ptheque numerique

medic[@)

Dictionnaire des maladies
éponymiques et des observations
princeps : Charcot (syndrome de)

CHARCOT, Jean Martin / JOFFROY,
A. - Deux cas d'atrophie musculaire
progressive avec lésions de la
substance grise et des faisceaux
antérolatéraux de la moelle épiniere

In : Archives de physiologie normale et pathologique,
1869, Vol. 2, pp. 354-67

Licence ouverte. - Exemplaire numérisé: BIU Santé
(Paris)

Adresse permanente : http://www.biusante.parisdescartes
fr/histmed/medica/cote?epo0143


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/cote?epo0143
http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/cote?epo0143

IV

DEUX CAS IPATROPHIE MUSCULAIRE PROGRESSIVE
AVEC LESIONS DE LA SUBSTANCE GRISE

ET DES FAISCEAUX ANTEROLATERAUX DE LA MOELLE FPINIERE

Par MIM. J-¥i CHARCOT ¢l A. JOFFROY !

On sait qu'il n’est pas tris-rare de voir, chez certains su
jets, Vatrophie des muscles & marche progressive compliquée
de symplomes variés qui sont complélement étrangers au ta-
blean elassique de la maladie. Tels sont, par exemple, sans
parler de divers troubles de la sensibilile, tantdt Pincoordina-
tion motrice et tantot la paralysic avee ou sans contracture des
membres. Ces symptémes, insolites dans I"espéce, ont pu, plu-
sieurs fois, étre rattachés A des lésions bien déterminées des
faisceaux blanes de la moelle épiniére®.

Parmi les affections du cenfre spinal qui se trouvent ains
quelquelois associées & Patrophie museulaire progressive, on
peul citer, enire autres, la selérose primitive des cordons pos-
térieurs, la sclérose symétrique des cordons latérauy el aussi,
bien que le cas paraisse beaucoup plus rare, la sclérose en
plaques. 1l y a lieu de remarquer d'ailleurs, que si, dans les
associations de ce genre, ¢’esl M'amyotrophie progressive qui,
le plus souvent prédomine et occupe le premier plan, d’auires
fois au contraire elle n’est que Iaccessoire.

! Cos deux ens ont 6 étudiés au point de vue clinique, dans une conférenes que
J'ai faite & la Salpétriére, en juin 1868, et qui sera publiée prochainement,

J-M. Crancor.

* Nous aurons VPoccasion de citer, surtout, & ee propos, plusieurs ohservations
trés-remarquables recueillies par M. Duménil, de Touen. Atrophie muscolaire grais-
scuse progressive, histoire critique, Rouen, 1867 ;—Nouveaux faits relatifsd la -
thogénie de Fatrophie musculaire progressive, Gaseis febdomadaire, Paris, 1867,
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La pathologie s’altache & décrire minuticusement et a clas-
“ser ces formes hybrides; les types vulgaires, en effet, ne sont
pas seuls de son domaine, et il est évident qu'en fait de variétés
et d'espices morbides, elle doit s'efforcer de connailre tous les
modes du possible. Elle ne saurait loulefois s’en lenir i ce point
et il importe tout autant de chercher & pénétrer les conditions
anatomigques et physiologiques qui font que des états morbides,
le plus souvent indépendants I'un de I'autre, peuvent dans des
cireonslances données se lrouver réunis et intimement com-
binés chez un méme individu; car on ne saurait voir li, trés-
certainement, 'effet d'une coincidence fortuite,

1l existe déja quelques ¢léments qui pourront aider & la solu-
tion du probléme dont il s'agit. Des faits, dont le nombhre s’ac-
eroit rapidement de jour en jour?, tendent, on le sait, & établir,
que dans un cerlain nombre de cas au moins, I'airophie mus-

.culaire progressive, dégagée de foule complication et telle
qu'elle se présente le plus communément dans la clinique, re-
connail pour point de déparl une allération plus ou moins
profonde des cornes antéricures de la substance grise de la
moelle épinitre. Cela étant, il est permis de prévoir que le
processus morbide qui détermine ces lésions originairement
limitées 4 la substance grise et, plus exactement & certains
points de cefle substance, pourra en s'é¢lendant de proche
en proche gagner les faisceaux blancs, ou que inversement,
altération des faisceanx blancs affectés d'une maniére primi-
tive pourra se¢ propager jusqu’an centre gris. Or, dans le pre-
mier cas, les symptomes de 'ataxie locomotrice on ceux qui
appartiennent i la sclérose des cordons latéranx viendraient se
surajouter aux symptomes préexistants de l'atrophie musculaire
progressive, tandis que dans le second cas, 'amyotrophie pro-
gressive n'apparailrail, au contraire, que conséculivement,
a litre de complication.

Mais pour le moment ce n'est la encore qu'une hypothése
vraisemhlable, et les faits sur lesquels elle sappuie sont aun-
jourd’hui peu nombreux et en général peu explicites. Clest
pourquoi il nous a parn utile de rapporter dans tous leurs
délails, les deux observations qui font I'objet de cette note.

& Voy., entre autres, Fobservation publiée par M. Hayem dans le dernier numéro
de ce recueil.

1l — Max 1869, N 3. 24

Deux cas d'atrophie musculaire progressive avec lésions de la substance grise ... - page 2 sur 14


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0143&p=2

356 CHARGOT ET JOFFROY.

Oes, 1. — Atrophie musculaire progressive margude surlond aux membres
supérieurs.— Atrophie des muscles de la langue et de Uorbiculaive des lé-
vres. — Paralysic avee rigidité des membres tnférienrs. — Atrophic ou dis-
parition des cellules nerveuses des cornes aniérieures au régions cervivale
el dorsale. — Au bulbe, wirophie ef destruction des cellules merveuses du
noyan de hypoglosse, —- alrophie des ravines spinales antérieures, des ra-
cines de Uhypoglosse et du facial. — Sclévose rubannde, symétrigue des
covdons latérana.

