chose intacte ». Il existe, en etfet, quelques

observations où le diagnostic de paralysie générale, légitimement porté pen-

dant la vie, a été infirmé par l'autopsie, qui a montré des lésions syphilitiques

du cerveau et des méninges. C'est à ces faits seulement que le terme en

question convient; et Fournier ne prétend pas que la paralysie générale, qui

apparaît chez les anciens syphilitiques, ne soit pas la vraie. Rumpf lui-même,

(jui ne lui ménage pas ses critiques, et qui n'hésite pas à décrire la démence
paralytique dans la syphilis du cerveau, reconnaît ailleurs l'existence de certaines

foi'més de syphilis cérébrale reproduisant tout à fait le tableau de la démence
paralytique : il les place parmi les affections cérébrales « sans symptômes de
localisation ». Plus loin, il parle de la difficulté de distinguer ces cas de la

démence paralytique ! On voit que sur ce point au moins l'accord pourrait se faire.

[H. LAMY.]
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Fournier a indiqué les caractères différentiels de cette pseudo paralysie géné-

rale syphilitique. Elle s'accompagne de céphalées violentes, de paralysies loca-

lisées des membres, de convulsions partielles, de paralysies oculaires, en

rapport avec des lésions gommeuses disséminées du cerveau : rien de tel dans

la paralysie générale vraie non compliquée. Les troubles de la parole sont le

fait de véritables paralysies glosso-labiées, et ne rappellent que de loin ceux de

la démence paralytique; le délire des grandeurs est beaucoup plus rare, les

rémissions dans la marche sont plus fréquentes et plus longues que dans celle-ci.

Enfin, l'action du traitement spécifique peut s'y faire sentir très nettement. Les
difficultés du diagnostic peuvent néanmoins être très réelles, surtout à une
période avancée, et lorsqu'on n'a pas assisté à l'évolution de la maladie : c'est

alors qu'on peut avoir des surprises d'autopsie, comme dans les faits de Foville,

Desnos, Schûle, Mairet(').

Nous n'avons pas à discuter ici les opinions émises au sujet de la nature de

la paralysie générale. Nous dirons seulement que les arguments histologiques

produits par Rumpf, Mahaim, en faveur de la nature spécifique de cette ma-
ladie, sont sans valeur : rien de plus banal que l'infiltration leucocytique dans

la gaine des petits vaisseaux de l'écorce cérébrale. Pour nous, l'opinion la plus

satisfaisante qui ait été émise sur ce point est celle de Klippel(^j. La paralysie

générale est « une infection banale qui se greffe souvent sur des cerveaux

préalablement altérés par le surmenage, l'alcoolisme, etc. La même encéphalite

peut compliquer les lésions scléro-gommeuses de la syphilis à titre d'infection

secondaire ». En ce cas la clinique nous montre l'association des signes de la

paralysie générale et ceux de la syphilis cérébrale. « Chaque fois, dit Klippel,

qu'un malade présente, dès le début, une paralysie marquée des membres, du
moteur oculaire commun, des cordes vocales, une aphasie complète, une

glossoplégie totale, la paralysie générale est associée à d'autres lésions locales

qui commandent ces paralysies. » Il y aurait peut-être intérêt à reprendre

l'étude de la pseudo-paralysie générale syphilitique à la lumière de cette notion

nouvelle.

B) Méningites circonscrites. Gommes cérébro-méningées.— Les lésions

limitées ayant leur point de départ dans les méninges peuvent se développer

sans donner lieu à aucun symptôme, ou bien ne se traduire que par des troubles

vagues qui ne permettent pas un diagnostic : on les découvre quelquefois par

hasard à l'autopsie. Il en est ainsi en partrculier quand elles siègent dans les

régions dites indifférentes du cerveau. En d'autres points au contraire elles se

traduisent par des signes spéciaux : nous distinguerons à ce point de vite les

lésions de la base et celles de la convexité.'

i° Méningites, gommes de la base. — Les paralysies des nerfs crâniens sont ici

les symptômes cardinaux. Elles sont isolées ou s'associent aux paralysies des

membres, sous forme d'hémiplégies, plus rarement de monoplégies ou de para-

lysies bilatérales. Accessoirement peuvent s'observer d'autres phénomènes que

nous retrouverons au premier plan au contraii'ê dans la catégorie suivante : les

convulsions et les troubles intellectuels. Beaucoup plus inconstants se ren-

(') Voii- Mairet. Aliénation mentale syphilitique, p. 47 et suiv. Paris, Masson, 1893.

('^) Klippel. Article Syphilis cérébi!ale du Traité de méd. et de thérap., p. 777. Paris,

Baiilière, 1901. — Les paralysies générales progressives. Monographies cliniques. Paris,

Masson, 1898.
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conlrent encore certains accidents, tels que les vertiges, les vomissements, la

polyune, qui ne sont spéciaux à aucune forme de syphilis cérébrale.

a) Les anomalies dans le domaine des nerfs crâniens l'emportent ici par

leur signification sur tous les autres symptômes; et les données cliniques

sont en conformité avec celles de Fanatomie pathologique à cet égard ; car

celle-ci nous enseigne que l'espace interpédonculaire et la région du chiasma

sont le siège de prédilection des néoformations syphilitiques. Les paralysies des

nerfs moteiirs de l'œil sont les plus fréquentes.

La paralysie du moteur oculaire commun est, parmi les accidents paralytiques

de la syphilis cérébrale, un des plus fréquents et en tout cas le plus caracté-

ristique. Son existence à elle seule doit faire soupçonner la vérole (Lancereaux)
;

elle en est comme la signature (Ricord, Fournier). On la rencontre totale et

complète^ mais ceci est l'exception. Dans la règle, les paralysies syphilitiques de

la troisième paire se montrent partielles et incomplètes (Fournier). Très habi-

tuellement la musculature interne de l'œil est intéressée à un degré quelconque

dans ces paralysies incomplètes : la pupille est plus ou moins dilatée; les

mouvements réflexes de l'iris sont paresseux, sinon abolis; l'accommodation se

fait mal. Il est possible même que la paralysie de l'iris et du cristallin existe

seule; mais ceci se voit surtout comme reliquat d'une paralysie antérieure.

Il semble que l'on doive admettre a priori que ces paralysies dissociées recon-

naissent pour cause l'altération de centres distincts. Il n'en est rien cepen-

dant; et l'on sait que les infiltrations syphilitiques du tronc nerveux lui-même,

à la base du crâne, peuvent les produire (Oppenheim). On peut même avancer

(jue c'est là le mode d'altération de beaucoup le plus habituel. Il convient de

faire remarquer que la dissociation paralytique ne va jamais aussi loin d'ail-

leurs que dans les alfections systématiques : le ptosis absolument pur est

rare; on n'observe généralement pas la paralysie isolée de telle ou telle fonction

des muscles internes (accommodation, réflexes lumineux). Nous avons vu

cependant que Babinski et Charpentier avaient attiré l'attention sur la fréquence

des troubles pupillaires chez les syphilitiques, en particulier sur la perle des

réflexes lumineux; mais il s'agit là d'un phénomène bilatéral, qui n'a vraisem-

blablement pas pour cause une lésion de la 7}" paire.

La paralysie de la troisième paire est un accident de début de la syphilis

cérébrale. La plupart du temps elle est précédée de céphalées violentes
;

assez souvent elle se produit au cours même d'une crise de ce genre. Dans un-

fait qui nous est personnel, la paralysie de l'oculo-moteur, accompagnée de

ptosis, est survenue au début d'une syphilis cérébrale d'une façon passagère et

périodique, accompagnée chaque fois de céphalées violentes hémi-crâniennes;

si bien qu'on pouvait croire à une migraine ophtalmoplégique(').

Dans la règle, cette paralysie est transitoire; elle est un des accidents dont la

thérapeutique a le plus facilement raison, et il paraît être dans sa destinée natu-

relle d'aller en s'atténuant, sinon de guérir complètement, alors même qu'elle

n'est pas traitée. Fournier a vu cependant des paralysies de ce genre, rebelles à

tout traitement, persister définitivement.

Peut-elle rester un accident isolé de la vérole du côté de l'encéphale? Cela

s'observe, il est vrai, et dans les cas traités principalement; mais il est rare

qu'il en soit ainsi d une façon définitive au moins. Dans la règle, la paralysie

(') Soc. riicd. des hoji.. 190'2.

[H. LAMY,\
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du moteur oculaire commun se combine à d'autres symptômes : on rencontre

dans une proportion assez élevée ïhémiplégie croisée (syndrome de Weber) par

lésion pédonculaire. Plus rarement, l'hémiplégie est du même côté.

On a noté aussi la coexistence de plusieurs paralysies oculaires : troisième

et sixième paires du même côté, par exemple. Fournier a vu, paralysés en même
temps : l'oculo-moteur, le moteur oculaire externe droit et le moteur externe

du côté gauche.

Le facial et le trijumeau sont, après les nerfs moteurs de l'œil, ceux que la

syphilis atteint le plus fréquemment. Leurs lésions paraissent à peu près aussi

communes que celles du moteur oculaire externe, et plus fréquentes que celles

du pathétique. La paralysie faciale., envisagée seulement ici, est la paralysie

périphérique a\ec participation de l'orbiculaire; elle est parfois durable et s'ac-

compagne alors, à la longue, d'atrophie musculaire, d'abolition des réactions

électriques (Ziemssen, Heubner), de réaction de dégénérescence (deux cas

d'Oppenheim, Charcot et Gombault). Elle peut se montrer tout d'abord sans

autre symptôme, et cela quelquefois d'une façon précoce. Dans un cas, dû à

Gilles de la Tourette et Hudelo, elle se déclara en même temps que la roséole.

On aurait pu croire à une paralysie faciale vulgaire, mais elle n'était que le pré-

lude d'une série d'accidents : céphalée terrible, état demi-comateux et finalement

hémiplégie. lien fut de même dans un cas de Gilbert où l'autopsie fit découvrir

une méningite gommeuse de la base ('). Les paralysies faciales observées chez

les syphilitiques dans la période secondaire sont-elles toujours dues à des lésions

intracràniennes du nerf? On ne saurait l'affiimer; mais il est à retenir qu'un

certain nombre de ces paralysies s'accompagnent de céphalées violentes, de

phénomènes de somnolence étrangers à la paralysie faciale ordinaire. Thibierge

et Ravaut, en pratiquant l'examen du liquide céphalo-rachidien dans un cas de

paralysie faciale survenu au 0^ mois, n'ont-ils pas constaté l existence d'une

lymphocytose très abondante, qui se montra beaucoup plus discrète 5 semaines

plus tard, alors que la paralysie était en voie de guérison(^)?

On pourrait faire les mêmes remarques à propos des anomalies dans le

domaine du trijumeau. On les trouve mentionnées dans quelques cas, sous

forme d'anesthésie d'une moitié du visage (Leudet, von Graefe, etc.), de phé-

nomènes d'excitation, fourmillements, hyperesthésie ; de tic douloureux de la

face (Huguenin) ; ou encore de troubles trophiques graves du côté de l'œil

(Leudet, Oppenheim).
,

Les troubles de la vision sont intimement liés aux altérations des conducteurs

de la base; il est rare qu'ils reconnaissent pour cause une lésion des centres

cérébraux. Fournier leur assigne une fréquence de 13 pour JOO, proportion

bien inférieure à celle des paralysies de la troisième paire: les lésions sont

rencontrées avec une fréquence bien supérieure, si l'on tient compte des alté-

rations histologiques (12 fois sur 17 cas, Uhthoff).

La diminution de l'acuité visuelle est relativement fréquente; on la trouve

généralement inégale d'un côté à l'autre. Elle peut s'aggraver jusqu'à Vam-

blyopie, la cécité même. Traités dès le début, ces troubles de la vision, si

(') E. Boix. Archives gcn.de Médecine, février i89i, p. 152.

(-) Thibierge et Ravaut. Soc. méd. des hop., '21 noxcmbre 1002.
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sévères soient-ils, peuvent disparaître plus ou moins complètement avec les

accidents cérébraux généralement graves qui les accompagnent: mais le

champ visuel peut n'être pas recouvré dans sa totalité. Rarement la cécité

demeure définitive et Vatroplne optique est constatée à rophtalmoscope.

Les modifications partielles du champ visuel présentent ici un intérêt tout

particulier. Elles s'observent sous les formes suivantes : rétrécissement con-

centrique irrégulier, échancrures irrégulières, hémianopsie temporale; enfin,

très exceptionnellement, hémianopsie homonyme. Souvent la vision n'est

abolie qu'en partie dans les régions du champ visuel lésées, de même qu'elle

n'a pas son acuité normale dans celles qui sont conservées. Les intéressantes

recherches d'Uhthoff(') ont montré que ces différents changements d'étendue

dans le champ de la vision étaient en rapport avec le mode d'infiltration

gommeuse du nerf optique.

h'hémianopsie temporale a été vue par GehrhardI, Oppenheim, Siemerling,

Uhthoff : elle s'est montrée constamment en rapport avec l'infiltration de

l'angle antérieur du chiasma. h'hémianopsie liomonijme n'a été rencontrée

(jne 2 fois sur 150 observations dépouillées par Uhthofl"; sur 17 cas personnels,

cet auteur ne l'a observée qu'une fois : l'autopsie révéla, dans l'hémisphère

du côté opposé, des lésions très étendues dont le symptôme hémianopsie

dépendait vraisemblablement. Oppenheim a également vu l'hémianopsie homo-
nyme d'une façon transitoire; il n'hésite pas, dans le cas observé par lui, à

rapporter ce symptôme à une lésion gommeuse des bandelettes.

Les variations parfois considérables auxquelles sont sujettes ces défor-

mations du champ visuel constituent leur caractère le plus spécial. Nous n'en

voulons pour exemple que l'intéressante observation d'Oppenheim (^) ; suivi

pendant deux ans, le malade présenta successivement : un rétrécissement

concentrique irrégulier, puis une hémianopsie bilatérale homonyme gauche

typique; celle-ci s'améliora dans la suite parle tz^aitement, et le champ visuel

s'étendit de nouveau vers la gauche avec irrégularité. Chez un malade

de Gehrhardt, une hémianopsie du même genre succéda à une amaurose
complète.

A ces altérations multiples de la vision correspondent, mais non toujours,

<hs modifications du fond de l'œil. Celles-ci ne manquent pas de se produire

lorsque les troubles visuels persistent longtemps. Inversement, elles peuvent

exister, au début surtout, sans anomalie apparente de la fonction : aussi

l'examen de la papille s'impose-t-il chaque fois que la syphilis cérébrale est

soupçonnée. On trouve signalées : la sUise papillaire (15 fois sur 150 obser-

vations, Uhthotf) — la neuro-rétinite (7 fois) — Vatrophie simple (10 fois).

Oppenheim fait observer que l'atrophie papillaire ici est souvent unilatérale;

(Jalezowski avait déjà fait la même remarque en ce qui concerne la névrite.

11 importe de ne point confondre ces différents aspects de la rétine, consé-

(juences de lésions inlra-cràniennes, avec ceux qui résultent des détermina-

tions primitivement oculaires de la vérole. Galezowski a montré quelle était la

fréquence des altérations choroïdo-rétiniennes dans la syphilis. Celles-ci peu-

vent produire également des amblyopies, des réductions du champ visuel, des

atrophies rétiniennes, etc.

(') UiiTHOFF. Ueber die l/ci (1er .Syphilis >les Cenlmliiei-ceiisystenis vorkominenden Augenslu-
ningen. Leipzig, Engelmann, 1895.

(-) Oppenheim. Bcrliner klin. Worh., 1X811.

[H. LAMY.}
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b). Les méningites, les gommes de la base peuvent intéresser les faisceaux

moteurs au niveau des pédoncules, de la protubérance, du bulbe, en même
temps que les nerfs cérébraux du même côté. Il en résulte des paralysies des

membres, croisées par rapport aux nerfs intéressés : les plus exposés à cet égard

vont de la o'^ à la S" paire. Ainsi lovite une variété d'hémiplégies alternes

ressortissent à la syphilis. Signalons en premier lieu la plus importante, Vhémi-

plégie alterne de Weber, qui résvilte d'une lésion du faisceau pyramidal et de

l'oculo-moteur au niveau du pédoncule : Uhthoff en a rencontré 12 obser-

vations. On voit parfois cette hémiplégie alterne succéder à une phase coma-

teuse grave, à un ictus apoplectique. D'autres fois, elle se développe insen-

siblement; les paralysies oculaires se montrent d'abord, puis la faiblesse

envahit les membres du côté opposé. Parfois ces accidents se développent avec

un concours de phénomènes cérébraux graves, paralysies multiples des nerfs

cérébraux, étals comateux, crises épileptiformes, qui commandent une grande

réserve à l'égard de leur pronostic. Elles se montrent, il est vrai, influençables

par le traitement, mais au début seulement, et les rechutes sont fréquentes.

Les autopsies ont révélé des lésions cérébrales difCuses (Siemerling, Pick), mais

c'est presque toujours de la lésion pédonculaire que dépend le syndrome de

Weber.
On observe encore le strabisme interne (par paralysie de la sixième paire)

associé à une hémiplégie croisée (11 cas, Uhthoff); ïhémiplégie alterne de

Millard-Gûbler intéressant le facial d'un côté et les membres du côté opposé

(Lancereaux, Leudet); l'anesthésie douloureuse dans le domaine du trijumeau

en même temps cju'une paralysie des membres du côté opposé (Pick), etc. Les

lésions spécifiques plus étendues ou plus profondes delà région peuvent produii'e

des troubles bilatéraux du côté des membres. L'étude de la Syphilis bulbo-

protubérantielle dans son ensemble sera d'ailleurs l'objet d'un chapitre à part.

