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DEUX CAS D’ATROPHIE MUSCULAIRE PROGRESSIVE
AVEC LESIONS DE LA SUBSTANCE GRISE
ET DES FAISCEAUX ANTERO-LATERAUX DE LA MOELLE EPINIERE

Par J-M. GHARCOT et A. JOFFROY

(Sutte ef fin!.)

La sclérose syméirique des cordons latéraux de la moelle épi-
niére et altération particuliere des cellules nervenses que
nous - avons rencontrées dans l'observation de Catherine A
(obs. 1), se sont retronvées, avee leurs caracléres principaux,
chez la malade dont nous venons de rapporter I'histoire, Mais
elles se sont montrées, dans ce second cas, assocides a d’au-
tres altérations, et nous devons entrer 4 ce propos dans quel-
ques developpements,

Pour ce qui concerne d'abord les altérations des faisceanx
blancs de la moelle observées chez Adile C... (obs. IT), il v a
lieu de remarquer que, 4 Iy région cervicale, siége principal des
lésions scléreuses, cellps-ci occupaient i peu prés indistinetoe-
ment toute U'étendue des divers faisceaux ; mais elles pridomi-
naient toutefois d'une maniére remarquable & la partie la plus
postérieure des cordons latéraus, Ainsi ¢’est en ce lien seule-
ment que Phyperplasie conjoncive s'était développée el génd:
ralisée au point d'amener les lésions de la sclérose proprement
dite, avec production de tissu fibrillaire et destruction de Ia
majeure partie des tubes nerveux. Partout ailleurs et, en parti-

! Voy. le numére de septemhre 1869,
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culier, dans la région des cordons postérieurs, elle ne portail
que sur les trabécules les plus volumineuses de la névroglie et
tout an plus, en oulre, sur les traclus conjonctifs de second et de
{roisiome ordre. Les tubes nerveux enserrés dans les mailles
formées par la réunion de ces tractus avaient conservé la
les caractéres de 1'étal normal.

Cette sorte de myclile interstitielle, limite aux plus grosses
trabécules de 1a névroglie des faisceaux hlancs, n'occupait d'ail-
leurs que le renflement cervieal, Aux rbgions dorsale et lom-
baire on ne retrouvait que la sclérose bilatérale ef syméirique
des cordons latéranx, marquée d'ailleurs par tonsles caracléres
qué nous avons rappelés plus haut (pl. V, fig. 2, a, b).

Encore dans le renflement cervical, les altérations de la sub-
stance grise présentaient quelques particularités sur lesquelles
nous nous proposons d’insister Lot 4 I'heure ; mais nous devons
accorder actuellement une mention particuliére aux lésions re-
marquables qu'offraient les méninges dans toute I'étendue de
celte méme région. Dans les denx tiers postérieurs de sa cir-
conférence et dans la plus grande partie de sa hauteur, le ren-
flement cervical paraissait enveloppé dans une sorfe de man-
chon fibreux donl la texture, examinée sur des coupes lrans-
versales, rappelait assez hien Vaspect et la consistance du tissu
de la cornée (pl. XIX, i, i, ). On reconnaissail aisément, sur les
coupes {ransversales, que ce manchon  ¢lail constitué par la
dure-mére ot Ja pie-mére considérablement épaissies el intime-
ment unies une & Tantre. Cet épaississement des méninges,
surlout prononeé & la partie moyenne dn renflement, allail en
s'amoindrissant rapidement vers les extrémilés, et c'est a cette
circonstance qu’élait due la tuméfaction fusiforme quelamoelle
présentait dans cette région, el que nous avons fait représenter
(pl. VX, fig. 1). [l n'esl pas inutile de faire remarquer qu'au lieu
de leur passage i travers les membranes ainsi hyperirophices,
los faicecaux des racines postérieures avaient a parcourir de
longs canaux creusés, pour ainsi dire, dans U'épaisseur du tissu
{ibroide ; mais, dans tous les points de ce parcours, les tubes
nervens, pressés les uns contre les autres, avaient conservé ce-
pendant tousles caractires de U'état physiologique (pl. XIX, j, j).