Catherine Aubel est entrée & la Salpétriére, dans le service de M. Charcot, au
mois de juin 1865, présentant déja & un degré trés-marqué les symplomes
d'one atrophie musculaire progressive, dont le débot remaontait, alors, & nenf
mois environ.

Ses parents, ses fréres el ses sceurs, au nombre de cing, n'ont présenté an=-
cune affection digne d'élre notée et tous jouissent d'une bonne santé,

I'un tempérament lymphatique, elle a eu dans son enfance des engorge”
ments ganglionnaires; quelgques ganzlions ont méme suppuré, et elle porte
au cou de nombreuses cicatrices caracléristiques.

Elle a été réglée réguliérement depuis 'ige de onze ans,

Son état de santé ne presente ensuite rien de particulier 3 signaler depuis -
lige de 28 ans, épogque i laguelle elle place le début de Paffection actuelle.

Accounchée o terme, le 2 septembre 1864, d'un enfant qui s'est depuis ton=
jours bien porté, la malade raconte que, le b seplembre, ayanl voulu se lever,
cela lui a été impossible; ses jambes élaient trop faibles pour la supporter, et
comme paralysées,

Le 12 septembre, une nouvelle tentative pour sortiv du lit n'a pas plus de
sueces ; la marche et la station sont & pen prés impossibles par suite de la
faiblesse des membres inférieurs.

Versle 20 septembre, elle éprouvedes douleurs dans les mains, et 4 partir de
cette époque, les membressupérieurs s"affaiblissentileur tonr progressivement.

Vers le 1" oclobre, o elle est prise de la langue, » selon son expression, et
a parole commence & devenir trés-embarrassée. La malade se rend alors &
pied, tant bien que mal, & Ihopilal Saint-Antoine. Renvoyée faute de place,
elley retourne le 11, mais cette fois, les membres inférieurs éaient devenus
trop faibles pour lui permeitre de marcher, et elle se voit obligée de prendre
une veiture,

Admise ce jour-li dans les salles, elle y fut soumise immédiatement i
U'emploi des pilules de nitrate d'argent. Ce traitement fut suspendu au bout de
trois semaines, Il n'avait entravé enrien la marche envahissante de la maladie
au contraire, la faiblesse des membres inférienrs ef supérieurs avait progressé
rapidement ; la marche était devenue tout a fait impossible; la voix était
devenue nasillarde, la parole embarrassée, dilficile, presque inintelligible.
1l nous a &té impossible de savoir de Ta malade & quelle épogue ont commencé
a se produire Iatrophie et la déformation caracléristiqnes des membres supé=
rienrs qu'elle présentait déjh & un trés-haut degré lors de son entrée i hospice,

Quoi quil en soit, an moment oi elle a été admise 4 la Salpétriére, Paffec-
tion semblait étre entrée dans une période d'areét, et Fonn®a remargué an-
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cune aggravation des symptomes depuis le mois de juin jusqu'an 11 septem-
bre 1865, époque i laguelle a été recueillie la note suivante :

La face est encore recouverte d'un masque trés-accentué. La physionomie
présente une expression singuliére ; tandis que le front, les soureils et la par-
tie supérieure des joues ont conservé lenr mobilité, on remarque qu'en de-
hors des moments ot la malade éprouve nne émotion un peu vive, la partie
inférieure de lafage reste pour ainsi dire immobile et sans vie. Mais lorsqu'elle
rit ou pleure, les commissures labiales sont trés-fortement portées en de-
hiors, la honche g'ouvre trés-largement et le sillon nasolabial, s'accuse d'une
maniére exagérée. La malade peut néanmoins fermer la bouche assez forte-
ment, faire ala moues mais elle ne peut sifiler, souffler, simuler acle de
donner un baiser.

Elle parait trés-intellizente el semble comprendre parfaitement toules les
questions gqu'on lui adresse ; mais elle 0’y répond qu'avec la plus grande dit-
fienlté et d'une maniére presque inintellizible. La voie est nasonnée; la parole
s'accompagne d'une espéce de grognement, et Uarticulation de la plupart des
mols se fait lentement, péniblement, avee une géne extréme. La parole de-
vient un peu moins indistinete, lorsque on ferme les narines de la malade.

La lanzne est petite, ratatinée, comme couverte de circonvolutions sur la
face dorsale qui est le siége de monvements fibrillaives et vermiculaives & pen
prés incessants. Flle ne pent &re portée en haut, vers la voite palaline, mais
elle pent étre poussée, quoique difficilement entre les arcades dentaires, 11 est
presque impossible 3 la malade de Pallonger en pointe ou de la creuser en
goultitre.

La salive s'accumule dans la bouche et s'éconle continuellement an de-
hiors.

Le voile du palais, la luette, présentent Paspect normal et lorsqu’on porle
une cuiller an fond de la gorge, le voile se souléve, mais & da vérilé d'une
manitre assex lente.

Depuis quelques jours Cathering éprouve une sensation de constriction dans

la région pharyngienne, sans que 'examen direct fasse découvrir aucune rou-
genr de la mugoense, ni aucun gonflement des amygdales.

