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- AVANT-PROPOS

J'ai réuni sous le titre.de « Diplegms cerebrales de I'En-
rance », différents types morbides que l’nnn apastoudours
eaardes comme appartenant aun mémﬁ pmce&sus p&thﬂ-
log;que. Ce sont les quatre syndmmes connus: sous le
nom de mqadtfe généralisée, de rigudité par ap!ég:que
A hémiplégie 3pasmodz.que és!atéra!e et de c.fw;r ée con-
geénitale. 2174 RiSosiors

J'ai eu l'occasion d’observer un numbre cﬁnsldérahle
d’enfants frappés de ces aﬂ’eetmns dans le service de
consultations gratuites de M. Freup, prul:'esseul agrégeé,
chef de service de.la division:des maladies du systéme
nerveux, dans Plnstitat Polychnlque pour les maladies
d’enfance du prufesseur KASSOWITZ, A Vienne. G’esl_ ;
sous l'inspiration de mon. excellent ami M. Freun,
privatdocent & Vienne; que ] “ai commence a étudier toutes,
les observations remontant & plus de ¢ing ans en umére
Jai pu examiner moi-méme hon nombre de ces cas, mais
les observatioms ont été prises ou développées par M.\
FREUD.
. Owil me soit permis de m mphquer dés & présent sur
le sujet de mon étude. Les quatre types morhmes aux-
quels nous venons de farm allusion, c-nt d‘ahord ceci de, ‘
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commun que les deux cotés du corps sont frappés, d'une
maniére égale, dun trouble de la motilité. Sous ce rap-
port, ces affections sont tout & fait spéciales 4 I'enfance. ™
\Chez I'adulte, en effel, ces troubles bilatéraux de la moti-—
lité ne se rencontrent que rarement ou accidentellement,
par exemple par suite d’une localisation spéciale d’une
altération diffuse — d’une tumeur eérébrale, d’une mé-
ningite ; — ou bien nous voyons les deux cdtés frappés
-dans le cours d'une affection systématisée de la moelle.
Parmi les maladies nerveuses de I'adulte, personne ne
songera & faire un groupe spécial des diplégies cérébrales,
La bilatéralité est en effet presque toujours un caractére
secondaire. Chez les enfants, an contraire, les affections
motrices 4 loealisation bilatérale ont tant de caractéres
communs, qu'il était toutindiqué de les réunir provisoire-
ment dans une entité morbide.

‘Jen'ai pas eu Pintention d'étudier les troubles bilaté-
raux de la motilité, exclusivement au point de vue symp-
tomatique. Fai voulu les dégager également au point de
vue étiologique et anatomo-pathologique comme entité
morbide. Pour cela, il m’a fallu éliminer tous les cas
dans lesquels la diplégie cérébrale de I'enfance n’est que
symptomatique d'une affection connue, par exemple
d’'une méningite (tuberculeuse), d’une pachyméningite
hémorragique ou d'une tumeur céréhrale.

M. le Dr Frevp, qui a déja publié, en collaboration avec
M. R, une importante étude sur les « Hémiplégies de
I'enfance », se propose de faire paraitre un grand travail
sur la question que nous avons choisie pour sujet de
notre these. Le lecteur désireux de connaitre tous les
matériaux sur lesquels sont basées nos conclusions, y
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CHAPITRE PREMIER

Historique et critique des Diplégies cérébrales de
I'enfance

Je commence par 'histoire clinique du premier lype,
la rigidité spasmodique congénitale des membres ( « All-
gemeine spastische Cerebrallahmung » des Allemands,
« Luttle’s disease » des Anglais).

Le premier auteur qui a bien décrit 'affection qui nous
occupe actuellement est le chirurgien frangais Del-
peech (37), qui en rapporte une ohservation trés conclu-
ante dans le premier volume de son « Orthomorphie »
1827. Mais ¢’est surtout le chirargien et accoucheur an-
glais Little (94) qui a donné la premiére description
compléte et exacte de ce syndrome et qui en a reconnu
les principales conditions étiologiques. Little apublié sur
ce sujet plusieurs travaux dont le plus détaillé a paru en
1861 dans les « Transactions of the obstetrical society of
London ». Clest d'aprés ce travail que je veux donner un
exposé succihet des opinions de Pauteur anglais. Little
croit qu'il 'agit d'une diminution de I'influence de la
volonté de I'enfant sur les membres; en méme temps,
les muscles des membres supérieurs et inférieurs,

2
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le trone et la nuque présentent de l'hypertonie &
un trés haut degré, d’ailleurs variable suivant qu'il s’agit
des mouvements actifs ou passifs. Litfle ajoute qu'il
est bhien surprenant que la paralysie chez ces enfants
soit si peu prononeée par rapport & la rigidité, quand
on pense aux relations intimes qui exislent entre la para-
lysie et la rigidité dans d'autres affections analogues.
IEn examinant des eas prononeés de la maladie en ques-
tion on trouve que les muscles sont plus compacts que
chez les enfants normaux du méme Age. Le thorax et
I'abdomen sont aplatis, la téte est penchée en arriére
par suite d'un spasme des muscles de la nuque ; dans
d’autres cas elle tombe sur Vépaule ou sur la poitrine.
Les extrémités supérieures sont moins atteintes que les
extrémités inférieures. Elles sont serrées contre le trone
par les spasmes des muscles de la poitrine et des épau-
les, fléchies dans les articulations du ecoude et de la
main; les doigts sont rigides, Dans quelques cas les bras
ne montrent point de rigidité, mais leurs mouverients
sont maladroits, Souvent les’ parents du petit malade
racontent qu'an commencement, les bras auraient par-
ticipé & la rigidité museculaire, mais qu'ils seraient deve-
nus libres depuis,

L'affection est toujours beaucoup plus prononecée dans
les jambes: cesontsurtout les adducteurs de la cuisse qui
montrent de la rigidité au plus hauat degré.Quand Penfant
est couché sur le lit, les jambes restent, ou bien dans la
contracture d’exlension, ou plus rarement elles sont flé-
chies dans les hanches et les genoux. On observe encore
différentes déformations des pieds qui dépendent des con-
tractures. Les enfants n’apprennent que Lrés tard i rester
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assis, &4 rester debout et & marcher librement. Quand on
les fait s’asseoir, on remarque une voute dorsale assez
considerable, les muscles érecteurs du trone étant trop
faibles pour les maintenir. Quand on met debout les en-
fanls, ils se dressent sur la pointe des pieds et entrecroi-
sent les cuisses., Méme aprés avoir appris & marcher,
leur démarche est défectueuse, peu rassurée, spasmo-
dique ; ils ont de la peine & s’avancer, parce qu'a chaque
pas leurs genoux se frottent I'un contre Pautre, La di-
minution de l'influence du cerveaun ne se montre pas
seulement i 'occasion des fonetions motrices coordon-
nées, mais aussi par certaines particularités de 'intelli-
gence et des fonctions du langage articulé. I.intelli-
gence est affaiblie dans la plupart des cas et I'on pent
observer tous les degrés des troubles eérébraux,depuis le
plus léger jusqu’a l'idiotie la plus grave. Les enfants ou
n’apprennent pas du tout & parler, ou ils parlent mal,
d'une maniére précipitée et nerveuse. La cause de ce
trouble dulangage réside dans 'articulation des paroles,
Litile sait que tous les mouvements et aussi le langage
peuvent étre ralentis ; aussi caractérise-t-il ces enfants