Les altérations complexes donl nous venons de rappeler les
prineipaux traits se sont-elles développées simultanément, ou
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bien s'est-il établi d'abord un foyer principal Ao les lésions
ont rayonné ensuite de lous eotés? La question est impossible 4
résoudre par la seuleinspection des parties: mais I'étude des faits
cliniques penl fournir i ce sujet quelques renseignements. On
sail que, chezA. C..., la maladie a débuto lelendemain d'un jour
ot celle femme Glait restée pendant plusieurs heures CXposie au
froid et i la pluie, par des frissons repélés qui ont &Lé bientat
suivis de douleurs paroxystiques, souvent assez vives pour frou-
bler le sommeil, et qui ocen paient principalement e lrajet des
nerfs des membres. Ces doulenrs, qui, par quelques-uns de
leurs earactéres, rappelaient assez hien los fulgurations de I’a-
laxie, ont constitué, pendant prés de deux mois, pour ainsi dire
toute la maladie, el elles se sont, par la suite, souvent répé-
Lées. Nest-il pas vraisemblable qu'elles se sont produites sous
influence de la méningite spinale postérienre, qui, & cetle épo-
que, n'occupail pas, sans doule, exclusivement la région cervyi-
cale, et qu'elles Glaient dues a Uirvitation des racines sensitives,
A la suite des donleurs, se sont développes suceessivement les
divers symplowes de 'atrophie musculaire progressivect enfin,
dans les derniers temps de la maladie, les symptomes paralyli-
ques et la contracture qui nous paraissent deveir dre rattachés
i la sclérose symétrique des cordons latéranx, Alnsi la méningite
spinale aurait ¢ dans ce cas le fait initial ; puis le travail d'jp-
ritation dont la dure-wére et la pic-mére étaient le sidge se se-
rait propagé ensuite, par la voie des grandes trabécales eonjone-
tives, jusqu’a la sub-tance grise, el c’est alors que les sympli-
mes d amyotrophie auraient paru; enfin il aurail envahi, en
dernier lieu, les cordons latéraux, d’abord a la région ceryi-
cale, puis progressivement dans foute |1 hauteur de la moelle.
Dans notre premidre observation, les phénoménes se serajent
succedé dans un ordre mverse, puisque les symplimes, liés 3
la selérose des faisceaus latéraux, ont ici devanceé I'a myolrophie.
Quoi qu'il en soit, les deux observalions qui font Tohjel de
cetle note montrent que la sclérose fasciculée et symétrique des
cordons latéraux doit prendre rang, ainsi que nous avions an-
noncé, i colé de la selérose primilive des cordons postérienrs,
parmi les allérations de naluve asses diverses qui peuvent se
rencontrer dans les faisceaux blancs de la moelle épiniére, chez
les sujets qui, pendant la vie, onl présenté les symplomes de
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I'atrophie musculaire progressive. Les cas de celle espece ne
sont sans doule pas trésrares sinous en jugeons d apres los faits
que nious avons ohservés, et d'aprés ceux que nous avons rile-
vés dans divers recueils. Ainsi il nous a été donné de rencon-
trer plusienrs malades chez lesquels une paralysie avec contrae-
Lure, indépendante de loule 1ésion de la sensibililé, ocenpant les
quatre memhbres, mais prédominant aux membres infé-
rienrs, se rouvail combinée i une amyotrophie progressive
le plus souvent limitée aux extrémitis supéricures el au
tronc. 1l y a quelques mois, M. Voisin présentait a4 la So-
cieté de biologie le cas d’une femme atteinte de paraplégie avec
vigidité des membres et chez laquelle Tatrophie partielle des
muscles se montrait des plus prononcées aux avani-bras et aux
mains ; dans ce eas la selérose symétrique des cordons laléraux
a 6té constatée i Pautopsie. Une des observafionscontenues ilans
lo travail de M. Duménil (de Rouen), mérite d’étre rappelée
ici '+ Chez une femme qui présentait aux extrémilés supé-
vieures les caracléres classiques de atrophie progressive des
muscles, les membres inférieurs {rés-affaiblis, mais nullement
tmaciés, élaient, au lit, dans un élat d extension permanenle.
{hez celle femme, la langue ne paraissait pas notablement di-
minuée de yolume, mais elle se montrait constamment agitie
de mouvements partiels, d'une sorte de tremblement fibrillaive
el sa surface était inegale et comme plissée. A Unutopsie, on
trouva un grand nombre de fibres nerveuses atrophiées dans les
racines des hypoglosses el les racines anlérienres des nerfsrachi-
diens, Les lubes nerveux i I'élat normal élaient peu nombreux
dans les cordons anléro-latéranx de la moelle épiniére ; ils s’y
montraient disséminés i de grandsintervalles etséparés par des
espaces oi1 L'on ne voyail qu'un mélange de tissu conjonetif et de
cylindres d'axe dépouillés de leur myéline. Dans la substance
grise eufin, on ne rencontrait qu'un petit nombre de cellules
bien développées, nne ou denx seulement surchagque préparation,
4 coté de cellules difformes, atrophiées, privées delears prolon-
gements. Une antre observation * rapportee par le méme