La déglutition est parfois difficile et il arrive que des parcelles d'aliments
pénétrent daus le larynx et déterminent des aceés de suffocation ; mais, ja-
mais les hoisssons ni les aliments ne reviennent par le nee. Les aliments so-
lides ne s'accumulent pas nen plus entre les joues et les arcades dentaires,

Les monvements de la poitrine semblent normauns.

L anscultation ne démontre rien de pathologique ni au ceEur ni aux pou-
mons, et toutes les fonctions de la vie organique s'aceomplissent d'une ma-
nidre normale.

Eiat des membres. — Les membres supérienrs zont, dans Pensemble, re-
marquablement amaigris et affaiblis ; ils sont pendants le long du tronc ; mais
de plus & I'épaule, aux avant-bras et anx mains, il y aatrophie prédominante
de certains muscles ou groupes de muscles. Le deltoide est, des denx cdiés,
trés-émacié et la saillie de Dépaule fail défant. Aux avant-bras Patrophie
porte i la fois sur les muscles fiéchisseurs et extensenrs des doigls 5 aux 1ains
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les éminences thénar et hypothénar sont remarquablement effacées; la crenx
palmaire est excavé par suite de 'atrophie des interosseux ; de plus, les doigts
sonlt fléchis asser fortement el d'une maniére permanente surtont aunivean des
articulations des premidres pholanges; de lelle sorte que 1'on a sous les
veux un hel exemple de la déformation connue sous le nom de mainen griffe.
Les mouvements des différentes parties des membres supérienrs sont Tailleurs
extrémement limités, Cest i peine =i la malade peut sonlever ses mains i dix
centimétres an-dessus de ses genoux oi elles reposent habiluellement pres-
que inertes; ee mouvement d'élévation, yui parait exiger de grand efforts,
ne peut étre tenu longlemps, elil saccompagne d'une sorle de tremblement,
Surtont latéral, des mains fort singulier. Les mouvemenls de flexion, " exten-
sion des doigls sont rés-bornés. Depuis le mois de janvier, ia malade qui sait
écrire, n'a pas pu tenir une plume ; ses mains ne lui sont dailleurs d'aueun
usage etillui est tout & fait impossible de porter ses aliments & sa houche. Les
mouvements de 'épavle, ceux de 'avant-bras, sur le bras sont également
triés-bornés, D'upe manidre générale, le membre supérienr gauche est peot-
&tre un peu moins [aible que le droit.

Il n'existe ancun signe d'une altération queleongue de la sensibilité dans
toute I'élendne des membres supérieurs.

La malade ne pent marcher, ni méme, seule, se tenir debout. Sontenue par
deux personnes, i elle essaye de faive quelques pas, alors ses jambes se roi-
dissent, s'entre—croisent, ef en méme lemps ses pieds se portent en dedans par
un mouvement involontaire d’adduction forede,

Les membres infériears sont, enx aussi, fortement amaizris; mais ¢'est un
amaigrissement général; on ne constate pas, comme aux membres supérienrs,
les déformations qui tiennenta Uatrophie prédominante de certains gronpes
musculaires. Les pieds sont un pen rigides, dans une demi-extension et forte-
ment portés en dedans.

It y a également de la rigidite, de la contracture, dans les genoux, qui sonl
demi-fléchis el dans I'adduction ; les hanches paraissent &re également un
pen rigides. La puissance musenlzgive n'est cependant pas complétement abolia
aux membres inférienrs, et la malade peut fléchir un pen, étendre les jam-
bes. Ces mouvements d'ailleurs trés-limités ne s'accompagnent pas de lré-
mulation.

Il n'existe ancun trouble de la sensibilité anx membres inférieurs, on la
malade n'éprouve ni donleurs, ni crampes, ni fourmillements, La sensibilité
¢lectromusculaire y parait également normale, tandis quelle parait &tre plu-
tot exagérée aux membres supérieurs.

Un grand nombre de muscles, eeux surtout des extrémités supérieures,
sont le siége de contractions fibrillaires extrémement aceusdes, Ces contrac-
tions sont surtont remarquables aux avant-bras et aux mains; elles s pro-
duizent tantdt spontanément, tantdt sous Uinfluence des meindres attonche-
ments. Elles sont assez énergiques pour produire des mouvements trés-pro-
noneés d'extension des doigls et de la main tout entiére, lorsque l'on a
produit & I'aide d'un doigt un choe léger sur la face dorsale de 'avant-bras,
11 se fail un mouvernent d'extension bienlot suivid’un mouvement de flexion cor-
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respondant, el cela se vépéte ensuite jusqu’d trois ou quatre fuis pourune seule
pxeitation. 81 Favant-bras est placé dans la pronation, en pent, en frappant un
petit coup sur le musele supinateur, délerminer un mouvement de supination
par suite duguel la main se renverse sur sa face postérieure. L’excilation
dlectrique détermine ces mémes conlractions fibrillaires d'ane mamére plus
prononece encore Ces contractions fibrillaires spontandes on provoquies se
remarquent encore sur tous les museles de la partie supérieure du tronc;
ils sont aussi trés-marquées aux muscles du con, mais c'est sur les muscles
sternocleidomastoidiens, en partienlier sur celui da cété gauche, qu'ils sont
le plus fréquents el le plus accusés.

Il n'existe pas traces de mouvements fibrillaires sur les différents museles
des membres infériears. Nous avons fail remarguer déji qu'a la langue ils sont
tris-prononces.

Les muscles les plus profondément amaigris, ceux des avant-bras, par
exemple, ont conservé & un haut degrd la contractilité électrique. Ceux des
membres inférieurs se conlractont, enx aussi, énergiquement sous linfluence
de la faradisation.