“en disant « quiils fonl I'impression d’'un animal tardi-

orade ». Au cours de cette maladie on remarque ane
amélioration Jente, mais prononeée et quelquefois com-
pléte. L’entourage de I'enfant est frappé par une anoma-
lie musculaire tout de suite aprés la naissance, mais
quelguefois seulement au bout des semaines el des mois.
La nourrice ou la mére racontent alors que l'enfant est
rigide, qu'il se remue comme une piéce de bois et qu’il
wa pas l'usage libre de ses membres. Les convulsions
seraient assez fréguentes immédiatement apres la nais-.
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sance ou dans les premiers jours; mais elles feraient dé-
faut trés souvent, ne se répéteraient pas et ne seraient
pas, d'aprés Liftle, la cause de la maladie. Déja les con-
ditions dans lesquelles les enfants sont nés sont le plus
souvent anormales, Ce sont ou bien des naissances
avant terme, et alors les enfants se distinguent par leur
grande faiblesse, ou bien des naissances difficiles, avec
ou sans intervention chirargicale, comme par exemple
présentation anormale, asphyxie par prolapsus du cor-
don ombilical et par d'autres raisons. Toutes ces cir-
constances ont ceci de commun qu'elles aménent des
troubles de la cireulation, de I'asphyxie pendant le travail
de la femme en couches. Ces troubles circulatoires amé-
neraient, d’aprés Little, des épanchements du sang oun
des hémorragies capillaires du cerveau et donneraient
lieu aux phénomeénes décrits ci-dessus. Cette deseription
de Liféle est classique et aucun des auteurs qui se sont
occupés de la question apreéslui n'a pu attcindre le méme
degré deprécision.etde clarté dans leur exposé clinique.
Le syndrome porte donc 4 jusle titre le nom de son meil-
leur observateur: maladie de Litfle. En résumé, les
principaux earactéres distinetifs de cette maladie sont les
suivants; 11 L’affection est plus prononcée dans les jam-
bes que dans les bras ; 2 la; paralysie est moins accen-
tuée en comparaison que la rigidité qui domine le ta-
bleau clinigue. | e

La description donnée par Liftle contient déja le
germe duw second type que M. Freud propose de
nommer « rigidité paraplégique ». Ce deuxicme type,
décrit aussi sous le nom de paralysie spinale spasmodi-
que ou de tabes spasmodique, ne se distingue de la rigi-
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dité généralisée que par I'étendue limitée de P'affection;
ce sont, en effet, les jambes seules qui montrent les
caractéres que nous venons d’exposer. Or, nous savons
déja, depuis Little, que les bras participent toujours
moins dans la rigidité et que dans quelques cas les bras
seraient redevenus normaux, si 'on en croit les parents.
Ce fait a de I'importance, car il montre qu'il ne faut pas
séparer d’'une maniére trop absolue les deux types I'un
de autre. :

C’est encore Liftle qui a atliré notre attention sur le
rang qu'il convient d'attribuer au syndrome de la chorée
généralisée congénitale. Il faut remarquer que beaucoup
de ces enfants atteints de rigidité musculaire exécutent
des mouvements choréiques et il n’hésite pas & joindre ce
symptdme aux autres en question.

En ce qui concerne l'étiologie de la maladie, Little
est loin de la regarder comme unique. Il commence la
discussion de I'étiologie par une remarque extrémement
judicieuse, gque le plus grand nombre d'enfants qui ont
souffert d’asphyxie ou d'une naissance difficile restent
absolument indemnes.

De Pautre edté, il rapporte dans son travail un certain
nombre de cas qui offrent le méme syndrome sans qu'on
puisse démontrer chez eux un traumatisme aequis au
moment de la naissance. La rigidité généralisée n'est
done pas toujours une maladie due 4 un semblable trau-
matisme.

Elle peut se développer avant la naissance ou, comme
Liitle en a pu observer un seul eas, elle peut résulter d’'une
maladie acquise pendant la vie extra-utérine.

Nos connaissances sur cette affection n’ont pas fait de
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grands progrés depuis Little. Seule I'anatomie patholo-
gique a eu & envegistrer des découvertes, récompenses
naturelles des bonnes autopsies. La lésion anatomique
a pu étre trouvée du moins pour les lésions graves,
grace & Mme Sarah Mac-Nuit (97) qui a publie son
observation en 1885. Il s’agit du cervean d'un enfant qui
avait montré pendant sa vie de la rigidité généralisce,
dont la cause était atiribuée 4 une naissance laborieuse
avec asphyxie. L'autopsie, faite aprés, six mois de vie
extra-utérine, démontra & I'évidence qu'il y avait une
vieille hémorragie méningée avec infiltration sanguine
des circonvolutions ascendantes frontale et pariétale qui
fut résorbée et laissa une sclérose cicatricielle,

Depuis cette autopsie on ne conserve plus les mémes
doutes que Litfle, & savoir si la lésion est spinale ou
cérébro-spinale, mais on croit qu'elle est exclusivement
eérébrale. Nous reviendrons, d’ailleurs, ultérieurement
sur celte question.

Abordons maintenant Phistoire du second type, la
rigidité paraplégique ou le tabes spasmodique des
enfants. On a abandonné d’abord la trace suivie par
Liftle qui a tant contribué 4 l'intellizence de cette ma-
ladie. C’est seulement en 1877 que M. Charcot (27) a
attiré 'attention des médecins sur cette affection infan-
tile et I’a identifiée avec I'affection analogue des adultes.
Aprés M. Charcot ce [ut le professeur #rb (46), en Alle-
magne, qui s'est occupé de ce type morbide. A cette épo-
que le tabes spasmodique infantile, confondu avec eelui
des adulies, était considérd comme une affeclion spinale,
faute d'autopsies. 11 y a pourtant méme une certaine
différence entre les deux affeclions an ; point de yue
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3 La rigidité paraplégique est combinée trés souvent
avec des symptomes cérébraux qui sont les mémes que
dans le premier type ;

4+ Enfin, nous voyons que les mémes conditions étio-
logiques peuvent étre observées dans les deux types.
Dans la forme paraplégique, c’est surtout la naissance
avant terme qui joue le role principal.

J'ai réuni ces raisons d’aprés les résultats consignés
dans la littérature. Nos propres observations les rendront
encore plus évidentes. Il faut done abandonner la dési-
gnation de tabes spasmodique, qui ne deviendra gqu'une
variété de la rigidité généralisée sous le nom de rigidité
paraplégique.

Si cette question parait étre tranchée par les travaux
récents, une aufre dont nous abordons maintenant
I'historique ne l'est pas encore. Il y a des cas dans la
littérature dans lesquels le trouble bilatéral de la motilité
n'a pas les caractéres de la rigidité généralisée de Little.
Dans ces cas de rigidité musculaire infantileles bras sont
frappés autant el méme davantage que les jambes. Les
membres supérieurs montrent plutot la méme paralysie
et les mémes contractures que nous sommes habitués &
voir dans I'hémiplégie avec dégénérescence secondaire
des cordons latéraux. En outre, la paralysic n'est pas
effacée, mais bien accusée et évidente a4 coté de la
rigidité, quoiqu’il ne soit pas toujours facile de décider
ce qu'il faut attribuer 4 la rigidité et ce qui appartient &
la paralysie. Des cas pareils méritent le nom d’hémiplégie
spasmodique bilatérale. Ils peuvent se partager en deux
groupes naturels : Le premier groupe est représente pav
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I'hypothése que ces deux symptdmes, la chorée et la
rigidité, ne sont que des phases différentes d'un méme
processus pathologique, dont le développement peut
offrir des chances pour I'apparilion de 'un ou de 'autre
symptome, ou de tous les deux, dans leurs différentes
modifications et combinaisons. Nos connaissances actuel-
les ne sont pas assez avancées pour entreveir, dans
chagque cas, toutes les econditions gqui servent de base
& cette variation dans les formes des diplégies cérébrales,
Mais des faits pareils se rencontrent assez souvent et ne
pouvaient échapper aux auteurs. Dans la littérature
récente l'intelligence des chorées a fait de grands progres,
et c’est surtout aux excellents travaux de Huet (76) et
d’Audry (4) que nous devons une desecription exacte
des chorées et de l'athétose congénitales. Le rappro-
chement de la chorée congénitale et de la rigidité
généralisée se base sur des réflexions contenues dans 1'é-
tude clinique sur 'hémiplégie infantile de MM . Freud ot
Rie (51} qui ont le mérite d’avoir insisté sur Pimportance
des hémichorées comme formes spéciales des hémi-
plégies. Ils arvivent aux conclusions suivantes sur les
relations existant entre la chorée et la paralysie :

1* Dans quelques cas la chorée remplace, dés le début,
la paralysie dans les deux extrémités du méme coté
(parésie choréiforme);

2* Dans d’autres eas, une paralysie spﬂa,modlque de

la jombe s'associe avec une paralysie choréiforme du
bras. (Formes de transition);

; 3° Quelquefois on peut remarquer I'apparition de la
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méme affection que nous econnaissons sous le nom de
rigidité spasmodique se développe aussi bien sous I'in-
fluence de I'étiologie donnée par Little que sans étiologie
connue. .