1 Domixe,. Nouveaus faits velatifs i la pathogénie de 'atrophic muscnlaire pro-
gressive, in Gas. febdomad, P'aris, 1867, Obsery, IV, — Atvoplie nuscilaive
graisseise prrogressive, Ronen, 1867,

¢ JpymisiL, foc. cif., ohsery. 11
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anteur, et dans laquelle la selérose des cordons latéraux el

Patrophie des cellules des cornes antéricures se trouvaient

réunies, nous semble devoir tlre rapprochée des précéden-

tes, bien que, dans ce cas, les symptomes d’atrophie muscu-

laive se soient écartés quelque peu du type vulgaire. Mais c’en

est assea pour faire ressortiv qu'une certaine connexité parait

exister enlre la sclérose hilatérale des faisceaux blanes de la

moelle et atrophie musculaire progressive. Ajoutons que la

sclérose multiloculaire peut, elle aussi, s"associer i cette affection
des muscles. Cest ce que démontre le fait suivant : Chez une
femme atfeinte de sclérose multiloculaire cérébro-spinale que
nous avons observée I'an passé, I'ine des plaques scléreuses
avait envahi, vers le milien de la région eervicale, la presque lo-

lalité de la substance grise de la moelle dans une certaine éten-

due en hauleur, et, en particulier, les cornes antérieures, Les

cellules nerveuses présentaient & ce niveau, pour la plupart, des
lésions atrophiques profondes, et bon nombre d'entre elles

avaient disparu. Chez cette malade les mains olfraient la défor-

malion connue sous le nom de griffe; les musecles des éminen-
ces thénar et hypolhénar, les interossenx étaient alrophiés; les
avanl-bras présentaient aussi une alrophie trés-marquie, limi-

tée & certains groupes de muscles !,

Aprés les diverses formes de sclérose qui viennent d’étre énu-
merées, le ramollissement blane ou rouge, la destruction ara-
nuleuse du tissu médullaire (granular disintegration de Clarke)
sont les allérations des faisceanx blancs de la moelle qui coexis-
tent le plus souvent avec l'alrophie musculaire progressive.
Mais ces diverses altérations des faisceaux blanes se montrent si
habituellement dégagées de toute lésion trophique des muscles,
quon ne saurail admetire que celle-ci puisse jamais dériver
directement de celles-la. Si done, ainsi que tout coneourt au-
jourd’hui & le démontrer, les lésions musculaires dont il s'agit
sont quelquefois subordonnées aux lésions spinales, & titre de
conséquence immédiale, c'est ailleurs que dans les faisceaux
blanes de la moelle épiniére qu'il faul en aller chercher la
canse,

M. A, Ouoviee foit allusion 4 ce cas dans sa thése d'agrézation : Des atroplies
mnseulaires, p. 155, Paris, 1869,
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Parmi les altérations variées de la substance grise relevies
dans notre seconde observation, le fait le plus saillant, le plus
propre @ attirer I'attention, c'est incontestablement existence
de ces trois canaux longs et dlroits, creusés pour la majeure
partie dans épaisseur de cette substance et qui, parallélement
au grand axe de la moelle, parcourent le renflement cervical
dans toute son étendue, L'un de ces canaux, de tous le plus
considérable, pouvait méme étre suivi jusqu'au niveau du tiers
‘nferieur de la région dorsale, Dans la plus grande parlie de
son trajet, il occupait la corne grise postérieure du coté gauche,
ou, pour mienx dire, il <btait substitué i cette corne grise dont
les divers éléments avaient disparu (pl. XVIIL, fig. 2 et 3, a, @,
et pl. XIX, b). Les deux aulres canaux, moins yoluminenx, sié-
aeaient Pun immédiatement en arritre de la commissure pos-
{érieure, sur la ligne médiane, de maniére 3 intéresser & la fois
les deux faisceanx blanes postérieurs {pl. XIX, ¢), I'autre en par-
tie dans la corne postérieure droite, en partie dans le faisceau
postérieur du coté droit (pl. XIX, d). Ces divers canaux se
{rouvaient en grande partie comblés parune substance amorphe,
transparente, finement grenue, qui, en certaing points, s"eait
desagragie, vraisemblablement, par le fait de quelque accident
de préparation, et avait lnissé en sa place des lacunes plus ou
moins Elendues, a contours plus on moins irréguliers. Celte
méme substance, finement grenue, légérement condensée, for-
mail la paroi de ces foyers et se conlinuaif, en général, insensi-
blement, sans ligne de démarcation bien tranchée avee le tissu
avoisinant qui présentait lni-méme, 7 une cerlaine distance, les
caractéres de la dégénération granuleuse.