Tel était la tablean des symptémes an mois de septembre 1863, un an aprés
le début de aflection,

Depuis celle époque jusquian mois de février 1869, aucun changement
notable ne s'est produit. Seulement, la faiblesse des membres supérienrs a
toujours é1é en augmentant; mais cependant limpuissance n'était pas compléte
¢t la malade pouvait encors remuer un peu les doigts. La contracture des
membres inférieurs a également fait des progrés, mais sans jamais élre ex-
cessive, Enfin Uatrophie des muscles, s'accentuant de plus en plus, rendait
les deformations des membres supérienrs et surtout des mains plus caracté-
ristique encore.

L'impuissance motrier et Ialrophie n'ont également marché que fort len-
tement du coté dela faee et de la région sushyoidienne. Néanmoins, la diffi-
culté de la prononciation el tus les autres phénoménes rappelant le tablean
de la paralysie labioglossopharyngée sélaient aggravés sans quil s’y fut
adjoint de troubles notables des fonctions respiratoires.

Au trone il ne s'étail produit aucun phénoméne nouveiu. L'amaigrissement
itait considérable, mais sans signe évident d'atrophis muosculaire. — Les
museles respiratoires fonctionnaient normalement, et en particulier il o'y avait
pas e signes de paralysie diaphragmatique.

Les membres inférieurs prisentaient 1a méme faiblesse, Le méme amai=
grissement que nous avons déja décrit, On o'y remarquait ni déformations
atrophiques des divers groupes de museles, ni contractions fibrillaires, Les
pieds présentaient Loujours la méme posilion vicieuse, Uls éaient tournds en
dedans, en mime lemps qu'ils étaient légérement étendns sur la jambe.

m awalt remarqué que la malade s'alfaiblissait et toussait depuis quelques
temps, lorsque le 5 féveier] 8G9, 4 la visite du soir, on la trouve dans un élag

| assex grave d'asphyxie gui £'élait déclaré presque subitement, Le pouls était
I 4 1560, 1l y avait 50 inspirations a la minule. Il s'élait déclaré un rdle humide
laryngotrachéal qui s'entendait 4 une grande distnee. La partic superieure
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des voies respiraloires était le sidge d'une aceumnlation considérable de mn-
cosilés que ln malade ne pouvait rejeter.

Le lendemain, ces accidents paraissaient en partie dissipés; mais dés le soir
ils reprenaient toute leur gravité, La malade a succombé le 41 février au soir,

Autopsie. — 13 février 1864,

A. a, La rigidité cadavérique a été ohservée & diverses reprises chez
celte femme. Elle était compléte douze heures aprés la mort au moment o
I'on a fait le premier examen du cadavre. Elle a persisté telle pendant toute
la journée du 12, et existait encore trés-manifeste le 13 au matin. Elle s'est
montrée trés-forte méme aux membres supériours, i on Iatrophie éait le
plus prononcée.

Avant de faire I'autopsie, on a pris la mesure du contour des poignets,
des bras, des jambes, et I'on a trouvé les chiffres suivants :

Gopitour-aospoigiel:: Lietean S S0 g s el
S Ty U e S R R R e b s U B | 6
— ala partie moyenne de la cuisse, . . . . 0,365

— i la jambe, un peu au-dessus des malléoles. 0,175

Il o'y avait pas de différence entre les membres du edté droit et cenx dn
cioté gauche, i

b. Cavité thovacigue. — Los poumons présentaient, chacun dans lenr lobe
inférienr, des granulations tuberenleuses et des noyaux de pneumonie caséense
commencante. Les sommets étaient sains,

Le eceur pesait 185 grammes. Son lissu élait rouge, lerme; il paraissait
entiérement sain, 1l n'y avait aucune lésion valvalaire.

Les autres viscéres ne présentaient rien i noter.

¢. Systime wuscuramhe. — La disseclion des muscles nous a donné les ré
sultats snivants :

1° A la face. Les muscles des joues ef du menton,  mais principalement
le hucinatolabial, étaient atrophiés, piles, jaundtres, réduits i de minces lan-
ruettes musenlaives.

Les orbiculaires des panpiéres, le frontal, les temporaux, les masséters ne
prisentaient rien d’anormal.

2 Auw cou. Les sternoeleidomastoidiens paraissent sains. Les muscles
de la régien  sushyoidierme sont frés-petils, lls présentent une coloration
Jaune feville morte au nivean de la pointe de la langue. 1ls sont au contraive
asseg ronges gquoique manilestement atrophiés dans la base de eet organe,

5 Awr membres supdrieurs. Le deltoide esl alrophié d'une maniére
trés—marquée; il est mince, pile, jaune fenille morte, Les muscles du bras
somt petits, mais d'une teinte rouge presque normale. A avant-bras, les
muscles sont exeessivement griéles, mais 1h encore la coloration rouge est
azsez bien eonservée,

Les muscles de la main sont jaunes fenille morte ef trés-atrophiés, surtout
les interossenx. Les muscles de la main sont certainement, avec cenx de la
langue, les plus altérés.

& Auw trone. La masse sacrolombaire, & sa partie inférieure, semble
avoir snbi un certain degré datrophie, Sa coloration est jaundtre. Les muscles

Deux cas d'atrophie musculaire progressive avec lésions de la substance grise ... - page 7 sur 14


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0143&p=7

DEUE AR DATROPHIE MUSCULATRR PROGRESSIVE. a6

de Pabdomen présentent le méme caractéve; oL pour eux, comme pour les
wmseles du dos, les lésions semblent diminuer et méme disparaitre i mesure
quion se rapproche de la poifring,

Les pectoranx sont rouges el ne présentent pas d'atrophie marquée. Les
intercostaux sont assez minces et un pen jaundtres. Le diaphragme parait
sain, du moins & 'meil nu.

