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NOUVELLE ICONOGRAPHIE

DE LA SALPETRIERE

DEUX OBSERVATIONS
POUR SERVIR

AU DIAGNOSTIC DES PARAPLEGIES SYPHILITIQUES

(Hdpital Saint-Liouis. — Service de M. le Professeur Fournier).

Parmi les nombreux malades qui fréquentent la Clinique des maladies
cutandes et syphilitiques de I'hopital St-Louis, nous désirons appeler ’atten-
tion sur les deux suivants qui nous ont fourni des observations intéres-
santes & plus d’un titre au point de vue des manifestations de la syphilis
sur le systéme nerveux et nous permettront d’exposer 'enseignement de
notre maitre M. le professeur Fournier en la matiére.

Ops. I. — X., 23 ans, menuisier, entré le 20 octobre 1892, salle St-Louis no 22,
hopital St-Louis. A. H. — Son pére s’est suicidé par pendaison i 48 ans. —
3 fréres et sceurs bien portants. A. P. — A marché & 9 mois : pas de maladies
d’enfance ; fievre typhoide 4 40 ans ; pas d’alcoolisme.

En septembre 1890, alors 4gé de 20 ans. il aurait eu sur le corps une éruption
roséolique qui fut traitée & I’hopital du Midi par des frictions mercurielles et de
I'iodure de potassium. Le chancre avait passé inapercu; le malade a constaté
uniquement une adénopathie inguinale double. Depuis cette époque aucune au-
tre manifestation de la syphilis sur la peau ou sur les muqueuses. A noter qu'au
moment de I’éruption roséolique, X. n'avait pas la blennorrhagie et ne prenait
pas de copahu.

Arrivé au régiment deux mois apres le début de sa roséole, X. reste un mois
i l'infirmerie ou il est soigné par les [rictions mercurielles et I'iodure de potas-
sium.

La santé a été parfaite jusqu’au 14 juillet 1892 et depuis son séjour & l'infir-
merie, X. a cessé tout traitement spécifique.

Le 1% juillet, pendant la revue, sans cause apparente ; émotion, fatigue, etc,

il fut pris dit-il d'un « tremblement » subil dans les membres inférieurs sans
VI ' ; 1
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douleur d’aucune sorte. Les jambes ne fléchirent pas sous lui, il put rester de-
bout, mais pour rentrer & pied a la caserne il lui fallut 'aide de deux camarades.

Le lendemain il entrait & I'infirmerie, incapable vu la dilliculté de la marche,
de faire son service ; puis & I'hopital pendant un mois 1/2, puis il partaif en
congé de convalesoence et se trouvait libéré du service militaire. A Phopital le
traitement consista en [rictions mercurielles tous les deux jours; 41 gramme de
KI par jour.

Depuis cette époque et jusque son entrée & I'hdpital St-Louis, il s’est régulie-
rement soigné par le traitement mixte.

Au dire du malade lui-méme, son étal ne s’est ni modifié ni aggraveé depuis
le premier jour.

Etat actuel. — Malade vigoureux, bienconstitué. La principale chose dontil se
plaint est une difficulté considérable dans la marche. Il peut faire d’assez lon-
gues promenades a pied mais les jambes sont lourdes et il ne peut courir. Les
divers mouvements des deux membres inférieurs sont du reste bien conservés
en tant que résistance musculaire.

La démarche offre le caractére spasmodique ; les pieds frottent sur le sol sur-
tout par le bout, écartés pour élargir la base de sustentation. Pas de signede Rom-
berg ; pas de phénomeénes douloureux ni de troubles de la sensibilité locale,
générale ou sensorielle ; pas d’atrophie des muscles.

Réflexes rotuliens trés exagérés : le reléevement du pied produit immédiate-
ment de la trépidation spinale. Celle-ci survient presque spontanément dans le
lit par le simple effleurement des orteils par les draps; crampes fréquentes
dans les mollets.

X. n’a jamais uriné involontairement, mais s’il ne pouvail satisfaire immédia-
tement le besoin qu’il éprouve, il pisserait dans son pantalon ; rien du coté du
rectum.

Pasde phénomenes oculo-pupillaires ; aucune manifestation actuelle de la sy-
philis.

Malgré un traitement intensif par les [rictions et I'lodure, I'élat reste station-
naire.

En résumé, un homme de 21 ans syphilitique depuis 18 mois 4 2 ans
environ est pris subitement sans aucun prodrome, des phénoménes d'une
paraplégie spasmodique incompléte, mais assez marquée cependant pour le
metire hors d’état de se tenir debout pendant longtemps et de continuer le
service militaire.

Les médecins du régiment qui le virent le lendemain et jours suivants
pensérent a une paraplégie d’origine hystérique, @ ce que nous raconta
le malade, sans toutefois pour cela, connaissant ses antécédents, négliger le
traitement spécifique qui continué depuis cette époque jusqu’a maintenant,
n’amena aucune amélioration.

Etant donné cet insucces du traitement faut-il penser que leur premiére
opinion était la bonne ? Nous le né eroyons pas. X. n’a jamais présenté de
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stigmales hystériques, autant que nous sachions ; ils furent recherchés au
régiment, et il n’en présente pasactuellement ; or, i son dge, 'hystérie sur-
tout chez I'homme ot elle est loujours si luxuriante ne reste guére mono-
symplomatique. De plus, il existe rarement bien que cela puisse se voir
toutefois, dans I’hystérie. des troubles vésicaux, peu marqués a la vérité
mais cependant trés nets chez le malade.

D'autre part. la forme de sa paraplégie eslt bien typique: c’est celle
que 1'on observe dans 80 0,/ 0des cas de syphilis médullaire, ¢’est dirions-
nous la forme commune. A la vérité elle est surtout I'apanage des sujels
plus vieux en syphilis, les formes flasques, douloureuses mais presque tou-
jours curables se montrant surtout précoces.

Nous disons formes curables : celle en effel que présente le malade est
tout & fait d’une autre nature. Elle appartient a celle myélite syphilitique,
forme commune dont I'anatomie pathologique est presque tout i faire.
mais dont la clinique peut étre netlement établie ainsi qu’il suit. Début
de 3 4 6 ans aprés Iapparition du chancre, rarement plus tot, souvent plus
tard ; quelques phénoménes peu douloureux consistant surtout en four-
millements dans les pieds, dans les membres inférienrs avec sensations
d’eau chaude ou d’eau froide glissant tout le long du membre du haut en
bas ; miction difficile ; quelgquefois rétention : rarement incontinence ; un
peu de constipation.

Celte premiére période peut durer des mois entiers sinon des années :
dans tous les cas elle est toujours insidieuse et & moins que les troubles
urinaires aient élé (rés marqués dés le débul, ce qui est rave, le malade
consulte rarement le médeein avanl la deuxiéme période, c'est-i-dire a I'é-
poque oit sont survenus des troubles sérienx de la marche. Le malade en
effet éprouve des lassiludes conslanles dans les membres inférieurs, qui
le forcent 4 s’asseoir fréquemment; il ne peut plus courir bien qu’il fasse
encore de longues courses; enfin il remarque parfois que. dansson lit, lors-
que les faces plantaires ne sont pas bien appuyées i plal, que la pointe du
pied doil s'incliner, il se produit spontanément des crampes souvent Lrés
doulourenses, et le tremblement de I’épilepsie spinale.

(est alors généralement que les malades se décident & venir consulter
mais, ¢’esl avec peine que nous le constatons, celte myélite d’origine incon-
testablement syphilitiquen’est quediflicilementinfluencéeparle traitement.
Pourquoi ? nous I’ignorons, car comment raisonner en I’absence de données
anatomo-pathologiques certaines. On a trés rarement en effet I"occasion de
faire des examens microscopiques, car celte variété de myélite ne tue pas
ou trés rarement. Elle est susceptible d’elle-méme de s’arréter a une période
de son évolution, et de fait elle s’arréte souvent en roule. Nous connais-
sons des syphilitiques qui, aprés avoir eu les sensations particuliéres dans
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les membres inférieurs que nous avons décrites ont vu leur réflexes s’exa-
gérer considérablement ; sous I'influence de marches fatigantes la trépida-
tion spinale s’est montrée, passagére : puis un peu de parésie vésicale ;
alors tout est resté stationnaire ne génant pour ainsi dire en rien le malade.

Peut-étre si 'on obtient si peu de succés par le traitement spécilique
est-ce justement parce que les malades qui s’observent peu ne viennent
consulter qu’aprés cetle premiére période loujours insidieuse, comme nous
'avons dit : et il est possible que cette premiére période ait passé tolale-
ment inapercue chez notre malade, ce qui expliquerail cette soudaineté ap-
parente de la manifestation médullaive. Peut-étre aussi est-ce bien parce
que celle premiére période est méconnue par les médecins consultés. et qui
sont en général peu au courant de ces manifestations & la vérité discrétes de
la syphilis médullaire, mais dont la marche n’en est pas moins inéluctable
et peut en somme conduire quoique rarement 4 I'impotence compléte par
rigidité spasmodique.

I1 doit se faire dans ces cas une lésion artérielle productrice de sclérose
et lorsque le tissn conjonctif est formé, I'iodure ne peut agir sur lui pas
plus que sur un tissu de cicatrice. Il faudrait done pouvoir intervenir de
bonne heure, i cette période ot les malades ne songent pas a alliver I’atten-
tion du médecin sur les Iésions qui se font alors et ne rétrocéderont plus
une fois établies.

11 est singulier de voir que ce sont presque toujours les membres infé-
rieurs qui sont atteints; la myélite serait donc presque exclusivement Jom-
baire. Nous croyons que dans la circonstance cette localisation est plus
apparente que réelle. Nous avons eu I'occasion d’examiner un grand nom-
bre de ces malades, car nous le répétons, ¢’est li la forme commune des my-
élopathies syphilitiques et souvent nous avons trouvé quelques phénomenes
d’engourdissement dans les membres supérieurs, dont les réflexes étaient
devenus plus forts qu’a Pordinaire. Mais souvent surtout il ya des phéno-
meénes pupillaires consistant surtout en de la paresse, de I'inégalité, bien
plutét que du myosis comme dans le tabes. Dans un cas méme nous avons
observé la chute de la paupiére supérieure droite, chez un malade dont les
membres supérieurs étaient fortement engourdis et certainement parésiés.
La prédominance dans la région lombaire n’en est pas moins incontestable.

(est associées 4 cetle forme commune de la paraplégie spamodique qu’on
observe parfois. dans un autre groupe de cas, des douleurs fulgurantes res-
semblant i s’y méprendre a celles du tabes vrai. A premier interrogatoire
du malade on pense a I'ataxie locomotrice el 'on est tout étonné de trou-
ver Jes réflexes exagérés el parfois de la trépidation spinale. En méme
temps il existe du myosis, mais le signe de Romberg est fréquemment ab-
sent. Nous possédons par devers nous au moins 6 cas de cet ordre obser-
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vés 4 la Salpétriére dans le service de M. le professeur Charcot et dont I'o-
rigine syphilitique était incontestable. Nous ajouterons que l’évol_u'lilon de
ces cas se rapproche beaucoup plus de celle de la forme commune de la
myélite syphilitique que nous venons de décrire que du tabes vrai; souvent
I’affection reste stationnaire n’évoluant pas d’une fagon presque fatalement
progressive comme le tabes.

11

La deuxiéme observation que nous publions est intéressante d d’autres
points de vue; elle differe radicalement dela précédente en ce que la pa-
raplégie est flasque au lien d’étre spasmodicue. Il s’agit, comme nous le
verrons, d'une forme de myélite syphilitique dont l’uwlu[mn est tout &
fait autre.

Marie X. igée de 39 ans, marchande de légumes, est entrée le 47 novembre
1892, salle Henri IV, ne 10, hopital St Louis.

A. H. — Parents morts d’affections pulmonaires.

A. P. — Sujette depuis 'adolescence a de fréquentes attaques d’hystérie. Bron-
cho-pneumonie 4 29 ans. Mariée 4 19 ans: 5 enfants, le dernier il y a 6 ans.
Depuis 7 ans, chagrins ; dansces derniers temps a di supporter de nombreuses
privations; elle avait autrefois une place de marchande au marché St-Honoré
qu’elle a'du quitter pour se mettre revendeuse au panier ou sur une peme Voi-
ture. Nie, mais faiblement, avoir fait des excés alcooliques.

Elle entre le 17 novembre 1892 pour des syphilides papulo- -:r[u'tmenses du
tronc, des membres et de la face ; des syphilides crontenses du cuir chevelu ;le
corps est tigré par une série de macules larges aux membres inférieurs, grisi-
tres et bistrées sur ce tronc; jambonnées sur les membres supérieurs. Quelques
taches palmaires et plantaires sans saillies ; éruption abondante sans confluence.
Dans les aines petits ganglions durs. Alopécie par plaques. En méme temps gale.

Elle semble ignorer le pourquoi de la maladie actuelle; ne se souvient pas
d’un accident primitif et dit que ces taches sont apparues il y a quelques semai-
nes et, coincidant avec 'éruption, les phénoménes paralytiques dont nous allons
parler. I est trés diflicile d’ailleurs d’obtenir des renseignements précis car'sa
mémoire présenle d’incontestables Jacunes ; son état mental comme son état phy-
sique est tout a fait déprimé.

Etat du systéme nerveur. — Femme pile, amaigrie, trés affaiblie, elle:repose
constamment dans le décubitus dorsal ; elle répond péniblement sans troubles
toutefois de la parole, anx questions qu’on lui pose. (Pl. I).

Il lui est du reste trés difficile de se lever, car ellﬂ ne peut se tenir sur ses
jambes, celles-ci se dérobant sous elle. Elle peut les détacher mais avec peine du
plan du lit mais la paralysie des membres inférieurs pour étre incompléte n'en est
pas'moins évidente. Lorsqu’on la maintient assise sur le bord du lit les jambes
pendantes, on voit les pieds devenir violacés et se couvrir d’une sueur légére ; il
existe dans le tiers inférieur des 2 jambes un empatement diffus trés manifeste
gardant 'empreinte des doigts ; la peau est écaillense. La pression des masses
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musculaires des deux mollets fort lasques et amaigris est trés douloureuse. Il
n'existe cependant pas de douleurs spontanées. Absence absolue des réflexes
rotuliens des deux cotés. Pas de troubles de sensibilité aux divers modes. Il est
difficile, étant donné la faiblesse des membres inférieurs, de juger s'il existe le
signe de Romberg.