A quel genre d'alleration faut-il rapporter la formation deces
cavilés accidentelles? Sont-ce 1a d'anciens fovers d'hémorrhagie
ou de ramollissement? L'absence d'une membrane limitanie et
de toute trace de pigmentation ochreuse, lanature méme du con-
tenu des fovers el, enfin, la non existence dans les antéctdents
pathologiques d'un affaiblissement ou d'une paralysie des
membres 4 début brusque suffit, croyons-nous, pour écarler
cette hypothése. Nous pensons que ces cavités sont le résultat
el comme le dernier terme de ce mode particulier de ramollis-
sementdu tissu médullaire et plos spécialement de la substance
grise que M. L. Clarke a décrit sous le nom de désagrégation
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granuleuse | granular disintegration) ', On sajt que, daprés Ia

description qu'a donnée cel auteur dg processus morbide dong

il s’agit, les premiers indices de Paltération se font reconnailre,

en général, au voisinage des ramifications vasculaires, sons

forme d'espaces i contours plus ou moins irréguliers of e tissn

nerveux semontre notablement ramolli et plus Iransparent que
de coutume. En ces points on trouve Iescylindres-d’axedépuuillés

de leurs gaines de myéline : cello-g s'est déaugrégea,-segmentée;
el se trouve réduite 4 Iétat de pelits bloes ou de masses globu-

leuses. On ne trouve qu'assez rarement mélés & ces globules Jes

corps granulenz du ramollissement ordinaire, A un degré plus
avancé, les parties affectées sont devenues presque translucides,

d'une consistance plus molle encore, semi-liquide, et les frag-

ments qui résultent de la désagrégation des éléments nerveux

ne sont plus que de trés-tines particules, Enfin, au plus haut

degré de Paltération, par suile de la dissolution quont subie,

non-seulement les détritus des éléments NETYEUX, mais encore

la Irame conjonetive, il s'est produit des aréoles ou foyers

(areas of disintegration) remplis d'une substanee molle, trans-

parente, finement grenue, ou méme, parfois, d’un liquide vis-

queux enant en suspension de fines granulations, Ces aréoles

présentent sur les coupes transyersalps des formes assez variées:
le plus souvent arrondies ou ovalaires, elles offrent plus rare-

ment des conlours anguleux, déchiquetés, ou encope prennent

aspect de fentes, de fissures qui, au premier abord, peuvent

donner l'idée d’un résultat accidentel. Elles sont quelquefois

circonscrites par des bords nets, comme taillss & lemporte-

piéee ; mais jamais elles ne sont séparées des parlies voisines

par une véritable membrane limitante,

Tels sont, en peu de mots, les traits les plus importants de
Ualtération particnlicre que M. Clarke a fait connaitre. Dans
'observation d'Adele . {obs. IL), il ne nous a pas ¢ké possibla
de suivre tous les degrés suceessifs de celfe altération ; mais
flous avons pu, tout au moins, en reconnaitre les prineipaux
caractéres. Ainsi, sup plusieurs points des cornes postérienres,
on rencontrait Ia substance amorphe, Iransparente, finement

L. Cranse. On ihe Pathology of Tetanus, in Medico-chirurg, Trans.t. XLVIN,
1865, — & Cage of ropid wasting Palsy, in Beas's Archic. of Medicine, t. IV, 1867,
= On an important Case of muscular Atrophy, ele. , dbidess, 1. 11, 1865,
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grenue, dont il a ¢1¢ question plus haut, interposée entre les
alements du tissu méduilaire. Cette méme substance formait
le contenu des Lrois grands foyers creusés dans Pépaisseur de:
la substance grise. Quant i ces lfoyers, deux d'enlre eux ri-
pondaient exactement & la deseription de M. Clarke; seul, le
plus volumineux des Lrois, s'en éeartail en raison de ses dimen-
sions relativement colossales; mais ce n'est pas la, croyons-
nous, un molif suffisant pour exclure du groupe.