Analysons d’une maniére plus approfondie les carac-
téres distinetifs de nos 12 cas de rigidité généralisce.

L'impression qui se dégage aprés examen des enfants
dépend de différentes eirconstances. Les particularités
du coté de lear systéme moteur sont peut-étre moins
saillantes pour 'observateur que les conclusions qui s'im-
posent & son esprit sous le rapport de I'élat de leur intel-
ligence. Mais il faut avouer qu'il est quelgquefois bien
difficile de se former une opinion exacte surl'intelligence
des enfants dans les conditions ot 'on est obligé de les
observer. L'enfant que la mére ou la nourrice a désha-
billé sur 'ordre du médecin est présenté dans un endroit
gqu'il ne connait pas, olt tout lui fait peur ou tout an
moins le géne. Dans la plus grande majorité des cas le
résuliat ne pourra étre oblenu gu'a Taide’ d’observations
fournies par l'entourage dont les indications commémo-
ratives sont souvent d'une valeur douteuse. Dans nom-
bre de eas une observation répélée nous donnerait plus
de certitude. Plus un enfant est jeune, plus les difficultés:
s'accroissent, plus les conclusions sur le degré de son
développement intellectuel et de son tempérament sont
incertaines. Une combinaison d’indications physiques’
spéciales avec des manifestations d'intérét ou d’inquié-
tude en rapport & I'age nous permet d’émettre une opi--
nion. Telles sont les précautions 4 prendre pour I'examen
des enfants en général !

{Quant aux signes physigques qu'on note cliez les enfanls,.
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se mettre dans des attitudes qu'on ne peul jamais obser-

* ver sur des enfants normaux, Pour les caractériser som-

mairement, ils seé présentent a Pobservateur plulot en
supination quen pronation et plutot en extension qu'en
flexion. Cette proférence donnée & Pextension et & la
supination sur la flexion et la pronation est tellement
constante et se manifeste avee tant de régularité, aprés
chaque essai qu'on fait de donner aux membres une
tenue normale, que nous sommes bien justifics & la
regarder comme une attitude forcée. La plus caractéris-
tique et la plus saillante de ces attitudes est désignée
par M. Freud sous le nom expressif d'attitude d’ado-
ration..Les mouvements spontanés des bras exécutés par
ces enfants ont, au premier coup d'eeil, quelque chose de
maladroit' et rappellent les mouvements ataxiques; en
effet, il n'y a pasderapport entre le but qu'ils se propo-
sent d’atteindre et le grandeffort qu'ils déploient. Nous
ne nous éloignerons pas de la vérité en comparant ces
mouvements extraordinaires pour un enfant de plus
d’un an avee les mouvements spontanés que les enfants
normaux exécutent dans les premiéres semaines aprés
lamaissance et avant le développement de la facualté
d'exécuter des mouvements coordinés et intentionnels.
Dans ce groupe nous voyons déji paraitre un trouble
de la motilité qui jouera un réle beaucoup plus impor-
tant dans les derniers groupes : ¢e sonl les mouvements
choréiformes. Lie cas 42, qui coneerne un enfant de 10
ans, nous frappe par la généralisation de cette agitation
choréiforme. Dans le cas 52, fille Agée de 7 ans, les
doigts montrent des mouvements rythmes' qulon pour-
rait appeler athétoides: Le cas 53 se distingue par 'ap-
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qui se distingue en outre par une trés légére hémiparé-
sie droite.

Pour les convulsions, il faut noter déja ici qu'il y a,
quant & leur apparition, une différence entrele cas dont
I'étiologie est celle de Little et les cas sans étiologie con-
nue. On est bien surpris de voir que les cas dus & de l'as-
phyxie au moment de la naissance ne soient pas accom-
pagnés plus souvent de convulsions. Parmi les cing cas
avec asphysxie il n'y avait des convulsions que dans un
seul cas, le troisiéme jour aprds la naissance ; ces con-
valsions ne se sont pas répétées depuis. Dans trois cas
-elles font défaut entiérement et dans le cinguieéme elles
-apparurent 3 mois aprés la naissance, évidemment en
dehors de toute. relation avec celle-ci, mais 4 'oceasion
d’une fievre exanthématique. Les seuls cas dans les-

" quels les convulsions apparurent sans étiologie fiévreuse
et dans lesquels elles se sont répétées (n° 34 et n° 53)
n'offrent pas l'étiologie de Little.

Le deuxiéme groupe embrasse les cas qui se présen-
tentavec le méme ensemble de svmptomes, sans que
ceux-ci y soient aussi prononcés que dans les cas typi-
ques. Ce sont des cas plus légers de rigidité générali-
sée. Le cas 44 se distingue en ce que la rigidité est mo-
dérée en position couchée et n'apparait gu'an moment
oiton met l'enfant debout. C'est d’ailleurs un cas bien
net de rigidité généralisée, mais sans létiologie de
Little, avee des convulsions, de la difficulté de tenir la
téte droite sur les épaules, pied bot, et la face gaie et
agitée. _ ,

Le cas 13, dont I'étiologie révéle de I'asphyxie, mon-
tre un autre genre d’affaiblissement du symptéme. La
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Le troisiéme groupe nous présentie un affaiblissement
encore plus prononeé du symptome prineipal.

(Yest la forme fruste dont j'ai pu .observer un trés
grand nombre de cas, Pour donner une idée de ce groupe
trés répandu, je ne rapporterai que quelques observa-
tions. Ce sont des enfants qui se rapprochent des enfants
normaux par plus d'un trait. On saisira mieux leurs
particularités aprés les avoir rapprochés dn type
de la rigidité généralisée. Le cas le plus prononcé
est le n° 33, avec une hypertonie 4 peine esquissée. Sous
d’autres rapports, il rappelle les cas graves, car I'enfant
se montre maladroit dans ses mouvements, incapable
de tenir la téte droite malgré 'age de 2 ans et 3 mois.
La réaclion sensilive est anormale, l'intelligence est re-
tardée dans son développement.

On pourrait comprendre ce cas sous le nom collectif
de I'idiotie, ecomme on l’a'faitjusqu’ﬁ présent, Mais en
substituant & ce terme, cheisi d’aprés un des symptomes
les moins caractéristiques, un autre qui tient compte au
méme temps de tous les signes cliniques et de I'étiologie,
j'espére me rapprocher davantage de la vérité. En effet,
I'asphyxie, comme antécédent étiologique, I'hyvpertonie
musculaire affaiblie avec 1'age du patient, voila les
deux raisons principales qui m’engagent & faire de ce cas
une forme fruste de rigidité généralisée.

Les autres cas que je fais entrer dans ce groupe sont
encore moins caractéristiques, )i

Leé ne 35 ne montre que des traces d'hypertonie mus:-
culaire. L'enfant a un erane trés petit, son mte!hgemce
est faible et il est d'une gaité agitée} mais ses fnmctmng
motrices n'ont que trés pea souffert. My
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point de vue. C'est la localisation spéciale de la rigidité
dans les jambes, que j’ai nommée rigidité parapléqi-
que, qu'il me faut aborder maintenant.

Avant de donner la description de la forme pure, je
dois signaler une forme de transition gui tient le milieu
entre la rigidité généralisée et la rigidité paraplégique.
(’est seulement dans la nature de I'évolution de la ma-
ladie qu'il fant s’attendre & voir toutes sortes d’affaiblis-
sements du type principal.