Les membres supérieurs participent dans une certaine mesure a la paralysie :
la pression des mains est trés faible, la malade ne peut se peigner ; onest obligé
de la faire manger.

Pas de phénomeénes pupillaires.

Besoins impérienx d’uriner ; la malade urinerait dans son lit si on ne lui don-
nait immédiatement le vase ; de méme pour les fonetions rectales.

Pas de troubles sensitifs ou sensoriels ni de rétrécissement du champ visuel ;
pas de zones hyperesthésiques ou hystérogénes. Sommeil sans cauchemars.

L’examen électique des muscles fait par M. Oudin porte : « Diminution de
Pexcitabilité faradique et galvanique des muscles sans réaction de dégénéres-
cence ; néanmoins la forme de la contraction se rapproche de celle qu'on observe
dans les paralysies toxiques (aleool, efe.) ».

Traitement par les injections sous-cutanées de peptonate ’hydrargyre. Sirop
d'iodure de fer.

A partir des premiers jours de décembre ’état général s’améliore et la para-
lysie diminue. Les membres supérieurs recouvrent leurs mouvements ; la mar-
che bien qu’encore difficile et hésitante devient possible ; les besoins d'uriner sont
moins impérieux. En décembre, alors que I'amélioration s'accentue de plus en
plus les réflexes rotuliens sont toujours absents.

Le diagnostic de myélite syphilitique produisant une paralysie flasque
presque compléte des membres inférieurs moins marquée aux membres su-
périeurs, s’'imposait ici étant donnée la coincidence de la paralysie avec
I'apparition des syphilides papulo-squamens, I'existence de troubles des
sphincters et I'absence de troubles sensitifs toujours rares d’ailleurs dans
ces paralysies incomplétes.

Cependant on pouvail encore émeltre deux hypothéses : 'empitement
des membres inférieurs, les troubles trophiques et vaso-moteurs de la peau
et peut-étre une prédominance de la paralysie du coté des groupes exten-
seurs, joints a la douleur qu’on provoquait en pressant les masses musculai-
res du mollet permettaient peut-étre de penser & la paralysie alcoolique.
La profession de cette femme vendeuse des rues, les privations qu’elle
avait subies et au cours desquelles elle avail dd avoir recours a des bois-
sons [relatées plutot qu'a des aliments reconstituants plaidaient encore en
cette faveur, de méme aussi que I'absence des réflexes rotuliens el peul-
oétre les résultats de 'examen électrique. Mais il manquait les douleurs
spontanées et elle niait tout alcoolisme. Enfin les sphincters étaient pris
dans une certaine mesure.

On pouvait encore et surlout penser i une paralysie hystérique étant
données les altaques convulsives antérieures. cet état mental particulier
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avec lacunes de la mémoire ; mais il n'y avait actuellement aucun stig-
mate sensitivo-sensoriel, la paralysie semblait avoir débuté insidieuse-
ment; de plus les troubles vésicaux et rectaux sont rares dans les paraplé-
gies hystériques.

La coincidence d’autres manifestations actuelles de la syphilis levait les
doutes et 'amélioration rapide survenue sous l'influence du fraitement
spécifique montra que c¢’était bien a la vérole (qu’il fallait attribuer ces acci-
dents tout en faisant des réserves au point de vue d’une association de
I’alcoolisme avee la syphilis.

Les paralysies flasques d’origine syphilitique qui revétent le plus sou-
vent la forme de paraplégies ont des allures cliniques beaucoup plus va-
riées que la forme commune de la myélite spasmodique dont nous avons
esquissé les traits.

Certaines d’entre elles sont rapidement complétes, s'accompagnant de
phénomenes douloureux, de troubles trés marqués des sphincters, et d’es-
chare au sacrum ; de ce [ait elles peuvent entrainer la mort. Il est possible,
il est méme & peu prés certain que si 'on n’élait pas intervenu par un trai-
tement approprié, la paralysie dans notre cas, se ful rapidement aggravée.

M. le professeur Fournier nous a communiqué I’observation d’un malade
de cet ordre chez lequel la parvalysie des 4 membres ft presque subite et
devint tres rapidement totale ; au bout de trois jours la mort survint par
envahissement bulbaire.

Il n’est pas moins vrai cependant que malgré leur gravité réelle ce sont
ces cas (ui guérissent beaucoup plus souvent et beaucoup plus sirement
que les myélites spasmodiques & marche lente et insidieuse.

Nous avons observé dans le service de M. Charcot chez une jeune femme
une paralysie presque compléle des membres inférieurs avec troubles vé-
sicaux s'accompagnant de douleurs spontanées extrémement vives qui gué-
rit rapidement sous I'influence du traitement spécifique.

La majeure partie de ces observations appartiennent 4 des individus jeu-
nes dans la syphilis.

Nous n’insistons pas davantage. car notre but dans cette note n’est pas de
passer en revue toutes les manifestations de la syphilis sur I'axe spinal,
car ces manifestations sont trop variées, néanmoins les deux types dont
nous venons d’esquisser la physionomie méritaient vu leur fréquence et
étant donné nos deux observations d’étre mis en relief, car ils sont fré-
quemment observés. Aujourd’hui nous sommes bien fixés sur leurs allures
et leur évolution clinique. Mais nous n'en saurions dire autant en ce qui
regarde 'anatomie pathologique.

Giuees pE LA ToURETTE. HupEro,

Ancien chel de clinique des waladies Chel de clinique des maladies
du systéme nerveux. cutanées et syphilitiques,
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DEUX CAS DE MYOPATHIE PROGRESSIVE
DU TYPE LANDOUZY-DEJERINE

AVEC PSEUDO-HYPERTROPHIE DE. CERTAINS MUSCLES

Dans une lecon publiée en mars 1885, M. le professeur Charcot, par
'étude clinique de plusienrs cas rassemblés dans son service, montrait les
liens étroits qui relient entre eux les différents types de myopathie, et qui
n’en font en somme que des formes diverses d'une seule et méme affec-
tion (1). Quelques mois plus tard, M. Pierre Marie et moi reprenions la
méme question et, avec un certain nombre d’observations a I'appui, rap-
pelions les conclusions de notre maitre (2).

On se trouvait alors en présence de trois types distincts de myopathie :
la paralysie pseudo-hypertrophique ; la forme juvénile de I'atrophie mus-
culaire de Erb ; I'atrophie infantile héréditaire de Duchenne de Boulo-
gne, sortie du cadre des amyotrophies myélopathiques depuis les tra-
vaux de MM. Landouzy et Déjérine. En effet, dés 1874 M. Landouzy faisait
le premier connaitre le signe de Uorbiculaire des paupiéres, caractérisé
par I'impossibilité de I"occlusion des paupiéres causée par la paralysie de
ce muscle et plus tard avec M. Déjérine fondait définitivement I'anatomie
pathologique de cette forme d'amyotrophie, connue communément aujour-
d’hui sous le nom d’atrophie myopathique du type Landouzy-Déjérine, ou
facio-scapulo-huméral.

Or il s’agissait de démontrer que ces trois espéces d’amyotrophies n’é-
taient que des formes diverses d’une seule et méme affection : la myopa-
thie progressive. Je ne reviendrai pas ici sur les arguments qui ont été
fournis en faveur de celte idée, renvoyant pour cela  la legon de M. Char-
cot, et a notre travail précédemment cité. La démonstration nous parais-
sait suffisante pour établir des conclusions basées sur ce fait : d'une part

(1) Charcot. Révision nosographique des atrophies musculaires progressives (lecon re-
cueillie par Pierre Marie et Georges Guinon, Progr. méd., T mars 1885) et Lecons sur les
maladias du systéme nerveuz, tome III.

(2) Pierre Marie et Georges Guinon. Conlribution a Uétude de quelques-unes des for-

* mes clinigues de la myopathie progressive primitive ; paralysie pseudo-hypertrophique,

forme juvénile de Erb, atrophie infantile héréditaire de Diuchenne de Boulogne (Rev. de
méd., octobre 1885, p. 793).
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identité de nature de la paralysie pseudo-hypertrophique et de la forme de
Erb, établie par Erb lui-méme dans ses importants travaux ; d’autre part
également entre la forme de Erb et la forme facio-scapulo-humérale de
Landouzy-Déjérine, identité résultant de I’étude clinique, de 1’évolution,
de I’hérédité, de la familialité, avec cetle seule distinction que la face est
prise dans celle-ci et point dans celle-13, et encore la valeur de cette dis-
tinction est-elle fortement amoindrie par le fait qu'a un moment donné de
son évolution, lorsque la face est prise en dernier lieu, un cas de forme
facio-scapulo-humérale peut rester longtemps un pur type d’Erb (1).

Quoi qu'il en soit, en vertu du principe : deux quantités égales i une
troisiéme sont égales entre elles, on pouvait rapprocher I'un de I'autre les
deux types extrémes : paralysie pseudo-hypertrophique et forme de Lan-
douzy-Déjérine. Mais la démonstration d’identité eut été encore plus écla-
tante, si on avait pu faire pour ces deux formes ce (ue M. Erb avait fait
pour la forme juvénile et la paralysie pseudo-hypertrophique. On connais-
sait avant lui I'atrophie dans la paralysie pseudo-hypertrophique (myopa-
thie avec prédominance de la pseudo-hypertrophie) ; il a montré 'hyper-
trophie dans la forme juvénile de I'atrophie musculaire (myopathie avec
prédominance de I'atrophie). Il fallait faire de méme pour la forme facio-
scapulo-humérale, en constatant sa coexistence avec lapseudo-hypertrophie.

Je ne me place pas ici au pointde vue histologique, car, sous le micros-
cope, rien ne ressemble plus 4 un muscle hypertrophié qu’an muscle atro-
phié (Friedreich, Gradenigo, Landouzy et Déjerine, etc... Voir a ce sujet
P. Marie et Georges Guinon, mémoire cité, page 836), mais seulement au
point de vue clinique. Or aucun cas de ce genre n’avait encore 6té décrit
jusqu’au jour ot M. Brissaud en 1890 en observa un et le fit connaitre
dans une conférence faite  la Salpétriére. Je dois 4 sa trés grande obli-
geance de pouvoir rapporter in extenso I'observation de son malade, qu’il
a bien voulu me communiquer, avec les clichés photographiques qui en
ont été pris.

Oss. T (communiquée par M. le D* Brissauvp).

Myopathie progressive du type facio-scapulo-huméral. — Face mettement envakie,
mais sans le signe de Uorbiculaire des paupiéres. — Pseudo-hypertrophie de
quelques muscles de la face, du deltoide, des muscles du mollet.

Le nommé Arn... Aimé, igé de 42 ans, exercant le métier de doreur sur bois,
est entré le 20 juin 1890 & I’hdpital St-Antoine, salle Littré, service de M. le
Dr Brissaud.

Antécédents héréditaires. — Le pére du malade est mort & 48 ans d’une affec-

(1) Voir & ce sujet les cas a début facial tardifde MM. Landouzy et Déjérine, in Res.
de méd., 1886.
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tion intestinale (prolapsus du rectum ?); il était atteint de cataracte. La mére
est morte de suites de couches ; elle était malade de la poitrine.

Il a eu 7 fréves ot scurs, dont & sont morts en bas dge d’affections inconnues
de lui. Une seeur est morte 4 18 ans de la fievre typhoide. Il reste une seur de
56 ans et un frére de 46 ans, tous deux bien portants. Ce dernier a eu 7 en-
fants, dont 3 sont vivants et en bonne santé et 4 sont morts de diarrhée infan-
tile et de broncho-pneumonie,

Fig; 1. — Pseudo-hypertrophie dans la myopathie du type Landouijr-Déjerine.

Antécédents personnels et histoire de la maladie. — Le malade a eu a 12 ans
une scarlatine, sans suites ficheuses. Depuis I'année 1886, il est sujet a des
attaques de coliques néphrétiques, qui se sont renouvelées plusieurs fois.

Entre 418 et 20 ans, Arn..., s’apergoit qu’il maigrit. Sa famille lui fait re-
marquer qu'il a une démarche « affectée »; et lui-méme note qu’il use ses
chaussures & la pointe, et'davantage du pied gauche. A cette époque, il aban-
donne son métier de menuisier en bitiment pour celui de doreur sur bois.
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Un peu plus tard, au conseil de révision, le médecin lui fait remarquer que
ses omoplates sont saillantes, et on le réforme, en le prévenant qu'il est atteint
d'une maladie grave.

En 1869 (il avait & cette époque 21 ans d’age) il va consulter Duchenne de
Boulogne. De I'examen qu’il subit alors, il se rappelle qu’on le fit en vain essayer
de siffler, de sounffler, et que Duchenne lui fit observer 'immobilité de la levre
supérieure. L’acte du rire fut également trouvé singulier. D'ailleurs des obser-
vations analogues sur le rive, action de souffler, avaient déja été faites dans
I’entourage du malade, et on s’était apercu qu’il éprouvait une grande difficulté
i souffler une hougie allumée.

Pendant six mois, il fut électrisé par Duchenne de Boulogne le long du ra-
chis, 4 la main ,mais non & la face. Puis il cessa de le voir.

En 1870 (22 ans d’age), sentant que la jambe faiblit, il entre & la Pitié dans
le service de Vulpian, oit il reste trois mois, prenant de la noix nomique, et d’oit
il sort pour aller accompagner son frére qui part comme soldat.

De 1870 4 1886 le malade peut marcher assez bien pour aller travailler & I'a-
telier, mais il voit progresser son incapacité motrice. Elle avait débuté par le
coté gauche (le bras, puis la cuisse) ; & 25 ans, c¢’est-a-dire trois ans plus tard,
le coté droit (bras en premier lieun) se prend & son tour. Le travail est possible,
mais devient de plus en plus difficile.