5 Aux membres inférieurs. L'amusigrissement est asses mareué; les
muscles ne sont pas trés-volumineus, mais cependant leur émaciation ne
présente rien dexcessif, si 'on a égzard 3 la maigreur générale du sujet. En
somme, il ne semble pas v avoir 1a d'alraphie proprement dite. Les muscles
sont daillenrs rouges et leur tissu semble sain.

d. Systéme nervewx périphérique. A T'eil mu, on est frappé par les
changements considérables qui se sont produits dans le volume et dans la
coloration des racines antérieures, Elles sont constituées par la réunien de
faisceaux merveux presque véduits & des filaments, de sorle gqu'elles sont
excessivement groles. Leur coloralion a pris une teinle grisitre trés-marguie,
sans cependant présenter la demi-transparence que Von cbserve dans les
nerfs qui ont subi une atrophie compléte, Ces altérations de volume et de
coloration sont dautant plus frappantes, qu'il ne gest rien produil de sem-
blable dans les racines postérieures, lesquelles ont conservé leur volume
normal et lenr coloration blanche, (est surtout & la région cervicale que ces
lésions sont le plus accusées, cependant on les ohserve encore dans presgue
toute la hauteur de la région dorsale; mais elles tendent a s effacer & mesura
qu'on s'éloigne de la région cervicale. A la réoion lombaire, les racines anté-
rienres ont repris le volume et la coloration de P'état normal.

Le facial et I'hypoglosse présentent eux aussi une teinte grisitre analogue &
celle des racines antéricures cervicales el dorsales. Cette altération dans la colo,
ration devient surtout manifeste quand on compare ces nerfs i dantres, tels que
e lingual, par exemple, qui ont conservé leur reflet blanchitre. On ne re-
marque pas de diminution de volume de ces nerls, analogue A celle que pré-
sentent les racines anlérieures.

Les autres nerls périphériques ne nons montrent aucune modilication ap-
préciable.

. Systime nervewx central. I encéphale ne présente aucune altération.
Nous avons signalé 3 propos du systéme périphérique ceux des nerfs erfniens
qui prisentaient une modification dans leur Leinte,

La moelle examinde i I'état frais ne nous a montré sucune altération appré-
ciable & 'eil nu, dans la plus grande partie de son élendue ; mais dans une
élendue de 5 centimétres environ au-dessus du renflement dorsolombaire,
olle offrait une diffluence excessive. De gros yalsseaux gorgés de sang et une
teinte rouge diffuse s'observaient sur la parlie ramollie. Le ramollissement
portail prineipalement sur Ia moilié zanche et sur la partie postérieurs de la
moelle, Tl est possible que malgré tont le soin qui a été mis 4 enlever la
moelle, ce ramollissement ait &0& produit artificiellement 5 nous Yerrons que
I'examen microscopigque semble donner un appuid cette opinion.
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It. Exaxen sicroscoprons.

1* Systéme nusculaire. Nous commencerons Pexposé de I'exarmen mi-
croscopique que nous avens fait do systéme museulsire parla deseription des
altérations des muscles de ln main; ce sont cenx en effet qui offrent les 1é-
sions les plus avanedes,

Les muscles des éminences thénar el hypothénar, et les museles interos-
seux élaient arrivés an méme degré de désénération et donnaient 1o méme ré-
sultat & l'examen microseopique. Les préparations ont été faites & 1'élat {rais.

Nous prendrons potr type de notre descriplion ce que nous avons observ
dans l'opposant du pouce droit.

En dilacérant la substance musculaive avec les aignilles sur le verre 4 pri-
paration, on peconnait que la consistance des fibres est un peu plus grande
quis Pordinaire; elle rappelle celle du tissn conjonctif,

ans la plupart des faisceaux musculaives il existe de fines granulations
foncées, devenant brillantes et nacrées & un certain foyer et qui semblent &tre
des granulations graissenses. Ni l'acide acétique ni la polasse ne dissolvent ces
granulations. Nous avons répété ces réactions plusieurs fois, et loujours le
résulfat a été le méme,

Ces granulations varient beauwcoup en nombre et en volume, d'une fibre
muscnlaive & 'autre. Les siries transversales el longitudinales, qui se voient
d'une fagon trésnette dans cevtaines fibres atrophices, mais pen grauuleuses,
sont plus ou moins complétement masquées dans celles ot les granulations
existent en abondance.

La striation 2 complétement disparn dans un certain nombre de fibres mus-
eulaives qui apparaissent sous Paspeet d'un cylindre rempli d'une maticre
transparente et qui renferment en nombre plus ou moins grand des granula-
tions en géndral, d'autant plus voluminenses qu'elles sont moins nombrenses,
Ces granulations ne se dissolvent ni dans lacide acélique nidans la potasse,
pas plus que celles des fibres qui ent conservé Ja striation.

Le volume des libres museulaires semble normal pour un certain nombre
d'entre elles; mais pour la plupart on observe une diminution parfois consi-
dérable. C'est ainsi qu'h cdté d'une fibre musenlaive de dimensions normales,
on en veoit d'autres dont le diaméire transversal est réduit an £ ou & la moitis.
Certaines fibres offrent méme un diamétre § et jusqu'a b fois plus petit qu'i
I'état normal, Et une parlicularité importante i signaler, ¢'est qu'on grand
nombre des fibres qui ont subi uue atrophie aussi considérable présentent
eneore une striation trés-nette et sont & peine ou méme pas granuleuses,

Parmi les fibres museulaives les plus altérées, un petit nombre senlement
nous ont présent la division en fragments de la substance musculaire. Dans
les fibres ol nous avons ohservé cetle division, les blocs de substance muscu-
faire étaient pressés les uns contre les autres. Trés-rarement ils laissaient
enlre eux un intervalle, et alors en ces points le sarcolemne éait reveny sur
lui-méme. Nous n'avons pas, comme I'a observé dernitrement M. Hayem dans
un cas d'atrophie progressive, récemment publié, ohservé de multiplication de
noyaux dans les tubes du sarcolemnet.