Les cas 3, 4, 20, 22, qui ont, & coté de 'hypertonie pa-
raplégique des jambes trés prononcée, des attitudes for-
cées ou des contractures passageres des bras sans hyper-
tonie, en sont de beaux exemples.

Le cas n° 3 offre une forte hypertonie des jambes, les
bras ne résistent pas aux mouvements passifs, mais re-

prennent leurs attitudes anormales dés que la contrainte
a cessé.

Le n° 4 aune légére hypertonie des jambes, pas de

troubles aux bras, sauf la tendance. & sevrer la main au
plo_ipg,._. : I P Parhok %
e n* 20 ‘montre des 'troubles si légers du eoté des
bras (mouvements athétosiques des doigts) qu’on pour-
rait ranger ce cas dansle groupesuivant des pures para-
plégies. Mais la rigidité de la nuque trés prononeée,
témoigne de l'irruption du proeessus pathologique, dans
une région gui devrait rester indemne, 8%l g'agissait d'une
rigidité paraplégigque pure et simple. _

“Le 122 ‘ést un cas de transition vraiment typique.

La rigidité est généralisée, elle existe daps les mus

:Il
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le trouble de la motilité est un peu adoueci. Des 5 ma-
lades de ce groupe, il y en a 4 qui peuvent marcher, et
tous sont capables de s’asseoir, bien que parfois d’une
maniére défectueuse.

Leur démarche offre deux types différents : le type
spasmodique et le type ataxique. Dans le type spasmo-
dique, les enfants font des petits pas peureux; les cuisses
eroisées, les genoux serrés et les orteils en flexion dor-
sale, pendant que les pieds ne se détachent du sol que
lentement. Dans le type ataxique au conlraire, les pas
sont démesurément grands, les mouvements des pieds
dépassent la normale. Les caractéres spasmodiques:
Ientrecroisement des cuisses, le serrement des genoux
ou les pieds bots équins y sont d'ailleurs plus ou moins
conservés, Cetle forme de rigidité paraplégique n'exclut
pas des complications. Ilarrive assez fréquemment que
la rigidité paraplégique cache un certain degré de paré-
sie, comme le cas37 ol les deux jambes sont paréliques,
et le cas 48 ol une jambe est frappée de parvésie. En étu-
diant la littérature de la maladie de ' Litile, on peut se
convainere que cette complication n'est pas trés rare.
Elle peut servir de transition & un nouveau syndrome iqui
meérite le nom de paralysie paraplégique et qui ne doit
pas étre confondu avec la paraplégie simple classique.
Cette forme ne peut pas étre séparée des diplégies cérg.
brales parce que I'étiologie et les antres symptdmes sont
les mémes. La complication du strabisme se trouve dans
2 des 5 cas. Un seul cas offre des convalsions avee de
Pépilepsie consécutive. Un autre cas présente des convul-
sions au coursd'une maladie infectieuse. =

Les groupes dont j'ai parlé jusqu'a présent offrent de
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hémiplégie, de sorte qu'on pourrait se representer le
syndrome comme le résultat d'une combinaison de
I'hémiplégie et de la rigidite.

Dans 1'étiologie de ce groupe, l'asphyxie au moment
de la naissance joue le role principal. 4 ou b fois elle
est sire ou probable. Les autres troubles de la forma-
tion du erane, de la mimique, de lintelligence, méme
des fonctions motrices en général ne paraissent pas tou-
jours étre plus graves que dans les cas de rigidité para-
plégique pure.

A ce groupe se rapproche le plus cet autre (groupe 8),
qui embrasse les cas les plus graves du syndrome et qui
est tout a fait analogue au syndrome de paralysie céré-
brale spasmodique bilatérale. De ce dernier type, jen'ai
pu trouver parmi nos 53 enfants un seul cas indubi-
table.

D’aprés la théorie, I'hémiplégie double de 'enfant pré-
senterait les particularités suivantes :

1' Les bras sont atteints d’une maniére plus grave et
tout au moins autant que les jambes et ne sont pas in-
demnes de contractures comme elles se présentent dans
I'hémiplégie cérébrale ; o

2' La volonté a perdu loute influence sur la motilité.
On comprend aisément que ce dernier phénomene, 'im-
possibilité d’'un meuvement volontaive, se retrouve dans
un trés grand nombre de cas de la maladie de Litéle.
Devant un cas de rigidité généralisée, tellement forte
que les bras sont privés de chaque fonetion utile, on
serait peut-étre tenté de penser & une complication de la
rigidité avee une double hémiplégie. Mais ce serait aller
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ne montre point d’étiologie traumatique ou asphyxique,
mais avait au commencement de la maladie, 4 I'age
de 2 ans, des convulsions qui se transformérent en épi-
lepsie.

Les trois derniers groupes (9-11) suivants compren-
nent des cas gqu'on avait 'habitude de décrire sous le
nom de chaorée hilatérale on athétose double.

Peut-étre s’étonnera-t-on de les trouver réunis iei
avec des cas de rigidité spasmodique et de paralysie
spasmodigue bilatérale. Pour justifier notre maniére de
voir, qui ne differe d'ailleurs pas de celle d'autres au-
teurs, mous devons diriger notre attention sur deux
faits:

1* La chorée et 'athétose double partagent 1'étio-
logie du syndrome spasmodique & un certain degré ;
les deux sont des maladies congénitales ;

2" La choreée & n’'importe quel degré se confond avec
chaque forme de rigidité. Cest un phénomeéne qui con-
firme et compléte les remarques analogues faites par
MM. Freud et Rie sur l’hém;plegle de Penfance qui,
comme nous Iavons vi dans Ie premier chapitre, énon-
cent I'opinion que I'athétose unilatérale spontanée doit
étre rangée & coté de 'hémiparésie spasmodique, ét lni
donnent le no‘m d’ hémlparesm ch{aréathue

Parmi les ca.s de charee double, il fallajt f'um une d]S_
tinction suwant le car‘acl;re de lhypertome

Dans les deux premiers  groupes, Ihypertonie fait
presque défaut ; dansle dernier la chorée et I'athétose sont
combinées avec les différentes formes de la rigidité. An
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Le diagnostic peul étre fait quand ce symptome est
plus exagéré et plus constant que cheg les enfants sim-
plement idiots. Les trols cas de te groupe montrent ces
mouvements d’une maniére gpéciale et plus prononcée
dans les jambes, tandis que les enfants idiots d'un
earactére stupidement gai et sauyage, dont nous avons
quelques exemples, nous frappent par la généralisa-
tion des mouvements sur tout le corps et par la ces-
gsation de ees mouvements dés qu'on parvient o fixer
leur attention,

Il faut avouer gque c’est une entreprise bien difficile
que de fixer I'attention de ces enfants sur quelque chose,
mais on réussit pourtant quelquefois d’arréter lear jeu
turbulent, On est alors récompensé par cetle constata-

tion que les mouvements eessent un instant pour recom-

mencer ensuite, 1l n’en est pas de méme dans nos trois
cas. lls sont de nature assez grave et offrent des compli-
eations, On y a noté de l'idiotie, des apomalies de la mi-
mique; des convulsions et denx fois le strabisme, Le
eas Bl montre aussi 'association de la chorea généra- .
lisée avec I'athélose des pieds. ;
Le groupe 10 eontient des eas ol lathatosa double
emplace la Ghﬂl‘éﬁ. En général, on peut dire qu'ils font
llmpmssmn des cas moins graves ol 'on ne découvre

le amctére: Epﬂsmudlqﬂe des mouvements qu’a 'oceca-
\smn des muuvemﬁms inlentionnels,

- Le cas 18 mmnt{'e méme i coté d'une légt‘*re athétose

.“n relachement étonnant des membres qui s'améliora

# ﬁﬂnﬁl’ﬂiemﬂm aprés I'opération : des. wegétatmns adé-

Dans]e cas 5!‘.} iunﬂmnésa nous ensmgne avec cerli-
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indifférente du centre sémiovale. Les troubles choréiques
se présentent done comme des phénoménes moteurs
indirects d’un foyer situé & coté des fibres motrices d'un
membre et agissant comme irritant sur ces derniéres.
Cette hypothése, exprimée déja dans l'ouvrage préciteé,
suppose qu'une légere lésion d'une région importante au
point de vue fonctionnel, peut entrainer les mémes ré-
sultats qu'une lésion considérable d'une région indiffé-
rente.