De dix & douze ans (1878-80) daterait une géne des mouvements des doigts,
en particulier du pouce, et de la main, qui oblige dés lors le malade i tenir ses
outils entre I'index et le médius.

Vers la méme époque apparut le phénoméne du dérobement des jambes, & la
suite d'une sorte de secousse ressentie dans les membres inférieurs. Au dessous
de la rotule droile on trouve une cicatrice, vestige des plaies conséeutives a plu-
sieurs chutes qu'il fit de cette maniére. A la fin de 1886, nouveaun séjour 4 la
Pitié, dans le service de M. Dumontpallier, ot on lui met des pointes de feu le
long du rachis.

De 1886 a 1890, le malade remarque que sa face grossit, que ses lévres sont
plus saillantes. De plus il a souvent aux mains la sensation de l'onglée et la
cyanose y est assez fréquente.

Etat actuel. — Aux membres supérieurs, l'omoplate a son bord spinal dis-
tant, @ la vue, de plus de dix centimétres de la créte épineuse. Son angle supé-
rienr parait remonté ; i droite, I'angle inférieur est écarté du trone.La saillie
du deltoide est trés marquée. Le creux axillaire est masqué en avant par une par-
tie du muscle grand pectoral. Le crenx sous-claviculaire forme un méplat dont
les dimensions verticales sont supérieures aux dimensions horizontales.

Le bras, dont le bord externe dessine une ligne concave en dehors, est d'une
maigreur encore accentuée par le contraste de I’hypertrophie du deltoide. Il of-
fre par suite I'aspect « en gigot. »

L’avant-bras est de volume moyen, mais I’effilement du poignet commence
assez bas sur I'axe de I'avant-bras.

Ses mains étant en supination, on voit bien I'aplatissement des deux éminen-
ces thénars ainsi que de I'hypothénar gauche. Le pouce est légérement écarté
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des autres doigts, et sur celui de gauche, la seconde phalange est un peu fléchie
sur la premiére. La flexion des autres doigts sur la paume de la main est plus
forte 4 droite qu'i gauche.

Dans la pronation, on observe les mémes caractéres au pouce et aux autres
doigts de chaque main. Ceux-ci sont volumineux, surtoutau niveau des pre-
miéres phalanges.

Les masses musculaires sont trés fermes au deltoide, au trapéze, aux mus-
cles de I'avant-bras. Elles sont flasques aux pectoraux, aux muscles du bras.
A la paume de la main droite leur consistance est fort diminuée.

MENSURATIONS.
Diamétre biacromial antérieur: . .. . . . . . . . 35 centimétres.
Cdté droit. Cdté gauche.
Bras & 8 cent. au-dessus du bec de 'olécrine. . . . 20 cent. 18 cent.
Avant-bras (partie la plus large, environ 10 cent. au-
dessous du bec de P'oléocrane). . . oo . v . . . . 23 cent. 22 cent.

L’exploration galvanique des muscles des membres supérieurs montre qu'’il
existe en certains points, une presque égalité de la contraction de fermeture
aux poles positif et négatif, en particulier en ce qui concerne le deltoide. Cer-
tains muscles ne répondent pas: au bras, le triceps etle biceps ; a I'avant-bras,
les extenseurs. On constate l'inversion de la formule au niveau des fléchisseurs
de I'avant-bras et de 'abducteur du pouce.

Mouvements. — Au bras 'abduction est faible, mais peut étre portée jusqu’a
P'angle droit; le bras retombe alors de lui-méme (impotence du deltoide). L’ad-
duction se produit faiblement. La flexion ne dépasse pas 45°; l'extension est
triés faible. Les mouvements de rotation de I’humérus sont possibles.

A lavant-bras, la flexion et 'extension, la pronation et la supination sont
possibles.

A la main, la flexion est plus forte que I'extension. L’adduction et I'abduction
sont limitées. Au pouce gauche, le mouvement d’opposition n’est obtenu qu’a-
prées flexion préalable de la seconde phalange sur la premiére ; et tandis qu’a
cette main le pouce arrive a toucher (sans s’opposer réellement) I'annulaire ; a
droite, il ne peut dépasser I'index.

Aux autres doigts, la flexion, qui est la position de repos, est forte; l'exten-
sion est difficile. La premiére phalange ne peut étre étendue sur le métacarpe.
Si I'on soutient un peu la main, les deuxiéme et troisieme phalanges peuvent
étre étendues sur la premiére. Les mouvements de latéralité sont en partie con-
Serveés.

Quelquefois, aprés I'exécution de ces mouvements, on voit se produire des
mouvements fibrillaires dans les muscles.

Le membre supérieur droit peut étre utilisé directement: le malade arrive
a porter ses aliments i sa bouche avec le bras droit ; la fourchette est saisie en-
tre le médius et I'index ; la téte est fléchie en avant et rapprochée de la main.
Le malade tient sa plume & écrire comme sa fourchette. Le membre supérieur
gauche n’est utilisé qu’indirectement : pour arriver & déboutonner le col de sa



MYOPATHIE PROGRESSIVE DU TYPE LANDOUZY-DEJERINE, 13

chemise avec sa main gauche, il lui faut d’abord immobiliser le bras gauche
avec la main droite.

Si P'on place une épingle sur son lit, il est incapable de la saisir avec les doigts.
1l y arrive encore trés bien lorsqu’elle est tenue en l'air.

Membres supérieurs. Auniveau de I'extrémité inférieure de la cuisse, les mus-
cles sont atrophiés. Le bord interne de la cuisse forme une ligne & concavité
interne. A droite I'articulation du genou parait subluxée.

11 existe un notable degré de pseudo-hypertrophie aux dewx: mollets. Le mollet
gauche est notablement plus gros que la cuisse du méme cdté et 'un et I'autre
atteignent le volume des mollets d'un homme de taille et de force moyennes. Les
muscles sont extrémement durs i ce niveau. Cette pseudo-hypertrophie s’est
développée principalement dans ces derniers lemps, en particulier pendant le
séjour du malade dans le service.

Les deux articulations tibio-tarsiennes paraissent augmentées de volume. Le
pied est tombant.

MENSURATIONS.
Cdté droit. Cdté gauche.
Cuisse (a 28 cent. de I'épineiliaqueantéro-supérieure). 33 cent. 32 cent.
Mollet (partie la plus large). . . . . . . . . .. .. 33 cent. 35 cent.
Mouvements. — L’extension el la flexion de la cuisse sur le bassin sont as-

sez limitées. L’abduction et I'adduction sont possibles. La jambe ne peut étre
étendue sur la cunisse. L'extension du pied est impossible, la flexion est faible
(impotence relative des muscles du mollet).

A T'exploration électrique des muscles a I'aide du courant continu, on note la
perte de I'excitabilité pour certains muscles (triceps de la cuisse, muscles de la
région postérieure, extenseurs dela jambe) 'inversion de la formule (PFC_>NFC)
avec affaiblissement de la contractilité pour certains autres, en particulier les
muscles au mollet (jumeaux et soléaires).

Réflexes patellaires abolis.

Trone. — Elargissement du diameétre biacromial. Pas de saillie des cotes.
Abdomen volumineux (circonférence au niveau de 'ombilic — 92 centimetres).
Pseudo-hypertrophie de grand droit antériewr de Uabdomen, surtout & gauche, no-
table surtout dans certains mouvements.

Pas de troubles respiratoires imputables 4 la paralysm du diaphragme.

Pour marcher, le malade cambre son bassin et a I'aspect lordosique. Les mains
reposent sur le rachis, par suite d’un mouvement d’adduction et de rotation du
membre supérieur. Les jambes sont lancées en dehors, la pointe en avant et le
talon soulevé. En méme temps qu'il lance la jambe d’un coté, il exécute une
sorte de dandinement du méme coté du corps. de facon que le moignon de I'épaule
de ce coté parait étre porté en hant et en avant. Lorsqu’il se voit regardé, la
marche est plus difficile. Quelques tremblements, qui existent spontanément
dans les membres, sont également accrus par la méme cause.

Pour passer de la position assise & la position verticale, le malade est obligé
de s’appuyer sur un objet voisin avee les mains.
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Face. Hypertrophie généralisée des muscles, marquée surlout au temporal
gauche et a Porbiculaire des lévres.

Les rides ne peuvent étre produites au niveau du front. L'orbiculaive palpé-
bral ferme bien les yeux; il n’y a pas d’épiphora. Pas de troubles de la motilité
des yeux. Les plis naso-géniens sont Lrés marqués.

Les machoires sont plus employées que les lévres dans la parole. Le malade
ne peut former la circonférence labiale de la lettre O, ni avancer et contracter
ses levres pour la prononciation de la lettre U. Il ne peut ni souffler ni siffler.

La langue n’est ni hypertrophiée ni atrophiée et elle est bien mobile. La luette
est un peu déviée & droite par sa pointe. Il n’y a pas de troubles de la dégluti-
tion. Le malade n’a pas remarqué que sa voix soit modifice.

La sensibilité a la douleur, @ la température et a I'électricité esl conservée.
Cette derniére est un peu moindre au bras gauche qu’au bras droit. Pas d’anes-
thésie pharyngée. Conservation parfaite du sens musculaire.

En octobre 1890, le malade a eu une hydarthrose des deux genoux, survenue
pendant son séjour dans le service. Le mois suivant, il a accusé dans les bras
et les cuisses, quelques sensations douloureuses, qui ont cédé au salicylate de
soude.

Avant d’en venir au point qui nous occupe spécialement ici, il est bon
de signaler deux phénoménes constatés chez ce malade et qui sont un peun
anormaux dans la myopathie progressive. Ce sont les contractions fibrillai-
res qui existaient dans les muscles de lamain, et I'état des réactions élec-
tro-musculaires.

Bien que I'absence des contractions fibrillaires soit un signe distinetif
des amyolrophies myopathiques, il n’y a cependant pas la de raison sulffi-
sanle pour infirmer le diagnostic, qui est imposé par tous les autres signes:
habitus du malade, envahissement de la face, localisations spéciales de
Patrophie, évolution. D'ailleurs ces mouvements fibrillaires étaient loin
d’étre aussi accentués qu’ils le sont en général dans les amyotrophies myé-
lopathiques (atrophie musculaire progressive de Duchenne-Aran, sclérose
latérale amyotrophique). Il n’y a li qu'une anomalie bonne & connaitre
et c’est toul.

La présence de la réaction de dégénérescence, ou plutdt de I'inversion
de la formule d’électrisation dans certains muscles n’est pas non plus un
fait qui doive nous arréter dans I’établissement du diagnostic. Il semble
que I'on doive désormais attacher moins d’importance aux signes tirés de
I'examen électrique des muscles dans ces cas. En effet MM. Bédard et Ré-
mond ont montré I'existence de la réaction de dégénérescence dans la pa-
ralysie pseudo-hypertrophique (1) maladie dont la nature purement muscu=

(1) Bédard et Rémond., Nole sur un cas de paralysie pseudo-hyperirophique avec
réaction de dégénérescence (Arch, gén. de méd., juillet 1891).
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laive n’est plus mise en doute par personne. D'autre part on sait qu'elle peut
mangquer complétement dans certaines amyotrophies d’origine spinale, et
spécialement la polioencephalomyélite (1). La variabilité de ce phénoméne
parait done étre trés grande suivant les cas, d’on la nécessité de ne pas y
attacher une importance décisive en particulier chez le malade de M. Bris-
saud.

Mais le point le plus important chez cet homme c’est la présence de la
psendo-hypertrophiede certains muscles, associée avec I'amyotrophie myo-
pathiquedu type facio-scapulo huméral de Landouzy-Déjérime, absolument
comme cela existe dans le type scapnlo-huméral de Erb. Notons qu’il s’a-
git bien ici 'une véritable pseudo-hypertrophie et non pas de la conser-
vation relative de quelques masses musculaires et cela pour plusieurs rai-
sons.

Tout d’abord on a vu cette pseudo-hypertrophie se développer dans le
service. Donc ce n’étaient pas des muscles conservés. D’autre part ce n’é-
taient pas non plus des muscles régénérés, mais bien des muscles malades,
mais chez lesquels I’évolution myo-sclérosique avait marché du coté de
I'hypertrophie et non du coté de 'atrophie. En effet ces muscles avaient
perdu leur force. Leurs fonctions avaient été loin de se récupérer en méme
temps que leur volume augmentait. C’est bien la la caractéristique de la
paralysie pseudo-hypertrophique : & savoir des muscles gros et durs qui
fonctionnent mal ou méme point du tout.

Mais il y a plus el ce n'est pas seulement par les caractéres précédents
que la réalité de cette pseudo-hypertrophie peut s’affirmer, mais encore
par les localisations spéciales chez ce malade. Je ne parle pas ici de la face,
au niveau de laquelle appréciation de la pseudo-hypertrophie est peut-
étre plus facilement discutable (les lévres des myopathiques paraissent,
dans la plupart des cas, psendo-hypertrophiées, grice i leur aspect exté-
rieur) (2). Mais si 'on considére, au nivean des membres, les muscles ou
les groupes de muscles pseudo-hypertrophiques, chez le malade de M. Bris-
saud, on constate précisément que la pseudo-hypertrophie s’est localisée en
des points qui sont habituellement les plus atteintsdans la paralysie pseudo-
hypertrophique pure décrite par Duchenne de Boulogne (3), a savoir : tout
d’abord les gastrocnémiens et ensuite le deltoide.

D’aprés ces considérations, rien ne s’oppose, il me semble,  ce que I'on

(1) Voir i ce sujel : Charcol, Clinique des maladies du systéme nerveux ; legons du pro-
fesseur, mémoires, noles el observalions, publiés_ par Georges Guinon, Paris 1892, t. I,
n* X (ophthalmoplégie externe et amyotrophie généralisée), page 203 et no XI, p. 237
(extrait d'un mémoire de Georges Guinon et E, Parmentier sur le méme sujet).

(2) Voir a ce sujel : Landouzy et Déjerine, P. Marie et Georges Guinon, Mémoires cités.