2" Méningites, gommes de la convexité. — Au premier rang figure ici Vépi-

lepsie, à laquelle viennent se joindre souvent des paralysies de la face et des

membres offrant certaines particularités. Les troubles mentaux dont il a été

question peuvent se superposer à ces désordres moteurs. Enfin les céphalées,

les vertiges, les nausées, vomissements, les troubles de la santé généi-ale qui

forment le cortège habituel des néoplasies cérébrales à développement rapide,

s'observent ici à un haut degré.

a) Uépilepsie est généralement reconnue comme la manifestation la plus

constante des lésions corticales syphilitiques. Dans 26 cas de ce genre, Heubner

l'a rencontrée 20 fois. Charcot, Fournier, Echeverria, ont formellement exprimé

la même opinion.

Il paraît avéré qu'une attaque d'épilepsie franche, survenant au cours d'une

santé parfaite, peut être le premier incident révélateur des lésions cérébrales

de la vérole (Fournier). Mais c'est là un fait exceptionnel. Tout le cortège des

phénomènes prémonitoires que nous connaissons précède presque toujours la

première manifestation convulsive.

L'épilepsie symptomatique de la vérole présente-t-elle quelque caractère dis-

tinctif? Cette question, d'un si haut intérêt, a vivement préoccupé les auteurs.

Voici dans quelle mesure on peut y l'épondre actuellement. La syphilis peut

engendrer toutes les formes connues du mal comitiai, depuis les vertiges

et les absences du petit mal jusqu'aux grands accès convulsifs et aux équiva-

lents psychiques de ceux-ci (Féré). Mais on admet généralement que les accès
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convulsifs partiels sont particulièrement fréquents dans les niéningo-cncépha-

lites intéressant la convexité, ce qui se conçoit aisément, étant donnée la forme

habituellement circonscrite des lésions et leur localisation assez commune aux

centres rolandiques.

Telle n'est pas l'opinion de Nonne (') : d'après cet auteur, les lésions corti-

cales circonscrites de la syphilis donnent lieu bien plus souvent aux convulsions

générales qu'à l'épilepsie jacksonienne. De plus les manifestations convulsives

s'observeraient aussi bien dans les méningites de la base que dans celles de la

convexité. <«

Quoi qu'il en soit c'est surtout dans sa marche et dans les as>iocialloii>^

f^ymptomaiiques qu'elle présente que l'épilepsie syphilitique offre des particu-

larités importantes à connaître en vue du diagnostic. On peut les résumer dans

les deux propositions suivantes :

1" L'épilepsie symptomatique des lésions syphilitiques de l'écorce présente

une marche en quelque sorte progressivement accélérée. L'intervalle des accès

diminue avec le temps. Abandonnée à elle-même, la maladie aboutit, dans les

formes graves, à des crises en série, puis à un état de mal confirmé qui se

termine par un coma rapidement mortel : témoin l'observation de Mallet(-).

Certes l'intervention hâtive d'un traitement spécifique énergique peut modi-

fier cette évolution précipitée. Mais ou bien elle aura pour effet de faire fran-

chement rétrocéder les accidents, ou bien au contraire elle sera inefficace, ce

qui n'est pas absolument rare. Dans tous les cas, jamais, peut-on dire, l'épi-

lepsie syphilitique ne présente d'une façon durable la marche en quelque sorte

monotone, avec retour périodique des accès, qui s'observe souvent dans l'épi-

lepsie commune
;

2° L'épilepsie symptomatique de la syp/iilis cérébrale n'existe à l'état de sym-

ptôme isolé que pour un temps limité. Elle s'associe à un moment donné à

divers accidents cérébraux pour la plupart étrangers au mal comitial ordinaire.

Ce sont, par exemple, les /)fny//z/.sif'.s corticales, qui, d'abord transitoires et consé-

cutives aux accès, peuvent à la longue persister dans leurs intervalles, — les

troubles psychiques variés dont il a été question plus haut. Dans aucune autre

variété du mal comitial, les fonctions intellectuelles ne sont atteintes d'une façon

aussi précoce et aussi profondément.

Il est en outre une combinaison possible et d'une grande valeur significative

dans l'espèce, c'est celle de l'épilepsie avec les troubles oculaires. Les néofor-

mations corticales, quel que soit leur siège, peuvent entraîner des modifica-

tions du côté du nerf optique lui-même, à la façon des tumeurs cérébrales

agissant par compression. L'examen du fond de l'œil s'impose ici d'autant

plus que l'état de la vision ne correspond pas toujours à la gravité des lésions.

Lorsque la névrite optique coexiste avec une épilepsie partielle franche, on

pourrait presque affirmer l'existence d'une lésion syphilitique des circonvolu-

tions (H. .Jackson, Fournier).

Quant à la marche de cette épilepsie associée.^ elle présente un certain

nombre de variétés. Il peut arriver que l'adjonction des accidents cérébraux,

dont il a été question, aux phénomènes convulsifs, n'ait lieu que d'une façon

tardive. D'autres fois, au contraire, l'épilepsie n'est qu'un phénomène secon-

daire.

() Nonne. Lor. rit., p. <,)9.

(^) Mallet. Conlribulion ù l'élude de l'épilepsie ^ijjiliilitir/iie. Tliôse do Paris, 1891.

[H, LAM V ]
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Tout ce qui précède se rapporte seulement aux convulsions symptomatiques
de lésions cérébrales ((jommes, méningites). Fournier(') et tout récemment
Nonne (-) ont appelé l'attention sur une autre variété d'épilepsie observée chez

les syphilitiques, qui logiquement ne devrait pas trouver place ici, mais que
nous signalerons en passant. Il s'agit de crises convulsives, n'ayant vraisem-

blablement pour origine aucune lésion organique, qui ne se distinguent en rien

du mal comitial vulgaire, et sur lesquelles d'ailleurs le traitement spécifique

est sans efl'et. Suivant Fournier cette épilepsie survient à une époque avancée
de l'infection : il propose la dénomination d'épilepsie parmyphiiUiqîie . Nonne
déclare qu'elle peut survenir à toute époque de l'infection et la considère

comme due à l'action du poison spécifique sur les centres. On pourrait ouvrir

à ce sujet la même discussion qu'à propos de la Paralysie générale.

b). Les paralysies motrices qui succèdent aux altérations primitivement

corticales de la syphilis se distinguent par les particularités suivantes :

Elles se développent lentement, la plupart du temps, et restent incomplètes.

Parfois cependant elles font suite immédiatement à un accès d'épilepsie; mais

elles ne succèdent jamais à un ictus apoplectique à la façon des paralysies

cérébrales d'origine vasculaire. Les paralysies partielles, sous forme de mono-

plégies, intéressant le bras, la face ou la jambe, sont particulièrement fréquentes

ici. Ce sont des parésics, une simple faiblesse, de la lourdeur d'un membre.

Une exagération notable des réflexes tendineux, souvent même un certain

degré de contracture permanente, ne manquent pas de les accompagner d'une

façon précoce. Ces phénomènes spasmodiques, liés à l'irritation corticale, sont

loin d'indiquer toujours, en pareil cas, la dégénération descendante des fais-

ceaux moteurs correspondants. Ajoutons que les paralysies dans le domaine

des nerfs cérébraux n'appartiennent point aux variétés cliniques envisagées ici.

Lorsque la face est intéressée, le territoire du facial supérieur reste indemne,

suivant le mode des paralysies cérébrales.

Les troubles de la parole, fréquents lorsque la face est paralysée, sont avant

tout des phénomènes d'ordre moteur. L'inaptitude motrice de la langue et des

lèvres se traduit par la lenteur hésitante, l'embarras du parler; de la dysarthrie.

L'aphasie vraie est rare ici, au moins en tant que phénomène durable. On a

cependant signalé l'aphasie motrice typique comme conséquence possible des

méningites syphilitiques delà convexité. Lorsque le symptôme apliasie se trouve

ainsi réalisé au grand complet par une lésion qui touche les centres du langage,

il peut se présenter combiné à Vhémiplégie droite et à Vépilepsie partielle

(Bourceret et Cossy, 1875, Francesco, 1895). Un tel syndrome est assez signifi-

catif au point de vue de la localisation corticale.

SYPHILIS BULBO-PROTUBÉRANTIELLE

Cette localisation passe pour être rare : certes les gommes du bulbe et de la

protubérance sont des curiosités pathologiques; mais il n'en est pas de même
des lésions artérielles. La grande majorité des faits publiés se rapporte ici à la

(') A. Fournier. Épilepsie parasyphilitique, Revue neurologique, 18!I5, p. G17.

(-) Nonne. Loc. cit., p. 202.
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thrombose de fartère bcmlaii'e ou de ses branches. En ne tenant compte que des

observations suivies d'autopsies, nous avons trouvé facilement une trentaine de

cas de syphilis du bulbe et de la protubérance parmi les publications de ces

dernières années (').

Forme artérielle .
— Les jirodromes sont habituels, et souvent significatifs :

céphalées d'une violence particulière, vertiges, nausées, embarras de la parole,

dù à la difficullé d articuler les mots : tels sont les symptômes avertisseurs les

plus communs. Le malade titube, bredouille, ses idées paraissent confuses : on

le prend pour un homme ivre. Puis il tombe frappé d'un ictus apoplectique, ou

bien en quelques heures il est atteint d'une paralysie plus ou moins étendue.

Au cas d'oblitération complète d'une artère principale, le malade reste plongé

dans le coma : la respiration s'embarrasse, la congestion pulmonaire se déve-

loppe rapidement, la température s'élève et la mort survient en quelques jours

(Joffroy et Létienne, Mongour et Gentès, G. Lion, Leyden (^), ou même en

quelques heures. Dans les faits qui précèdent on nota un ramollissement rouge

de la protubérance, en rapport avec un thrombus récent des grosses artères

(basilaire, vertébrale). La mort peut résulter aussi de l'anémie brusque

du bulbe, et avoir lieu avant que le i^amollissement ait eu le temps de se pro-

duire (cas de Bacologlu) ('"). Dans un fait qui nous est personnel (Thèse de

Paris, 1895), le malade, atteint de paraplégie syphilitique, mourut subitement;

et nous avons cru trouver l'explication de cette mort dans l'oblitération des

arlérioles du bulbe.

Les troubles paralytiques observés chez les malades qui survivent se présen-

tent sous la forme d'hémiplégies totales, de paralysies des quatre membres et

de la face (Hoppo), plus rarement de monoplégies. Ils ne se différencient point

par leurs caractères propres des paralysies d'origine cérébrale; mais ils sont

accompagnés de symptômes plus spéciaux, en rapport avec la région atteinte.

Ce sont : les paralysies des nej'/'s bu Ibo-p rotubéraniiels, qui, au cas d'hémiplégie

associée, se présentent sous la forme de paralysies -a/^e/vies (paralysie croisée

du facial et des membres, strabisme interne et hémiplégie du côté opposé,

anesthésie croisée dans le domaine du trijumeau) ;
— les troubles de la

parob' qui sont ici beaucoup plus d'ordre dysarthrique ou anartin-iqve que

d'ordre aphasique à proprement parler, et qui vont de pair avec la paralysie

de la langue et des lèvres; — les troubles de la déglutition, de la masti-

cation. Dans un fait récent de Babinski ('), le malade présenta, en même
temps que des troubles de déglutition, une hémiparésie avec hémianesthésie

droites, et de l'hémiasynergie du membre inférieur gauche avec latéropulsion

de ce côté. La mort survint au bout de 12 jours, et l'aulopsie montra quatre

foyers de ramollissement dans la moitié gauche du bulbe. A moins de lésions

cérébrales associées, tout ce syndrome protubérantiel se présente avec une

intégrité complète de l'intelligence.

L'affection peut durer des mois, des années; elle peut présenter des alterna-

(') II. Lam Y. Syphilis Inilbo-pi'olubérantielle. Tribune médicale, '21 novemijre 1!)05. On trouvera
dans celle Revue toutes les indications l>ibliotjraphiqMes relatives à ce sujet.

(-) ,loi-FROV et Lktiexne. vlrrli. de )néd. e.rjiérim., 1891, p. 410. — Mongour et Gentès. Soc.

dWiuU. et de l'Iiyslol. de Bordeaux, 10 et 17 juillet IS'.H». — G. Lion. Noc méd.des liôp., 15 jan-

vier 1899. — Leyden. Zeilscli. f. klin. Med.', Bd V, Hit '2, S. 170.

(') Bacologh . Preitse méd.. \" mars 1899.

(*) Bauinski. XonoeUe L-muirir. de la Salpêlrière, n" 0, nov.-déc. 1902.

[H. LAMVri
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tives d'amélioration et de rechutes; mais la plupart des cas évoluent rapide-

ment; de plus, l'action du traitement paraît ici très limitée, et c'est là certai-

nement une des formes les plus graves de la syphilis du système nerveux. Nous
trouvons, sur 21 cas relevés par nous dans la littérature de ces dernières années,

19 morts; et les malades survivants n'ont pas été suivis longtemps pour la plu-

part. Presque tous succombent dans le coma, soit qu'il s'installe graduellement,

soit qu'il succède à l'ictus apoplectique. La paralysie des sphincters, les eschares

sont des accidents ultimes très communs. L'apparition des troubles respiratoire><

et cardiaques est du plus mauvais pronostic à brefdélai. Lorsque ces complications

existent dès le début, elles font prévoir une évolution très rapide : la mort peut

survenir du fait d'une véritable parabjde bulbaire aiguë (un cas de Leyden)(').

Il peut arriver aussi que le malade guérisse de sa [lésion protubérantielle et

qu'il soit emporté plus tard par une autre complication de l'artérite syphili-

tique, une hémorragie cérébrale, par exemple, comme dans le cas de Nonne (^),

Méningites. Gommes. — Les méningites syphilitiques de la base du cerveau

peuvent s'étendre à la région bulbo-protubérantielle, comme nous l'avons

signalé, à propos de la paralysie des nerfs crâniens. Dans plusieurs observations

la méningite coïncide avec l'artérite de la basilaire et le ramollissement protu-

bérantiel (Leyden, Brûberger, Heubner, etc.). Quant aux tumeurs gommeuses
proprement dites, on n'en connaît que très peu d'exemples dans cette région.

Nous n'en avons rencontré que sept observations publiées avec autopsie ('').

Les symptômes' s'installent graduellement, par opposition avec ce qui a lieu

dans la forme artérielle. Les principales variétés de paralysies alternes ont été

notées ici. Dans un cas de Rûhle il y eut d'abord névralgie du trijumeau droit

avec anesthésie, troubles Irophiques, — et, plus tard, hémiplégie gauche. Dans

un autre de Ballet, on nota, après une longue période de céphalées, une

paralysie du droit externe droit et du droit interne gauche, puis une hémiparésie

gauche. Lancereaux rapporte un fait de contracture des quatre membres asso-

ciée à un double strabisme, divergent.

Paralysies bulbaires curables. — Nous croyons pouvoir réunir sous ce

titre quelques faits rares où, contrairement à ce qui précède, l'influence du

traitement a été remarquable, et qui d'ailleurs paraissent ressortir à une patho-

génie toute différente des précédents. Un cas récent de Collet ('') (de Lyon) peut

être pris comme type de cette forme. Huit mois après le chancre, un individu

est atteint de diplégie faciale, avec parésie des quatre membres, glossoplégie,

gène de la déglutition telle qu'on le doit nourrir à la sonde; aphonie, gêne

respiratoire et tachycardie. Le traitement mercuriel par les frictions fut suivi

d'une amélioration telle que, un mois et demi plus tard, le malade quittait

l'hôpital, ne conservant qu'un peu de parésie faciale. Rumpf, dans son livre

(p. 2r)5) rapporte un fait semblable, à cela près que l'affection survint cinq ans

(') Leyden. Archiv. f. Psycli. und Nervenkr., Bd VII, S. 44-bl.

{^] Nonne. Syphilis und Nervensystem. Berlin, lOO^, p. 70.

(^) Ballet. Soc. analomique, 27 février 1<SH0. — Ciiarcot et Go.mdault. Archives de physio-

logie, 1873, p. 143. — CoYNE et Lépine. .Journal des connaissances médicales, 1878, p. 303. —
Klippel. Congrès des aliénisles et neurologistes, Bruxelles, août 1903. — Lanceiseaux. Allas

d'anal. jMlhoL, texte p. 449, obi. 273. — F. Pick. Zeilschr. /". Heilkunde, Bd. XIII, p. 378, 1892.

— RuiiLE. Grei/'sutaider med. Bcilriige, Bd I, S. 62. In RuAU^r. Loc. cil., p. 211.

(*) Collet. Soc. des se. méd. de Lyon, 5 juin 1901.
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après le chancre, et, qu'il n'y eut point de paralysie des membres. Le même
auteur rapporte en outre trois observations du même genre dues à Leyden. En

l'absence d'autopsie, on ne saurait se prononcer sur la cause anatomique de

ces paralysies bulbaires ; mais leur évolution semble indiquer qu'il s'agit d'un

processus tout diflerent de celui des thromboses artérielles ou des méningites.

Signalons enfm parmi les symptômes rares de la syphilis bulbaire, la [xAijuiic,

le diabète insipide (Leudet, Biïttersack, v. Hôsslin) qui peut s'associer au syn-

drome bulbaire. Récemment Danlos rapportait à la Société de dermatoloieg

(juillet 1901) un exemple de glycosurie associée à l'épilepsie chez un syphilitique

en pleine éruption. La glycosurie, d'autre part, a été signalée au cours de la

syphilis, même en dehors de tout symptôme nerveux caractérisé; et sans doute

son mécanisme n'est-il pas toujours le même.