Dans notre cas, il faut supposer que les deux foyers
corticaux qui president & la rigidité des bras et de la
nugue, ont perdu ou méme n'ont jamais possédé cette
action spasmodique sur les fibres se rendant aux jambes.
Pourtant ces foyers sont devenus des facteurs pour 'ap-
parition des mouvements athétosiques dans les orteils.
Remarquons & cette occasion que dans nos cas ['athé-
tose est plus prononcée dans les pieds que dans les

‘mains, tandis que c’est justement le contraire qu'on

trouve dans les cas d’hémiplégie de MM, Freud et
Rie.

Le n° 47 répond- A la rigidité paraplégique et n’est
pas un cas bien grave; les jambes hypertoniques mon-
trent, en outre, des mouvements athétosiques. Ce cas
présente jusqu'a un certain degré une opposition avec
le précédent auquel il est pourtant relié étroitement.
Comme étiologie, nous avons 4 noter un acecouchement
avant terme. _

~Le n° 2, qui est un cas des plus compliqués de cette

‘collection, doit étre décrit comme une combinaison d’une

chorée généralisée avec une rigidite généralisée aux-

‘quelles se joint une hémiparésie choréiforme survenue
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TABLEAU I
—
al | a ga 8. 1.2 ¢
] ]
22 | & 3 |BSEE[EC|2z| B 2
-~ a2 4 5 |<258 “23]|32 SE -
& & E |g°5=|222|32| &2 z
i3 | ¢ 8 [Fasl5Esps| eo g
b= E'Eu'# -~ | 2
Gldiee généra-l 43 | 21 46 |15 34 saf 11 58f 40 | 43 53 | 11 15 19 52
Rigidité généra-
isde legére LES 1 13 18
Forme fruste 33 35 36 45
de transition
h la rigidite] 4 22 8 20
paraplégique.
idité para-
m‘{,mg;qﬁa @37 48 9 26 32

Rigidité para-
lf:lagiqx]::er 17 (49) 8 17
-+ Hémiparésie

Rigidité géné-
4 Jap | 6 20 30 10 1
-+ Hémiparésia

igidité ganéral.|
au plus  haut

degré. . 7 7 14 5
Paral. eér.
bilatérale. otk -
Chorée général, |23 12" 51
thétose bilaté- (28) 28 50 18
rale % i
Chorée spasmo-|c3|y 47 24 313 (] 22539 18

dique

Nora. — Les chiffres indiquent le numéro des observations.
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De ce tableau nous pouvons tirer les conclusions sui-
vantes, par ordre des causes enregistrées:

1* Naissance avant terme : 9 (peut-élre méme 11)
cas, dont :

Rigidité générale. $2 k=

Rigidité génér. -+ heém.

Rigid. paraplégique 4 (peut-étre 5) cas.
Paral. bil. spasm. T~ Jeany e
Chorée génér. 1 -— —
Chorée spasm. 1 (peut-étre 2) —

Parmi les naissances avant terme le plus grand nom-
bre présentent de la rigidité paraplégique ou une com-
binaison de celle-ci avec I’hémiparésie. Les deux cas qui
montrent de la rigidité généralisée, 1'un, le n® 42, est né
au cours d'un ietére grave de la mére. Le n° 30, qui est
un cas plos' compliqué, reléve non seulement d'une nais-
sance avant terme, mais aussi d’'une présentation du
siege. Le n° 7, un cas de paralysie cérébrale spasmod.,
est un 9 enfant.

2- Naissance difficile: 10 cas; parmi eux':

Rigidité génér. © 2ecas.

Rigid.'génér., 4- hémipar. 3 —

Casdrubtes ¢ 100z inefieq 2 s

Rigid. par ap+ hémip.) 2 —

Chorée spasmod., 1 —

D cas.

La naissance difficile améne de la rigidité généralisée

(ou la forme atténuée dans les cas frustes) dans 7 cas
sur 10.

Parmi les enfants paraplégiques, le n* 8, un enfant de
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1l ne reste que:
N+ 84, 7 enfant.
» 3, o (g »
et 5 A raba

L’étiologie de la naissance aprés plusieurs accou-
chements de la mére ne parait pas étre suffisante telle
quelle, mais réunie avec d’autres causes.

5 Traumatisme pendant la grossesse de la mére:
3 cas, dont:

Le n* 11, chute au 5™ mois de la grossesse, mais
I'enfant est aussi né asphyxique;
Le n* 38, effroi de la mére (?) et enfant né aprés
plusieurs accouchements de la mére.
Il ne reste avec l'étiologie pure que le n® 28, dans

lequel la mére avait de grands chagrins (voir le travail
de MM. Freud et Rie).

6* Maladie & forme tardive : Cette étiologie offre
des difficultés au diagnostic, parce que_ des convulsions
qui se sont muntréas tardivement ne prouvent pas que
la maladie ne soit pas congénitale,

; Le n* 2 peut étre congémtal
» » 40 est mcertaln

14 'Seul parait appartenn' ici; il nest
sﬂﬂ%ment pas congémtal c'est ‘'un cas prugresmf et

clmlquemﬂnt i:ara,cteﬁsé cnmme paralysie cérébrale
bﬂaiérﬂﬁ' '

R 0

'I" E,?'rm de tenfant 1 cas ol l'effroi, est. proba-

blement sans signification, mais ol il y a également de
I'asphyxie.
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Parmi les 4 cas frustes, il y a 2 cas avec I'étiologie de
naissance difficile, ce qui répond & une rigidité génér,
affaiblie ou disparue.

2 cas sont sans étiologie connue.

Sur 12 cas avec rigidité paraplégique simple, soit
résiduélle d’une rigidité génér., soit combinée de I'hémi-
parésie, ily a:

Naissanee avant terme 5 fois

» difficile 2
Enfant né tard (2)1 " »
Sans éliologie connue 4 »

Quant aux 13 cas choréiques, ils se distinguent par
'absence d’étiologie prononcée. llya 5 ou méme7 cas,
dans lesquels P'étiologie est inconnue ou incertaine. Les
autres causes ne montrent point de prédilection pour les
formes de la chorde,

Comme résultats de’ nos recherches, nous affirmons
d’abord ce fait qu’'il y a des relations constantes entre 1'é-
tiologie et la forme de la maladie, Car la naissance la-
borieuse et 'asphyxie donnent dans la p'lupart des cas
le symptome de larigidité généralisce, _

La naissance avant terme détermine surtout de la ri-
gidité paraplégique, tandis que les charées gui sont plus

rares ne se laissent pas mettre en relation avec aucune

de ces causes. Quant & I'hémiplégie spasmodique bilaté-
rale, l'opinion de Litile qu'elle servait fréquente n’est pas
justifiée. Au contraire, les rares. cas ol on peut la diag-
nostiquer ne paraissent pas étre de nature congénitale,
mais bien d'une provenance extra-utérine, Pour les cho-
rées, il n'existe qu'une seule indication éliologique ; c'est
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TABLEAU montrant les rapporls entre la forme de la maladie
et le svmplome des convalsions