(3) Duchenne (de Boulogne); De Uélectrisation localisée, ete..: 3¢ édition, Paris, 1872;
p. 895 et suivantes:
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admette qu’il s’agissait la de véritable pseudo-hypertrophie musculaire.

L’observation ci-dessus pourrait  la rigueur, aux yeux d’un critique
pointilleux, présenter un point faible,  savoir que le facies myopathique
n’était pas absolument complet, et qu’il y manquait le signe de Landouzy,
Pinocclusion des paupiéres par paralysie de I'orbiculaire. Mais est-ce la
une raison suffisante pour rejeter ce cas hors du type facio-scapulo-humé-
ral de la myopathie ? Tel n’était pas I'avis de M. Brissaud dans la confé-
rence qu’il fit a son sujel & la Salpélriere.

En effet le signe de I'orbiculaire des paupiéres ne doit pas étre consi-
déré comme absolument indispensable pour pouvoir affirmer 'envahisse-
ment de la face. Il présente, c’est certain, une immense importance, en ce
sens que, lorsqu’il existe, le doute n’est plus permis. Mais en son absence,
aspect de la bouche, la paralysie de I'orbiculaire des lévres, le rire en
travers (« rire jaune »), 'immobilité du front, etc... sont, lorsqu’ils exis-
tent, des signes suffisants pour diagnostiquer la participation de la face. La
preuve en est que Duchenne de Boulogne ne I'avait point, qu’il existit ou
non, constaté chez ses malades, lorsqu'il décrivit la forme infantile héré-
ditaire de l'atrophie musculaire progressive, qu’il rattachait & tort aux
amyotrophies myélopathiques et que I'on sait aujourd'hui n’'étre autre
chose que la forme facio-scapulo-humérale de la myopathie.

Done, a notre avis, ce cas rentre légitimement dans la forme facio-sca-
pulo-humérale.

Voici d’ailleurs la relation d’'un autre cas, que j’ai eu occasion d’ob-
server a la Salpétriére, dans le service de mon maitre M. le professeur
Charcot, et dans lequel, le diagnostic de myopathie du type Landouzy-Dé-
jerine ne faisant aucun doute, j'ai pu constater la coexistence de la pseudo-
hypertrophie en certains muscles.

Oss. II. — (personnelle).

Myopathie progressive de la forme facio-scapulo-humérale. Facies myopathique ty-
pique. Pseudo-hypertrophie de certains muscles et surtout du deltoide droit et du
triceps de la cuisse gauche.

L’observation de ce malade a été publiée en 1890 dans la Revue de médecine,
par MM. Le Noir et P. Bezancon (1). Pour plus de commodité, je suivrai la
description de ces auteurs, en la résumant briévement, me bornant 4 insister
sur les modifications survenues depuis cette époque et les points particuliers
qui nous intéressent ici.

Le nommé Bon... Henri, agé de 25 ans, ayant exercé la profession de facteur

(1) P. Le Noir et P, Bezancon. Observalion de myopathie progressive primitive, type
facio-scapulo huméral de Landouzy-Déjerine (Rev. de méd. 1890, p. 307).
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rural, est & I'hospice de la Salpétriére depuis 'année 1890. Toutes les modifica-
tions survenues dans son état depuis le (ravail de MM. Le Noir et Bezangon, se
sont donc produites sous nos yeux, puisqu’il a été suivi par eux jusqu’en no-
vembre 1889.

En ce qui concerne les antécédents héréditaives, on ne trouve dans la famille,
au point de vue névropathique, qu'une tante maternelle morte aliénée, et une
seeur, qui a eu de 'incontinence nocturne d’urine jusqu’a douze ans et de plus
a, depuis son enfance, des altaques de nerfs tous les mois. A d’autres points de
vue, on rencontre un grand-peére paternel atteint de rhumatisme chronique et
un [rére scrofuleux. Pas le moindre amyotrophique dans la famille.

Antécédents personnels et histoive de la maladie. — Né a terme, il a eu dans I'en-
fance quelques accidents. A huit ans il fut atteint d'une chorée qui dura six
mois. A celte époque il s’apercut que ses levres élaient volumineuses et qu’il
était incapable de siffler et de soufller, ce qu’il ne put d’ailleurs jamais faire de-
puis. Vers dix ans Pocclusion compléte des paupiéres élait déja impossible et il
s’amusait dans ses jeux avec ses camarades, « & faire aveugle ».

Jusqu'd dix-sept ang, bonne santé néanmoins. A ce moment la maladie s’ac-
centue. Le bras droit s’affaiblit, ce qui détermine le malade, qui était gargon
d’hotel, & changer de métier et a se faire facteur rural. On peut conclure de la
qu’a ce moment ses membres inférieurs étaient encore parfaitement sains, car
il put faire ainsi  pied, pendant deux ans, vingt-huit kilométres par jour.

Mais bientdt ses jambes faiblissent. Il heurte les cailloux sur les grandes rou-
tes et plusieurs fois tombe. Enfin aprés quelque temps passé chez lui, son mé-
tier de facteur abandonné, il vient se faire soigner & hopital. Soumis alors &
Pobservation de MM. Le Noir el Bezangon, il se présentait dans I'étal suivant,
qui ne s'est guere modifié aujourd’hui, sauf pour certains points que je signa-
lerai chemin faisant en y insistant plus ou moins suivant leur importance.

Front lisse, large, immobile, yeux larmoyants. Lévres volumineuses et ren-
versées en « rebords de pot de chambre » laissant la bouche entr’ouverte. Oc-
clusion compléte des paupiéres impossible ; dans cet acte, I'écart entre les
bords libres, qui était en déc. 1889 de % & 5 millimétres, est aujourd’hui d'un
centimétre environ.

Mouvements des levres impossibles. Méplat latéral en arriére des lévres trés
prononcé. Rire en travers. Atrophie des muscles de la houppe du menton. Rien
i la langue, au voile du palais, ni au pharynx.

Muscles de la nuque conservés, saillants et assez forts. Sterno-mastoidiens
faibles, réduits au quart de leur volume.

Le thorax est le siége de cette déformation que j’ai étudiée chez les myopa-
thiques avec M. Souques (1). Cest d’ailleurs ce malade méme que nous avons
présenté & la Société anatomique i Iappui de noire communication. Scapule
alate trés accentuées.

Atrophie considérable des pectoraux, du grand dorsal, du trapéze surtout

(1) Georges Guinon et Souques. Déformations thoraciques chez les myopathigues
(Bull. de la Soc. anat.; 1891).
vI. 2
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dans la portion inférieure, du rhomboide et du grand dentelé, dont les mouve-
ments ne s’exécutent plus. Conservation relative des autres muscles.

In ce qui concerne les membres supérieurs, il est survenn depuis 1889 quel-
ques changements qui méritent de nousarréter. Leur aspect général est toujours
i peu pres le méme : le bras, gros i sa racine est mince et complétement atro-
phié jusqu’an coude; avanl-bras est beaucoup plus volumineux. MM. Le Noir et
Bezancon ont noté I'état normal du deltoide. Il n’en est plus de méme aujour-
d’hui. Le deltoide gauche, bien qu’encore assez gros, relativement au reste du
bras, est cependant certainement atrophié et a perdu beaucoup de sa force.
Quant au droit, il présente un volume considérable, et une consistance d'une
fermeté hors de proportion avec la flaceidité des autres muscles. Cependant sa
force est loin d’étre en rapport avec son volume el sa consistance apparentes.
Il est en effet trés affaibli et le malade, pour porter son bras jusqu I’horizon-
tale, transversalement, est obligé de le lancer en l'air par un mouvement du
tronc et une fois cette position atteinte, il est a peine capable de I'y maintenir.
Ce sont bien la les caractéres de la pseudo-hypertrophie musculaire : un mus-
cle gros et dur, mais impuissant.

D'ailleurs la sclérose n’a pas seulement évolué au nivean des deltoides, mais
encore an niveau des autres muscles des bras, ainsi qu'on peut s’en rendre
compte en comparant les mensurations actuelles & celles de MM. Le Noir et Be-
zancon. En effet au niveau de la partie supérieure du bras, la circonférencequi
élait autrefois & droite de 24 cenlimétres et & gauche de 21 cent. 5, est aujour-
@’hui de 23 centimétres & droite et de 19 cent. 5 & gauche. Les dimensions des
autres parties du bras sont restées sensiblemont les mémes.

Le volume des avant-bras frappe tout d’abord, surtout du coté gauche, qui est
cependant le coté du corps le plus atrophié. En 4889 ce volume que MM. Le Noir
et Bezancon ont trouvé normal représentait, pour la partie moyenne, une circon-
férence, & droite de 19 centimétres et & gauche de 16 centimétres. Aujourd’hui
les mémes mensurations dounent pour résultats : & droite 22 centimeétres et a
gauche 24 centimetres. Le cité dioil a done gagné 3 centimétres et le gauche 8 cen-
timétres. Lt cependant la force des museles n'a pas dd augmenter, tant s'en
faut, si nous en jugeons d’aprés 'examen actuel et d’aprés les dires du malade.
Ils ne sont pas, ¢’est certain, sans aucune action, mais ils ne sont pas bien forts,
les extenseurs en particulier, qui sont cependant gros et durs. principalement
a gauche. A quoi done attribuer alors cette consistance et ce volume des mus-
cles, sinon & la psendo-hypertrophie ?

Pas de modifications notables du cbtd des muscles des mains.

Muscles de la paroi abdominale affaiblis. Impossibilité de relever le trone,
quand il est couché sur le dos.

En ce qui concerne les membres inférieurs, le mal a fait d’assez grands pro-
gres, car, tandis qu'en 1889, le coté gauche était presque intact, aujourd’hui
I'atrophie y est nettement prononcée. Mais, il ést survenu en outre une modifi-
cation trés importante an point de vue spécial qui nous occupe ici. En effet au
niveau de la cuisse gauche, précisément celle dans laquelle le mal était depuis
1889 en pleine évolution, il s'est développé dans le muscle triceps, trois gros



MYOPATHUIE PROGRESSIVE DU TYPE LANDOUZY-DEJERINE. 19
noyaux de pseudo-hypertrophie, du volume d’une grosse mandarine el de denx
pommes d’api, d’une consistance ferme, formant les trois sommels d'un trian-
gle 4 la face externe de la cuisse, ainsi que cela se voit bien sur le dessin ci-contre,
que je dois & 'obligeance de M. le Dr P. Richer (fig. 1). Ces noyaux contrastent
vivement avec I'atrophie de tout le reste de la cuisse, dont presque tous les
museles sont considérablement atvophiés et affaiblis. Le triceps d’ailleurs n’est
pas plus fort que les autres et ses fonctions sont notablement réduites. Jajoute
que j'ai pour ainsi dire vu se développer sons mes yeux ces noyaux de pseudo-
hypertrophie qui n’existaient pas & I'entrée du malade & la Salpétriere.

Rien de semblable ne s'observe i la cuisse droite qui est proportionnellement
a pen pres dans le méme état quien 1889.

Quant aux jambes, on serait fort tenté au premier abord de eroire qu’il y
existe aussi de la pseudo-hypertrophie. A vrai dire une pareille aflirmation
pourrait encore étre soutenue, étant donné le volume relativement considérable
des muscles du mollet et leur consistance dure. Mais il n'y a peut-&tre pas en-
tre le volume de ces muscles et leur pouvoir fonctionnel, une disproportion suf-
fisante pour étre aussi catégoriquement aflivmatif, Il est bon de noter cependant
fque les gastrocnénicens, considérés comme normaux en 1889, sont aujourd’hui
un peu affaiblis, hien que leur volume n'ait pas sensiblement diminué.

Je n'insiste pas sur I'habitus extérieur du malade, sur son ensellure, sur sa
démarche. Ces phénomeénes ne sont pas moins caractéristiques anjourd’hui qu'il
y atrois ans.

Il n’a pas été pratiqué de nouvel examen électrique des muscles. En 1889,
MM. Le Noir et Bezancon ont noté I'absence de la réaction de dégénérescence.

Les reflexes rotuliens ont disparu,

Pas de troubles de la sensibilité.

II me semble réellement que dans ces deux cas I'existence de la pseudo-
hypertrophie de certains museles est toul a fait indiscutable ; ce caractére
tout particulier, qui a été noté avec soin au cours des observations, i sa-
voir la disproportion entre le volume et la consistance des muscles d’une
part et leur pouvoir fonctionnel d’autre part, est le signe distinctif de
cette sorte de lésion musculaive.

Quant & la conclusion qu'on en peut liver, elle découle tout naturelle-
ment des quelques considérations que nous avons émises avant d’en venir
a la description de nos deux cas. Bien que certains arguments, suffisants
déja, 4 notre avis, plaidassent en faveur de I'identité des diverses formes
de myopathie, il manquait cependant, pour que la démonstration fiit com-
pléte et irréfutable, la constatation de la combinaison possible de la pseu-
do-hypertrophie avec la forme facio-scapulo-humérale, comme cela existe
pour la forme scapulo-humérale ou juvénile de Erb, dont l'identité est
admise sans conteste. Cette constatation est précisément faite d'une facon
certaine, au point de vue clinique, dans le cas de M. Brissaud et dans le
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_mien. On en peut donc,conclure, conformément aux idées émises dés 1885
par M: le pro{esseur Charcot, M. P. Marie et moi, a Iidentité des formes

diverses de myopathie : paralysie pseudo-hypertrophaque, forme ]uvémle

-de Erb, forme facio-scapulo-humérale de. Landouzy—Déjérme Et par'lase

trouve vénﬁée encore avec plus de cerutude cette proposmon que ‘M. P.
Marie et moi émettions dans notre précédent travail sur ce sujet, i savoir

- que dans la'maladie myOpathlque, le volume du muscle n’est rien, -son

impotence fonctionnelle est tout. Le malévolue soit du coté de l'hyper-
trophie, soit du coté de I'atrophie, lesquelles peuvent étre tantot isolées,

~ comme dans la paralysie pseudo- llypertrcphique et la majorité des cas du
type famo-scapulo—huméral tantot associées comme dans la paralyme
ey pseudo- hypertrophique, la forme scapulo-humérale de Erb et la forme

facm-scapulo-humérale de Landouzy-Déjénne. ¢ _ _
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DE L’HYSTERIE SIMULATRICE DES MALADIES ORGANIQUES
DE L’ENCEPHALE CHEZ LES ENFANTS (1).