! drekives de physivlogie, 1869, 2+ fase.
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Les vaisseaux dans les muscles affectés ne mous ont offert aucune alté-
ration.

Nous avons réussi plusiears fois & voir trés-nettement de petifs nerfs mus-
enlaires, Nous n'avons pas dans ces cas remarqué qu'ils continssent des fibres
nerveuses dégénérdes,

Lo tissu conjonctif interfibrillaive pavait plus abondant qu'a P'état normal ;
on y observe une proportion exagérée de noyaux arrondis on fusiformes.

En outre des altérations précédentes, la plupart des faisceaux musculaires
présentaient un aspect fendilld trés-remarguable principalement anx extré-
mités brisées des fhres; cet aspect fendillé se retrouve d'ailleurs dans des
altérations du muscle qui wont rien de commun aves I'atrophie progressive ;
ot les observe entre autres communément dans les muscles des membres in-
férigurs chez les individus immobilisés depuis longlemps.

En résumé, dans les muscles de la main, c'est-a-direlaol les lésions daient
Jo plus accusées, nous avons observd ce qui suil © 1° une diminution de vo-
lume dans la masse musculaire; 2° une coloration jaune pile des muscles ;
% une consistance plus grande du muscle, rappelant celle du tissu conjonetif;
4°une alération granulograissense peu marquée pour ceraines fibres, trés-
accentuée pour d'autres; 5* la division en fragments de la substance mus-
culaive; G+ Latyophie de cerlaines fibres musculaires simple el indépendante
de toule dégénérescence graisseuse ou cireuse; T I prolifération du tissu
conjonelif interfibrillaire.

Nous terminerons ce résumé en faisant remarguer que sur une seule et
mime préparation en pouvail rencontrer toules ces altérations i la fois. — A
¢ité d'une fibre musculaive enlidrement saine ou & peine granuleuse, on en
observait quelquiune dont la striation élait presque entiérement masquee par
les granulations graisseuses. — Aedté de celles—ci, d'antres avaient subi en-
tigrement la dégénérescence vitrense, WWantres présentaient enfin I'atrephie
4 tous ses degeés. Quelques-unes ofiraient la division en blocs de la sub=
elance musculaive. Dans Uintervalle de ces fibres on apereevait une grande
quantité de tissu conjonctil et de noyaux arvondis on fusiformes.

Pour les museles de la langue, nous pourrens nous borner 4 répéter la
description qui précéde. Observons seulement que ¢'est surtout dans les mus-
cles intrinstques de lorgane que les lésions étaient Ie plus asccentuces.

Les muscles de Covani-bras ont & pew prés conservé lear eoloration nor-
male. On trouve towlefois dans Uintervalle des fibres une augmentation no-
table du tissu conjonetif; il y a 1d aussi des fibres granulograisseuses, des
fibres vitrenses, 'aulres considérablement alrophiées, mais d'une maniére
générale ; toules ces Wsions sont beaucoup moins accusées qu'd la main.

Aw deltaide, nous velrouverons tontes les altérations les plus avaneées que
nons ayons décrites.

Les sternocleidomastoidiens onl éé Vobjet d'un examen spécial. On se
rappelle que dans Iobservation ils sont notés, surteut celui du cdte gauche,
eomme &tant le sidge de contractions fbrillaires remarquables par la spon-
tanéité, leur friquence b leur intensité. Les préparations fites avée la sub-
slatice musculsire du sternoeleidomastoidien gauche n'ont & notre grand

Deux cas d'atrophie musculaire progressive avec lésions de la substance grise ... - page 10 sur 14


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0143&p=10

ahg CHARCOT ET JOTFROY,

dtonmement, absolument présenté aneune allération. Les fibres étatent remar=
quables par leur volume relativement considérable, la striation bien netis ot
'absence de toute dégénérescence. On ne remarquait miéme pas dans ces
muscles, cet aspect fendillé qui était & pen prés général dans les muscles des
membres supérienrs et inférienrs.

Les pectorauzr ne présentaient non plus aucune altération.

Les intercostaua ne nous ont montré qu'une dégéndrescence granulo-
praisseuse pen marqueée et Faspect fendillé,

Le digphragme. 11 en a été de méme dans ce musele ; nous n'avons ren—
contré qu'un petit nombre de fibres on les gramalations fussent assez abon-
dantes pour marquer la striation transversale.

Les dliéments musculaires auz menbres infériewrs ne renferment pas, on i
peine, de granulations graisseuses. Ils ne sont pas atrophiés d'une facon ap-
préeiable; Ia siriation y est netiement accusée et ils nolfrent pas d'autre al-
tération que 'aspect fendills,

2* Systéme nervenx. — a. Racines spinales antévienres. Examen @ Iétat
frais.—Le nombre des tubes nervenx qui, dans ces racines, ont conservé les
caractéres de I'état normal, est plus grand qu'on n'aurait pu le supposer 3
en juger par la diminution de volume et la teinte grisitre qu'elles présen-
taient. Toutefois, sur la moitié des tubes an moins, on pouvait observer tous
les degrés de Iatrophie, depuis I'émaciation simple jusqu’ la compléte dispa-
rition du eylindre de myeline. Nulle part on ne rencontrait dans les tubes des
Lrainées de granulations graisseuses.