WIARCHE, TERMINAISON DE LA SYPHILIS CÉRÉBRALE, PRONOSTIC

On ne peut formuler cjue des considérations générales relativement à l'évolu-

tion clinique de la syphilis du cerveau envisagée dans son ensemble.

Et tout d'abord, s'il est parfaitement légitime de distinguer des types clini-

ques et de désigner ceux-ci par leur symptôme prédominant, on ne doit pas

perdre de vue qu'il s'agit là avant tout de formes initiales, transitoires souvent ;

c'est ainsi qu'il faut comprendre les formes épileptiqiie, mentale, paralytique,

admises par les auteurs (Fournier). A un stade plus avancé, ces différents types

montrent une tendance indiscutable à s'unifier, pour aboutir à la dégradation

générale et progressive de toutes les fonctions cérébrales. Ceci s'applique en

particulier aux néoplasies qui intéressent la surface du cei'veau.

Il en va un peu autrement de la forme artérielle. Assez souvent l'artérite

cérébrale existe à l'état isolé; elle peut donner lieu à une attaque d'hémiplégie

qui ne se renouvelle pas: et la paralysie persiste toute la vie ou rétrocède sui-

vant l'importance de la lésion. Mais il arrive aussi que l'artérite syphilitique

donne lieu à des accidents multiples à intervalles variables : attaques d'hémi-

plégies successives, paralysies bulbaires, pseudo-bulbaires, etc. Ce que nous

savons de ses localisations, souvent multiples, cadre bien avec les faits de ce

genre.

En second lieu, l'intervention de la thérapeutique est capable d'apporter un
changement considérable dans la marche des accidents. Dans les néoformations

corticales surtout cette influence se fait sentir. L'épilepsie symptomatique et

les paralysies incomplètes qui l'accompagnent comportent à cet égard le plus

de chances favorables. Bien mieux, on a vu guérir des vésanies caractérisées,

des accidents comateux de la plus haute gravité; et de pareils faits justifient

bien le mot de Ricord : « Avec la vérole, tout est possible comme guérison,

même l'impossible. »

L'action du traitement sur les lésions artérielles définitives et en particulier

sur l'artérite oblitérante es.t beaucoup plus proljlématique. Quant aux consé-

quences de ces lésions, hémorragies, ramollissements, il va de soi que la thé-

rapeutique spécifique ne peut rien sur elles. Toutefois il semble acquis que
l'artérite syphilitique est curable à son début (Leudet, Dieulafoy): et il n'est

TRAITÉ DE MÉDECINE, "1' éfllt. — IX. (W
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pas douteux qu'à la phase pré-oblitérante, rarlérite spécifique donne lieu par-

fois à des troubles graves transitoires qui ont pour cause l'ischémie simple

des centres (hémiplégies, aphasies, anasthésies, vertiges). Ceci explique qu'on

puisse obtenir la réparation ad integrum dans les cas de ce genre traités éner-

giquement et de bonne heure.

Trop souvent, et surtout quand la maladie n'est traitée qu'à une phase

avancée, le résultat est moins heureux : on obtient seulement une guérison

incomplète, et le malade reste un infirme physiquement et cérébralement.

Enfin les échecs complets de la thérapeutique s'observent ici, alors même
que toutes les conditions semblaient réunies en vue du succès. Dans ce cas, le

pronostic peut devenir immédiatement très grave, en particulier pour certains

états comateux qui paraissent en rapport avec la thrombose des artères du

bulbe et pour l'épilepsie corticale, lorsqu'elle donne lieu à des accès en série qui

peuvent aboutir à l'état de mal. Le pronostic est également très fâcheux pour

les formes mentales qui se caractérisent dès le début par un acheminement

rapide vers la démence.

Si l'on consulte les statistiques, on voit que Fournier compte : un tiers de

guérisons; presque la moitié d'améliorations; un sixième de morts. Ce sont à

peu près les chiffres de Rumpf. Hjelmann considère que ces estimations sont

trop optimistes. Telle est également la conclusion qui se dégage de la statis-

tique de Naunyn. Cet auteur fait remarquer que la fréquence des récidive.<

est très grande et il ne compte, comme guérison définitive, que les cas

suivis au delà de 5 ans : dans ces conditions, il ne trouve que 27 guérisons

authentiques sur un total de -4 15 cas empruntés à la littérature où à ses obser-

vations personnelles. Nonne déclare aussi que, dans un délai inférieur à 5 ans

on ne peut parler de guérison définitive : sur 56 cas suivis par lui au delà de

T) ans, il compte 22 fois une récidive et 8 fois plusieurs. Ajoutons que la majo-

rité des cas comptés comme guérisons comportent des reliquats (hémiplégies,

paralysies oculaires, etc.).

En résumé, et malgré les beaux succès que la thérapeutique compte à son

actif; bien que les lésions syphilitiques du cerveau, ainsi qu'on l'a dit très jus-

tement (Lancereaux), soient moins graves, toutes choses égales d'ailleurs, que

les lésions cérébrales d'une autre nature (tubercules, tumeurs, artério-sclérose),

on peut voir par ce qui précède que la syphilis cérébrale comporte un pro-

nostic extrêmement sombre.

La Icrminoison fatale peut se produire brutalement à la suite d'une aggra-

vation rapide ou soudaine des accidents cérébraux, telle que l'état de mal

épileptique, un accès maniaque suraigu, une attaque d'apoplexie causée par la

rupture d'une artère cérébrale, la thrombose de l'artère basilaire. D'autres

fois la mort est le terme d'une déchéance progressive, analogue à celle de la

paralysie générale.

DIAGNOSTIC

L'existence de la syphilis dans les antécédents d'un sujet atteint d'affection

cérébrale est, cela va de soi, un argument d'un grand poids en faveur de la

nature spécifique de celle-ci; mais il n'est pas moins évident que cet argument
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n'a pas de valeur absolue, et qu'il ne doit pas faire négliger la recherche des

autres facteurs ctiologiques. Nonne déclare que l'erreur qui consiste à pro-

clamer syphilitique une affection cérébrale étrangère à la syphilis est bien plus

souvent commise par les médecins que l'erreur inverse. yVinsi un syphilitique

peut être atteint de méningite tuberculeuse ; un individu atteint de sténose

mitrale peut contracter la syphilis, et faire ultérieurement une hémiplégie par

embolie d'origine cardiaque.

Des manifestations multiples que nous venons de passer en revue, il n'est

pas une seule qui soit pathognomonique de la syphilis. Ayant indiqué à

propos de chacune d'elles les particularités dignes d'être relevées en vue du

diagnostic, nous résumerons seulement ici les considérations générales qui

doivent guider le clinicien.

1° Importance de la période prodromiqiie. — Rappelons seulement que la

céphalée avec ses caractères très spéciaux, figure parmi les antécédents, dans

plus des trois quarts des cas.

2° Signifîcatmt de quelques symptômes 'partkidiers. — Ceux-ci se rattachent

aux localisations habituelles des lésions syphilitiques du côté de la base du cer-

veau; ce sont les paralysies des nerfs crâniens, et tout particulièrement des

nerfs moteurs de l'œil.

3° Manifestations en rapport avec la forme disséminée des lésions syphilitique-^.

— Nous avons eu maintes fois l'occasion de signaler certaines associations

symptomatiques qui à elles seules déjà sont de nature à faire soupçonner la

syphilis : telles Tépilepsie partielle et les troubles oculaires; les paralysies des

yeux combinées aux troubles mentaux, à l'hémiplégie, aux paralysies partielles

des membres; la coexistence d'une affection médullaire.

4" Évolution de la maladie. — D'une façon générale la syphilis cérébrale n'a

pas l'évolution fatalement progressive qui appartient à un grand nombre de

processus différents (tuberculose, tumeurs malignes, paralysie générale). Elle

est essentiellement une maladie à épisode-, à poussées, entre lesquelles on peut

observer des intervalles de répit complet. Cette remarque s'applique tout par-

ticulièrement aux néoplasies méningées.

•V Uépreuve thérapeutique enfin peut être d'un grand secours; mais, pour

qu'on soit en droit de lui reconnaître quelque valeur, il faut que les résultats

favorables en apparaissent bien clairement ; en outre l'on ne saurait trop

répéter que les diagnostics de syphilis cérébrale, qui sont exclusivement fondés

sur elle, ne doivent être, en règle générale, acceptés qu'avec réserve.

6° Rappelons enfin que Vexamen cytologique du liquide céphalG-rachidien, pra-

tiqué suivant la méthode de Widal et Ravaut, est appelé ici à rendre de grands

services. La présence exclusive de lymphocytes en abondance paraît être un
fait habituel dans la syphilis cérébrale. Cette lymphocytose, si elle n'est point

pathognomonique de la syphilis, n'en constitue pas moins un argument

sérieux en faveur de la nature syphilitique d'une affection cérébrale dont le

diagnostic est douteux. Ceci s'applique en particulier à l'hémiplégie. On sait

combien souvent l'hémiplégie syphilitique ne se différencie par aucun caractère

objerttif des autres paralysies du même genre; or Widal et Lemierre(') ont

montré que la lymphocytose céphalo-rachidienne était presque constante dans

l'hémiplégie syphilitique, alors qu'elle faisait défaut dans les autres.

(') Widal et Lemuîrre. Soc. méd. des hop., 15 mai 1905.

[H LAMY.^
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CHAPITRE n

SYPHILIS DE LA MOELLE ÉPINIERE

ANATOmiE PATHOLOGIQUE

Les divisions admises dans l'étude des lésions syphilitiques du cerveau sont

applicables ici. Nous décrirons donc les altérations des enveloppes et celles de

la moelle elle-même; mais nous ne séparerons point de celles-ci les lésions des

vaisseaux nourriciers de la moelle, et celles de la pie-mère, qui les supporte.

Plus l'arement encore que l'encéphale, la moelle participe aux lésions osseuses

de voisinage. Nous sommes loin de l'époque à laquelle on croyait celles-ci

nécessaires pour expliquer les paraplégies, et où toute l'attention, dans les

autopsies, se portait vers la recherche des exostoses du canal rachidien (Bedel,

Sandras, Vidal de Cassis), exostoses que l'on trouvait bien rarement d'ailleurs, et

en l'absence desquelles les paralysies étaient proclamées d'origine fonctionnelle!

On connaît cependant quelques exemples de mal de Pott syphilitique compli-

qué de pachyméningite. Virchow rencontra une pachyméningite externe cer-

vicale, avec adhérence au périoste vertébral. Glïick (1874) rapporte un cas de

mort rapide occasionné par un mal sous-occipital d'origine syphilitique, ayant

entraîné une carie de l'arc antérieur de l'atlas ('). A l'autopsie d'une paraplé-

gique syphilitique, Westphal constata l'existence d'une ostéite gommeuse et

d'une carie de l'os sacré, avec envahissement de la dure-mère et des racines

nerveuses voisines. Jûrgens a eu l'occasion de voir une lésion analogue à la ré-

gion lombaire. Darier a présenté à la Société anatomique (1895) une carie spé-

cifique des vertèbres cervicales avec pachyméningite, ayant occasionné une para-

plégie cervicale ; il existait d'autre part des lésions gommeuses du crâne et du foie.

A) Lésions des méninges {dure-mère et arachnoïde). — Les tumeurs

f/omineuses proprement dites des enveloppes sont rares. Rumpf déclare, pour sa

part, n'en avoir pas rencontré un seul cas. On trouve partout citée l'observation

de Rosenthal (1865), qui signale une gomme solitaire, longue de 5 centimètres,

développée dans la dure-mère, et comprimant la moelle de la 2*= à la 5*^ racine

cervicale. Zambaco rencontra dans une autopsie une masse gélatineuse ayant

la structure des gommes, développée dans l'espace sous-arachnoïdien, qui

comprimait la moelle dans toute l'étendue de la région lombaire.

Les petites tumeurs gommeuses multiples de la moelle et des méninges sont un

peu plus fréquentes que la gomme solitaire. Moxon (1871) en a fait connaître

une observation intéressante : la dure-mère spinale et la moelle à la partie

inférieure étaient le siège d'un grand nombre de petites tumeurs du volume

d'un grain de mil à un pois. Chacune de celles-ci offrait à la coupe une zone

périphérique foncé, composée de cellules, les unes rondes, les autres fusifor-

(') Gluck. AUgern. Wiener med. Zeilung, 1879.



r-Yl'IIILIS DE LA MOELLK KPIXIKRE. lOC.l

mes, et une substance centrale jaunâtre, amorphe: il existait des formations ana-

logues dans les deux testicules. Dans la thèse de Lepetit (1878) on trouve un fait

du même genre. Jûrgens (1885) en a publié un autre dans lequel il s'agissait de

petites tumeurs très nombreuses développées sur les méninges au niveau des

ligaments dentelés et des racines postérieures, coïncidant avec des gommes
cérébrales. Enfin F. Pick (189Ô). à Tautopsie d'un homme de 58 ans, emporté

im an après l'accident initial par des phénomènes cérébraux graves, découvrit

vuie véritable éruption de gommes miliaires. à la face interne de la dure-mère

spinale et sur l'arachnoïde. Cette forme de lésions, très exceptionnelle dans la

syphilis, qui rappelle à s'y méprendre les granulations miliaires de la tuber-

culose, a été signalée par d'autre'^- auteurs i Lancereaux. Engelstedf).

On rencontre plus communément les altérations des enveloppes spinales

sous forme à'aracliniti: et surtout de pachyméninyite interne. >»ous ne connais-

FiG. ôli. — Pachvméningile spinale syphilitique irégion dorsale). La struetiue de la moelle est complèle-
ment méconnaissable: néanmoins un grand nombre de fibres nerveuses sont conservées (teintées en
noir par la méthode de W~eigerl-Pal) (D'après Thomas et Hauser.)

sons guère, au point de vue anatoniiijue. i[ue le^^ formes chroniques de ces

méningites. Dans ces cas l'intlammation méningée a produit l'hypertrophie des

enveloppes, et des adhérences entre elles d'une part et la moelle d'autre part.

Celle-ci. entourée d'une épaisse virole circulaire plus ou moins complète (fig. 514),

d'apparence couenneuse ou lardacée. est envahie souvent elle-même d une façon

diffuse, surtout dans les régions périphériques, correspondant à la soudure

méningée {symphyse méninyo-médullaire) : son tissu est diminué de consis-

tance, ou au contraire manifestement sclérosé.

Parfois circonscrite sous forme de plaques, cette pachyméningite spinale est

souvent limitée à un segment de la moelle qu'elle entoure plus ou moins com-
plètement. Dans un fait d'Oppenheim cependant, la dure-mère est soudée à

l'arachnoïde dans ses deux tiers supérieurs. Généralement plus limitée, elle

paraît avoir une prédilection toute particulière pour la demi-circonférence

postérieure de la moelle (Heubner. Jïirgens). Il est à remarquer que la pachy-

méningite spinale syphilitique se rencontre plus souvent à la région cervicale

que partout ailleurs (tig. ôloi. et que dans ce cas elle coïncide fréquemment avec

[H. LAMY.I
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FiG. 515. — Pacli\ méningite sypliililique limitée à la

partie postérieure de la moelle cervicale; envahis-

sement diffus des cordons postérieurs et de la partie

la plus reculée des cordons latéraux.

des altéralions méningitiques du côté de la base du ci-àne. Jûrgens a émis Topi-

nion antérieurement {Charité Annalen, 1885) que, dans les cas de ce genre, la

lésion SYphilitique avait eu une marche

descendante du crâne vers le rachis.

Au point de vue histologique, il

s'agit ici la plupart du temps d'une

méningite fd^reuse constituée par un

type conjonctif dense. Sur une coupe

transversale, les méninges intimement

confondues entre elles présentent l'ap-

parence d'une bande scléreuse uni-

forme. Pour Heubner, c'est là une

production syphilitique qui, au début,

présentait sans doute les caractères

de l'infiltration spécifique, mais qui,

avec le temps et sous l'influence du traitement, a pu se transformer en tissu

conjonctif indifférent et comme cicatriciel {syphilitische Sc/iwiele). Jiirgens

décrit une variété scléro-gommeiise de cette pachyméningite.

B) Lésions autonomes de la moelle. — Nous réunirons ici les lésions delà

moelle et celles de son enveloppe vasculaire ; nous décrirons donc : les gommes mé-

dullaires les myélites ou mieux méningo-my élites syphilitiques, avec lesquelles

vont de pair les lésions des vaisseaux nourriciers de la moelle, et qui compren-

nent la très grande majorité des faits de syphilis spinale — enfin la sclérose

syphilitique primitive, question à l'oixlre du jour, et sur laquelle la discussion

n'est pas encore close.

l. Gommes de la moelle. — La gomme solitaire peut se développer primiti-

vement en pleine substance médullaire comme dans le cerveau; mais c'est une

lé.sion rare. On n'en connaît

qu'un petit nombre d'observa-

tions. Une des premières ap-

partient à Mac-Dowell (1861) :

une tumeur jaunâtre, sphé-

rique, du volume d'un hari-

cot, occupait la moelle dor-

sale, entourée d'une zone

de tissu ramolli et conges-

tionné; il existait en ou-

tre un testicule syphilitique.