Osnservarion II (inédite), due i I'obligeance de M. le D Valmont de Paris, qui a
bien voulu nous aider de ses souvenirs et de ses notes dans la reconstitution
aussi exacte que possible des symptdmes présentés par un petit malade de
sa clientele.

Syndrome hystérique simulateur de Uhémiplégie spasmodique infantile; crises
convulsives, hémiplégie droite avec contracture el atrophie; quérison compléte.

A. H. igé de 3 ans 1/2.

Antécédents héréditaires. — Grand’'mére maternelle atteinte d'aliénation
mentale.

Mére a da étre isolée dans sa jeunesse pour traitement d’hystérie a forme dé-
lirante. Celte affection s’atiénue pendant sa seconde grossesse ef diminue en-
core aprés 'accouchement de son second enfant qui fait le sujet de cette obser-
vation. Elle conserve néanmoins un caraclére bizarre, se croit persécutée et
présente des signes de dégénérescence : gloutonnerie véritable, coléres violentes
sans motifs, joie exubérante, larmes faciles, grossiéreté de langage qui contraste
avec sa position sociale élevée.

Pére de tempérament phlegmatique, sans tare nerveuse personnelle ni du
colé des siens.

Le premier enfant de cette famille, le frére du petit malade qui nous occupe,
peut étre considéré comme un parfait imbécile ; il a 10 ans environ de plus que
son cadet.

Antécédents personnels. — Cet enfant a eu des convulsions des sa plus ten-
dre enfance. Au cours d'une crise convulsive, plus longue que les autres, sur-
venue entre deux et trois ans, des médecins anglais et un médecin de I’hdpital
francais de Londres auraient porté le diagnostic de méningite. Le petit malade
guérit cependant ; mais sa mére qui craint de le perdre I'entoure dés ce moment
de soins minutieux el extravagants.

Les crises convulsives augmentent d’intensité et de nombre. Les parents,
ayant quitté Londres pour habiter Paris, y consultent un médecin distingué des
hopitaux qui, en présence des attaques, du caractére violent et emporté de I’en-
fant d’ailleurs soigneusement entretenu par sa mere, pense avoir affaire a des
attaques comatiales et ordonne du bromure de potassium, bientot abandonné.

(1) Voyez le n° 6, 1802;
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Etat actuel et marche de la maladie.—Quand M. le Dr Valmont voit I'enfant pour
la premiére fois, au commencementde 4887, celui-ciest dgé d’environ 3 ansi /2.

Les crises persistent ; M. Valmont qui en a étéle témoin les déerit ainsi : dé-
but par rougeur subite et cris ; puis, [ixité du regard ; enfin, convulsions plus
ou moins prolongées, suivies d’hypnose post-convulsive. Ces crises se produi-
sent tous les jours et méme pendant la nuit.

En vain veut-on reprendre le traitement bromuré, la mére s’y oppose, onne
sait pourquoi : tout traitement suivi est d'ailleurs impraticable dans cette famille
de névropathes.

Au mois de mars 1887, contracture brusque des muscles de la nuque qui force
enfant & marcher la téte renversée en arriére, la poitrine projetée en avant.
Bientot, cette contracture gagne le muscle sterno-cléido-mastoidien du coté droit
et le torticolis s’ajoute 4 la raideur primitive. On se croit alors en droit de son-
ger & un début de mal de Pott cervical ; mais I'examen du petit malade est im-
possible. Il pousse des cris de fureur dés quon I'approche et sa mére exige des
médecins qu'ils le soignent i distance.

A noter encore i cette époque des troubles de la miction et de I'incontinence
des matieres fécales.

Au mois d’avril, les contractures signalées précédemment ont i peu pres dis-
paru, quand se manifeste un strabisme interne de 'ewil droit. Mais ce n'est en-
core ld qu'un trouble passager, qui disparait au bout de 3 ou % jours et qui réap-
parait pour moins de temps.

C'est sur ces entrefaites qu'un jeune et savant professeur de la Faculté est ap-
pelé en consultation aupreés du petit malade. Il constate une hémiparésie élendue
i tout le coté droit du corps, et en fait un signe avant-coureur d’hémiplégie com-
pléte par lésion organique de Uhémisphere gauche. Les événements semblent en
effet lui donner raison; la paralysie s’accentue, en conservant la forme hémiplé-
gique el la flaceidilé compléte des membres succéde o leur parésie primitive.
Tout cela s'est fait progressivement, et les convulsions ont cessé au fur et i me-
sure que s'établissait 'hémiplégie.

Au mois de mai, ¢'est-i-dire un mois et demi apres le début de Phémiplégie,
tout le coté droit paralysé est envahi peu & peu par la conlracture. Le bras se
plie & angle droit sur le devant de la poitrine ; la jambe est raide et allongée ;
le pied légérement tourné en dedans, traine pendant la marche, conformément &
la description de Todd, plutdt qu'il ne fauche. Mais la marche elle-méme ne de-
vient possible pour le petit malade qu'en s’appuyant derrviére une voiture de
poupée qu’on conduit devant lui. Il ne peut avec la main droite saisir les objets
qu'on lui présente, cetle main ayant ses doigls repliés en griffe et le bras du
méme cOté restant collé au tronc.

Pas de chorée, ni d’athétose. Rien 4 la face ni a la langue.

La contracture des membres du eoté droit ne tarde pas 4 s’accompagner de
leur atrophie musculaire ; cette atrophie, quoique généralisée, est plus marquée
pour certains groupes musculaires. Le muscle deltoide droit est particuliérement
touche.

Troubles vaso-motenrs el secréloives du eoté parvalysé.
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Réflexes rotuliens diminués (?)

La sensibilité générale est diminuée & droite ; la piqure de la peau est & peine
sentie. L'examen des sens spéciaux n’a pas été fait.

L'intelligence est parfaitement conservée en dépit de toutes les bizarreries de
gott, de caractére et de sentiment. Bien qu'il n'y ait eu & aucun moment de V'a-
phaste véritable, il nous faut pourtant signaler une certaine hésitation dans
Particulation de la parole qui rappelle de loin le langage de la paralysie géné-
rale et qui n’apparait d’ailleurs que par intervalles.

Les fonctions organiques s’exécutent bien. Au cours de sa paralysie, légere
poussée d'impetigo. Conslipation habituelle. Avant sa paralysie, légére bron-
chite, scarlatine bénigne.

Les progrés de I’hémiplégie que nous venons de déerire se sont continués, d
peu prés parallelement pour chacun des symptomes, pendant une année presque
entiére ; ¢'est seulement au mois d’avril 1888 qu’on constate une légere diminu-
tion de la contracture des membres paralysés, en méme temps quune plus
grande [acilité de leurs mouvements.

M. le professeur Charcot est alors appelé en consultation auprés de I'enfant
et M. le docteur Valmont s’excuse presque d’avoir i lui raconter une série de
faits aussi étranges dans leur marche et dans leurs caractéres. C'est précisé-
ment cette étrangeté qui fit porter & M. Charcot le diagnostic d’hystérie ; il se
hasait d’ailleurs sur la mobilité et 'intermittence de plusieurs symptomes, sur
leur mode de début et par dessus tout, sur 'amélioration notable qui se mani-
festait déji dans la paralysie du petit malade. Son examen dut intéresser vive-
ment I'éminent professeur, puisqu'il le fit durer plus d’une heure et qu'il ne se
prononca qu’a bon escient, encore que beaucoup de stigmates hystériques fis-
sent défaut.

Il nous suflirait & nous de nous abriter derriére une autorité si compétente.
Mais ce qui va suivre justifie si largement le diagnostic de M. le professeur
Charcot que nous ne pouvons le passer soussilence. Au hout de quelques jours,
M. Valmont qui fait du massage & I'enfant lui voit peu 4 peu reprendre les ha-
bitudes et les exercices de son age ; Uhémiplégie, la contracture et atrophie du
coté droit ne tardent pas & disparaitre complétement et moins de six mois apreés,
Penfant pouvait étre considéré comme tout i fait guéri.

Revu deux ans plus tard, vers I'age de 7 ans, le petit hémiplégique d’autrefois
n'avait pas gardé la moindre trace de sa paralysie ; il était bien portant, quoi-
que un peu gréle et pale ; mais il avait conservé son lempéramment nerveux
et irascible, ses bizarreries d’allure et d’esprit, bref, sa lare héréditaire.

Reprenant ici le systéme d’argumentation qui nous a servi a tiver les
conclusions de 'observation I, voyons pour quels motifs on pouvait aussi,
dans notre observation II, penser i une lésion cérébrale affectant le type
clinique de I'hémiplégie spasmodique infantile et comment on arrivait a —
démasquer I’hystérie simulatrice. '
Des trois facteurs essentiels de I’hémiplégie spasmodique infantile, a
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savoir le jeune dge du sujet, la participation de U'écorce eérébrale aux lésions
et enfin, le laps de temps nécessaire & I'évolution compléte des symptomes,
aucun ne manquait au syndrome que nous voulons analyser. L’enfant en
effet avait & peine dépassé 3 ans ; le début des accidents coincidait assez
bien avec les attaques convulsives qui allaient jusqu’a déterminer un véri-
table état de mal et qu’il était parfailement raisonnable de rapporter & des
lésions irritatives de I'écorce cérébrale.

A ces lésions irritatives auraient succédé des lésions destructives, et de
fait, les atlaques avaient disparn a mesure que ’hémiplégie compléte suc-
cédait a 'hémiparésie. Que manquait-il d’ailleurs & cette hémiplégie pour
étre réputée de nature organigque? La contracture avait suivi la paralysie
flasque des membres, et Uatrophie musculaire avait suivi la contracture.
N'est-ce pas la le processus classique de toute lésion cérébrale qui s’accom-
pagne de dégénérescence du faisceau pyramidal et qui aboutit & une incu-
rable infirmité ? Il ne faut pas s’étonner aprés cela qu'on ait affirmé la
nature organique de la lésion el quon ait porté par conséquent les pronos-
tics les plus sombres.

Comment done démasquer I'hystérie ? Ce n’élait certes pas, nous Iavons
vu plus haut, par la considération de I'hémiplégie en elle-méme. On sait
sans doule que ’hémiplégie hystérique peul elle aussi s'accompagner de
contracture secondaire et, plus rarement méme, d'amyotrophie : les travaux
de MM. Charcot et Babinski (1), de Féréol (2), en font foi avant bien d’au-
tres ; mais dans presque tous ces cas, ce qui avait fait attribuer I'atrophie
musculaire & 'hystérie, ¢’étaient les caracléres netlement hystériques de
Phémiplégie et de la contracture qui avaient précédé I'amyotrophie. Ici,
rien de pareil.

Les meilleurs signes en faveur de I'hystérie reposaient donc dans les an-
técédents du pelit malade, dans celle succession d’accidents qui avaient fait
songer des médecins experls tour i tour & la méningite, au mal comitial et
au mal de Pott ; tous ces phénoménes n’avaient éLé que passagers, quel-
ques-uns intermittents, ils élaient apparus sans raison et avaient disparu
de méme. L’existence de troubles de la sensibilité générale, au défaut d’au-
tres stigmates hystériques, 'absence de troubles intellectuels et d’aphasie
pesaient également d’un grand poids contre I'idée d'une lésion organique.
Mais ce qui enlevait tous les doutes, ¢’était le dénotment inattendu que
M. le professeur Charcol put saisir & son origine, quand la contracture
commencait  céder et que les mouvements disparus revenaient du coté de
I'’hémiplégie, aprés avoir laissé 'enfant infirme prés d’un an. Dés lors,
P'hystérie s'imposait avec une force indiscutable et la suite le prouva bien.

Les deux observations qui précédent nous ont fourni chacune un syn-

(1) et (2) Voir plus haut, page 28.
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drome hystérique simulateur 4 peu prés complet, quoique diflérent, des
lésions de I'hémiplégie spasmodique infantile. A 'hémiplégie du mouve-
ment s’ajoutaient dans 'observation I I'hémichorée et la pseudo-athétose,
et dans Pobservation II la contracture avec atrophie musculaire.

Mais il existe des types moins complets d’hémiplégie spasmodique, des
formes frustes ol il y a dissociation et isolement des divers phénoménes du
syndrome clinique habituel. « Il peut arriver, dit M. Charcot (1) trés ex-
ceptionnellement, il est vrai, que I’hémiplégie fasse place, pour ainsi dire
dés origine, & une hémichorée en tout semblable & celle que nous décri-
vions tout 4 I’heure. Une fois constituée, cette hémichorée persistera toute
la durée de la vie. Je suis & méme de meltre sous vos yeux deux exemples
de ce genre. » Et M. le professeur Charcot insiste sur ce fait que dans les
deux cas, bien qu’il sagisse d’hémichorée de nature organique, I'kémianes-
thesie fail complétement défant.

En nous reportant  Pobservation I, nous voyons que I'hémichorée, suite
de frayeur, a existé seule pendant 7 ans. L’hystérie a done copié dans ce cas
les types organiques décrits par M. Charcot. Nous pouvons fournir, croyons-
nous, un second exemple de ce genre dans I'observation suivanle.

Osservarion III. — (Bouchut, rapportée par M. Raymond. These Paris, 1875.)
Hémichorée. — Hémiplégie consécutive an trawmatisme.

Dans I’observation que nous venons de rapporter, nous sommes loin évi-
demment d'un syndrome clinique qu’on puisse rapprocher de I'hémiplégie
spasmodique infantile. Mais la n’est plus notre but : ¢’est le symptome hé-
michorée que nous avons seulement en vue.

Est-il possible de voir dans le cas actuel une kémichorée de nature hyste-
rique, survenue i 'occasion d’un traumatisme ? Voila toute la question.