Ce qui vienl d’étre dit est relalil surtout i la région cervigale de La moelle;
il rigion dorsale, les lésions atrophigues se montraient moins prononcees,
surtout dans les parties inférieures de cette région, et au nivean du renfle-
ment lombaire, elles faisaient complétement défaut,

b. Les racines spinales postéricures ont éLé examinés comparativement aux
antérieures; on n'y a rencontré aucune trace d'altération des tubes ner-
Veux.

¢. Nevfs crdniens.—Le facial et hypoglosse examinés & '&tat frais en di-
vers points de leur trajet ont présenté, le dernier surtout, des lésions com-
parables & celles qui ont élé signalées i propos des racines spinales antérien-
res. Seulement, le nombre des tubes nerveux restés sains v était relativement
heaucoup plus grand. Le lingual et le pneumogastrique ont été Iobjet d'un
examen spécial; ils nont pare offrir avcune altération.

d. Nerfs rachidiens.—Les denx nerfs plirénigues, celui du cdté droit prin-
cipalement, nons ont paru renfermer un certain nombre de tubes nervenx
atrophiés i divers degrés. Des altérations analogues ont ¢té ohservées sur o
médian et sur le cubital examinés & I'avant-bras ; sur ces derniers nerfs,
quelques tubes nerveux atraphiés présentaient d'une maniére Svidente Ia dée
généralion granulense.

Lexamen du grand sympathique au cou et des ganglions inféricurs et supé-
rieurs n'a fourni ancun résultat déeisif,

&. Moelle épiniire. Ezamen @ Pétat frais de ln partie ramollie. — On sait
quimmédiatement au-dessus du renflement lombaire, la moelle présentait,
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dans nne certaine étendue, mne difluence remarquable; des fragments de
tissu nerveux provenantde ce point ramolli ont é1& portés sur le microscope
immédiatement aprés I'autopsie; les tubes nerveus offraient les caraetérves de
I'état normal ; onne rencontrait dans les intervalles qu'ils laissaient entre eux
ni corps granuleux, ni granulations graisseuses. Les gaines vasculaires ne
renfermaient pas non plus d'éléments granuleux. Ge résultal négatif doit por-
ter i penser on bien que le ramollissement était de date toute récente, ou bien
qu'il a été produit artificiellement.

Examen de préparations durcies par Pavide chromigque el colorées par
le carmin, Région cervicale. — L'examen de coupes transversales minces
pratiquées i diverses hauteurs, fait reconnaitre des altérations qui portent les
unes sur les Bisceaux antérolatéranx i la moelle, les autres sur la substance
grise en particulier, sur les cornes antérieures, et qui se montrent a pen prés
les mémes dans toute D'étendue de la région.

Sur tous les points des cordons antéro-latéraux, les cloisons de tissu con-
jonetif ont pris une importance eonsidérable ; elles se sont notablement épais-
sies ot il semble quielles se soient mullipliées. Dans les espaces quielles cir-
conserivent en s'anastomosant et s'entre-croisant, on reconnail aisément les
surfaces de section des tubes nerveux, lesquels, au nivean des fisceaux anté-
rieurs et sur la partie antérienre des faisceany latbranx, ont conservé i pen
de chose prés, leur diamétre normal. Mais sur un point qui correspond i la
partie la plus postérieure de ces derniers faisceaux et dans toute I'étendue
d'une région qui en dedans confine aux cornes postérieures, tandis qu'en
dehors elle s'étend presque jusqu' la conche corticale, la gangue conjonctive
est devenue tout 4 fail prédominante. Les tubes nervenx ayant conservé leur
diamétre nermal sont i devenus trés-rares ; la plupart des tubes sent atro-
phiés a divers degrés, et il en est un grand nombre qui ne sont plus repré-
sentés que par le eylindre d'axe. Lorsque les coupes sont examinées i un faible
grossissement, les points ol prédomine ainsi I'altération scléreuse des cor-
dons latéraux se montrent sons forme de deux petites plagques rouges, trans-
parentes, irvégulidrement arrondies, placées symétriquement vers la partie
la plus postérieure de ces cordons, immédiatement en dehors des cornes
grises poslérieures. ¥

Les faisceaux blancs postérieurs ne présentaient ancune altération.

Dans Vexsmen de la substonce grise, le haut degré d'atrophie gu'ont
subi, dans les cornes antérieures, la plupart des cellules nerveuses, frappe
tout d'abord ; il est évident en outre quun certain nombre de ces cellules
ont disparu sans laisser de traces. Ce sont surlout les cellules du groupe in-
terne ou antérieur qui ont subi les altérations les plus profondes ; Ja toutes
les cellules qui ont persisté sont plus on moins atrophides, tandis que dans
le groupe externe on en rencontre, sur la plupart des préparations, 1, 2, 3
et miéme parfois 4, qui ont conservé, i pen prés, les dimensions et tous
les autres caractéres de I'étal sain, Parmi les cellules atrophies, les unes
bien que B on 7 fois plus petites que dans'étal normal, ont cependant conservé
leur forme étoilée, leurs prolongements et possédent encore un noyan et
un nucléole distinets. Les autres ne sont plus représentées que par de petites
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masses irréguliérement anguleuses, sans prolongements, jauncs, brillantes,
aspect vitrenx ; el en paveil cas, le noyau n'est en général plus distinet,
Toutes ces altérations peuvent élve appréciées d'une maniére rigourense,
lorsque les parties malades sont comparées anx parties correspondantes sur
des eoupes de moelle provenant de sujels sains. Nous avons pris pour terme
de comparaizon de trés-helles préparations de moelle saine que nous devons
4 Tobligeance de M. Lockhart-Clarke,