o = o
8l 2 |3| B : g |2
4l =2 | 2] E% = 2 |22 =
CONVULEIONS .Eg 55 = g2 g & E-‘E &
avasTpiBuTE |3 3| 52 | B =R = B E% 3
e =1 w " 3 ﬂ g a =
2 o 8 & sl
Rigidité généra— 21 38 (42)| 11 15 43 46| 40 52f34,.42] 53
!%sén grave. o 19 53 ; a3
Rigidité généra= 16 &1 44 11
isée légére 154344 13
Forme fruste 45 36 33 315 36 il g
Cas detransition
a la cigldite 3 42090 3
paraplégique.
RigICHe T 32 9 26 37 48 sz | -ne
plégique
Rigidite para-
fﬂﬁgiqdﬂ B 17 49
—+ Hémiparésie
Rigidité généra-
s 10 1 629 30 10
-|— Hémipavésie
Righlttl&- ge}nér-
au
degte.. | sl~7 1 5 7 14l @) 14
- Paral. cér.
bilatérale.
Chorée bilatérale| 12 51 23 51
] AL
Athatose bilaté- (28) 28 18 &0 9%
rale
Chorée spasmo— (@ 30 | % 2 24 25 27 A7 2
© dique
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avec l'étiologie traumatique. 1l n’y a qu'un seul cas (n*
13) dans lequel Pépilepsie vraie coincide avec 'asphyxie.
Quant aux naissances avant terme, il n'y a pas une seule
observation qui montrerait de I'épilepsie ouau moins des
convulsions. Le seul cas de rigidité paraplégique (n* 32)
qui a présenté des convulsions précoces, appartient non
pas &4 une naissance avant terme, mais 4 une naissance
laborieuse. En ce qui concerne la naissance laborieuse
dont Iasphyxie de 'enfant est I'expression clinique dans
la majorité des cas, elle a un certainrapport avec les con-
vulsions des premiers temps. Mais sur 13 cas de rigidité
généralisée survenue par suite d'une naissance labo-
rieuse, iln'yen a que 2 (n* 13 et n* 19) qui ont présenté
des convulsions preécoces. En effet, tous les autres qui

avalent des convulsions ne relevent pas d’'une étiologie
traumatique.

!
|

Parmi les 33 cas avec une étiologie traumatique, il y
en a 26 sans convulsions. Dans 2 cas, ol les convulsions
débutérent tardivement, celles-ci s'expliquent par Iintoxi-
cation d'une pyrexie aigué.

Il ne reste que4 ou 5 cason le traumatisme de la
naissance coincide avec des convulsions et un seul cas
d’épilepsie avee la méme étiologie.,

Nous parvenons done 4 établir le fait que le trauma-
tisme de la naissance ne crée pas une disposition A
I'épilepsie, pas méme & des convalsions. Il est intéres-
sant d'observer que le plus grand nombre des enfants qui
montrent des convulsions aprés la naissance sont sans
étiologie connue, ce qui parait indiguer une cause com-
mune inconnue et probablement intra-utérine pour la
rigidité el les convulsions.
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soit difficile & faire, permet des conclusions précieuses
sur le processus morbide. Chez 'enfant on ne rencontre
pas encore les asymétries faciales dues & de mauvaises
habitudes, qui nous imposint des réserves dans les
parésies de 'adulte qui ne sont pas des plus accusées.
Dans leur étude clinique, MM. Freud et Rie conseil-
Jent d’examiner avee attention quel est le coté
de la face le plus innervé quand lenfant parle et
lequel participe & un degré plus marqué au commence-
ment de l'innervation. C'est cette légeére différence qui
révelera les parésies suspecles. Dans les diplégies, la
parésie faciale joue un role moindre que dans les hémi-
plégies. Elle ne se trouve que dans les eas : 14, 46, 16,
33, 36, 22, 3, 26, 49, 17, 8,29, 6, 10, 1, et surtout comme
symptomatique d'une complication hémiplégique pro-
noncée ; c'est ce qu'on trouve dans les 7 derniers cas qui
tous sont des combinaisons de la rigidité avec de I'hémi-
plégie. Le cas n' 46 pourrait étre ajoulé & cette forme
pour étre exact ; mais'la parésie est une des moins accu-
sées, Timportance moindre qu'il faut attribuer & la paré-
sie faciale dans les diplégies s’explique peut-étre par le
fait probable: | que les deux edtés ont été frappés d'une
maniére presque égale par le processus morbide. '
‘Ily a‘un assez grand nombre de cas of la mimique
est ‘signalée comme asymétrique sans' qu’on puisse
déterminer de quel coté elle est plus prononcée. Mais
elle peut relever aussi de ce que la lésion anatomique au-
rait épargné les distriets présidant & I'innervation faciale.
L'¢tude des autopsies qui se trouvent dans’ la littérature

donne raison & cette derniére opinion. I/ohservation de

I'immervation faciale offre encore d’autres faits intéressants.

Contribution a I'étude des diplégies cérébrales de I'enfance - page 60 sur 157

R,


http://www.bium.univ-paris5.fr/histmed/medica/page?TLYO1892x761&p=60

Contribution a I'étude des diplégies cérébrales de I'enfance - page 61 sur 157


http://www.bium.univ-paris5.fr/histmed/medica/page?TLYO1892x761&p=61

@BIUH

=0 =
inverse. Ce phénoméne est rapporté dans les observa-
tions 15 et 46.

Cesenfants montrent une mimique trés vive qui est
composée d’éléments différents et difficiles & expliquer.
Par exemple : quand ils pleurent ils ont I'air plutot de
rire.

in examinant les parésies faciales il faut encoreappor-
ter une attention spéciale. On voit souvent que le coté
droit, par exemple I'ceil droit, est plus tiraillé quand I'en-
fant pleure, tandis que les membres sont parétiques du
coté gauche,

On pourrait étre séduit par la pensée d’une paralysie
croisée siégeant dans la protubérance, g'il n'y avait une
explication naturelle de ee phénoméne. On doit plutot
eroire que les muscles innerves par le facial peuvent étre
frappés eux aussi par la rigidite spasmodigue. Ce phéno-
méne n'est autre chose qu'un signe d'une innervation
forterment spasmodigque du edté plus gravement atteint.
Chez quelques enfants plus aréson peut s’assurer de la

_ré.ahté de cette rigidité avec cerlitude. Le méme cOté qui

est plus tivaills quand l‘enfantpleure &ppara!t 'immobile

: lnrsque Penfant commence & parler. Dans les ¢horées on

“trouve des cas gui présentent des: sec(}usses chﬂrélfurmes
dans la face

3 Phénoménes du coté des yeuz : Parmi les phéno-

point de troubles ; son intégrité est méme une condi-

tion pour admettre le diagnostic des diplégies eérébrales.

Les eas qui montreraient la névrite aptique ressorti-
raient 4 une tumeur céréhrale ou & une méningite. Une
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avec une expression intelligente, sachant faire leurs be-<
soins, qui paraissent comprendre tout ce que la mére dit et
pleins d’intérét pour 'entourage, mais qui ne savent parler
que quelques mols ou qui ne peuvent pas parler du tout.
On peut dire que la mesure de I'intelligence ne doit pas
étre cherchée dans les fonetions motrices du langage,
mais dans la capacité de comprendre. Il n'y a pas de
raison pour considérer ees troubles du langage comme
aphasiques et de les localiser dans les centres connus du
langage. Mé¢me quand les enfants parlent, I'articulation
est trés mauvaise et ils ne possg¢dent gu'un trés petit
nombre de mots. Dans un de nos cas, le langage était
bégayant, explosif au commencement des phrases.

5" Fonctions motrices: Les phénoménes du coté des
muscles étant déja décrits, je ne veux discuter ici que
quelques points. A eoté de la rigidité qu'on trouve & tous
les degrés, depuis le léger obstacle anx mouvements pas-
sifs jusqu'it la plus grave fixation dans certaines attitudes,
il y a la paralysie. Celle-ci nest pas non plus toujours
d'une égale étendue et sa constatation fait des difficultés,
excepté dans les cas légers. Dans beaucoup de cas graves
on ne sait pas ce qu'il faut attribuer & la paralysie et ce
qui appartient & la rigidité. 11 est intéressant de remar-
quer que la téte est assez souvent frappéepar paralysie
et tombe sur 'épaule, tandis que les autres muscles pré-
sentent de larigidité prononeée. On voit cette coincidence
de pardlysie et de rigidité dans les cas n~ 40, 44, 33, 30,
10, b, 27.