Plus récemment Wourek (')

a publié une observation,

avec examen histologique,

de gomme volumineuse de

la moelle dorsale, chez un
.syphilitique qui avait pré-

senté des ulcérations spécifiques aux jambes. Depuis cette époque, nous avons

relevé quatre observations publiées de gomme de la moelle — Hanot et Meu-
nier : gomme syphilitique double occupant symétriquement la place des cornes

FiG. 510. — Deux gommes intra -spinales occupant symétrique-

ment la région des corneset des cordons antérieurs au niveau

de la région dorsale supérieure (cas de Hanoi et Meunier).

(') MouREK. Voir Revue neiirol., 1895, p. 501.
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et des cordons antérieurs à la région dorsale supérieure (fig. 5iG) — Lcvaditi :

gomme développée en pleine substance blanche dans la moitié droite de la

moelle, au niveau des 7"=, 8'' racines dorsales, ayant donné lieu à une paraplégie

à marche rapide — G. Lion : gomme de la région dorsale inférieure, développée

dans le cordon antérieur gauche, n'ayant donné lieu à aucun signe clinique,

mais ayant évolué en même temps cju'unc artérite de la vertébrale ([ui causa la

mort — Williamson : gomme de la région dorsale ayant évolué conciu-remment

avec des lésions syphilitiques multiples à d'autres étages de la moelle (').

Fait à noter, la coexistence des gommes de la moelle et de lésions spécifiques

de la peau ou d"aulres viscères est indiquée dans la plupart des observations

— ainsi d'ailleurs que la présence simultanée de lésions spinales syphilitiques

diverses (artérite, méningite, infiltration embryonnaire).

2. Mémngo-myélites. — Les lésions dont il va être question ici correspon-

dent aux formes les plus communes de syphilis médullaire. Elles l'emportent

sans contredit par leur fréquence sur toutes les autres variétés réunies. Néan-

moins elles ont été ignorées jusqu'à ce que l'histologie nous ait appris à

les connaître, c'est-à-dire il y a une trentaine d'années. En 1874 seulement,

M. Hayem, à propos de l'étude histologique remarquable de deux cas de

myélite centrale aiguë, signale l'influence possible de la syphilis. En 1876,

Leyden attirait l'attention sur l'artérite oblitérante spinale, à propos d'un cas

de paraplégie à marche rapide : et l'année suivante, au Congrès de Baden,

Schultze rapportait cinq autopsies de syphiliiiques, et relevait la participation

importante des vaisseaux et des enveloppes. Ce fut le point de départ des

travaux rappelés au début de cet article, relativement aux myélopathies syphili-

tiques cjui ont leur origine dans l'appareil conjonctivo-vasculaire de la moelle.

Nous envisagerons successivement les formes aiguë>i, graves, dans lesquelles le

dénouement fatal arrive rapidement, et dont les lésions par conséquent sont de

date récente — et les formes chroniques ou SKbaiyuës, en faisant observer tou-

tefois qu'il ne s'agit point là de processus fondamentaux distincts, mais plutôt

d'extension ou d'intensité plus ou moins grande des lésions.

\° Méningo-myélile aiguë. — Lorsqu'on examine à l'œil nu la moelle d'un indi-

vidu qui a succombé en quelques semaines à une paraplégie syphilitique accom-

pagnée, comme c'est la règle dans ces formes graves, d'escarres, de paralysie

des sphincters, d'anesthésie pi'ofonde, on est parfois frappé du peu d'importance

des lésions à l'œil nu. Les méninges spinales s'enlèvent facilement; la moelle

paraît saine à sa surface; et l'on conçoit que, sans le secours du microscope,

on ait pu admettre autrefois l'existence de paralysies due materia. Le plus sou-

vent cependant, en une région déterminée, on constate des modifications évi-

dentes du tissu nerveux. A la coupe, la moelle parait ramollie, violemment

congestionnée; la substance grise présente des hémorragies, les cordons blancs

ont une teinte rosée. Dans les cas extrêmes, la substance nerveuse est presque

complètement diffluente, et sa configuration est méconnaissable. Il n'est pas

rare, en pareil cas, d'observer un gonllement œdémateux de la partie malade.

Ces altérations sont limitées dans la règle à un foyer occupant le plus souvent

(') Haxot et n. Meumeh. Noiiv. Iconogr. de la Salpèt.riire. 1890, n" 2. — Levaditi. Rouinnnie
niéd.. 1898, n" 1. — G. Lion. Soc. riiéd. des hâp., 15 janvier 1899. — Williamson. Brilish mcd.
JoiD'it., 51 décembre 1899.

[H. LAMY.1
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la région dorsale ou dorso-lombaire sur la hauteur d'une ou plusieurs racines.

Il peut exister plusieurs foyers semblables; plus rarement le ramollissement

s'étend sur une grande hauteur uniformément, à toute la région dorsale par

exemple.

L'examen au microscope d'une parcelle de ce tissu ramolli, après disso-

ciation, témoigne d'une profonde désorganisation du tissu nerveux. Corps

granuleux cellulaires, gouttelettes de myéline libres, tubes nerveux tuméfiés,

variqueux, cellul(>s atrophiées ou globuleuses, globviles sanguins plus ou moins

altéi"és : tels sont les éléments que l'on trouve dans la préparation. Pour se

rendre compte de la forme et

de la distribution des lésions,

il est nécessaire de prélever

un fragment de la moelle en

un point où les altérations

sont assez peu avancées pour

permettre les manipulations

du durcissement et de l'in-

clusion; et d'en examiner

des coupes transversales et

longitudinales après colora-

tion.

On constate alors que les

altérations portent sur la pie-

mère — sur les vaisseaux

spinaux — et sur le tissu

médullaire.

a. La pie-mère épaissie est

infiltrée abondamment de

petites cellules rondes à

i^ros noyau, vivaces et fortement teintées par les réactifs (fig. 517), dissémi-

nées ou groupées en amas compacts; les capillaires principalement servent de

centres d'infiltration (Homolle, Gilbert et Lion), à tel point qu'ils se présentent

par endroits sur la coupe, comme de véritables nodules embryonnaires. On a

même signalé la présence des cellules géantes au sein de semblables nodules

(Lamy, Sottas). Il existe parfois entre la moelle et la pie-mère un exsudât,

granuleux par endroits, réticulé par d'autres, renfermant quelques cellules

semblables à celles qui infiltrent les méninges (Gilbert et Lion). Dans la moelle,

la même infiltration se propage, en suivant le trajet des prolongements conjonc-

tifs et des A^aisseaux qui émanent de la pie-mère. Les amas cellulaires compacts

qui occupent ces tractus conjonctivo-vasculaires affectent souvent la forme

d'un coin, d'un triangle, dont la base élargie répond à la périphérie. Les mêmes
élémeilts s'infiltrent entre les tubes nerveux; on les retrouve sur les coupes

transversales des capillaires intramédullaires, occupant les gaines lymphati-

ques. Il n'est point i^are que, sur quelques coupes pratiquées dans la hauteur

du foyer malade, l'agglomération cellulaire se fasse plus compacte, détruisant

tout un territoire de substance médullaire, et prenne toutes les apparences

d'une gomme en miniature.

Il peut arriver cependant que la méningite, à proprement parler, soit très

discrète ou même existe à peine, et que l'infiltration se cantonne autour des

Fig. Ô17. — (D'après i^tiemevling.
)
Mèningo-mijélili; embryonnaire.

Une partie de la périphérie tle la moelle avec la pie-mère adja-
cente, vues sur une coupe transversale : infiltration de la pic-

mère et des cloisons conjonctives qui en partent, par d'abon-
dantes cellules rondes; destruction des éléments nerveu.t à la

périphérie de la moelle.
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vaisseaux. Dans tous les cas c'est toujours au voisinage de ceux-ci qu'elle se

montre le plus accentuée. Sottas admet que la lésion débute dans la paroi des

capillaires sanguins.

b. D'une façon constante les vaisseaux nourrkiers de la moelle sont intéres-

sés. Les altérations portent sur les artères et sur les t'eme-s. L'importance de ces

lésions n'a pas échappé aux auteurs dont l'attention a été atlirée sur ce point

(Leyden, Rumpf, Siemerling, Lance-

reaux, etc.); et certains d'entre eux ten-

dent à leur l'aire jouer un rôle de premier

ordre dans la syphilis de la moelle. L'ac-

cord est loin d'être fait, il est vrai, sur

la spécificité de leurs caractères anato-

miques, mais les discussions ouvertes à

ce sujet ne font que reproduire celles

dont l'artérite cérébrale a été l'objet;

nous ne saurions nous y arrêter longue-

ment. Nous dirons seulement que, la

plupart du temps, il y a une infiltration

embryonnaire dans la tunique adventice

et autour des vasa vasoruin, aussi bien

pour les veines que pour les artères d'ail-

leurs. Secondairement la membrane inter-

ne s'hypertrophie (fig. 518); parfois même
l'infiltration périphérique se propage jus-

({u'tà elle. Il en résulte une diminution de

calibre du vaisseau qui peut aller jusqu'à

l'oblitération complète. Il nous faut citer

cependant quelques faits qui contredisent

cette règle : le cas de Moeller (') par

exemple, dans lequel il n'y avait que de

l'endartérite et de l'endophlébite avec une

légère infiltration méningée — celui de

Schmaus(-) où l'endartérite spinale pré-

dominait manifestement par endroits. Signalons la présence possible de petits

foyers gommeux dans la paroi même (fig. 519) ou au pourtour des vaisseaux

malades (Sottas, Lamy).

Ces altérations se poursuivent dans une étendue variable, répondant à peu

près en hauteur à celle du foyer médullaire, mais non point toujours d'une

façon uniforme. Eu pratiquant des coupes en série, on trouve sur certains

points une artère spinale d'apparence normale, alors qu'immédiatement au-

dessus et au-dessous la même artère offrait des lésions profondes. Il est donc

vrai de dire, avec Lancereaux, que l'artérite spinale syphilitique est circonscrite.

Il faut savoir enfin qu'on trouve souvent des altérations méningées et vascu-

laires importantes loin du foyer malade, et dans des régions de la moelle qui

paraissent normales au microscope.

Les modifications du côté des veines spinales sont plus précoces et généra-

lement plus prononcées (fig. 519). Greiff, le premier (1882), a signalé les lésions

(*) Moeller. Arrhiv /'. Derinatol. und Syphil.. 180L
(-) SciiMALS. DeiUscIt. Arrh. f. klin. Me'd., 1S88-18S!).

Fig. ÔIS. — EiKliiiiri-inrléi ilc de 1 (irlcre spiiKilf

antérieure, infillrnlioii de la pie-mère adjn-

cente, dans un cas de niéningo-myélite syplii-

lilique. (D'après SaUas.)

[H. LAMY.-i
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veineuses dans la syphilis des centres nerveux; elles ont été retrouvées; depuis,

un grand nombre de fois. En ce qui concerne la moelle épinière, la phlébite

syphilitique s'est montrée très prononcée dans les examens anatomiques de

Rumpf, Schmaus, Goldflam, Lamy, Sottas, etc.

c. La substance médullaire elle-même est le siège d'altérations profondes

occupant les deux systèmes. Ces lésions sont diffuses; mais, dans les formes

graves que nous avons envisagées ici spécialement, la substance grise est parti-

culièrement intéressée. La colonne grise centrale est le siège d'une désorgani-

sation profonde (fig. 520), qui rend compte de la marche parfois suraiguë des

accidents, et de leur ressemblance avec ceux qui caractérisent la myélite cen-

trale aiguë. Ce sont des dilatations vasculaires parfois énormes, avec des foyers

d'hémorragie capillaire, des exsudais interstitiels s'infdtrant entre les élé-

ments, les dissociant pour ainsi dire ; enfin de profondes altérations des élé-

Fig. 519. — Phlébite gommeuse (veine spinale).

Coupe Iransversolc de l'arlère et, de la veine spinale antérieures dans un cas de méningo-niyélile
sypliilill(|uc : l'artère, située en haut et à droite, est absolument saine.

ments nerveux. On a rencontré toutes les variétés d'atrophies ou de dégéné-

ralions cellulaires, sans qu'aucune d'elles soit spéciale à la syphilis : atrophie

simple ou pigmentaire, dégénérations vacuolaires, désintégration granuleuse,

gonflement vitreux, etc. Ces modifications sont surtout évidentes au niveau

des grandes cellules de la corne antérieure. En quelques points ces éléments

ont disparu complètement, et c'est à peine si la substance grise dans son

ensemble se laisse teinter par les réactifs. Dans certains cas d'ailleurs sa confi-

guration est méconnaissable : une corne peut être décapitée, complètement

détruite. 11 est habituel ici que la névroglie ne présente que peu de réaction irri-

tative; mais ses cellules sont gonflées et remplies de granulations graisseuses.

On a A'oulu voir dans ces lésions, qui correspondent assez exactement à la

myélite hyperémique et nécrobiotique de Gilbert et Lion, la conséquence pure et

simple des troubles circulatoires dus à l'artéi ite spinale. Lancereaux (') admet
qu'il ne s'agit làque d'un ramollissement ischémique delà substance grisedûàla

thrombose de la spinale antérieure. Siemerling (^) fait remarquer que les deux
ordres de lésions ne concordent pas d'une façon constante; que l'on peut, par

exemple, constater dans une région un ramollissement avancé, alors qu'au même

(') Lancere.vux. Leçons de clin, méd., Paris, 189?.

{-) SiE!\iEi!LiNG. Arcluv. /'. Psycidalru' und Nervenkr., 1889.
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niveau l'artère spinale se montre saine, et inversement. Sottas pense que l'obli-

tération des petits vaisseaux nourriciers a plus d'importance que celle des

troncs principaux, et qu'elle produit bien plus sûrement les altérations nécro-

biotiques ('). Quoi qu'il en soit, il n'est pas douteux que les trouljles circula-

toires, dans la moelle, retentissent tout spécialement sur la colonne grise

centrale, si riche en vaisseaux et de structure si délicate. Les expériences de

Vulpian et Panum sur les embolies spinales; les recherches de Ehrlich et

Brieger, de Spronck sur l'ischémie de la moelle, ont bien prouvé la grande vul-

nérabilité, à ce point de vue, de cette partie de l'axe spinal.

Dans les cordom blanc», on constate également des altérations (Ll}\i><cs des

tubes nerveux. Au niveau des points où il existe des infiltrations cellulaires

compactes, les fibres nerveuses peuvent être comprimées, déformées, détruites

complètement. Mais elles peuvent être aussi lésées indépendamment de toute

infiltration cellulaire dans

levoisinage. Généralement

les lésions de ce genre sont

distribuées par foyers sur

une coupe transversale,

mais sans aucune relation

avec tel ou tel système de

fibres (fig. 520).

Lorsqu'on examine une

région où le processus est

tout à fait à son début, on

est frappé du gonflement

énorme que présentent
certains cylindres-axes. La
gaine de myéline qui en-

toure ceux-ci est profon-

dément altérée, réduite en

fines granulations, ou bien

entièrement détruite. Dans un stade plus avancé, le cylindre-axe lui-même
perd son affinité colorante, se creuse de vacuoles et à son tour se désagrège.

En dernier lieu les fibres nerveuses disparaissent, et leur place est occupée
sur la coupe par des corps granuleux cellulaires, des amas de granulations

libres, des gouttelettes réfringentes d'origine myélinique, ou encore par de

véritables pertes de substance pratiquées comme à l'emporte-pièce. A ce niveau

on peut parfois constater à son début la réaction irrilative de la névroglie : ce

n'est que le premier stade de la sclérose névroglique observée dans les lésions

anciennes.

Lorsque la lésion est à son maximum, c'est-à-dire lorsque la nécrobiose paraît

étendue à toute la surface de la moelle sur la coupe transversale, on note parfois

qu'une zone du manteau blanc est respectée ; celle qui entoure immédiatement
la substance grise (Sottas, Goldflam). Sottas fait observer que cette zone margi-

nale est précisément la mieux irriguée de la moelle, puisque, d'après les recher-

ches d'Adamkiewicz et de Kadiji, les ramuscules terminaux des deux systèmes
artériels (central et périphérique) de la moelle s'y rencontrent.

Les vaisseaux capillaires de la substance blanche offrent des modifications

(') Soc. de bioL, 15 avril 18!»5.

Fig. 520. — M3-élite syphilitique aigiic. — AA' exsudais dans la

substance grise qui est en partie nécrosée. — BB' foyers de dégé-
nérescence dans les cordons blancs.

[H. LAMY.-i
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au moins aussi importantes que celles des artères et des veines spinales princi-

pales. Leurs parois, très épaissies, sont chargées de noyaux; leur lumière est

rétrécie ou tout à fait oblitérée. En certains points, ceux qui ont conservé une
paroi mince offrent au contraire une distension extrême, et il existe parfois à ce

niveau des sulfusions sanguines interstitielles.

Telles sont les altérations variées que nous révèle le microscope dans les

formes les plus aiguës de myélopathies syphilitiques. Sans doute plus d'un

point reste à éclaircir dans leur histoire. Ces lésions sont cerlainemeHt en rela-

tion avec la syphilis. Mais résultent-elles de l'action directe du virus syphili-

tique ou d'une infection surajoutée? Dans la première hypothèse, l'agent infec-

tieux agit-il par sa présence ou par les produits toxiques qu'il engendre? Enfin

les altérations des éléments nerveux sont-elles la conséquence pure et simple

des lésions conjonctivo-vasculaires, ou sont-elles contemporaines de celles-ci et

produites par la même cause qu'elles? Autant de questions, il faut en convenir,

auxquelles l'anatomie pathologique est incapable de répondre catégoriquement.