A cela ne se bornaient pas, chez A. C., les lésions de la sub-
stance grise, car dans larégion des cornes anlérienres, Comme a
niveau des commissures et sur quelques points des cornes poste-
rieures, on reconnaissait les traces d'un travail frés-actif de
prolifération conjonctive, marque par la turgescence des vais-
seaux sanguins, la multiplicationde myelocyles el Pexistence de
tissu fibrillaire. Ces altérations diverses se trouvent ainsi que
des petits foyers d'infiltralion sanguine et de ramollissement
rouge de la substance grise, asses fréquemment menlionnées
dans les aulopsies d’atrophie musculaire progressive ; mais il
n'est pas nécessaire d'insisler pour monirer que, a part peul-
étre le cas oit elles occupent la région des cornes antérieures
— car ce point doit étre réserve, — elles ne sont nullement
particulicres a cette atfection : et il ne nous serait pas difficile
d’énumérer un certain nombre de fails dans Jesquels autop-
sie a fail constater I'une on l'autre de ces lésions sans que, pen-
dant la vie, il et existéaucune trace d'atrophie progressive des
museles. La désagregation granuleuse elle-méme, qui, i une cer-
laine époque, a semblé devoir prendre une place prédominante
dans Uhistoire analomo-pathologique de Uatrophie musculaire
progressive n'a pas, en realilé, la signification qu’on lui avail
tout d'abord accordée. On sait, en effet, aujourd hui, qu'elle peul
faive complétement défaut dans des cas ou I'atrophie progres-
sive des museles est des plus prononcées, ainsi que le démon-
trent entre aulres, Pobservation de Catherine A. (obs Ij et le
fait qu'a rapporté M. Hayem, dans un des derniers numéros de
ce recueil . Dautre part, ona pu Uobserver mainles lois, dans
des cas pathologiques qui, dans la regle, ne s'accompagnent

¢ dpelaves de physiologe; eto., w® 3 et n° 9. 18G4,
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pas d’atrophie musculaire; dans le tétanos par exemple ',
dans In chorée *, dans I'ataxie locomotrice %y la paralysie gé-
nérale progressive, dans la lipre clle-méme, spivant une
observation du docteur Steudener *,

On voit qu'en somme aucune des Iésions spinales que nous
venons de passer en revue n’appartient en propre i Latrophie
progressive des muscles, qu'aucune d'elles ne l'accompagne
nécessairement, ef I'on sait d’ailleurs que dans cetle affection,
Palrophie des racines anlérieures des nerfs spinany, et celle
des rameaux périphériques du grand sympathique, ’}'i&lﬂ'éuﬂé
elles aussi, ne pas exister. Mais Jusqu'ici nous n’avhn#’f;ﬁiiié
compris dans notre énumération I'altération particulitre des
cellules de la substance grise, sur laquelle Iatfention des
anatomo-pathologistes a été appelée seulement dans cos dep-
nidres années. Serait-ce 13 une lésion constante dans atrophie
musculaire progressive? L'avenir en décidera, Toujours est-il
quelle se trouve mentionnée dans la grande majorité des autop-
sies d'amyotrophie progressive oil, Uexamen microscopique de
la moelle épiniére a été conduit avee toutes les précautions re-
quises. Flle existait dans le cas de Valentiner, qui date de 1855,
dans celui que M. Tuys a fait connaitre en 1860, 4 la Sociéte
de biologie ; elle est mentionnée d'une maniére trés-explicite,
dans trois faits recueillis par M. Duménil de Rouen * ef dans
unméme nombre d’observations publides i diverses epoques par
M. L. Clarke®; elle est indiquée, encore [rés-nettement, dans
un cas rapporté par le docteur Schitppel, et ot 1a 16sion initiale

' L. Coanke. Pathology of Tetams, foe, it

# Préparation communiquée par M. L. Clarke.,

* L. Canke, The Tancet. June 10, 1865

* M. Srevoesen désigne le cas qu'il o ohserve saus le nor de depra midilans, 11
est dit expressément dans V'ohservation que les muscles des membres affectds ne
présentaicnt pas daltération, — Beitriige zur Mathol. der Lepra miutiling, Erlan-
gon, 1867,