Pour les jambes, il v aun signe qui nous permet de
décider 'ce qui'est plus deeusé de Ta paralysie on de la
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rigidité : on dresse les enfants sur les pieds. Les enfants
avecde la paralysie flasque ou spasmodique plieront tout
de suite les genoux, tandis que eceux avec rigidité pro-
noncée restent debout. En d'autres termes, la rigidité
s'aceuse davantage par l'attitude debout et devient en
méme temps plus caractéristique. On voit ou bien l'en-
trecroisement des cuisses, ou bien le serrement des ge-
noux, ou les pieds hots, ou d’antres anomalies du pied.
Il nous faut encore faire mention des attitudes forcées,
parce que les auteurs ne les ont pas déerites assez soi-
gneusement, Elles se distinguent des contractures en ce
gque lenfant peut les changer ou quitter avee facilité.
Elles méritent le nom d’attitudes foreées parce que I'en-
fant parait disposé 4 y retourner toujours. Aux bras, elles
se montrent sous forme de I'attitude d’adoration déja
décrite.

6° Troubles nutritifs ; On rencontre des troubles nu-
tritifs surtout du coté des muscles. 1l y a bon nombre
d’enfants qui ont des muscles plus épais et d’une consis-
tance telle qu'elle fait penser 4 une pseudohypertrophie.
C’est ainsi que dansle cas n” 33, le mollet est d'une con-
sistanee cartilagineuse. Mais nous rencontrons aussi des
enfants avee des museles minces et gréles et en méme
temps spasmodiques. D'antres troubles nutrilifs man-
quent chez les enfants diplégigques; il n'y a pas de vraies
athrophies musenlaires, Méme dans les cas combinés
avec de I'hémiplégie, on ne pouvait pas constater de dif-
férence dans les périmétres des membres entre les deux
cOtés. Dans quelques cas pourtant les jambes montrent
_des troubles plus grands en les comparant & ceux des
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bras; elles ne sont pas seulement rigides, mais en outre
maigres etfroides au toucher. Ces cas doivent étre consi-
dérés comme des formes de transition de la rigidité 4 la
paralysie paraplégique. Et méme on a le droit de s’éton-
ner qu'on ne rencontre pas plus souvent ce trouble du
développement des jambes,

T Sensibilité et réfleres: L'examen de la sensibilité
est des plus difficiles chez les enfants et les résultats sont
des plus douteux. Il faut tacher de se rendre compte de
la réaction sensitive i un moment oi I'enfant est tran-
quille, mais on risquede le faire crier désqu'on commence
I'examen. Dans les cas ol la réaction sensitive est signa-
lée comme anormale, les pigares n'avaient point cel effet :
I'enfant présentait de l'anesthésie générale de la peau
associée & des degrés différents avee les troubles moteurs,
sans qu'on puisse en lirer des régles générales pour les
différentes formes. Dans quelques eas la réaction sensi-
tive est seulement retardée. Quunt aux réflexes, on a
examiné surtout les réflexes rotuliens, qui se montraient
quelquefois exagérés mais ne faisaient presque jamais
défaut. Dans les cas avec hémiparésie, le coté plus frappé
montrait un réflexe plus fort. Un seul cas, n* 2, n’a pas
de réflexe rotulien sur le eoté droil, c’est un ecas compli-
qué avec de la chorée. Un cas de rigidité paraplégique, n®
37, montre une exagération tellement forte du réflexe rotu-
lien qu'en frappant les tendons, les jambes tombaient
dans untremblement vibratoire. Quelquefoisle phénoméne

se montrait-des deux cOtés & la percussion du tendon
d'un seul coté.
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processus pathologiques auxquels il faut conclure de ces
changements. En ee qui concerne le premier point, il est
aisé de constater les foyers de ramollissement, les kystes,
les lésions porencéphaliques, les cicatrices scléreuses et
calcifites du cerveau, etc. Par conire, les processus
pathologiques qui auraient donné naissance a ces lésions
sont moins connus et bien difficiles & entrevoir. Il n'y a
pas de raisons pour admettre l'origine vasculaire plutot
qu'une autre pour les lésions que nous venons d'énume-
rer. De méme il est trés difficile de faire la part de ce qui
revient aux processus inflammatoires ou aux dégeénéres-

‘cences primitives dans la production de ces lésions.

Enfin la méme lésion bien déterminée anatomiquement

a-t-elle toujours la méme pathogénie ¥ Nul ne soutiendra
aujourd’hui une telle thése d’une maniére absolue. Mais,

pour ne parler que des faits qui nous occupent ici, elle
n’est pas applicable & la porencéphalite.

Daprés Kundrat (85) elle serait le résultat d'une encé-
phalite feetale, probablement de nature ischémique;
mais les cas de Schultze (137) et celui de Heubnier (74)
prouvent que la porencéphalie peut résulter’ d'une
embolie extra-utérine el Sehultze va méme jusqu'a re-
pousser la théorie de Porigine intra-utérine comme non
démontrée. Dans d'autres cas, on ne saurait repousser la

‘possibilité d'une hémorragie comme eause ‘de la poren-

céphalie. . '

De meéme pour les autres lésions, les kystesdi eerveau,
considérés comme un des aboutissants de'l'hémorragie
cérébrale, peuvent également déviver d'une encéphalite
hémorragique. On a cru devoir attribuer la  sclérose

 lobaire du cerveau & un processus pathologique spécial.
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ment progressif ou régressif d'un trouble de Pintelli-
gence supposé grave. A coté des cas qui montrent une
amélioration progressive, il v en a d’autres qui restent
stationnaires pendant tout le temps de leur vie, méme
sous le rapport des symptomes du systéme moteur.
Nous pouvons regarder ces cas ou bien comme preuve
d’une grave destruction pendant lanaissance, ou bien
comme preuve de lorigineintra-utérine de la maladie. Les
cas i étiologie extra-utérine offrent un développement
tout 4 fait différent. D’abord 'observation est plus aisée,
quand la maladie n’a pas débuté & une époque rappro-
chée de la naissance de 'enfant. Aprés un état de santé
parfaite, survient brusquement une maladie qui aboutit
& une paralysie bilatérale. Les phénoménes qu'elle mon-
trera seront différents, suivant le développement plus ou
moins rapide de la cause de la maladie. Dans le premier
cas, & début brusque et & évolution rapide, 'amélio-
ration peut survenir au bout de quelques jours et s'ac-
cuser de plus en plus, sitoutefois I'enfant ne succombe
pas & lattaque, comme dans le cas décrit par Heubner
(%4). Avec le retour de la conscience qui s’établit aprés
le premier choc, I'état reste stationnaire pendant quel-
que temps, pour' rétrocéder en méme temps qu'appa-
raissent les' consiquences parliculicres aux paralysies
cérébrales, comme les contractures, le retour des mou-
vements dans les jambes d'abord, puis dans les bras, les
phénomeénes d'une localisation spéciale.

“Tout autre; est. I'évolution dans un des cas que nous
avons observes, Chez 'enfant n° 14, la maladie débute,
& I'age'de deux ans, par des convulsions répétées qui in-
terrompent un état parfait de santé, Alors seulement la
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nées, comme le prouvent certains cas ol la rigidité gé-
néralisée céde la place & une simple paraplégie qui elle-
méme peut s'atténuer. Quand la mére demande un trai-
tement, on essaye I'électricité dont I'emploi n’est pas
souvent couronné par un succés. Sans donner une plus
grande importance 4 I'électricité, on essaye d’arri}rer i
une réaction visible par la faradisation des membres ri-
 gides. Enfin le traitement des diplégies cérébrales a les
plus grandes chances de réussite si on a recours & l'in-
tervention chirurgicale. En effet, ce furent les chirurgiens
et non pas les médecins qui s'emparérent de I'étude de
cette maladie. L’histoire en donne des preuves. Les pre-
miers qui parlérent de cette maladie étaient les chirur-
giens De’pech, Heine et Little.