2" Méningo-myélite chronique, scléreuse. — Tovites les variétés observées en

clinique n'ont point encore aujourd'hui leur histoire anatomique propre bien

établie. Parmi les myélites subaiguës ou chroniques, les mieux connues à

cet égard sont celles qui évoluent à la façon des myélites transverses, en plusieurs

mois ou plusieurs années. Ce que l'on en sait permet de les considérer comme
relevant du même processus fondamental que les précédentes. Elles en diffèrent

par la moindre intensité ou la moindre étendue des lésions, par l'âge de

celles-ci, et par l'apparition des réactions propres au tissu médullaire, à savoir

la transformation scléreuse, et l'existence de dégénérations secondaires.

En pareil cas,raltération primordiale, à l'œil nu, est un foyer de sclérose occu

pant un segment médullaire plus ou moins important, le plus souvent à la région

dorsale ou dorso-lombaire. La moelle, à ce niveau, est indurée, déformée, sou-

dée à la pie-mère qui est épaissie et opacifiée. A la coupe, elle offre la consistance

du tissu fibreux; sa configuration est

plus ou moins modifiée par des zones

grisâtres siégeant surtout dans la sub-

stance blanche. Dans les cas très

accentués il est impossible de distin-

guer les deux substances. Parfois

la sclérose, plus discrète (fig. 521),

se voit sous forme de taches, de zones

limitées, et paraît orientée autour des

petits vaisseaux (Schmaus); ou bien

elle prédomine dans tel département

vasculaire, le système postéro-latéral

par exemple (Moeller), ce qui peut

rendre compte de certaines particularités cliniques. La substance grise centrale

est relativement moins atteinte ici que dans la forme précédente ; ou du moins

elle n'est jamais détruite sur une aussi grande étendue et aussi profondément.

Mais au niveau des points les plus atteints, elle est souvent tout à fait défigurée.

On a noté la présence de cavitésC^) creusées en pleine substance grise ; ces pertes

{') Wallenweber. Miinchener med. Woch., 1898, p. 1017. — ScinvARZ. Zeitschr. f. klin

Meclicin, 1898, Bd. 54, p. 409-526. — Japha. Deutsche med. Woch., il mai 1899.

Fig; 521. — Myélite syphilitique scléreuse

(d'après Sottas),

coupe au niveau de la huitième racine cervicale.
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de substance sont généralement attribuées à la nécrose par ramollissement

ischémique. Par leur indépendance du canal épendymaire et par la structure de

leurs parois, elles diffèrent des cavités de la syringomyélie.

En s'éloignant du loyer principal, on constate l'existence de iléijéiu' râlions

secondaires réparties conformément aux lois qui régissent celles-ci, lorsque la

lésion transverse est assez étendue pour les produire. Les plus habituelles sont :

la dégénérescence des faisceaux pyramidaux croisés au-dessous de la lésion en

foyer, la dégénérescence des cordons de Goll et des faisceaux cérébelleux directs

au-dessus. Il n'y a rien là de spécial à la syphilis.

Le microscope montre que les foyers malades sont constitués principalement

par une sclérose névroglique extrêmement dense, et accompagnée .de lésions

vasculaires très accentuées. Les parois des capillaires, très épaissies, et souvent

chargées de noyaux, ont une structure fdjrillaire, ou bien sont formées d'une

substance homogène et comme hyaline; leur lumière est très réduite ou même
complètement obstruée. Sottas insiste sur le développement de néo-capillaires

dans les parois mêmes de ces vaisseaux oblitérés, et pense qu'il s'agit là d'un

mode de rétablissement de la circulation. Signalons une dégénérescence très

particulière rencontrée par Schwar?, dans un cas, et qui consistait dans une

sorte « d'homogénisation diffuse » du tissu nerveux, intéressant les cornes

antérieures, la commissure et les cordons postérieurs dans presque toute la

hauteur de la région dorsale. Il s'agirait là, d'après l'auteur, d'une dégénéres-

cence spéciale de la névroglie, différente de la dégénérescence hyaline ou

muqueuse des produits de la gliomatose, et qui tiendrait en partie à l'ischémie,

en partie à la stase lymphatique.

Quant aux vaisseaux nourriciers de la moelle et à la pie-mère, on les trouve

intéressés suivant le même mode que dans la forme précédente — à cela près

que les lésions sont plus avancées et ont évolué vers la transformation fibreuse.

La pie-mère est épaissie par places; les septa conjonctifs qui en partent sont

hypertrophiés. En outre il existe de l'endopériartérile, de l'artérite oblitérante,

associées à des lésions analogues du côté des veines.

Il n'est pas rare de rencontrer, au milieu de semblables lésions, des altéra-

tions plus récentes en voie d'évolution : infiltrations embryonnaires, foyers

gommeux, foyers de ramollissement nécrotique récents. Ces désordres concor-

dent avec des poussées et des aggravations qui sont fréquemment notées en

clinique au cours des myélopathies de la vérole.

Les racines rachidiennes sont souvent atteintes au niveau de la lésion médul-

laire — soit que leurs fibres dégénèrent secondairement aux lésions centrales,

soit qu'elles soient le siège de périnévrite ou de névrite interstitielle. L'infil-

tration embryonnaire qui caractérise la première phase de cette altération existe

parfois encore sur quelques-unes. D'autres présentent une transformation sclé-

reuse plus ou moins complète.

Que si l'on vient à examiner au microscope des régions éloignées du foyer de

la lésion, la moelle cervicale supérieure par exemple, ou même la moelle

allongée, en cas de myélite dorsale, on est surpris de trouver, en l'absence de

toute lésion appréciable des éléments nerveux, des modifications notables des

enveloppes et surtout des vaisseaux (scléroses, infiltrations embryonnaires).

Bien mieux, il en est parfois ainsi vers l'encéphale, et en particulier du côté des

nerfs de la base (oculo-moteur, chiasma), alors même qu'aucun trouble encé-

phalique n'avait été noté pendant la vie.

[H. LAMY.}
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5. Sclérose svpi-iilitioue primitive de la. moelle. —• Pendant longtemps, et

sous l'influence de renseignement de Virchow, on a considéré que le virus

syphilitique n'atteignait les éléments nobles du névraxe que d'une façon indi-

recte, par l'intermédiaire des lésions conjonctivo-vasculaires. Cette opinion

est depuis quelques années battue en brèche. En ce qui concerne les myélites

aiguës, Gilbert et Lion (') se demandent pourquoi le virus syphilitique, à l'exemple

d'autres toxines connues et expérimentées, ne serait pas capable de produire

directement l'ectasie capillaire, les hémorragies, le ramollissement inflamma-

toire qui caractérise ces formes, sans qu'il soit besoin d'invoquer la nécrose par

ischémie ou la destruction des éléments nerveux par l'infiltration gommeuse.
La même opinion a été émise à propos des scléroses. Depuis longtemps,

Rumpf (1887) avait admis que le virus syphilitique pouvait produire la sclérose

primitive des cordons latéraux, et il citait une observation personnelle à

l'appui (-). Westphal a rapporté un fait de sclérose primitive combinée;

Minkovski, une observation de double dégénération pyramidale chez un jeune

liomme de 20 ans, syphilitique depuis un an. Réunissant ces faits et y joignant

deux cas personnels. Nonne (^) pense que la sclérose syphilitique primitive est

un fait acquis; et il admet que le substratum anatomique de la paralysie spinale

syphilitique d'Erb consiste, au moins dans certains cas, en une sclérose combi-

née du faisceau pyramidal, du faisceau de Goll et du faisceau cérébelleux

direct. L'absence de lésions vasculaires et d'infiltration embryonnaire des

méninges, la marche et la topographie de ces lésions scléreuses, indiquant qu'il

ne s'agit pas là de dégénérations secondaires à un foyer de myélite, sont les

arguments fondamentaux sur lesquels s'appuie cette manière de voir.

D'autres auteurs ont admis que, au milieu des lésions de méningo-myélite

typiques, on pouvait trouver des lésions dégénératives de fibres ou de cellules

inexplicables autrement que par une action concomitante du virus syphili-

tique sur l'élément conjonctivo-vasculaire et sur les éléments nobles de la

moelle (Hoppe, Thomas et Hauser).

Signalons enfin l'association possible des lésions syphilitiques de la moelle à

d'autres myélopathies. Ainsi Marinesco, Kuh ont rencontré des altérations

méningées paraissant ressortir à la syphilis sur des moelles de tabétiques.

D'après Minor (de Moscou), les paraplégies transitoires qui se produisent quel-

quefois au cours du tabès seraient étrangères à cette affection et se ratta-

cheraient à la présence de lésions syphilitiques surajoutées dans la moelle. Le
même auteur a d'ailleurs étendu cette façon de voir à l'hémiplégie des tabé-

tiques et à certaines paralysies oculaires. Thomas et Long (^) ont signalé, au

point de vue anatomique, l'association de la sclérose syphilitique et de la sclé-

rose en plaques; et ils ont fait ressortir dans ce cas les différences histolo-

giqucs des deux scléroses.

(*) Gilbert et Lion. Arch. de méd., 1881), et Traité de med. et de Ihérap., t. IX, p. [Vil. Paris,

Baillière, 1902.

(*) Rumpf. Loc. cit., p. 358.

(3) Nonne. Arcliiv /'. Psych. u. N'en., Bd. 29, S. 095, 1897.

('*) Thomas et Long. Contribution à l'étude des scléroses de la moelle épinière Soc. de

hiol., 7 octobre 1899.
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SYMPTÔMES

Si, comme nous l'avons vu, à certaines époques, on a exagcrc le rôle de la

vérole comme facteur des maladies nerveuses, à d'autres, et par esprit de

réaction sans doute, on n'en a pas tenu un compte suffisant. Dans les traités

classiques (Vulpian, Leyden, etc.), la Syphilis médullaire a été engloljée, pour

une grande part certainement, dans la description des méningites spinales

chroniques, des myélites transverses ou des myélites aiguës. La période con-

temporaine, tout en ayant garde de retomber dans les exagérations passées,

doit s'efforcer de rendre à la syphilis ce qui lui appartient.

Les manifestations cliniques de la syphilis médullaire sont loin d'offrir une

aussi grande variété que celles de la syphilis du cerveau. Les lésions que nous

venons d'étudier se traduisent, on peut dire dans plus des trois quarts des cas,

par une paraplégie, accompagnée de troubles sensilifs d'importance variable, et

de troubles des réservoirs. Lorsque les enveloppes sont intéressées d'une façon

importante, il existe des phénomènes d'irritation méningée, qai, le plus sou-

vent, ne font que précéder les paralysies spinales.

N'envisageant d'abord que les formes cliniques les plus communes, et nous

conformant dans la~ mesure du possible aux divisions indiquées par l'anatomie

pathologique, nous décrirons la méningite spinale et les pavaiyAief> spinales

^syphilitiques.

A. Méningite spinale syphilitique. — Rare à l'état isolé, elle s'observe sur-

tout comme phase initiale des afi'eclions médullaires. Lorsque les symptômes

en sont peu accusés, ils n'attirent guère l'attention, et sont rapportés à un

lumbago, à un rhumatisme de la colonne vertébrale.

Elle est généralement limitée à une partie du canal rachidien et tout spécia-

lement à la région cervicale. Des douleurs violentes siégeant le long du rachis et

s'irradiant dans les épaules, les deux bras, sur les côtés du thorax, en marquent

l'apparition. En même temps la colonne vertébrale devient rigide, les mouve-

ments du cou sont pénibles; la pression, la percussion sur les apophyses

épineuses est douloureuse. Un tel ensemble symptomatique, non aeeompagné

de fièvre, doit faire songer à la méningite syphilitique, qui parait être la plus

commune (Goldflam) de toutes les méningites chroniques rachidiennes. Assez

fréquemment les douleurs ont un caractère paroxystique et reviennent périodi-

quement tous les soirs ou toutes les nuits, à la façon des céphalées syphilitiques.

Dans une leçon clinique (1895), Charcot insistait sur la haute signification dia-

gnostique de cette rachialgie syphilitique. Déjà, dans son Traité de la Syp/iilis,

Lancereaux avait dit : « L'un des plus importants symptômes, dans le cas d'al-

tération des enveloppes, est une rachialgie localisée, parfois intense et plus

violente la nuit. » La douleur est quelquefois atroce; elle n'occupe généralement

pas toute la hauteur du rachis, mais elle présente un foyer principal d'où elle

rayonne. Les malades la comparent à un fer rouge, à un crochet cjui traverserait

les chairs. C'est là certainement la forme la plus douloureuse de la syphilis

spinale; mais elle est aussi la plus favorable au point de vue dic pronostic, lors-

que l'on intervient à temps, c'est-à-dire avant l'apparition d'accidents médul-

laires (Goldflam, Lamy). L'observation de Goldflam est tout à fait typique à ce

point de vue. Un homme de 40 ans, vigoureux, est pris tout à coup, un mois

[H. LAMY
^i
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après aA^oir contracté un chancre induré, de violentes douleurs dans le cou, les

épaules et les membres supérieurs. Les mouvements sont impossibles, et il

existe une vive hyperesthésie dans le domaine du plexus brachial. La guérison

fut complète après l'emploi de 24 frictions mercurielles.

Dans quelques cas moins heureux ou non traités, la méningite s'accompagne

de phénomènes parésiques des extrémités et d'atrophie musculaire cVorigine

radiculaire, avec troubles tro-

phiques, « glossy-skin », four-

millements, etc. La guérison

peut encore être obtenue si

le traitement est institué

avant que l'atrophie ne soit

achevée et les réactions élec-

triques des muscles perver-

ties. Nous avons rapporté

nous -même (Thèse Paris,

1893, p. 71) un fait de ce

genre associé à une paralysie

double de la troisième paire,

oii la guérison fut obtenue en

trois mois, en dépit d'un com-

mencement d'atrophie mus-

culaire aux mains et aux

avant-bras.

Nous savons que la para-

plégie cervicale peut être la

conséquence d'une pachymé-

ningite consécutive à la carie

syphilitique des A^ertèbres

(Virchow, Darier). La syphilis

réalise dans ces cas un com-

plexus symptomatique très

analogue à celui du mal de

Pott ou de la pachyméningite

cervicale hypertrophique de

Charcot et Joffroy (fig. 322).

Lorsque la méningite spi-

nale poursuit son évolution

vers la moelle, l'envahissement de celle-ci se traduit, dans une seconde phase,

par l'apparition des paralysies spinales. Les deux phases anatomiques de la

méningo-myélite ont ainsi chacune leur expression clinique.

Fig. 522. — Pachyméningite cervicale syphilitique; paralysie
atrophique des membres supérieurs ; extension des mains sur
les avant-bras (attitude de prédicateur), doigts en griffe;

double paralysie de la 6" paire (strabisme convergent).

:

B) Paralysies spinales syphilitiques. — Nous avons dit qu'il s'agissait, la

plupart du temps, de paraplégies. Il y a des différences considérables suivant

les cas dans l'évolution, l'intensité, l'aspect clinique de ces paralysies. La

généralité des faits observés se prête à la division suivante :

T-i u • C a) Myélite transverse syphilitique.
formes chroniques ^ .[ ,, . , -,- • i't- i \

i'
b) Paraplégie spasmodique sypluhtique (lorme cl lirb).

Foi-mes aiguës : c) Myélites syphilitiques aiguës.
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a) Myélite transverse syphilitique. — L'affection spinale est souvent ici pré-

cédée d'une phase prodromique de méningite, qui dure de quelques jours à

quelques semaines. Il arrive assez fréquemment aussi que les accidents du

début soient à la fois spinaux et cérébraux, ces derniers pouvant s'atténuer

ultérieurement. C'est ainsi qu'on voit les céphalées, les troubles de la vision,

inaugurer la série des complications nerveuses de la vérole, puis la maladie se

localiser définitivement sur la moelle. Un assez grand nombre d'observations

mentionnent très nettement cette marche descendante de la syphilis dans les

centres nerveux (Jûrgens).

L'apparition prochaine des paralysies est habituellement annoncée par des four-

millements et des engourdissements vers les extrémités, des faiblesses passagères,

surtout dans les membres inférieurs, enûnpav des troiibles sphinctériens. Il est à

noter que ces derniers, à un degré quelconque, se montrent toujours de très

bonne heure, précédant parfois de plusieurs jours la paralysie ; si bien que les

malades, pendant un certain temps, peuvent ne se plaindre que de troubles vési-

caux. C'est là une variété de « faux urinaires » qu'il est intéressant de connaître.

La paralysie se produit souvent avec une grande rapidité : c'est là un fait

déjà signalé par Ileubner. En quelques jours, en quelques heures même elle se

constitue. Si ce mode de début rapide est plus fréquent dans les formes graves,

il n'y a pas de règle constante à cet égard. Il n'est pas sans exemple même que,

dans la forme qui nous occupe ici, le début ait lieu d'une façon soudaine,

comme dans l'ictus apoplectique. Et à ce propos, signalons une différence entre

les paralysies médullaires et les paralysies de cause cérébrale : l'ictus, en ce

qui concerne les premières, n'est pas forcément la conséquence d'un raptus

hémorragique ou d'une oblitération artérielle soudaine, comme c'est générale-

ment le cas pour les secondes. Témoin l'observation de llanot et Meunier, dans

laquelle la paraplégie se produisit brusquement et la lésion trouvée à l'autopsie

fut une gomme de la région dorsale.