Nous ne pourrions I'affirmer, puisque Pobservation est incompléte et
que les stigmates hystériques n’ont pas été recherchés. Cependant, I'anes-
thesie a une certaine valeur i ce point de vue. Le parfait état de santé de
Penfant, I'absence de troubles intellectuels bien caractérisés et d’aphasie ;
enfin, la prompte disparition des accidents, trop variés d’ailleurs pour re-
lever d’une lésion limilée, tout cela est plutoten faveur d’une lésion dyna-
mique que d'une lésion organique de I'écorce cérébrale.

Impossible de nier la part d’influence du traumatisme, peut-étre méme
de la commotion cérébrale dans apparition des accidents ; mais cela suffit-
il & les expliquer ? L’auteur lui-méme se croit forcé d’admettre une conges-
tion partielle, dont la résolution spontanée devait amener celle des troubles
nerveux produits par elle ». L’hypothése de I'hystéro-traumatisme vaut bien

(1) Charcot, Legans sur les malad. du syst. nerv., t. 1, p 333,
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cette hypothese, surtout si 'on admet d’aprés les données classiques, que
la localisation de I’hémichorée répond i cette partie centrale de la subs-
tance blanche qui avoisine les corps opto-striés et le tiers postérieur de la
capsule interne : on ne voit pas hien comment une congestion partielle au-
ait porté en méme temps sur celle partie limitée du cerveau, sur les nerfs
moteurs de I'eil et sur certaines parties de I’écorce.

A coté de U'hémichorée hystérique, peut-il enfin se rencontrer une hémia-
thétose de méme nature et se manifestant elle aussi 4 U'état isolé?

(Vest ce (que semblerait démontrer I'observation suivante, si incompléte
quelle soit. M. Oulmont, dans sa thése, la donne comme un exemple
@’ hémiathétose primitive 5 il n’y a pas loin de la & Uhémiathétose hystérique,
surtout si I'on a égard au mode de début.

Osservarion IV. — Hemiathétose primitive. — Gairdner, The Lancet, 16 juin
1877, (citée dans thése d’Oulmont. Paris, 1878).

Avant de terminer ce chapitre, nous ne pouvons passer sous silence dans
la récente communication de M. Bahinski (1), ce qui a trait aux associa-
tions de Uhystérie avec les hémiplégies organiques. 11 nous a été impossi-
ble de trouver pour I'hémiplégie spasmodique infantile des observalions
analogues i celles que M. Babinski a rapportées pour I'hémiplégie des
adultes. Mais, si cet autear admet que beaucoup de cas d’hémianesthésie
sensitivo-sensorielle. rapportés chez les hémiplégiques adultes & une lésion
postérieure de la capsule interne, sont le fait d’une association hystéro-
organique, il est logique de proposer la méme explication pour les troubles
de sensibilité rencontrés dans I'hémiplégie corticale des enfants. Ainsi
s'expliqueraient les divergences des auteurs & ce sujel, les uns, comme
M. Raymond, niant les avoir souvent rencontrés, les autres, comme M. Oul-
mont et M. P. Marie, prétendant au contraire qu’ils sont la régle dans I'hé-
miplégie spasmodique infantile. La question de savoir si une hémia-
nesthésie compléte ne peut dépendre, dans certains cas, d’une affection
organique de I'encéphale n’en serail pas moins réservée.

En attendant que I'avenir nous éclaire plus complétement li-dessus,
« on a, dit M. Babinski (2), le droit d’affirmer a priori que toutes les ma-
ladies peuvent s’associer & hystérie et rien n’est plus facile & concevoir.
Si. en effet, un léger traumatisme, une simple émotion de toute autre
cause banale est susceptible de provoquer chez un individu bien portant
jusque-la, Papparition d’accidents hystériques, il est tout naturel qu’une
affection organique ou dynamique du systéme nerveux, (u'un état patho-
logique préexistant, quel qu’il soit, puissent produire des effets analogues

(1) Babinski, Soc. méd. hdp., 11 nov. 1892,
(2) 1d.  loco citalo.
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et, en fait, les associations de ’hystérie avec d’autres maladies sont, d’a-
prés ce que j'ai observé moi-méme, chose des plus communes ». Mais cest
la aussi chose trop nouvelle pour que nous y insistions davantage, en ce
qui concerne I’hémiplégie spasmodique infantile.

CHAPITRE 11

SYNDROMES HYSTERIQUES SIMULATEURS DES MALADIES PAR LESIONS
LIMITEES DE LA ZONE MOTRICE CORTICALE.

Les lésions de la zone molrice corticale limilées a un seul des centres
moleurs de cette zone ou bien & deux cenires voisins ne sont en rapport
constant avec leurs symplomes que s’il s’agit de lésions destructives de ces
centres moteurs et de paralysies partielles conséculives.

(e rapport entre les lésions et leurs symptémes devient contingent ponr
les lésions seulement irritatives des circonvolutions motrices et on ne sau-
rait préciser la topographie de la lésion corticale provocatrice d’aprés seu-
lement la forme de I'épilepsie ou de la contraclure partielle. On peut en
effet rencontrer ces symptomes de la lésion irritative, alors méme que la
lésion siege seulement dans le voisinage du centre moteur qui parait exclu-
sivement intéressé et qu’elle occupe plutot une région non motrice de 1'é-
corce.

Il y a done une grande différence a faire au point de vue de la précision
topographique entre les lésions convulsivantes ou irritatives et les lésions
paralysantes ou destructives de I'écorce.

Telle est I'importante remarque faite par MM. Charcot et Pitres dans un
travail déja cité sur « les localisations molrices de I’écorce cérébrale ».
Ils y ajoutent encore celle-ci, ¢’est que les lésions destructives des centres
moteurs entrainent des paralysies permanentes, tandis que les lésions irri-
tatives de I'écorce provoquent surtout des phénoménes passagers el inter-
miltents, comme les convulsions épileptiformes et les contractures.

Ce sont la des raisons suffisantes pour distinguer ces deux ordres de 1¢-
sions dans les rapports avec I’hystérie qui les pourrait simuler.

§ 1. — Lésions irritatives

a). Convulsions

1l ne saurait étre question ici des convulsions de I'épilepsie vraie, mais
seulement des convulsions épileptiformes (épilepsie partielle, jacksonienne
ou corticale) qui se distinguent des précédentes parce qu’elles débutent
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par une aura motrice et peuvent se généraliser ou rester limitées i une
moitié du corps (hémispasme) ou & un seul groupe musculaire (monospas-
me). La généralisation des convulsions peut se produire avec une lésion
trés limitée de I'écorce el encore, nous I'avons vu plus haut, il n’est pas
nécessaire que les centres moteurs soient directement intéressés. On peut
meéme dire que les convulsions épileptiformes, généralisées ou partielles,
indiquent plutot des lésions limitées qu’élendues de I’écorce ; c’est pour-
quoi leur place éfait marquée dans le cours de ce chapitre.

Parlons d’abord des convulsions généralisées. Elles peuvent exister dans
Phystérie, soit dans I’hystérie vulgaire & forme convulsive, soit dans
hystéro-épilepsie. Chez les enfants en particulier, la dissociation est fré-
quente pour les quatre périodes de la grande attaque (1). Quand existe
seulement la période des grands mouvements et de I'arc de cercle, cetle
période suffit en général au diagnostic, mais elle peut manquer comme la
période des hallucinations et la période de délire. L’atlaque se réduit alors
a la période épileptoide : ¢’est dans ce cas surlout qu’on peut douter si on
est en présence de convulsions épileptiformes ou simplement de convul-
sions d’hystéro-épilepsie.

Voici d'ailleurs deux faits assez convaincants i cet égard. Dans le pre-
mier, la période épileptoide de la grande attaque d’hystérie avait seule
frappé le médecin traitant qui avait cru & une épilepsie vraie ou sympto-
matique d’une tumeur cérébrale. Dans le deuxiéme, il s’agissait seulement
d’un cas d’hystérie vulgaire & forme convulsive dans lequel une céphalée
persistante, joinle aux attaques périodiques, avait pu en imposer également
pour une lésion intra-crinienne.

Opsenvation V.

Période épileptoide faisant croive & une tumeur cérébrale dans un cas d’hystéro-
épilepsie. — Charcol (Legons sur les mal. du syst. nerv. T. 111, p. 90).

Onservation VI.

Cas de pelite hystérie avec céphalée persistante et atlaques convulsives faisant pen-
ser a une lésion organique de Uencéphale. — Charcot (Legons sur les mal. du
syst. nerv. T. HI, p. 62).

Nous retrouvons, en note, aprés cette observation, que I’enfant guérit,
comme M. le professeur Charcol I'avait annoncé, mais seulement aprés
qu’on et obtenu son isolement etsa séparation d’avec sa famille.

La question du diagnostic est bien plus délicate et les difficultés sont
autrement sérieuses quand on se trouve en présence de convulsions par-
tielles.

(1) Charcot. Lepons du mardi, 1888, p. 203.
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Jusqu'd ces derniers temps, aprés les travaux de Bravais (1827) et de
Jackson (1863), on s’était habitué i considérer I'épilepsie partielle comme
un signe certain et exclusif de lésions corticales organiques. Pourtant,
Itard (1) (1825) et Maisonneuve (2) (1803) avaient eu soin déji de dislin-
guer des formes sympathiques d’épilepsie partielle dans lesquelles le sys-
téme cérébro-spinal ne paraissait pas atteint d’affection grave. M. Hu-
chard (3) en 1882 avait décrit « quelques convulsions partielles hystéri-
ques ».

Mais c’est & M. G. Ballet (4) que revient I’honneur d’avoir établi nette-
ment l'existence d” « accidents hystériques simulant Uéptlepsie partielle ».
Son premier mémoire sur cetle question coincida avec une observation rap-
portée par Legrand du Saulle devant la Société médico-psychologique sur
un cas insolite de névrose convulsive (5) ; on conclut dans ce cas (ue le
diagnostic de lésion organique devait étre abandonné pour les molifs sui-
vanls : nombre excessif des attaques, calme dans les intervalles des accés,
absence de paralysies posi-épilepliques et d’élévation de température ;
enfin, existence d’une hémi-anesthésie droite. On avait eu aflfaire vraisem-
blablement & une attaque d’hystéro-épilepsie incompléle et bornée a la
phase épileptoide.

Depuis, M. G. Ballet a repris le méme sujet en I"appuyant de nouveaux
faits (6) et M. le professeur Charcol a adopté pleinement sa maniére de
voir, dans une de ses lecons (7). Ainsi, il est bien démontré que I’hystérie
peut s’approprier le masque de Iépilepsie partielle et que ces conyulsions
partielles épileptiformes conslituent souvent loute Iattaque d’hystérie.
Les accés de celle fausse épilepsie se montrent d’ordinaire par séries et
constituent alors dans I’hystérie un véritable état de mal épileptiforme.
Tantot 'épilepsie partielle d’origine hystérique aflecte la forme hémiplé-
gique, tantot la forme monoplégique et celle-ci peut se localiser uniquement
d la face (monospasme facial). Dans tous ces cas el en I"absence des autres
phénoménes de la grande attaque d’hystérie (grands mouvements, poses
plastiques, hallucinations), on con¢oit que le diagnostic devienne trés déli-
cat. On pourra néanmoins affirmer encore la nature hystérique des convul-
sions partielles si la température reste normale, si les accés ne sont pas
suivis de paralysies, si enfin il n’y a pas de déchéance cérébrale et vitale.

Nous regrettons de ne pouvoir reproduire ici les observations de M. G.

(1) IrAnn, Archives gén. de médecine (1825), p. 403.

(2) Matsonneuve, Recherches el observ. sur Uépilepsie. Paris, 1803, p. 259,
(3) Hucuanp, Concours medical, 1882, no 29,

(4) G. Bavruer, Arch. neurologie, 1884, p. 127,

(5) LEar, pu Saviig, Sec. médic. phych., 22 novembre 1883.

(6) G. Ballet, loco cifato, nos 23 et 24.

(7) Charcot, Leg, sur les mal. du syst. nerv., t, 111, p. 287.




30 NOUVELLE ICONOGHRAPHIE DE LA SALPETRIERE.

Ballet ; mais elles ne concernent que des sujets adultes. Il était difficile
d'en trouver d’aussi nettes concernant les enfants (1). Pourtant, dans les
trois qui vont suivre, I'observation VII permet d'affirmer que I'hystérie
élait la seule cause des attaques d’épilepsie partielle, les observations VIII
et IX sont au contraire des exemples assez complexes d’associations hyste-
ro-organiques. ou il est parfois embarrassant de faire Ja part exacte de la
névrose et de la lésion organique.

Opsenvarion VII.

Attaques hemiplégiques avec awra, sans perte de connaissance. — Grande excita-
tion. — Duvoisin (de Bile), in Jakrb, f. Kinder. Leipziy (1889).

Onservarion VIII (inédite).

Rédigée d’aprés les notes recueillies par notre collégue et ami Souques
it la consultation externe de la Salpétriére.

Paralysie spinale infantile. — Hystérie a forme d’épilepsie partielle motrice.

Louise J..., dgée de 10 ans. Examinée le 28 octobre 1891.

Antécédents héréditaives. — Mere nerveuse sans maladie déterminée. Pere
alcoolique. Dans la famille de la mére, une sceur morte aliénée & Niort, une
autre arriérée. Du colé des grands parents, pas de renseignements.

Antécédents persomnels. — A & mois, convulsions qui ont laissé une mono-
plégie brachiale droite. Depuis lors, vers Iige de 2 ans, elle aurait eu la rou-
geole, un peu plus tard le tenia.

A 3 ans, aceds de frayeur en présence d’un grillage éclairé par le gaz. L'en-
fant croyait y voir des bétes de toule sorte, criait, se débatlait. Ces accés sont
revenus chaque soir pendant un mois.

Envoyée plus tard & Péeole, elle y aurait eu des crises de nerfs (?)