B Duwisee. Loe. cit, Obs. 11, 11, 1V,

£ L, Cramue. Ona Case of muscular Atroply, cle. British and Foreign medien-
chivurgical Review, July, 1862, — A\ Casp of muscular Atrophy, ete, Deae's Arehiv.,
LDV, 1867, — On o Cage of muscular Atvaphy, Medico-chir, Trans., t. TV, 1867,
— Un guatritme cas rapporté par M. Clarke sous e titre : On 2 pemarkable Case
of extreme musenlar Atrophy, efe., et publié dans le tome LT des Medico—chir.
Transact., n'appartient pas 2 Pateoplie musenlaire Progressive, mais bien 3 In
paralysie infantile, ainsi que nous le ferons remaviuer ailleurs,

i 2Si i - pag ri7
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parait avoir été une dilatation du canal central de la moelle '
enfin nous la retrouvons dans le fait de M. Hayem el dans les
deux observations qui font Uobjet de cette nole. Ajoulons qu'elle
peul avoir existé dans plusicurs des cas oit elle n'est pas indi-
quée, carnulle part il n'est dit clairement qu’elle ail fait défaut®.

En quoi consiste celle altération, au milieu de guelles circon-
stances apparait-elle, quel est son siége de prédilection? On
sait fort peu de chose encore sur ces diverses questions. 1l
semble touteflois que les cellules des cornes anlérienves soienl
toujours affectées, tandis que intégrité absolue des cellules
des cornes postérieures a ¢lé plusieurs fois expressément signa-
lée. L'aliéralion parail se développer souvent sous linfluence
de lésions diverses (sclérose diffuse, seélrose en plaques, ra-
mollissement rouge, désagrégation granulense) L Ui, aprés avoir
oceupé: primitivement les poinis les plusdivers de la substance
grise cenirale, se propagent ensuite, principalement, par la
voie du réliculum eonjonetif, jusqu’a la région des cornes an-
torieures. D'autres fois la.compression délerminée par une tu-
meur occupant les parties centrales de la moelle peut étre in-
voquée. Enfin il est des cas ol la névroglie étant restée saine,
ou i peu prés, autour des cellules qui au coniraire se mon-
traient profondément atleintes, ilya lieu de penser que celles-ci
ont été le siége primitif du mal. Quant i la nature méme de
Laltération, il semble qu'il s'agisse 1d, le plus communément,
d'un processus d'irvilalion qui désorganise lentement la cellule
ol en détermine finalement Vatrophie compléte. lLes diverses
phases de ce processus peuvent élre éludices d'ailleurs, dans

(), Scatvese. Ueher Hydvomyelus, in Arehiv. der Heillunde. Teipzig. 1865,
pe 280,

23 Bamuenese a publié tout récemment (Wiener Medis. Presse, u® 27 et 8. Juli
1800 ot Centrallblatt. October, ne 46, 1869) denx cas d'atrophie muscolaire pro-
gresgive dons lesquels Pautopsie faite par M, Recklinghansen nw'aurait permis de
reconmaitre pucone lésion de la moelle épinidre. Malheureusenzenl la relation de
'sutopsic, en e qui concerne le sysléme nerveus, w'est pas accompagngée, dans ces
cag, de détails circonstancids, 1l west pas dit, entre autres, si Fexamen TECI0ECD=
pinue a éte fait sur des eoupes durcies, — ce qui cans Pespées, est, Croyons-1ous,
une condition indispensable, — et I'on ne mentionne pas d'une manitre spéciale
Petat des cellules des cornes antérienres, Kous croyons devoir rappeler que Ia
moelle épiniéve pent, & Vmil mm, parsitre Lot i fuit saine lors gue les celhules
nevvenses de 12 substance grise ont subi, cependant, de profondes altéations, eta
g propos, nous cilerons pour exemples la premidre observalion de ce fvavail et le:
faitde M. Havent. Nous ajouterons qu'el pareil cas, l'sxamen microseopique lui-
mime peul ne fournic awcun résultat détcisil €1l ne porte que sur des piees non
durcies,
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quelques-unes des observalions de L. Clarke' et dans le
fail de A. C. (obs. 1T}, 11 se fait d’abord une accumulalion consi-
dérable de pigment ochrenx, dans la cellule dont la partie trans-
parente tend & s’amoindrir progressivement en méme temps
que les prolongements cellulaires se Nétrissent el effacent.
Le noyau ne prolifére pas, contrairement & ce qui a lien en pa-
reille circonstance pour les cellules conjonctives ; il satrophie,
au cootraire, et bientdl disparait. Au dernier terme le corpus-
cule ganglionnaire n'est plusreprésentéque parune pelite masse
pigmentaire irréguliérement globuleuse ou hérissée de prolon-
gemenls trés-courts, laguelle peut elle-méme disparaitre, sans
laisser de traces.