Le type habituel est la paraplégie. Cinq fois seulement, Gilbert et Lion ont

noté des troubles de la motilité dans les membres supérieurs, sur plus de

quarante observations. Cette paraplégie, très variable dans son intensité, n'est

jamais absolue. Alors même qu'elle est assez grave pour empêcher la marche,

les mouvements actifs ne sont pas abolis complètement. En règle générale,

elle prédomine dans un membre.
D'une façon constante, la sensibilité est intéressée à un degré quelconque,

aux membres paralysés, sous un ou plusieurs de ses modes. On constate de

l'hypoesthésie, une perversion de la thermesthésie, des erreurs de localisa-

tion, etc. Très rarement il existe de l'anesthésie absolue
;
et, d'une façon géné-

rale, les troubles sensilifs ne sont pas en proportion des troubles moteurs. Ces

anomalies objectives de la sensibilité sont plus marquées du côté opposé à celui

où la paralysie l'emporte. On est ainsi en présence d'une ébauche plus ou moins

achevée du >iyndrome de Brown-Séqua rd.

La paralysie est généralement flaccide à l'origine
;
pourtant il est très com-

mun de trouver dès le début les réflexes tendineux du genou exaltés, avec ou

sans trépidation épileptoïde du pied. En tous cas, les phénomènes de contracture

ne manquent pas de se produire, et cela le plus souvent à brève échéance.

Les troubles sphinctériens et Yimpuissance génitale sont des symptômes
constants. Le type le plus commun est l'incontinence d'urine accompagnée de

constipation. L'incontinence est due ici à la faiblesse du sphincter vésical ; elle

TiiAiTÉ DE jMédecine, 2« édit. — LX. (jX

[H, LAMY.'\
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ne s'accompagne pas de distension de la vessie. La paralysie du sphincter anal

n'appartient guère qu'aux variétés graves.

Les masses musculaires conservent généralement leur volume et les réactions

électriques ne sont pas troublées. On a signalé exceptionnellement l'atrophie et

l'inexcitabilité des muscles (Lancereaux). Alors même que les membres supé-

rieurs sont respectés, il est fréquent d'observer l'exagération des réflexes ten-

dineux aux coudes et aux poignets (P. Marie).

Marche. Terminaison. — Cet ensemble symptomatique reproduit presque

exactement le tableau bien connu de la myélite transverse vulgaire. On s'est

efforcé, dans l'évolution ultérieure de la maladie, de rechercher les particula-

rités en rapport avec sa nature spécifique.

Uinfïuence du traitement est parfois très nette lorsqu'il est institué de bonne

heure. Il a d'abord pour effet de faire disparaître la rachialgie, les douleurs en

ceinture signalées plus haut. Dans les cas heureux, les troubles paralytiques

s'améliorent, mais beaucoup plus lentement. On a obtenu des guérisons com-

plètes en l'espace de quelques semaines ou même après plusieurs mois seule-

ment. Mais il faut reconnaître que cette terminaison favorable est loin d'être la

règle. Autant le traitement spécifique a de prise sur les manifestations ménin-

gitiques du début, autant son action est douteuse et incomplète la plupart du
temps sur les pai'alysies médullaires confirmées. D'ailleurs le critérium offert

par les résultats du traitement ne saurait avoir ici de valeur absolue, car on

sait que certaines myélites graves étrangères à la syphilis, présentant de grandes

analogies cliniques avec les précédentes, peuvent guérir spontanément.

Les variations d'intensité présentées par les symptômes paralytiques ont paru

à certains auteurs caractéristiques de là syphilis, en ce sens qu'elles cadrent

bien avec celles du processus d'infiltration démontrées par l'anatomie patholo-

gique (Oppenheim). De fait les paraplégies de cet ordre présentent souvent dans

leur marche des changenaents remarquables. On peut voir la force musculaire

varier pour ainsi dire d'un jour à l'autre dans un membre paralysé. Après une

phase d'amélioration, la rachialgie peut se montrer de nouveau avec la faiblesse

musculaire. Siemerling 'a observé des oscillations remarquables dans l'état des

réflexes rotuliens, qui, exagérés un jour, disparaissaient le lendemain pour se

montrer de nouveau ensuite. Nul doute d'ailleurs que le traitement spécifique,

s'il est rarement couronné de succès complet, n'ait une influence prépondé-

i-ante sur ces- variations, qui cessent de se produire lorsque l'affection date

de plusieurs mois et que la contracture spasmodique est définitivement établie.

Quoi qu'il en soit, et dans une proportion qui équivaut au moins aux trois

quarts des cas, l'affection passe à l'état chronique sous forme de paraplégie

spasmodique accompagnée de troubles de la miction.

Les fonctions cérébrales sont ici respectées la plupart du temps. Toutefois on

a noté la participation de certains nerfs crâniens : paralysies plus ou moins

complètes de la troisième et de la sixième paire en particulier — altérations

papillaires analogues à celles que l'on constate dans la syphilis cérébrale — ou

bien des anomalies pupillaires, telles que l'inégalité des deux pupilles, l'abo-

lition des réflexes lumineux, dont Babinski a montré l'importance dans la

syphilis des centres nerveux. En interrogeant les malades, on apprend qu'ils

ont eu autrefois de la diplopie, du strabisme, en même temps que des céphalées

violentes. Ces symptômes remontent en effet souvent aux premières phases de

l'affection : leur recherche ne devra pas être négligée ; car nous savons que les



SYPHILIS DE LA MOELLE ÉPINIÈRE. 107,-)

lésions dans la sypliilis sont souvent à la fois cérébro-spinales, et l'on peut tirer

(le cette enquête d'utiles renseignements pour le diagnostic.

La méningo-myélite syphilitique aboutit dans les cas les plus nombreux à

une infirmité incurable, compatible avec l'existence ; mais assez souvent elle

se termine par la mort. Les escarres de décubitus, qui s'observent dans les

formes sévères, et l'infection des voies urinaires, sont généralement les com-

plications ultimes auxquelles les malades succombent, parfois après une série

d'améliorations et de rechutes successives, et au bout d'un temps relativement

long (trois ans dans un cas de Lancereaux).

b) Paraplégie spasmodique syphilitique (forme d'Erb). — Cette variété de

paraplégie s'écarte de la précédente par deux caractères principaux. En premier

lieu, les manifestations prémonitoires que nous avons considérées comme liées

à la méningite spinale font défaut; il semble que la moelle soit touchée primi-

tivement. D'autre part, le liéveloppement de la maladie est lent et progressif et

elle s'accuse plutôt comme un état spasmodique des membres inférieurs que

comme une paraplégie motrice au sens exact du mot. On pourrait dire qu'il

s'agit là d'une forme de tabès spasmodl(jiie. Son pronostic quoad vitara est tou-

jours bénin. Le professeur Erb, dans une note publiée il y a quelques années,

appelait l'attention sur ces formes communes de paraplégie syphilitique,

auxquelles il proposait de réserver le nom de paralysie spinale syphilitique{^).

Voici, d'après l'auteur, quel serait le tableau clinique de cette affection, dans

ses grandes lignes au moins.

Elle débute à une époque peu éloignée de l'accident initial, parfois dans la

première année de l'infection; la majorité des cas se montre dans le cours des

trois premières années. Sur 23 cas personnels, 4 fois seulement Erb a observé

cette complication après la neuvième année.

La maladie s'établit progressivement dans le cours de plusieurs semaines à plu-

sieurs mois, parfois même de plusieurs années. Elle est annoncée par de légères

douleurs, des engourdissements dans les membres inférieurs, une sensation de

fatigue, de brisement des jambes, qui s'accompagne de faiblesse passagère.

Les phénomènes les plus significatifs à ce moment s'observent du côté de la ves-

sie. La faiblesse du sphincter vésical se montre presque toujours dès le début.

Dans quelques cas elle existe seule pendant longtemps, et peut donner le change

pour une affection urinaire. P. Marie a fait observer qu'il s'agit, dans l'espèce,

d'envie impérieuse d'uriner, à laquelle le malade ne peut résister, et non d'incon-

tinence vraie du sphincter. La même remarque s'applique aux fonctions rectales.

Plus tard, un symptôme nouveau apparaît, d'abord d'une façon transitoire :

c'est la rigidité spa>^modiqne des membres inférieurs. Elle devient évidente dans

la marche un peu prolongée. Finalement elle se constitue définitivement, et le

malade présente au grand complet le tableau de la démarche spasmodique.

Au repos, la tonicité permanente des muscles n est généralement pas en rapport

avec le degré apparent du spasme dans la marche. Mais, par contre, les réflexes

rotuliens sont exaltés au plus haut degré, et l'on provoque facilement une tré-

pidation épileptoïde du pied très intense. Erb voit là une opposition assez par-

ticulière et comme une contradiction entre l'état des réflexes d'une part et la

flaccidité relative des muscles d'autre part.

La force musculaire des membres inférieurs est généralement considérable,

(M Erb. Uehcr sypliililische S[)inal-ParalYsie. Naurol. Coitralblalt, 1891, n° 6.

[H. LAMY.'i
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si bien que la gène de la marche doit être considérée comme la conséquence du
spasme plutôt que d'une paralysie à proprement parler. Dans quelques cas, il

existe une faiblesse musculaire plus ou moins prononcée, mais toujours passa-

gère, et jamais les malades ne prennent le lit d'une façon définitive.

P. Marie (') a complété la description d'Erb en analysant de près les troubles

moteurs, et mis en lumière quelques particularités qui contribuent à bien

mettre en relief l'autonomie de ce type clinique. Ainsi il existe une paralysie

évidente localisée aux muscles fléchisseurs : la flexion de la cuisse sur le bassin,

de la jambe sur la cuisse, la flexion dorsale du pied sont très affaiblies; et cette

paralysie contribue au moins autant que la contracture des extenseurs à gêner

la marche. Les adducteurs de la cuisse sont conservés; cependant on peut

écarter sans effort les deux cuisses l'une de l'autre, jusqu'à 7 ou 8 centimètres,

malgré la résistance du sujet : ce qui paraît dû à la paralysie du pectiné.

Objectivement, la semibililé est souvent normale; ou bien il existe une légère

hypoesthésie dans une région limitée du pied ou de la jambe, n'intéressant que
tel ou tel mode de sensibilité. Par contre, les troubles subjectifs sont assez

constants, sous forme d'engourdissements ou de fourmillements vers les

extrémités.

Les escarres de décubitus, l'atrophie musculaire et les anomalies dans l'exci-

tabilité électrique ont toujours fait défaut. Les membres supérieurs restent

indemnes en général ; mais il n'est pas rare d'observer des troubles légers tels

que paresthésies, affaiblissement musculaire dans les deux membres supérieurs

ou dans un seul; assez souvent les réflexes tendineux sont exagérés (P. Marie).

Les paralysies dans le domaine des nerfs crâniens ne s'observent pas générale-

ment; les fonctions intellectuelles sont normales.

P. Marie insiste sur Vémotivité exagérée que présentent souvent ces malades,

leur tendance au rire ou au pleurer spasmodique
;
quelques-uns accusent une

légère diminution de mémoire.

La paralysie spinale syphilitique tend à s'améliorer avec le temps et sous

l'influence d'une thérapeutique énez^gique, dans la moitié des cas environ (Erb).

On peut même obtenir la guérison complète avec retour des fonctions génitales,

disparition des troubles urinaires. Souvent aussi la maladie reste stationnaire

en dépit du traitement.

Il ne semble pas d'ailleurs que le syndrome clinique isolé par Erb réponde, au

point de vue anatomique, à un type univoque. Pour un certain nombre de faits,

il s'agit d'une myélite transverse partielle. Telle était la première hypothèse

d'Erb, qui, au début, et en l'absence d'autopsie démonstrative, avait tendance à

rapporter l'affection au processus méningo-vasculaire habituel à la syphilis, et

pensait qu'elle devait aA^oir pour origine un foyer dorsal ou dorso-lombaire inté-

ressant la région postéro-latérale de la moelle. Nous avons vu que Nonne
admettait, pour une autre série de faits, que la lésion consistait en une sclérose

combinée systématique, directement produite par le poison syphilitique.

c) Myélites syphilitiques aiguës. — Ce n'est que depuis une date relative-

ment récente que ces myélites graves ont pris la place qui leur revient légiti-

mement dans l'histoire des complications nerveuses de la vérole. Pendant long-

temps, les observateurs n'ont pu se résoudre à considérer comme telles les

inflammations et les ramollissements aigus de la moelle. On admettait les

(') P. Marie. Soc. de bioL, 14 février 1902, C. R. p. 113.
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paraplégies chroniques dues aux exostoses ou aux tumeurs gommeuses ; mais

les myélites aiguës étaient envisagées comme des complications fortuites, et

leur apparition habituelle dans les premières périodes de l'infection spécifique a

plutôt contribué à les faire rejeter hors du domaine de la vérole, jusqu'à

l'époque où l'on a cessé de regarder les localisations viscérales comme l'apa-

nage exclusif de la syphilis tertiaire.

Broadbent raconte à ce sujet que, en 1859, Ricord et Trousseau observèrent

à Paris deux jeunes gens qui, en pleine période secondaire, eurent une

paraplégie rapidement mortelle. L'autopsie montra, dans les deux cas, une

inflammation générale de la moelle qui, en outre, était ramollie. Ricord n'osa

point porter le diagnostic de myélite syphilitique, bien qu'il connût déjà des

cas semblables. En 187 4, Hayem publie deux observations remarquables

de myélite centrale aiguë suivies d'un examen histologique très détaillé. Un
de ses malades était porteur d'une éruption presque sûrement syphilitique;

et l'auteur fait remarquer l'influence possible de la syphilis. .Julliard observe

deux myélites aiguës chez des syphilitiques (187!)), et l'examen histologique

de Pierret conclut à la nature spécifique de la maladie dans les deux cas.

Viennent ensuite les deux observations de Déjerine {Revue de médecine, 1884);

puis les faits se multiplient de tous côtés (Gilbert et Lion, Baudouin,

Siemerling, Lamy, Goldflam, Sottas, etc.) et les examens histologiques plus

complets démontrent la présence de lésions spécifiques dans les vaisseaux,

ou d'infiltrations gommeuses diffuses. L'accord n'est cependant point encore

aujourd'hui, à vrai dire, unanime sur ce point. Erb se demande si les paraplé-

gies graves à marche rapide, qui s'accompagnent d'anesthésie profonde et

d'escarres de décubitus, appartiennent bien à la syphilis. Joflfroy(^) reconnaît

que la syphilis n'est pas rare dans les antécédents des individus atteints de

myélite aiguë, mais il déclare que les lésions anatomiques, jusqu'ici rencontrées,

n'ont point les caractères des lésions spécifiques. Il est possible, dit-il, que la

syphilis joue seulement ici une cause prédisposante, et l'on pourrait ouvrira

ce sujet une discussion analogue à celle dont le Labes est l'objet.

C'est également sous la forme paraplégique que ces myélites aiguës évoluent

le plus souvent. Le débtct en est rapide; il peut même avoir lieu d'une façon

soudaine. A peine quelques prodromes peu significatifs annoncent-ils la para-

plégie à. brève échéance : engourdissement, lourdeur des membres inférieurs;

phénomènes qui, selon Lancereaux, traduiraient l'état d'ischémie de la moelle.

Parfois le premier accident est un trouble de la vessie; et l'on a vu la maladie

débuter par une rétention d'urine durant quarante-huit heures sans autre sym-

ptôme (Souques, in thèse Lamy). La paraplégie, en quelques heures, devient

absolue; parfois elle est subite, apoplectiforme, comme dans l'hématomyélie :

le malade s'affaisse sans perte de connaissance.

La plupart des observations font mention de troubles de la sensibilité beau-

coup plus importants que dans les formes chroniques de paraplégie syphilitique.

h'aneslhésie peut être absolue sur les membres inférieurs et la partie inférieure

du tronc: parfois elle s'est montrée limitée à un côté, plus ou moins complète.

Uexcitabilité électrique des muscles paralysés peut être abolie (Déjerine) ou
forlement diminuée (Julliard), mais il n'y a là rien de constant. Les réflexes

tendineux, considérablement affaiblis ou même absents dans les premiers jours,

(') Leçon clinique faite à la Salpètrière en 1892 (inédite).

[H. LAMY.-i
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peuvent reparaître et s'exalter dans la suite ; d'autres fois ils restent abolis

jusqu'à la fin, et les muscles présentent à la palpa tion une flaccidité complète.

D'une façon constante la vessie et le rectum sont paralysés. L'inertie vésicalc

donne lieu à la rétention ou à la fausse incontinence avec miction par regoi'ge-

ment; et le cathétérisme, souvent nécessaire, est une source d'accidents infec-

tieux redoutables, qui peuvent être provoqués ici avec la plus grande facilité.

Mais ce qui donne avant tout à cette variété de paralysie syphilitique un carac-

tère de haute gravité, c'est l'apparition précoce de vastes escarres de décubitus,

occupant non seulement la région du sacrum, mais les fesses, les trochanters,

les talons, les genoux, etc.

Avec la chute dçs escarres se produisent de vastes décollements, des s\ippu-

rations interminables, qui sont encore une menace permanente d'infection

purulente. La couche thermique marque alors les grandes oscillations de la

pyohémie ; la langue se sèche, les fonctions digestives sont atteintes, une diar-

rhée incoercible se déclare, on constate des signes de broncho-pneumonie, et le

malade finit par succomber dans le marasme.

La mort survient en moyenne dans l'espace de quatre à huit semaines, quel-

quefois beaucoup plus tôt (huit jours, Déjerine; trois jours, Sottas).