Début. — Au mois de mai 1891, elle a eu des crampes dans la main droite :
ses doigts se ferment dang la paume, le pouce en dedans, puis s'ouvrent et s’é-
cartent (durée de quelques secondes). Les crampes passent ensuite dans la
jambe droite qui se raidit et enfin dans la face du cdté droit ; elles sont doulou-
reuses, mais ne durent que peu de temps, quelques-unes cependant de 15 a
20 minutes. Quelqueflois il y a des secousses répétées, dans tout le coté droit ;
mais toujours le début se fait par le bras droit. Ce n’est que depuis un mois que
les convulsions, d’abord localisées au bras droit, se sont étendues & tout ce
coté. Ces crises se répétent tous les jours plusieurs fois depuis un mois. Le

(1) Cette partie de notre thése était déja toute préte pour l'impression quand nous
avons eu connaissance du travail fait 4 la Salpétriére par le D Ghilarducei et publié
dans les Archives de neurologie du mois de novembre 1892;sous le titre de Contribution
au diagnostic différentiel enlre Uhystérie el les malddies organiques di cbrveau. L'au-
teur y rapporte quatre cas d'hystérie a forme d'épilepsié partielle dont I'un est relatif a
on enfant de 14 ans. Nous renvoyons a ce travail trés consciencieux pout les détails de
I'observation: ;
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coté gauche est toujours respecté. Jamais il n’y a eu de perte de connaissance.
Depuis un mois, il faut encore noter des troubles psychiques assez marqués :
agitation, cris, délire, coprolalie, extravagances de toute sorte.
Etat actuel. — Malgré les désordres qui précident, c’est une petite fille tres
intelligente, trés avancée pour son age.
Pas de stigmates permanents. Pas de rétrécissement du champ visuel. Pas

d’attaques. Pas de points douloureux.
Monoplégie brachiale droite avec amyotrophie surtout marquée & I'épaule et

au bras.

Nous venons d'assister i une de ces crises épileptiformes ; début par la main
droite, puis secousses étendues & la jambe et & la face du coté droit, doulou-
reuses dans les membres. Durée d’une minute environ. Ni morsure de la lan-
gue, ni incontinence d’urine. Conscience parfaite.

Le diagnostic d'hystérie porté i la Salpétriére el qui a paru évident a
tous ceux qui ont vu I'enfant ne peut étre pour cette raison rejeté a priori,
bien que les stigmates soient absents. Au reste, quand on veut s’expliquer
l'origine des attaques épileptiformes, on ne saurait la trouver dans la lé-
sion organique, puisque c’est la moelle qui est en cause dans la paralysie
spinale infantile et non 1'écorce cérébrale. Reste done l'origine hystérique
que viennent encore confirmer les caractéres de Ialtague, I'absence de
paralysies consécutives et enfin, I'état de I'intelligence et des fonctions
organiques.

OsservaTion IX.

Heémiplégie ancienne. — Accés épileptiformes du coté de Uhémiplégie pouvant étre
de nature hystérigue. — Amyotrophie hystérigue. — (Thése de Souquss).

S'il est une chose hors de doute, cest assurémen( l'existence de I'hys-
térie. Mais tous les symptomes relévent-ils de la névrose? Li commencent
les difficultés (1).

Comment caractériser d’abord I’hémiplégie avec contracture survenue i
'dge de 18 mois? Les convulsions initiales provoquées par I'administra-
tion d’un vomitif, la contracture contemporaine du début de 'hémiplégie,
la disparition assez rapide de celte méme contracture, sinon de I'hémiplé-
gie, puis, son retour brusque i 'ige de 7 ans, voila tout autant de faits qui
ne cadrent qu’imparfaitement avec I'idée d'une hémiplégie par atrophie ou
sclérose cérébrale. Ce n’est pas ainsi, nous I'avons vu plus haut, que se

(1) Notre collégue el ami Souques nous a signalé cette observation de sa thése sur-
tout au point de vue de I'épilepsie partielle qu'il avait hésité, nous ditsil, & considérer
comme de nature hystérique, mais sans se prononcer catégoriquément contre cette opi-
nion. Il nous a donc permis d’interpréter dans cé sens les faits qu'il a observés. Nous
ne l'aurions pas tenté sans sa permission.
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conduit d’ordinaire chez les enfants une hémiplégie purement organique.

Il y a pourtant un fait indéniable, ¢’est I'existence bien conslatée d’une
hémiparésie droite avec asymétrie correspondante de la face et du trone.
L’amyotrophie de la main droite, qui est venue se greffer sur celte hémipa-
résie, est déclarée sans conleste de nature hystérique. Y a-t-il plus de mo-
tifs & cela qua ne voir dans celle amyotrophie qu’une nouvelle élape de
’hémiparésie primitive? Car enfin, il s’agit de troubles trophiques dans
les deux cas et I'on ne voit pas trés hien pourquoi les uns seraient attribués
a une lésion organique et les autres & ’hystérie. 11 est possible que les uns
et les autres reléevent de lésions organiques, mais les uns comme les autres
pourraient aussi bien relever uniquement de I’hystérie.

Quant aux aceés d’épilepsie partielle, ils alternent  la fin de I'observa-
lion d’une fagon (rés réguliere avee les allaques franches d’hystérie et la
malade ne se tronve pas plus incommodée de ces accés que des altaques
d’hystérie. En faveur de leur commune origine, on peul encore invogquer
le nombre excessif des accés, leur constante délimitation au coté droit,
I’absence de toule paralysie consécutive et de toule déchéance cérébrale ou
vitale.

b). Contractures.

Dans quelles conditions les contractures peuvent-elles étre rapportées
4 des lésions limitées de I'écorce cérébrale ?

Ces conditions sont évidemment Lrés restreintes, et la signification des
contractures partielles est rarement absolue au point de vue de la précision
topographique des lésions corticales. En présence d’une contracture par-
tielle, il y a d'abord & s’enquérir si elle rentre dans le groupe des contrac-
tures vraies ou spasmodiques, 4 ¢liminer par conséquent les pseudo-con-

- tractures ou conlractures myopathiques qui sont causées par des altérations

matérielles du muscle, ne sont modifiées ni par ischémie locale ni par les
anesthésiques généraux. Une contracture qui est alors reconnue spasmo-
dique ou névropathique peut dépendre soit de I'hystérie, soit de lésions
organiques des centres nerveux ou de lésions des nerfls périphériques.

En ce qui concerne les contractures d’origine nerveuse organique, si I’on
met a part les contractures dites réflexes par lésions des nerfs : traumatis-
mes, affeclions articulaires qui sont en général faciles  constater et les con-
tractures par lésions organiques de la moelle qui affectent de préférence la
forme paraplégique, il reste d imputer aux lésions organiques du cerveau
les contractures permanentes  forme hémiplégique ou monopléyique.

Le type de la contracture tardive des hémiplégiques est trop connu pour
que nous y insistions; il est d’ailleurs en rapport dans I’hémiplégie spas-
modique infantile avec des lésions plutot étendues que limitées de I’écorce
cérébrale, et il s’ensuit une dégénérescence totale du faisceau pyramidal.
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La contracture peut suivre encore les monoplégies d’origine corticale,
dont les lésions sont le plus ordinairement localisées dans la zone motrice
du bras. (’est méme cette contracture tardive, jointe d I’exagération des
réflexes tendineux et parfois & 'asymétrie dela face, qui permet d’affirmer
I’origine corticale d’une monoplégie. Ces faits se présentent rarement et
nous n’en parlons que pour arriver & établi une premiére catégorie de
contractures, les contractures tardives ou secondaires awr paralysies par-
tielles de U'écorce.

Ce ne sont pas les seules que nous ayons a signaler ici. On peut voir en
eflet des contractures accompagner ou suivre des attaques convulsives qui
sont en rapport avec une irritation quelconque de I’écorce ; pour cetle rai-
son, on donne & cette deuxiéme catégorie de contractures le nom de con-
tractures post-convulsives, quand elles s’installent & demeure aprés I'atta-
que, et dans ce cas, elles peuvent encore précéder la paralysie d’un temps
plus ou moins long, elles sont dites alors contractures précoces. Cela se
voit surtout au début et dans quelques cas d’épilepsie partielle (1).

En résumé, une lésion circonserite de I'écorce cérébrale peut provoquer
des contractures partielles de deux ordres : les contractures tardives dont
le début est lent, la marche graduelle comme celle de la paralysie primi-
tive ; les contractures précoces a début brusque, suivant ordinairement des
attaques convulsives et pouvant précéder la paralysie compléte des parties
primitivement atleintes de contracture.

L’hystérie peut-elle simuler ces deux ordres de conlractures ?

Pour les contractures lardives qui résultent de la transformation en con-
tracture d’une paralysie primitive, voici comment s’exprime M. P. Ri-
cher (2) : « La paralysie (hystérique) est souvent un terrain favorable pour
le développement de la contracture, et de méme que cela se rencontre
dans les cas de paralysie organique, il n’est pas rare de voir la contracture
envahir les membres atteints de paralysie hystérique. Mais le mode d’in-
vasion de la contracture se présente sous deux formes différentes. Le plus
souvent, il est brusque, contrairement i ce qui se passe pour les paralysies
organiques. Tout d’un coup, 4 la suite d’un traumatisme, d'une impres-
sion morale ou méme sans cause appréciable, le membre paralysé devient
contracturé. Mais la contracture peut aussi s’établir par degrés et n’enva-
hir que progressivement les membres paralysés. Ce second mode de début
de la contracture est plus rare, mais il offre les plus grandes analogies
avec les cas de paralysies organiques avec contractures tardives ».

Quant aux contractures précoces, il n’est pas rare de les voir s'installer
en permanence aprés une attaque d’hystérie. Lorsque ces contractures sont

(1) Charcot, Legons sur les mal. du syst. nerv,, L. 11, p. 252.
(2) P. Ricuer, Paralys. et contr. hystér., 1892, p. 45. ;
VI 3
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assez étendues, elles se dissipent d’ordinaire, sans traitement, dans un
laps de temps modéré ; au contraire, quand elles sont partielles et non dou-
loureuses, on peut les voir « se prolonger plusieurs jours pour ne dispa-
raitre qu’a la suite d’une nouvelle allaque, ou méme persister d'une facon
indéfinie pendant des mois ou des années (1) ».

Comment done dans tous ces cas démasquer la simulation par ’hystérie ?

1l existe presque toujours au début des contractures de cause organique
et dans les attaques convulsives qui les ont précédées : apoplexie, épilep-
sie partielle, un cortége de symptomes assez caractéristiques pour éloigner
toute idée de confusion. C’est au contraire la banalité des causes ou quel-
quefois leur absence totale qui est au début des contractures hystériques :
les traumatismes les plus‘ insignifiants en apparence ou meéme d¢ja anciens,
les émotions un peu vives prennent ici une importance e\caplmnnelle.
Cela n’a rien d’étonnant aprés ce que nous ont appris les travaux de I E-
cole de la Salpétriére sur la diathése de contracture chez les hystériques.

Nous savons encore que cette contracture atteint d’emblée son maximum
d’intensité et que cette intensité elle-méme est plus considérable que n’est
d’habitude une contracture de cause organique. Le plus souvent d’ailleurs
des troubles divers de sensibilité et autres stigmates d’hystérie se surajou-
tent 4 la contracture primitive, tandis que les troubles trophiques sont
rares. Enfin, la marche de cette conlracture est capricieuse, sa durée va-
riable et la terminaison par la guérison brusque est la régle habituelle,
qu’elle survienne spontanément ou sous I'influence des divers agents thé-
rapeuliques.

Mais le diagnostic n’est pas toujours aussi aisé. Chez les enfants en par-
ticulier il arrive souvent (ue la contracture est la premiére manifestation
de I'hystérie et que celle-ci est monosymptomatique (2).

On se trouve alors en présence d’accidents locaux, isolés qui, mieux que
tous les autres accidents de la névrose. simulent les aflections chirurgica-
les ou les maladies organiques du systéme nerveux. Il faut done les analy-
ser  fond pour les apprécier comme il convient et pour en tiver les indi-
cations les plus utiles au point de vue de la santé & venir des jeunes sujets.

Cest parfois de trés bonne heure qu’on les constate et les jeunes gargons
y sont sujets aussi bien que les petites filles. Suivant la judicieuse remar-
que de M. P. Richer, il y aurait encore erreur d croire que le tempérament
dit hystérique se rencontre toujours: « ce sont, dit-il, desenfants forts,
bien constitués, i intelligence moyenne et hien équilibrée, chez lesquels
I’hystérie borne ses manifestations aux troubles de la motilité et de la sen-
sibilité ; pasde pleurs faciles, de rires nerveux ni d’attaques conyulsives...

(1) P. Ricuer, op, cit., p. 9.
(2) P. Ricuer, op. cit., p. 102,
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Cetle dissociation des signes de la névrose se produit dans les cas d’hysté-
rie incompléte, telles que I’hystérie non convulsive et en particulier I'hys-
térie des enfants ».

Mais ces accidents d’HYSTERIE LOCALE ne sont souvent que de simples épi-
sodes et des signes avant-coureurs de phénomenes plus graves dans I’his-
toire des hystériques. Aussi n’avons-nous pas d’observations particuliéres
a présenter qui concerneraient uniquement les contractures hystériques
pouvant simuler les maladies organiques de I’écorce cérébrale. Les faits qui
pourraient nous intéresser sont en général épars dans une foule d’observa-
tions d’hystérie infantile, perdus, pour ainsi dire, au milieu des autres
manifestations de la névrose ; ¢’est surtout dans les lecons de Brodie (1)
qu'on les trouvera réunis en plus grand nombre et qu’ils sont le mieux
étudiés. Les contractures sont en effet le type de ces « affections nerveuses
locales » si Dbien décrites par I'auteur anglais et il est extrémement rare
qu’on puisse les rapporter. quand elles existent seules, i des lésions orga-
niques des centres nerveux. Encore faul-il en étre prévenu pour ne pas
se tromper ; ¢’est pourquoi nous avons crn utile d’insister sur ce point.

§ 2. — Lésions destructives.