11 ne laudrail pas croire que atrophie en question des cellu-
les nerveuses des cornes anlérieures n’ail ¢L& observée jusqu’ici
que dans des cas d'alrophie musculaire progressive s'éloignant
manifestement par quelques Lrails particuliers du type classique
el devanl, en conséquence, former un groupe i part. Loin de la,
on I'a rencontrée deéja dans les formes eliniques les plns diverses
de I'affection : aussi bien dans les cas ol Pamyotrophie se mon -
tre compliquée de troubles insolites de la sensibilité el du
vement, ou encore apparait dans le cours d’une af
déterminée de la moelle épiniére, & titee de symptome, d’épi-
phénoméne, que dans cenx oi elle conslitue a elle seule toute
la maladie. Cetle circonslance présente en quelque sorle la 18-
sion des cellules nerveuses sous laspect d'un fait général dans
I'histoive de l'atrephie musculaire progressive ; il en esl une
aulre, que nous avons relevée déji, el qui est bien propre i mon-
trer qu'il y a une relation intime entre la lésion trophique des
fibres musculaires et celles des cellules nerveuses; c’est que
plusieurs fois on a pris soin de faire remarquer qu'une con-
cordance absolue, en rapport avee le mode d'origine et de dis-
Iribution des verfs moteurs, existail entre le sitge des alléra-
tions des cellules dans la moelle, et la localisalion particuliére
de Uatrophie des museles, dans les diverses parlies du corps.

Waprés tout ce qui précéde, il est diflicile de ne pas pressen-
Lir que les altérations des cellules des cornes anlérienres de la
moelle épiniére devront jouer un rale important dans la patho-
genie de Patrophie musculaire progressive. Nous ne croyons

! Beace's Avefau., tIN, 1867, pl. VI, fig. 20.
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DEUX CAS U'ATROPHIE MUSCULAIRE IROGRESSIVE. Thb

pas qu'il soit nécessaire d'établir ici une diseussion en régle, &
I'appui de I'opinion qui subordonne, dans cette maladie, Ia 16-
sion musculaire & une affection des cenlres nervenx, d’autant
mieux que cette discussion a élé reprise dans un des derniers
numéros de ce recueil. Il nous suffira de faire remarquer que
l'opinion adverse, celle qui considére les lésions du systéme
nerveux comme aceidentelles en pareil cas, ou conséeutives
a laltération des muscles, perd chaque jour du terrain, puisque
Pon voit les auteurs qui 'avaient autrefois embrassée avec le
plus de chalenr, frappés par I'évidence des faits, Pabandonner
aujourd’hui *. Il éait impossible, d'silleurs, de ne pas recons
naitre qu'entre les cas o, de toute évidence, l'atrophie mus-
culaire @ forme progressive est la conséquence plus ou moins
immédiate d'une lésion grossiére de la moelle, — telle qu'une
lumenr, par exemple *, un traumatisme * ou encore l'une
quelconque des variélés de la sclérose, — et ceux of elle semble
constituer, au conlraire, une affection primilive, autonome,
il existe des cas intermédiaires ou de transition qui relient
Pun & P'autre ces deux types extrémes. Cela tant, on devait
élre naturellement amené & supposer qu'une lésion commune
i lous ces cas en apparence si divers , serait frouvée dans
quelque point du systéme nerveux, vraisemblablement dans
la moelle épinidre. L’anatomie pathologique semble aujour-
d'hui désigner la substance grise des cornes antérieures
comme éant ce sicge commun des altérations spinales, et elle
désigne plus précisément les cellules nervenses de colle -
gion, comme les organes dont la lésion doit entrainer celle des
fibres musculaires,

S'il en est ainsi, sera-t-il possible de déduire directement Ji
lésion trophique du muscle de La lésion fonctionnelle des cellules
nerveuses? Sur ce point, quant & présent, on ne peut évidem-
ment qu'imaginer des hypothéses plus ou moins plausibles, car
il est incontestable que nos connaissances relatives aux fonetions

! Comparez : W, Ronerrs. An Essay on wasting Falsy, London, 1858, — ot du

méme auteur, Uarticle Wasting Palsy, in B, Revwoun’s System of Medicoe,
LOIL, p. 166, 168,