La terminaison fatale peut se produire par un mécanisme différent. Nous avons

observé un cas dans lequel la mort subite eut lieu au bout de quelques jours, en

l'absence d'accidents septicémiques : l'autopsie n'en donna d'autre explication

satisfaisante que la présence de lésions vasculaires importantes dans la région

bulbaire. Sottas a fait la même constatation à l'autopsie d'un sujet qui succomba
dans le coma GO heures après le début de la paraplégie. On peut admettre que

l'ischémie bulbaire a eu ici au moins une part dans le mécanisme de la mort.

Dans quelques cas heureux, mais bien rares, la terminaison fatale peut être

évitée : on obtient la cicatrisation des escarres à force de soins antiseptiques;

la désinfection des voies urinaires est favorisée par des lavages vésicaux : on voit

alors les accidents septiques généraux s'amender. La paraplégie peut passer à

l'état chronique, et évoluer comme les précédentes. On a même signalé la guéri-

son complète, contre toute attente, de semblables paraplégies, en dépit des trou-

bles trophiques les plus menaçants. Malgré la grande rareté du succès théra-

peutique on doit donc intervenir d'une façon énergique, tant par la médication

spécifique que parles soins extrinsèques que réclame l'état du sujet.

VARIÉTÉS CLINIQUES

Le tableau clinique est assez uniforme dans la paraplégie spasmodique

d'Erb et dans les grandes paraplégies à marche l'apide. Il peut être beaucoup

plus varié dans la myélite ti'ansverse chronique : suivant le siège en hauteur,

suivant la plus ou moins grande extension des lésions — suivant que la

méningo-myélite existe seule ou est associée à des troubles cérébraux, — sui-

vant enfin que la lésion consiste en infiltration diffuse de la moelle ou en

tumeur gommeuse exerçant une compression à sa surface. Nous décrirons des

formes spinales et cérébro-spinales.

Formes spinales. Syndrome de Brown-Séquard. — Lorsque la lésion est

limitée rigoureusement à une moitié de la moelle, on constate dans toute sa
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pureté le syndrome de BrownSéquard (hémiparaplégie et hémianeslhésie

croisée). Nous avons dit que ce syndrome à l'état d'ébauche était pour ainsi

dii'e de règle dans la myélite transverse syphilitique. Les observations où il

s'est montré au grand complet sont assez rares, et on peut les compter. Le cas

de Charcot et Gombault en est un exemple très net; depuis, Armstrong, Bris-

saud, Piatot et Cestan, Brousse et Delteil(') en ont fait connaître d'autres.

Ainsi que l'a fait observer Brissaud, dans les faits de ce genre, l'anesthésie qui

intéresse le membre non paralysé porte sur les sensibilités douloureuse et

thermique, mais respecte la sensibilité tactile : il y a là une dissociation de

tout point semblable à celle qui caractérise la syringomyélie. Elle paraît bien

faire partie intégrante du syndrome de Brown-Séquard, mais n'est nidlement

spéciale à la syphilis.

Dans un cas déjà signalé de Hanot et Meunier, et dans un autre do Brissaud,

le tableau clinique a pu être interprété comme syndrome de Bi-own-Séquard

bilatéral : l'autopsie, dans le premier, fit découvrir deux gommes intra-spinales

occupant symétriquement la région dorsale supérieure. Le fait de Charcot et

Gombault peut être rapporté aussi à une gornme spinale cicatrisée. Toutefois il

ne faudrait pas croire que le syndrome de Brown-Séquard fi^it toujours en

rapport avec la présence d'une tumeur gommeuse dans la moelle : témoin le

fait de Piatot et Cestan, dans lequel la lésion consistait en un foyer de méningo-

myélite.

Plus rarement encore ce syndrome doit-il être la conséquence d'une com-

pression médullaire par une gomme méningée: car nous avons vu combien

cette lésion était exceptionnelle. Toutefois lorsqu'il existe des symptômes de

compression extrinsèque et notamment de lésion radiculaire aussi nets que

dans le cas de Scherb(^), ce diagnostic peut être admis avec quelque vraisem-

blance. Il s'agit d'un syphilitique qui, six ans après le chancre, eut une paralysie

du membre inférieur gauche, avec thermo-anesthésie droite remontant jusqu'au

mamelon; il présentait en outre un rétrécissement de la pupille gauche et une

amyotrophie des muscles intrinsèques de la main gauche. L'auteur admet avec

beaucoup de vraisemblance une lésion de la partie antéro-latérale gauche de la

moelle, au niveau de la première racine dorsale.

Variétés lombaire, cervicale. — Le niveau du foyer malade est la plupart du
temps dorsal ou dorso-lombaire, avons-nous dit. Parfois il occupe le rentlement

lombaire ou la région lonibo-sacrée; auquel cas la paralysie reste tlasque, les

muscles s'atrophient vite et les troubles trophiques sont très marqués. Lorsque

la région cervicale est envahie, on observe la paralysie des quatre membres
CWeidner, Biittersack, Hoppe), des douleurs cervicales, scapulaires; une

anesthésie remontant jusqu'à la partie supérieure du thorax. La mort peut

résulter de la paralysie du diaphragme. On peut ici aussi observer le syndrome
de Brown-Séquard, sous forme dliérniplégie spinale. Nous en avons rapporté

un exemple dans notre thèse.

Formes amyotrojjhiques. — Certaines amyotrophies d'origine spinale ont pu
être regardées comme une conséquence directe de la syphilis. Il s'agit ici, non
d'amyotrophies venant compliquer les paralysies spécifiques, mais d'atrophies

(') CiiAiiCOT et Gombault. Arch. de phijsioL. 187Ô. — Aioistront.. Médical Record, 1892. —
Brissaud. Leçons sur les mal. nerv., 1895. — Piatot et Cestan. Ann. de dermatol. et de sypii.,

p. 71."), 1897. — Brousse et Ardin-Delteil. Congrès de médecine. Montpellier, 1898.

Sciierb. Revue neuroL, 1899, p. 04t).

[H. LAMV.}
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musculaires primitives évoluant d'une façon analogue aux poliomyélite^^. Déje-

rine, Eisenlohr, Lévy (') en ont fait connaître des exemples. Rumpf a vu une

poliomyélite antérieure à marche subaiguë se développer chez un jeune homme
atteint de syphilis depuis neuf ans : le traitement spécifique amena une amélio-

ration notable. G. Lion (^) a fait connaître un cas d'atrophie musculaire du pied

avec production de griffe et pied creux. Nous sommes encore mal fixés sur les

lésions qui commandent ces atrophies musculaires. Raymond (^) a constaté des

lésions de méningo-myélite vasculaire diffuse intéressant les cornes antérieures,

dans un cas qui répondait cliniquement au type Aran-Duchenne. Schmaus a

également trouvé, dans un cas d'amyotrophie du membre inférieur, des alté-

rations de nécrose au niveau des cornes antérieures du renflement lombaire.

Formes cérébro-spinales. — Les cas dans lesquels la syphilis localise ses

lésions à la fois sur la moelle et sur l'encéphale sont beaucoup plus nombreux

que la clinique ne permet de le supposer. On a dit que la syphilis des centres

nerveux était presque toujours une maladie cérébro-spinale : l'anatomie patho-

logique montre qu'il peut en être ainsi, alors même que les symptômes observés

paraissaient se rapporter seulement à une affection du cerveau ou de la moelle.

Les plus fréquents parmi les faits de ce genre sont ceux dans lesquels les

accidents cérébraux occupent la scène, et masquent par leur importance les

phénomènes médullaires. Ainsi, dans un cas dû à Siemerling (''), la maladie fut

caractérisée par de l'hémiplégie gauche, des attaques convulsives et de

l'hémianopsie, en rapport avec des altérations cérébrales très étendues que

l'autopsie démontra ; seule une parésie du membre inférieur droit pouvait faire

soupçonner que la moelle avait été touchée. Or celle-ci était le siège de lésions

profondes (infiltrations méningées et vasculaires, foyers gommeux multiples).

Dans un autre cas du même auteur, le tableau clinique se résume dans une

paraplégie pure à évolution rapide ; l'autopsie montre que les artères de la base

du cerveau sont altérées. Nous avons rapporté plus haut l'observation de

G. Lion qui, à l'autopsie d'un syphilitique mort d'accidents bulbaires rapides,

découvrit une gomme de la moelle, qui n'avait donné lieu à aucun symptôme
appréciable.

Cliniquement, les formes caractérisées de syphilis cérébro-spinale évoluent de

façon différente suivant que la moelle et le cerveau sont touchés en même
temps, ou au moins dans une même étape de la maladie — ou bien au contraire

qu'un plus ou moins long intervalle sépare les deux ordres de manifestations.

Les faits'de la première catégorie sont de beaucoup les plus communs. Généra-

lement les accidents cérébraux sont les premiers en date. Ils peuvent d'ailleurs

être très variés (céphalées, paralysies oculaires, hémiplégies, attaques convul-

sives, état comateux, etc.). Puis la participation de la moelle se traduit par

l'apparition d'une paraplégie, avec paralysie des sphincters par exemple. L'en-

vahissement des centres nerveux a souvent lieu, dans ces cas, suivant une

marche descendante. L'anatomie pathologique nous enseigne que le substratum

de ce type clinique est le plus souvent la méningite cérébro-spinale syphilitique,

(*) DÉjERiNE. Arcli. de physiol., 1876. — Eisenlohr. Archiv /. Psycli. u. Nerv., 1878. —
LÉVY. -Sofi. des se. méd. de Lyon, 18 février 1900.

(^) G. Lion. Soc. méd. des hop., 28 février 1901.

(^) Raymond. Soc. méd. des hop., 3 février 1895.

('') SiEMERLiXG. Aivh. f. Psychiatrie, Bd. XXII, H. 1.
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et en particulier la variété qui a son point de départ à la base de l'encé-

phale.

D'autres fois il s'agit de lésions disséminées comme au hasard sur un grand

nombre de points de l'axe nerveux. Témoin le cas rapporté par Gilles de la

Tourette et Hudelo('), dans lequel, un mois après son chancre, le sujet pré-

senta successivement : une paralysie faciale, des céphalées violentes, une

hémiplégie puis une paraplégie. Témoin encore celui plus récent de Finkeln-

burg(^) : dans le courant de la première année de l'infection, il y eut

deux hémiplégies successives, des céphalées violentes, de l'aphasie ; le ma-

lade mourut avec des signes de paralysie bulbaire, et l'autopsie montra : des

foyers de ramollissement dans le noyau lenticulaire, la protubérance — de la

méningite cérébro-spinale — des lésions artérielles et veineuses disséminées à

tout le névraxe.

Plus rarement la syphilis atteint la moelle d'abord
;
puis les accidents céré-

braux n'apparaissent que plusieurs mois, plusieurs années plus tard (Charcot

et Gombault). Nous avons été témoin nous-mème d'une telle succession d'acci-

dents dans un cas. Une femme, syphilitique avérée, eut d'abord une para-

plégie qui disparut presque complètement après plusieurs mois : huit ans plus

lard, elle eut des accidents encéphaliques de la plus haute gravité (paralysies

oculaires, ictus apoplectiformes, troubles mentaux).

Pseudo-tabes syp/tilitique. — Dans un très petit nombre de cas, la syphilis

cérébro-spinale réalise un tableau clinique plus ou moins analogue à celui du

tabès ataxique : paralysies oculaires, douleurs irradiées, troubles vésicaux,

incertitude de la marche. Généralement un examen attentif permet de mettre

en lumière certaines particularités qui sont en dehors du tabès. Ainsi, dans une

observation due à Fournier et Dieulafoy (Ann. Den i)a toi., que les auteurs

ont d'ailleurs eu soin d'intituler « accidents cérébro-spinaux de forme tabé-

tique », il est fait mention d'une parésie graduelle des membres inférieurs, de

douleurs n'offrant pas le type fulgurant : l'abolition du réflexe rotulien et un

certain degré d'incoordination dans la marche donnaient à la maladie une

fausse apparence de tabès. La même remarque s'applique à vme observation

semblable de Méplain {Ann. Dermatol., 1885).

L'analogie entre les deux affections s'est montrée parfois beaucoup plus

grande. Il a été publié dans ces dernières années en Allemagne quelques faits,

dans lesquels le diagnostic de tabès véritable, porté du vivant des malades, a

été infirmé par l'examen anatomique, lequel a révélé l'existence de lésions syphi-

litiques parfaitement caractérisées des centres nerveux (Oppenheim, Eisenlohr,

Brasch, Ewald, Valentin) (=). Le tableau clinique n'a pas toujours été d'ailleurs

sans olïrir quelques anomalies, de nature à faire naître des doutes au sujet du
diagnostic porté. Dans l'observation de Brasch, le malade présente des troubles

mentaux; dans celle d'Oppenheim, le traitement spécifique amène une amé-

lioration considérable, et l'abolition des réflexes du genou fait place dans les

derniers temps de la vie à une exagération considérable avec démarche spas-

modique et trépidation épileptoïde du pied. Gajkiewicz a fait connaître une

observation semblable.

(') Gilles m: l\ Toukette et Hudelo. Annales de dermalol. et de syplùligr., n° G, juin I8!t2.

n FiNKELNBUiiG. Deutsfh. Zeilschr. f. Nervenheilk. Bd. XIX, 4 avril 1901, p. 257.

(') Oppenheim. Berl. klin. Woch., 1888. — Brasch. Nenrolog. Centralbl., 1891. — Ewald.
Be)-l. klin. Woch., 1893, n» 12. — Valentin, Neurol. Centralbl.

, 1899, p. 45, 46.

[H. LAMY.y
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Parmi les autres affections cérébro-spinales dont le tableau clinique peut être

réalisé plus ou moins complètement par la syphilis des centres nerveux, citons

encore la sclérose latérale amyotrophique et la sclérose en plaques. Pour la pre-

mière, nous ne connaissons à cet égard que l'observation de Ballet ('). L'origine

spécifique de la maladie fut corroborée par les résultats favorables du traite-

ment antisyphilitique, argument d'une grande valeur, il faut en convenir, en

pareil cas. Encore ce fait ressortirait-il à la syphilis cérébrale, car l'auteur con-

clut à une affection pseudo-bulbaire.

Le tremblement intentionnel, le nystagmus, rencontré chez quelques syphili-

tiques, a pu donner le change pour la sclérose en plaques (îMendel, Schuster).

Le plus souvent, le tableau clinique ne présente que des analogies assez secon-

daires avec cette affection (Buchholz) (^). Pourtant Orlowski(') a rapporté en

détail l'observation d'une femme syphilitique, qui présenta, au moins pendant

un certain temps, une sclérose en plaques typique; des troubles bulbaires se

produisirent, qui cédèrent au traitement; puis la malade succomba avec une

paraplégie absolue accompagnée d'anesthésie et de paralysie des sphincters.

L'autopsie montra la présence dans les centres nerveux de plaques multiples

de sclérose, différentes de la sclérose syphilitic{ue habituelle, et l'absence de

dégénération secondaire. En l'attente de nouvelles observations, on peut se

demander ici s'il n'y a pas eu simple coïncidence de l'infection syphilitique et

d'une sclérose en plaques banale; car jusqu'ici il paraît admis cjue la syphilis

ne joue aucun rôle dans cette dernière affection (Nonne). D'ailleurs Thomas et

Long (^) n'ont-ils pas montré que les deux formes de sclérose pouvaient coexister

dans un même cas, chacune avec ses caractères propres?

Quant aux faits publiés par Bechterew (^) et Mark C^) sous le nom de sclérose

cérébro-spinale syphilitique disséminée, ils se rapportent à des lésions syphili-

tiques communes et n'ont rien à voir au point de vue clinique avec la sclérose

en plaques.

PRONOSTIC ET DIAGNOSTIC

Pronostic. — Il n'est certainement pas moins sombre pour les accidents

médullaires que pour les complications cérébrales de la syphilis. La nature des

lésions étant la même dans les deux cas, on peut même prévoir qu'elles doivent

avoir des conséquences plus graves encore pour la moelle que pour le cerveau,

étant donnés : le petit calibre de l'organe, l'importance de tous ses départe-

ments, l'absence de région indifférente, enfin la dépendance étroite de ses

vaisseaux nourriciers et des méninges internes. Ici, pas de méningite sans

altération concomitante des artères et des veines spinales : c'est là une règle

prescjue absolue. Aussi des lésions nécrosiques irrémédiables accompa-

gnent-elles presque fatalement au bout de peu de temps les processus les plus

superficiels.

(') Ballet. Sem. méd., 21 novembre 1894.

(^) BucHHOLZ. Arcliiv f. P.^ych. u. Nervenkr., Bd. 52, 1899.

(') Orlowski. Soc. de neurol. et de psychiatrie de Moscou, 24 janvier 1897.

(*) Thomas et Long. Soc. de biol., 7 octoljre 1899.

(«) Bechterew. Arch. f. Psychiatrie. Bd. XXVIII, Hft. 3, 1896.

(6) Mark. Rcd. Neurol. 1897, p. 5S0.
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Les statistiques, dans leur ensemble, confirment ce que Fanatomie patholo-

gique permet de prévoir à cet égard. La plupart indiquent une proportion de

mortalité au moins égale, sinon supérieure à celle de la syphilis cérébrale; et

une proportion de guérisons beaucoup plus restreinte que dans celle-ci. Gilbert

et Lion indiquent une mortalité de 50 pour 100 contre 27 guérisons; Kuh donne

un chill're de plus de moitié moins élevé, aussi bien pour la mortalité que pour

les guérisons; Soltas, sur 25 cas, observe 9 morts et 1 guérison.