Presque tous les auteurs rapportent de trés bons
sucees obtenus par la ténotomie dans le traitement des
pieds bots équins. Je n'ai pas & m’oceuper de la techni-
que de l'opération qui est duressort du chirurgien, Ce qui
nous intéresse ici, c’est'le moment ot 'enfant doit étre

A _soumis fopération. Celle-ci est indiquée et donnera de
bons résulfats persistants quand les muscles et les ten-
- duns'r_igi_ii se trouvent déja dans I'état de contraction
fibreuse. Clest alors qu'une ténotomie avec redressement
du pied pdrmettra la marche qu'on facilitera par un ap-
édique/ Cette thérapeutique serait sans in-
fluence surla paralysie, si celle-ci existait. Le diagnos-
tic de cette dégénérescence fibreuse des museles doit étre
faite dans la narcose profonde, quand toutes les tensions
musculaires qui: dépendent de Pinnervation auront dis-
paru § les groupes des muscles - dégénérés se présentent

- alors comme des cordons fibreux solides. - Fapde

X
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dus. Dressé sur les pieds, I'enfant serre les jambes par
suite d'une contracture des adducteurs. Quand on essaye de
le faire marcher, il croise les jambes, se dresse sur la
pointe des orteils en extension el léve les genoux en excés.

Le relief des museles est bien formé, ils sont d'une trés
forte consistance. Les réflexes rotuliens légérement exa-
gérés, L'enfant est conslipé.

Diagnosiic: Rigidité généralisée avec hémiparésie du
cOté gauche.

Ops. 2.0 H.B., 4 ans. G.

Grossesse et nalssance normales, A I'Age de six semaines,
I'enfant a crié pendant quinze jours, apres quol on a remar-
qué de la raideur des muscles.

C'est gurtoul & I'dge d'an an que la mére fut frappée de ce
que 'enfantne pouvait mouvolir ni téte, ni bras, ni jambes, &
cause de cetle raideuor.

A dgede 13 mois surviennent des convulsions qui se ré-
pétent éncore une fois au bout de gquelgques mois. A 1'age
de trois ans et quart, I'enfant eommence 4 parler, mais il '
parle teés incomplatement.

As=sis, il est obligé de se tenir ou d’étre tenu, il ne mar-
che pas encore.

Pas d'asymétrie du crane. Le langage est bégayant, ex-
plosif et accompagné de mouvements assoclés trés étendus. -
La tenue esl trés ingquidte, ce qui se manifeste par des mou-
vements de rotation et de flexion latérale de la téte.

Il regarde souvent 1a téte baissde ot les yeux levés.

Les mouvements des yeux sount parfaitements libres du
coté droit, mais les yeux ne peuvent pas étre maintenus

P L P L u-Eg..A ¢ 4o o fixes sur un objet qui se trouve du coté gauche. La pupille

bl § > gt &

L,‘-‘tl;-\.h ' 'ﬂ,ﬁ. F;lb\.ﬂ-!-ﬂt-uL {aﬁﬂi\-—.—:—i
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gauche est un peu plus large que la pupille droite, mais
toutes les deux sont assez larges et leur réaction & la lu-
miére, lente,

La boueche est toujours ouverte : salivalion.

La mimiqae de l'enfant esl trds vive ; mais le coté droit
de lafipure est tirailld beaucoup plus fortement.

Tous les membres sont animés de mouvements chorédifor-
mes tellement rapides qu’'ils en imposent pour des secous-
ses. La chorée devient plus forte sous l'influence des mou-
vements intentionnels de méme que sous l'influence des
piqares d'aiguille.

Pour saisir un objet, l'enfant se sert toujours de la main
gauche, et avec celle-ci aide l'autre main qui est mala-
droite et qui exécute des mouvements spontanés ou avec de
l'extension excessive des doigts.

Les bras n'ont qu'une légére hyperlonie quiserenforce de
temps en lemps et qui est surtout nelte autour des articu-
lations du coude. Leurs muscies sont lrés bien dévelop-
pés. :

Les jambes sont serrées par une contracture excessive
des adducteurs ; les genoux en demi-flexion résistent & I'ex-
tension passive de méme que les articulations du pied. Les
orteils sont étendus. Les pieds sont animés de mouvements
incessants, ;

Soutenu, l'enfant marclie les jambes croisées, fléchies
dans les hanches et dans les genoux.

Les réflexes rotuliens impossibles a provoguer du coté
droit, difficiles & provoquer du coté gauche, & cause de la
rigidité museulaire excessive. 4

Dans la région faciale quelquefols des tensions tonigues,
qui font avancer la lévre inférieure.

Peau marbrée, Chague attouchement provoque des mou-
vemenis de défense. !
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A l'age desix ans : :

L'enfant a fait quelques progrés. Son intelligence est
bonne. Il parle en bégayant, mais articule bien les mots.
L’hyperexcitabilité des muscles est restée la méme. L’hy-
pertonie des brasest moindre, celle des jambes resle ex-
cessive. 11 mange avec la main gauche, l'autre main est
maladroite.

Diagnostic: Rigidité généralisée et chorle généralisée
avec hémipa: ésie choréatique.

Osgs. 3.) Fr. D.,’6 ans, G.

Le malade est le plus jeune de sept enfants dont deux sont
morts A 1'dge de 2 ans,coqueluche ; depuis,attaques épilep-
tiques avee de la cyanose, qui se répétent d'abord lous les
jours, puis deviennent plus rares, L'enfant ne peul ni mar-
cher seul, ni parler, excepté quelques paroles apprises toul
récemment.

'Lacirconférence 'du erane est patite, mais la face paralt
étre relativeinent trop grande. L'enfant a une expression
fort gaie, tient la bouche toujours ouverte ef montre souvent
d'une facon maladroite sa langue épaisse et ridée. Il ne dit
que « maman » et « tata » et se montre d'une inlelligence
inférieure. Les pupilles sont larges, Le coté droit de la figure
est plus immobile, Les mains, qui ne sont pas parétiques,
montrent souvent des attitudes anormales ; I'enfant les léve
pendant qu'elles sont en hyperextension, 'de maniére & pré-
senter & lebservaleur les paumes (attitude d'adoration). Les
«doigts sont éeartés el en extension. i3
© Le malade marche sur la pointe des orleils, la plante

du pied tournée én arriére (pieds bots équins), les cuisses
entrecroisées et les genoux serrés,
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cher, ni rester debout, ni rester assis, ni tenir la tdte droite.

Entre la troisiéme et la cinquiéme semaine aprés la naie-
sance, il avait de légtres convulsions qui se répétaient
depuis souvent, Puint de changement dans cet étal dans les
derniers temps.

L'occiput est plat ; le front bas et petit; les régions tem-
porales fortement saillantes. Les yeux tournés de préfé-
rence du coté droit, mais ils se tournent aussi du coté
gauche, Strabisme allernant convergent lorsque 'enfant fixe
un objet. Les pupilles sont égales et de réaction normale,
Les membres supérieurs sont fortement hyper oniques, Les
mouvements des mains sont trés lents, ataxiques, avec de
I'hyperextension dans l'articulation du poignet, les doigts
&cartés. Il n'est pas capable de garder un objet qu'on lui
met dans la main. L'abdomen est en bateau, les muscles
thoraciques contractés. Dans les museles du cou la raideur
est peu considérable, ils sant trés minces ; la téte tombe sur
la poitrine.

Les jambes sont raides, en extension dans toutes les
parties; les genoux sont serrés l'un contre l'autre. Les
muscles ne sont pas trés gros, mais d'une consistance
pi'esque cartilagineuse ; les réflexes rotuliens trés vifs.
Impossible de dresser I'enfant. Il parait eomprendre ce qu'on
dit, réagit assez vivement contre les piqires d'aiguille.

Quelquefois de I'énurésie pendant la nuit.

Diagnostic : Paralysie cérébrale bilalérale avec rigidité
généralisée Llrés prononede.

-

ﬂns, 6.) F. B., 2 ans el quart. G,

['_:quche_e? diﬂc._ﬂés de trois jours de durée.
: L‘énféht:'ést né en état d’asphyxie. Commence & marcher,
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