La gangue conjonctive des cornes antérieures se présentait sous Vaspect
d'une masse finement grenue ; nous n'avons pas remarqué que les noyaux
de la néveoglie v fussent plus abondants que dans I'état normal, 1l n'en
ftait pas de méme aux commissures anlérieures el postérienres ; 14 les noyaux
nous ont paru némbreux surtout au voisinage du canal centeal. Ce dernier
était complétement oblitéré par un amasde eellules épithéliales, :

Dans P'épaisseur de la commissure, comme dans les cornes antérieures, les
vaisseaux présentaient des parois manifestement épaissies, couverles parfois
te nombreux noyans.

Les cornes postérieures de la substance grise nous ont paru offrir toutes
les conditions de 1'état sain.

Région dorsale. L'examen n'a pu porter que surles £ supéricurs de cette
région, La selérose des faisceaux latérams se monteait i tontes les hautenrs, an
moins aussi prononeée qu'a la région cervicale, comme dans celle-ci, hien
qua un degré moindre, les cellules des cornes antérieures étajent atrophiées,
réduites & un petit nombre,

e. Région lombairve. L'altération sclérense symétrique des cordons laté-
raux est encore ici trés-nettement accusée, mais moins étendue toutefois que
dans les autres régions de In moelle ; elle oecupe dailleurs le méme sidge,
Les cellules des cornes antérienres sont presque en nombre normal ; elles of-
frent, pour la plupart, les dimensions de I'état sain. Quelques-unes seulement
présentent des lésions atrophiques bien caractérisies.

Rdgion du bulhe. — Coupes faites au-dessus du calomus. — A Uaide de
coupes transversales faites 4 diverses hauteurs dans la région des olives et
au-dessous, nous avons pu constater de la maniore la plus netle que les cel-
lules des noyaux d'origine de I'hypoglusse, dans toute I'étendue de cos no yanx,
somt, pour la plupart, profondément allérdes, atrophides ou méme compléte-
ment détruites. Cetle altération rappelle exactement celle qui a ébé signalée o
propos des cellules des cornes antérieures de Ia moelle, aux régions cervicale
el dorsale. Nous avens pris pour peint de comparaison, dans cette partie de
notre éiude, de trés-helles coupes provenant de bulbes sains, préparées par
M. L. Clarke ; nous avons utilisé aussi les planches encore inédites de 1 [eong-
graphie photographique de M. Duchenne, de Boulogne, velatives & o strue-
ture du bulbe. Or, sur des coupes de Clarke, faites i L contiéme environ au-
dessus du bee du Calamus seriptorius el représentant U'état normal. on pou-
vait compter dans le noyau de I'hypoglosse, qui dans cette région est
volumineux et bien limité da toutes parts, de 404 50 grandes cellules tripo-
lairesou quadripolaires; par contre, sur les coupes provenant die notre malade
et montrant la méme région, on ne pouvait reconnaitre que 3 ou 4, au plus,
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de ces cellules qui fussent 3 peu prés intactes, les autres avaient eomplétement
disparn pour la plupart. Quelques-unes, considérablement atrophides, pou-
vaiont ce retrouver encore 3 Faide de forts grossissements ; d'autres n'élaient
plus représentées que par de pelites masses irréguliéres, d'un jaune oerens,
brillantes et dépourvues de prolongements,

On pouvait remargquer en outre que les tractus délicats (probablement des
prolongements de cellules), qui dans I'état normal se croisent el s'entre=
croisent en mille directions dans Uintervalle des cellules, s'étaient ici com-
plétement effacees ; et lon ne trouvait plus entre les cellules qu'une masse
amorphe, finement grenue; enfin le noyau de I'hypoglosse considérd dans
son ensemble paraissail avoir perdu ses contours arrondis; il présentait une
orme  ovalaive transversalement et 3'était évidemnment amoindri dans tous
les sens.

Sur les mbmes coupes on pouvait reconnaitre, immédiatement en dehors
du noyau de Phypoglosse, le petit groupe de cellules que Clarke rattache aux
origines inférieures du facial ; toutes ces cellules étaient saines et nous ont
paru en nombre novmal, Plus en dehors encore on rencontrait le fayau d'ori-
gine du prewmogastriqee. La plupart des cellules du groupe étaient inlactes;
un petil. nombre senlement dentre elles {7 on 8 pour chagque noyan el pour
chaque préparation), les plus antérieures, présentaient la dégénération jaune
aun degré trés-prononceé, ou bien elles avaient subi une pigmentation noire
trés—remarguable.

Coupes pratiguées au niveau du bee du calamus, — En avant et de chagque
edlé du canal central, on retrouve les noyaux de hypoglosse. L encore les
cellules sont atrophides ou dégénérées. Bn arriére etde chaque edté du canal,
onpeut étudier les noyane du spinal; ils présentent tous les denx quelques
cellules qui ont subi la dégénération jaune ou la pigmentation noire et qui
sont en méme temps déformées. Les antres cellules de ces noyaux sonl
normales,

Coupes faites au-dessus des olives. — Les noyaue d'origine du facinl, du
moteur oeulaire externe et de Uauditif nous ont pary présenter tous les ca-
ragtéres de Pétat normal.

Nous allons rappeler, en quelques mots, les fails les plus
importants que contient cette premiére observation.

\Sara continud. |
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