Il est vrai de dire que toutes ces statistiques ne sont pas comparables entre

elles. Kuh, par exemple, a surtout eu en vue la variété d'Erb, bénigne (/iioad

vitam, mais rebelle entre toutes au traitement. Sottas a étudié des formes

graves. Il semble qu'on pourrait, dès à présent, établir, au point de vue pro-

nostic, les distinctions suivantes : bénignité des formes méningitiques pures,

surtout des formes précoces lorsqu'elles sont traitées énergiquement dès le

début — incurabilité fréquente des paralysies spinales chroniques ou subaiguës

— gravité redoutable des grandes paraplégies accompagnées d'anesthésie com-

plète, de relâchement des sphincters et d'escarres.

Diagnostic. — Les complications médullaires de la syphilis présentent-elles

des caractères assez spéciaux pour qu'on puisse, en dehors de tout renseigne-

ment étiologique, les différencier des autres affections de la moelle? On ne

saurait le prétendre, au moins pour la plupart d'entre elles. La moelle réagit

d'une façon identique à un grand nombre de processus différents. Nul doute,

d'ailleurs, que d'autres maladies chroniques que la syphilis n'y engendrent des

lésions par un mécanisme fort semblable à celle-ci. Toutefois, quelques consi-

dérations générales applicables à la plupart des myélites spécifiques peuvent

aider au diagnostic.

Dans un certain nombre de cas, les manifestations spinales sont précédées

d'une phase de méningite assez typique; quelquefois cette phase est cérébro-

spinale, et se caractérise par des céphalées, des paralysies oculaires et de

la rachialgie. L'apyrexie est de règle. On se gardera bien de confondre, au

grand préjudice des malades, ces manifestations d'une affection spinale com-

mençante avec un simple lumbago, un rhumatisme vertébral, un torticolis. On
attachera une grande valeur au caractère nocturne de la rachialgie dans cer-

tains cas.

Les paralysies spinales une fois établies, le diagnostic peut rester bien sou-

vent en suspens lorsque les renseignements touchant la syphilis manquent; et

l'on peut se demander si l'on n'est pas en présence d'une tout autre affection

de la moelle.

La myélite transverse peut être réalisée, non seulement par la syphilis mais

par la tuberculose, la blennorragie, et d'autres infections certainement encore

que nous ignorons. Nous ne connaissons pas de signe différentiel ayant une
valeur décisive, entre ces différentes myélites. L'action du traitement n'est

qu'un moyen de diagnostic infidèle, car la myélite transverse syphilitique lui

résiste souvent. La coexistence de symptômes du côté de l'encéphale et, en

particulier, des nerfs crâniens, est un argument en faveur de la syphilis. Nous
en dirons autant des anomalies pupillaires et, en particulier, du signe d'Argyll

Robertson dont la présence à elle seule devrait faire songer à la syphilis

(Babinski). Enfin Widal a montré que la présence de lymphocytes dans le

liquide céphalo-rachidien était liabituelle au cours de la méningo-myélite

[H. LAMY.}
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syphilitique. Il serait intéressant de savoir s'il en est avitrement dans les autres

paraplégies. Dans tous les cas, ce caractère peut servir à éliminer la paraplégie

hystérique, qui est parfois fort difficile à différencier des paraplégies de cause

organique.

Le tabès dorsal spasnwdique est peut-être, de toutes les myélopathies, celle

dont la syphilis médullaire peut se rapprocher le plus, dans la variété décrite

par Erb. En dehors de la notion des antécédents, le diagnostic peut être impos-

sible à préciser. Rappelons toutefois ici les particularités que P. Marie a

signalées dans cette variété de paraplégie syphilitique, notamment la systéma-

tisation de la paralysie aux fléchisseurs du membre inférieur, en opposition

avec la conservation des muscles extenseurs.

On devra se souvenir que la compression lente de la moelle par une tumeur

est très rarement le fait d'une gomme syphilitique, et que s'il existe des signes

manifestes de tumeur extra-spinale, il faut plutôt songer à une affection d'une

autre nature (carcinome, sarcome, etc.).

Enfin, fes formes aiguës de fa syphilis médullaire présentent de très gran-

des analogies avec les myélites centrales aiguë<, ou les myélites aiguës dites

a frigore, affections dont l'origine infectieuse n'est pas douteuse, mais dont

l'agent pathogène nous est encore inconnu. Les difficultés du diagnostic

sont d'autant plus grandes que la période prodromique de la syphilis médul-

laire fait ici souvent défaut. On ne saurait non plus se baser d'une façon

certaine sur les résultats du traitement; car, d'une part, il peut être sans

action sur ces myélites spécifiques, et, d'autre part, on sait que certaines

myélites aiguës guérissent spontanément. La plupart du temps, il est vrai,

ces accidents se produisent à une époque très voisine du début de l'infection

syphilitique, ce qui peut simplifier la question ; mais il serait illusoire de

rechercher ici un caractère différentiel dans la physionomie propre de l'affection

médullaire.

LOCALISATIONS CÉRÉBRO-SPINALES DE LA SYPHILIS HÉRÉDITAIRE

Cerveau. — Les lésions de l'hérédo-syphilis atteignent les centres nerveux

dans une proportion assez élevée (15 pour 100, Rumpf); on connaît aussi les

complications cérébro-spinales de la syphilis héréditaire tardive. Nous retrou-

vons ici les mêmes variétés anatomiques, que dans la syphilis acquise : la

pachyméningite. les gommes, l'artérite d'Heubner avec les ramollissements

consécutifs.

La multiplicité habituelle des lésions caractériserait l'hérédo-syphilis (Rumpf).

Témoin l'observation de Dowse (New-York, 1879), qui trouva, à l'autopsie d'une

fille de dix ans, une symphyse méningo-cérébrale au niveau de la région parié-

tale, trois gommes de la convexité des hémisphères, les artères de la base sclé-

rosées, les cinquième et septième paires nerveuses infiltrées. Même variété

dans un cas de Graefe qui se rapporte à un enfant de deux ans : méningite avec

atrophie des circonvolutions, ramollissement cérébral, atrophie des deuxième

et troisième paires. Ces lésions spécifiques sont-elles congénitales ou se

développent-elles pendant les premiers mois de la vie, il peut en résulter des

anomalies liées au développement, telles que Vhydrocéphalie par gêne de la
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circulation, Valrophie ><imple des circonvolutions par insuffisance de nutri-

tion, etc.

D'ailleurs l'observation démontre que la syphilis transmise héréditairement

ne limite pour ainsi dire jamais aux centres nerveux les désordres anatomiques

qu'elle engendre, comme cela a lieu parfois chez l'adulte. Non seulement les

lésions spécifiques, à proprement parler, sont ici présentes dans la règle (hépa-

tite, ostéites, syphilides cutanées), mais aussi les déformations d'ordre térato-

logique (crâniennes, dentaires, etc.) dont la vérole n'est que la cause indirecte.

Parmi les enfants hérédo-syphilitiques qui présentent à l'autopsie des lésions

des centres nerveux, il en est qui, après avoir vécu de quelques jours à quel-

ques semaines dans un état de débilité extrême, succombent sans avoir offert

la moindre manifestation nerveuse. Chez d'autres, la mort a été précédée d'acci-

dents cérébraux graves, et en particulier de convulsions répétées.

Parfois la santé est normale pendant les premiers mois, puis éclatent tout à

coup, précédés ou accompagnés de manifestations syphilitiques extérieures,

des phénomènes analogues à ceux de la sypliilis cérébrale de l'adulte. Tel fut le

cas chez une enfant de 15 mois observé par Chiari (') : vers le 8'- mois apparut

une paralysie de l'oculo-moteur gauche, bientôt suivie d'une paralysie faciale

droite, puis d'hémiplégie accompagnée d'accès épileptiformes. Dans un autre

cas (Siemerling), le début des accidents fut marqué par un ictus suivi d'hémi-

plégie droite et de perte de la parole, à l'âge de 4 ans; plus tard l'enfant perdit

la vue, devint sourde, présenta des attaques épileptiformes, des paralysies mul-

tiples des nerfs cérébraux, et succomba à l'âge de 12 ans. L'autopsie montra

une néoplasie très étendue de la base, englobant les vaisseaux, les nerfs céré-

braux, se prolongeant sur la protubérance et le bulbe (^).

Dans une observation de Mendel, on note : à o ans, strabisme apparu subi-

tement; plus tard (9 ans) surviennent des troubles intellectuels; à 15 ans, des

hallucinations et du délire; finalement l'enfant tombe dans une imbécillité

apathique, et meurt à la suite de convulsions épileptiques.

Chez les enfants qui survivent avec de tels accidents, les fonctions intellec-

tuelles sont compromises d'une façon constante. On observe tous les degrés,

depuis la déchéance légère jusqu'à Vidiotie et V imbécillité (Fournier).

On a vu l'idiotie se développer rapidement, en quelques mois, chez des

enfants dont les fonctions intellectuelles jusque-là étaient normales. Il s'agit

plutôt en pareil cas de démence rapide, associée à des symptômes cérébraux

graves, qui aboutissent presque fatalement à la mort (').

11 est possible que la syphilis héréditaire joue un rôle dans les arrêts de

développement qui intéressent les centres et les conducteurs du mouvement,
et qui se traduisent principalement par de la rigidité des membres. Peut-être

n'agit-elle là que d'une façon indirecte en provoquant la naissance avant terme

(maladie de Little). Dans un cas d'Hoffmann, la rigidité spasmodique apparut

tardivement (12 ans). Quelle est la part de la syphilis dans cette variété de

tabès spasmodique? On ne saurait la préciser actuellement.

La syphilis cérébrale héréditaire peut apparaître d'une façon beaucoup plus

tardive que dans les observations précédentes : à 10 ans, dans le cas de Dowse,

(') Chiari. Wiener med. Wochenscfir., 188 1.

(^) Siemerling. Arch. f. Psysh., u. Nervenkr., Bd. XXI, Hft. 1.

(^) Fournier. La Syphilis héréditaire tardive. Paris, 1H8G.
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à 12 ans dans un de Bury [Brain, 1885), à 20 ans dans l'observation de Gan-
zinotty et Etienne ('), à 55 ans dans celle de Ljunggren (-).

Le pronostic est plus grave encore que celui de la syphilis cérébrale de
Fadulte, non seulement du fait des perturbations apportées par la maladie au
"développement du cerveau, mais en raison même de la multiplicité des locali-

sations qui paraît caractériser la forme héréditaire.

Moelle épinière. — Jusqu'à ces dernières années, les documents sur cette

question étaient fort peu nombreux. Gasne (') en a fait une étude complète et

a montré qu'en réalité, les lésions spinales de l'hérédo-syphilis étaient très

communes : il faut, pour s'en convaincre, examiner les moelles des fœtus issus

de mères syphilitiques. Nous connaissons aussi actuellement des faits incon-

testables de syphilis héréditaire tardive (Fournier, Gilles de la Tourette et

Durante).

Le point de dépai't des altérations spinales peut être dans le squelette rachi-

dien. C'est ainsi que Fournier rapporte un cas de paraplégie chez un enfant

hérédo-syphilitique, due à une exostose vertébrale. Laschekewitz a observé,

dans les mêmes conditions, une paralysie des quatre membres, due à une

exostose de la 2*= cervicale. On a rencontré la ^/oï/nnc méningée (Bartels); la

pachyniénhigite a été notée par Jûrgens chez un enfant de deux ans
; par Gasne,

chez deux foetus. Dans deux cas de syphilis héréditaire tardive (8 ans, 12 ans),

Siemerling et Bôttinger constatent une méningo-myélite embryonnaire diffuse;

Gasne fait la même observation chez six fœtus issus de mère syphilitique.

La lésion est en tout point comparable à celle qu'on décrit chez l'adulte; les

vaisseaux, artères et veines, sont intéressés d'une façon prédominante dans cer-

tains cas (Marfan, Gasne et Philippe). On ne trouve parfois, dans la moelle des

nouveau-nés hérédo-syphilitiques, qu'une congestion vasculaire intense (Gasne)

analogue à celle qui a été signalée dans d'autres organes (Hudelo). Rappelons

enfin le cas de Potain, qui se l'apporte à un enfant né avant terme : la moelle

était transformée en un cordon fibreux homogène, dans lequel Cornil ne put

trouver trace, au microscope, de fibres ou de cellules nerveuses.

Cliniquement, la maladie évolue le plus souvent comme une affection cérébro-

spinale. Sauf dans la syphilis héréditaire tardive, il est rare que les troubles

observés soient exclusivement spinaux. Ainsi dans les observations de Siemer-

ling, de Bôttinger, les symptômes cérébraux (troubles intellectuels, accès d'épi-

lepsie, paralysies des membres avec contractures) occupent si bien la scène

que la lésion médullaire est une découverte d'autopsie. D'autres fois le tableau

est analogue à celui de la méningite cérébro-spinale de l'adulte : céphalée, para-

lysies des nerfs crâniens, douleurs irradiées, rigidité de la nuque, paralysies

spasmodique des membres.

Enfin la syphilis héréditaire peut produire des paraplégies chroniques sem-

blables à celles que nous avons décrites chez l'adulte : elles peuvent durer

de longues années. Gilles de la Tourette et Durante en ont rapporté un cas

chez un homme de 50 ans. L'affection remontait à l'enfance : une aggravation

se produisit tout à coup, et le malade succomba. L'autopsie montra un foyer de

myélite ancienne à la région dorsale supérieure, et des dégénérescences secon-

daires, suivant le mode habituel aux lésions transverses.

(*) Ganzinotty et Etienne. Gas. hebd., 1"' septembre 1894.

(-) Ljunggren. Ann. f. Dermalol. u. Syph., 1871.

(^) Gasne. Localisations spinales de la syphilis héréditaire. Thèse de Paris, 1897.
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TRAITEMENT

Les complicalions nerveuses de la vérole exigent entre toutes un traitement

inlemif e[ précoce. Les chances de succès sont d'autant plus grandes que l'on

intervient plus tôt. C'est ainsi que les accidents prémonitoires, les céphalées,

les phénomènes méningitiques cèdent au traitement dans la grande majorité

des cas, tandis que les symptômes ultérieurs, en relation avec la désorganisa-

tion plus ou moins profonde du tissu nerveux, sont beaucoup plus rebelles

et parfois même ne sont nullement influencés.

En ce qui concerne la sy})hilis cérébrale confirmée, l'action de la thérapeu-

tique se montre plus favorable, toutes choses égales d'ailleurs, dans l'épilepsie

symptomatique, les paralysies isolées des nerfs crâniens; tandis qu'elle est

beaucoup moins certaine dans les formes mentales, dans les hémiplégies d'ori-

gine vasculaire.

Au cas de lésion gommeuse corticale bien délimitée, si la thérapeutique mé-

dicale a complètement échoué, la question de l'intervention chirurgicale pourra

se poser. Chez un malade observé par Friedlander et Schlesinger ('), elle l'ut suivie

de succès dans ces conditions. Dans un cas de Gajkie\vicz(-) l'amélioration ne

fut pas immédiate, mais la guérison put être achevée ensuite par le traitement

spécifique. Il va de soi qu'avant de décider la trépanation, on devra préciser le

diagnostic par tous les moyens possibles, sans excepter la radiographie, puis-

qu'elle paraît pouvoir donner des renseignements précieux dans les tumeurs

cérébrales.

D'une façon générale, les lésions médullaires paraissent beaucoup moins

accessibles au traitement antisyphilitique que celles qui atteignent le cerveau.

En particulier, les paraplégies à développement rapide, accompagnées d'escarres

de décubitus, résistent souvent à la médication la plus énergique. Le pronostic

des méningites spinales est beaucoup plus favorable à cet égard.

On doit avoir recours au traitement mixte. Fournier donne la préférence au

mode d'administi'ation suivant : l'iodure de potassium à l'intérieur, à la dose

moyenne de 5 grammes; le mercure en frictions de 5 à 10 grammes par jour,

en augmentant progressivement. Ce traitement doit être continué longtemps;

il ne doit même pas être abandonné définitivement lorsque la guérison a été

obtenue. On aura soin de ménager des intervalles de repos et d'alterner les

deux médications antisyphilitiques.

Depuis quelques années, on tend à donner la préférence aux injections sous-

cutanées de préparations mercurielles, qui permettent de doser rigoureusement

la quantité de mercure introduite dans l'organisme : huile grise, calomel en

suspension dans l'huile, préparations solubles. Abadie a vanté les injections

intra-veineuses de cyanure de mercure. Nous n'avons pas ici à insister sur la

technique de ces méthodes et sur la discussion de leurs avantages respectifs.

La syphilis des centres nerveux réclame le traitement des syphilis malignes les

plus sévères; mais elle ne comporte à cet égard aucune indication spéciale; et

c'est pour mémoire seulement que nous signalerons ici les tentatives d'intro-

(M Friedlandeh et Schlesinger. Société des médecins de Vienne, 21 janvier 1898.

(^) Gajkie\vii;z. llaz. Lekaratm. n"' '2 et Ti, 1895 — in Rev. Neurologique, 1896, p. 460.

[ff. LAMY.'i
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duction directe des préparations mercurielles so'lubles au contact des centres

nerveux par injection intra-arachnoïdienne. Cette méthode paraît avoir donné

des résultats trop peu encourageants, et comporter trop de dangers pour pou-

voir encore être conseillée.

Il est rigoureusement indiqué de placer les malades dans les meilleures con-

ditions d'hygiène possible, de les soustraire à toute espèce de préoccupation

morale, à tout travail physique ou intellectuel : autant de préceptes qui doivent

être observés comme mesures préventives contre les accidents nerveux, par les

syphilitiques qui y seraient prédisposés.

FIN DU TOME IX.
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