¢). Paralysies partielles

Ce qui a éLé dit dans le paragraphe précédent au sujet des contractures
est en grande partie applicable aux paralysies partielles par lésions limi-
tées de I'écorce cérébrale. Car, si nous avons pu distinguer, pour les be-
soins de P'analyse et de la description, une forme de contractures post-
paralytiques et une forme de contractures prie-paralytiques, les rapports
qui unissent la contracture & la paralysie peuvent encore devenir plus
élroits, la succession des deux états musculaires n’est plus alors aussi ap-
parente et ils arrivent & se confondre si bien dés Porigine qu’il devient
presque impossible de les décrive I'un sans I'autre ou 'un aprés autre.
Cela ressort plus évidemment encore du paralléle physiologique de la
contraclure et de la paralysie qui, obéissant aux mémes causes, frappent
également le muscle d'impuissance molrice, que le muscle soit flaccide ou
raide suivant la réaction spéciale du systéme nerveux.

Mais la pathologie a des exigences plus séyéres et de méme qu’elle rat-
tache en général les contractures i des lésions irritatives des centres ner-
veux, elle maintient les paralysies dans le cadre de leurs lésions destruc-
tives. Cetle division peut n’étre pas absolue; elle n’en rend pas moins

(1) Legons sur les aff. nerv. locales par Brodie, traduites de I'anglais par le Dr Douglas:
Aigre, 1880. .
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service pour lintelligence d’'un grand nombre de fails el nous avons vu
plus haut tout le parti qu’on en pouvait tirer @ propos de la précision topo-
graphique des lésions corticales du cerveau. Il n’y ade rapports 4 peu prés
lixes qu’entre la forme des paralysies partielles permanentes et le siége des
lésions destructives de I’écorce.

(’est pourquoi nous pouvons distinguer pour les paralysies partielles,
bien mieux que pour les contractures, des formes qui correspondent direc-
tement aux lésions des divers centres moteurs. En nous bornant i la zone
molrice, suivant que la lésion limitée atteindra un centre unigue ou deux
centres voisins, il y a lieu de décrire, aprés MM. Charcot et Pitres, des
monopléygies pures el des monoplégies associces donl ils donnent le tableau
suivant:

1. Faciales et linguales. — Extrémité inférienre de la

I {rontale ascendante.
Monoplégies pures. 2. Brachiales. : — Tiers moyen de la frontale
ascendante.
3. Crurales. — Lobule paracentral.
1 4. Brachio-faciales. — Moitié il].ft'!l'iﬂll!'{‘ des circon-
Monoplégies ; .\r‘u’lulwn? {IS{'.!H]!JHIIT.CS. .
A ? 2. Brachio-crurales.  — Moitié supérieure des cir-
convolutions ascendantes.

Les mémes auteurs font remarquer que les monoplégies brachiales pa-
raissent étre les plus fréquentes de loutes les monoplégies d’origine corti-
cale ; les monoplégies crurales sont au conlraire trés raves.

Telles sont les données classiques fournies d’une fagon positive par la
doctrine des localisations motrices de I'écorce cérébrale. Est-ce & dire qu’on”
puisse alfirmer d’emblée Porigine corticale de toute monoplégie se rap-
portant & I'une des formes énoncées plus haut? Loin de I, ce diagnostic
ne peut étre porté qu’en dernier ressort et parexclusion des autres lésions
organiques de beaucoup les plus nombreusesdans I'origine des monoplégies.

Il faudra done éliminer tout d'abord les monoplégies par lésion des nerfs
périphériques et en particulier, des nerfs du plexus brachial, sil s’agit
d’une monoplégie brachiale que nous prendrons pour type : dans ce cas,
la paralysie flasque est immédiate par rapport 4 la lésion, Panesthésie est
disposée par territoires nerveux distinets et il survient bientot une amyo-
trophie dégénérative qui s’accompagne de violentes douleurs. Dans les mo-
noplégies d’origine spinale et principalement dans celles qui dépendent de
la paralysie spinale infantile, il existe aussi de 'amyotrophie dégénérative ;
mais les réflexes sont abolis et les troubles de la sensibilité font défaut.
Cest seulement lorsque les nerfs périphériques et la moelle seront recon-
nus indemnes de toute lésion qu’on pourra penser & une paralysie partielle
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d'origine corticale : au début de cette monoplégie, on trouvera d’ordinaire
un ictus, quelquefois de I'aphasie, les troubles de la sensibilité seront com-
plétement absenls et la paralysie primitive ne tardera pas 4 étre suivie d’une
exagération des réflexes lendineux et de la contracture des muscles para-
lysés.

Ces caractéres essentiels des monoplégies d’origine corticale se retrou-
vent-ils dans 'hystérie? Y a-t-il des types de monopléyie hystérique qui
puissent simuler, dans leur processus et sous toutes leurs formes, les dif-
férents types de monoplégie organique par lésion limitée de 1’écorce ?

Si I'on tient compte des formes anormales de monoplégie hystérique, il
est possible & la rigueur de rencontrer de ces monoplégies avec contracture
et exagération des réflexes tendineux, oit le début a été brusque et spon-
tané, ot la sensibilité s’esl maintenne intacte ; mais ce sont 1a des cas tou-
jours exceptionnels et qui rentrent parfois dans une classe a part (diathése
de contracture). Nous préférons insister sur les formes vulgaires et mon-
trer que, méme pour ces formes. les erreurs sont faciles.

« Les paralysies corticales, dit M. P. Richer, sont celles qui offrent les
plus grandes analogies avec les paralysies hystériques : en effet, ces paraly-
sies sont limitées, incomplétes, transitoires el variables. Elles s’accompa-
gnent fréquemment de convulsions dans le membre ». — Autres analo-
gies. Il y a des monoplégies hystériques qui suivent les accés convulsifs de
la névrose et qu’on pourrait croire pour cela en relation immédiate avee
un ictus, si on n'a pas assisté a I'attaque. Quand au contraire les monoplé-
gies hystériques ont un début lent et progressif. il arrive souvent que
Pamyosthénie précede la paralysie compléte et que celle-ci sinstalle par
degrés, comme c’est fréquent dans les processus destructeurs de ’écorce.
D’autres fois, les monoplégies, avec ou sans conlracture, sont surtout chez
les enfants les premiéres manifestations de I’hystérie qui ne se trahit par
aucun aulre signe; la nature de la paralysie reste alors d’autant mieux
méconnue que Uinfluence des causes nous échappe souvent, soit qu’il y
ait disproportion entre un léger traumatisme local et 'étendue de la para-
lysie, soit qu'il y ait eu un long intervalle entre cette paralysie et le choe
initial. — Enfin, dans les paralysies hystériques aussi bien que dans les
paralysies corticales, on peut constater la persistance de la contractilité
électrique.

Pour toutes ces causes, la confusion est donc possible et elle ne peut
que s’aggraver quand on en vient 4 examiner en détail chaque tpye de mo-
noplégie. On croyail, il n’y a pas longtemps encore, que si I'hystérie pou-
vait copier exactement les paralysies des membres, elle respectail toujours
la face. Celte opinion, émise par Todd en 1856, avail été défendue jus-
qu’en ces_derniers lemps par M. le professeur Charcot. C’est seulement
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depuis 1870, aprés les faits communiqués par MM. G. Ballet, Chantemesse
el Bonnet qu’on a admis 'existence de I'hémiplégie faciale ches les hystert-
ques et M. Charcot s’est rallié définitivement i celte maniére de voir, en
faisant remarquer toulefois que c¢’est la exceplion et non la régle (1). La
question reste encore fort complexe par ce double fait que I'hémispasme
facial peut simuler la paralysie du c6té opposé, ainsi qu’en témoigne une
observation de Bourneville et Youlet (2), et que cel hémispasme peut lui-
méme accompagner la paralysie, I'hémispasme oceupant un coté de la face
et la paralysie 'autre coté (3).

Si nombreuses (ue soienl les ressemblances entre les monoplégies hys-
lériques et les monoplégies corticales, il n’en existe pas moins des carac-
teres différentiels trés importants que nous devons maintenant indiquer,
Un début brusque est plutot en faveur d'une lésion organique de I'écorce
el celle probabilité devient plus grande encore si des phénoménes apoplec-
tiformes ont précédé la monoplégie. Une période d'incubation précéde au
contraire les monoplégies hystériques, pendant laquelle se développe I'in-
fluence du choc nervenx initial. — C'est surtoutla considération des carac-
téres et de la forme de I'anesthésie qui fournit les éléments principaux du
diagnostic. Tandis que cette anesthésie fait défaut dans les paralysies cor-
ticales, elle atteint dans les paralysies hystériques non seulement la peau,
mais les parties profondes, elle se manifeste également pour tous les modes
de sensibilité et s’accompagne de la perte du sens musculaire. Sa distribu-
tion est pathognomonique, car elle se répartit d’une facon (trés réguliére
en occupant exclusivement le membre ou le segment de membre paralysé
et elle se termine par des lignes nettement circulaives qui sont perpendi-
culaires au grand axe du membre. M. le professeur Charcot qualifie cette
distribution de morphologique, par opposition i la distribution anatomique
de I'anesthésie due aux lésions des nerfs. — Enfin, il est rare dans les mo-
noplégies hystériques de constater les modifications des réflexes, I'atrophie
musculaire et les troubles trophiques qui sont le cortége habituel des mo-
noplégies corticales par lésion matérielle. La présence des sligmates hys-
tériques et influence thérapeutique de la suggestion achéveraient de dis-
siper tous les doutes.

Opservarion X
Monaplégie hystérique du bras droit avec récidives. — (FoersTeR, in
Jahrb. f. Kind., 1880, XV, p. 297).

Cette observation peul en effel se passer de longs commentaires et nos
(1) Guancor, Clin. des mal. du syst, nerv. Guinon, 1892, p. 285.

(2) BounneviLLe et Vouwer, De la conlr. hystér. permanente, Paris, 1872.
(%) Brissaun el Manig, Prog. médic., 1888 et Barrer, Soc, méd. hdpit., 1890,
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réflexions seront courtes. Il est clair que la nature hystérique de la mono-
plégie s'impose d’emblée de par son mode de début. quoique ce ne soit pas
un début ordinaire, et de par les troubles de sensibilité qui accompagnent
celte monoplégie. Plus tard, la marche alternante, la guérison brusque de
I’affection ne font que confirmer ce diagnostic el il ne saurait étre ébranlé
ni par apparition de la céphalée frontale ou du ptosis, ni par les varia-
tions de I'excitabilité faradique. Ce ne sont pas la des faits suffisants, puis-
qu’ils sont isolés, pour invoquer une cause organique.

Mais il n’en esl pas toujours ainsi et nous avons vu déja a quelles diffi-
cultés de diagnostic on élait expos¢ chez les enfants pour qui les paralysies
et les contractures sont souvent les premiéres, les seules manifestations de
I’hystérie. Ce n’est pas notre faute si nous ne pouvons fournir & Pappui de
notre dire un plus grand nombre d’observations. Notre tiche serait bien
plus facile il s"agissait des adultes. Faut-il done rappeler encore une fois
que nous avons seulement en vue 'hystérie infantile et que beaucoup de
choses sont encore & I'état d’éhauche dans le sujet qui nous occupe.

CHAPITRE III

SYNDROMES HYSTERIQUES SIMULATEURS DE L’APHASIE PAR LESIONS
ORGANIQUES DE L’ECORCE.

L’aphasie est un syndrome complexe qu’il faut décomposer pour en sai-
sir toutes les formes et les variantes. Cette complexité du syndrome ressort
des éléments nombreux qui concourent 4 assurer la fonction du langage.

Tantot, c'est le mécanisme passif de la fonction qui se trouve atteint, les
images visuelles et auditives des mots ne pouvant plus arriver d leurs cen-
tres de réception, tantdt c’est le mécanisme actif et la transmission devient
impossible pour les images de articulation des mots et les images motrices
graphiques. — « Lorsqu’il y a, dit M. le professeur Charcot (1), suppres-
sion de la mémoire pour Particulation des mots, c¢'est U'aphasie motrice
d’articulation ou aphasie de Broca qui se présente. Lorsqu’il y a suppres-
sion de la mémoire qui permel de représenter les mots par I'écriture, on
dit qu'il y a agraphie et ai pu dire ailleurs que 'agraphie, ¢’était ’aphasie
motrice de la main. Il y a eéeité verbale quand le sujet, non privé de la vi-
sion des caracléeres écrits, est devenu cependant incapable de comprendre
la signification des mots qu’il voit écrits ou imprimés. Enfin quand un

(1) Cuancor, Leg. du mardi, 1888, p. 300,
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sujet qui n’est pas sourd enlend qu’on lui parle et ne comprend cependant
pas la signification des mots qui viennent frapper son oreille, ¢’est qu’il est
privé de la mémoire auditive du mot et on le dit alors atteint de surdite
verbale ».

Telles sont les principales variétés d’aphasie que permet de distinguer
I'analyse des phénoménes physiologiques concourant & la formation du
mot, car on a pu dire avec raison que I'aphasie, ¢’était avant tout « une
amnésie, un oubli de la mémoire du mot (1) ». La question de 'aphasie
est done unigquement une question intellectuelle, une affaire de coordina-
tion des ¢léments du mot ; elle n’a rien & voir par conséquent avec la dif-
ficulté d’articulation des mots qui est produite par des troubles divers dans
les mouvements combinés des lévres, de la langue et du voile du palais.

Ce qui n’est pas moins important & constater pour comprendre parfaite-
ment les diverses modalités eliniques de 'aphasie, ¢’est Uindépendance re-
lative, presque autonomie, des sources multiples dont nous tirons les él¢-
ments du mot. Cette indépendance explique la dissociation possible des
opérations du langage el la perte unique d'une de ces opérations sans que
les autres soient modifiées. Les progrés de la physiologie pathologique
tendent en effet a distinguer dans I'écorce cérébrale autant de centres dif-
férents qu'il y a de mémoires partielles pour la production du mot.

L’aphasie hystérique, mieux que I'aphasie organique, réalise cette dis-
sociation des opérations du langage. C'est pourquoi nous avons cru devoir
poser ces préliminaires a I’étude des syndromes hystériques pouvant si-
muler 'aphasie provoquée par