* Plusieurs cas de ee genre ont feé rapportés par M. Jaceoud. Clinigue médic,,
ete, Pavis, 1867, page 563, — Voir avssi : Scuieesr. Das Gliom und Gliomyxom des
Ruckenmarks. Arehiv. der Heilkunde, p. 127, 1857,

foue, Progressive Atrophy of the Muscles of the Trunk and upper Extremitics
after a Blow on the Neck with the Fist. Gor's Mosp. reports. 1858, p, 195,

. — Novewpne 1869, — N 6, 44
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des cellules nerveuses de la moelle, se réduisent a fort peu de
chose. Quoi qu’il en soit, il nous semble qu'il sera permis de
faire intervenir ici une distinction proposée par M. Brown-
Séquard ', et qui nous parail étre de la plus haute imporlance
lorsqu'il s'agit d’interpréter les influences morbides du systéme
nerveux sur les actes nutritifs, Si 'on prend pour exemple les
troubles de nutrition qui surviennent par le fait de lésions d'un
nerf périphérique, on remarquera que, aprés la section complite
d'un tel nerf, il ne se produit guére autre chose qu’'une atrophie,
assez lente & se manifester d'ailleurs, dans toutes les parties para-
lystes en conséquence de cette section ; fandis que, 8'il s'agit au
contraire de la compression, de l'irritation du méme Lrone ner-
VEUX, 0T pourra voir apparaitre, souvent lrés-rapidement, dans
les parties ot il se rend les troubles de nutrition les plus variés.
(e que nous venons de dire des nerfs, on peut le répéter &
propos de la moelle épiniére, et I'on est ainsi conduit, par I'ob-
servation des fails, & conclure que, d'une maniére générale,
« ce n'est pas la paralysie, ce n'est pas U'absence d'action du sys-
téme nerveux qui est cause, en pareil cas, de Ualtération de
nulrilion ; mais que ¢'est, an conlraire, une action morbide de
ce s]rsléme » 260 wed 0Ot &
Ce principe nous paraitapplicable au cas,paz’hmii&{qmm :
occupe. Pendant toute la durée d'une premicre phase, les lésions
dela cellule nerveuse semblent élre, nous avons dit, Pexpres-
sion d'un proeessus d'irritation lente ; les racines antérieurcs
transmeltent aux muscles cetle irritation et ¢’est pendant celie
période que les lésions trophiques des fibres musculaires qui
donnent & la maladie sa physionomie particuliére, se produisent
et s’aggravent d’'une maniére lentement progressive. Plus tard,
la cellule peut étre complétement désorganisée el sa fonction
tolalement supprimée : c'esl & ce moment qu'on verra une pa-
ralysie véritable, indépendante de toule lésion des faisceaux
blanes, se surajouter & 'impuissance molrice qui d’abord ne
relevail que de la seule atrophie des muscles, el ainsi s'expli-
quera un fail que Vobservation clinique avail depuis longtemps
constaté, 11 est d'ailleurs des cas ot les cellules des cornes anté-
rieures seront affectées directement, primitivement, en consé-
quence d'une disposition originelle ou acquise; telle sera

! dowrnal de le physiologie, 1L, w= 5, Janvier 1859, p. 112,
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l'atrophic musenlaire progressive classique, maladie autonome,
inhérente & l'individu, héréditaire et dont le pronostic est, on
le sail, des plus tristes. Il en est d'autres o la cellule nerveuse
ne sera envahie que secondairement, consécufivement i une lé-
sion des faisceanx hlancs, par exemple, et, pour ainsi dire, 'une
maniére accidenlelle. L'atrophie musculaire peul étre dite alors
symplomatique; elle a moins de tendance & se généraliser et
son pronosiic est relativement moins sombre.

La méme théorie peut s'appliquer aux cas de paralysie infan-
tile dans lesquels on voit un ou plusieurs membres étre frappés
subitement d'une paralysie hientot suivie d'une dégénération
particuliére des muscles, en conséquence, d'une lésion spinale
qui parait affecter principalement les cornes antérieures de la
subslance grise et les cellules de cette région; mais c’est un
point sur lequel nous nous proposons de revenir trés-prochai-
nement & propos d'un fait de ce genre que nous avons recueilli
& I'hospice de la Salpétricre.

Enfin, ¢’est vraisemblablement encore par suitede 1'irritation
des cellules de la substance grise, que les muscles des membres
paralysés s’atrophient d’une maniére souvent trés-rapide, dans
les cas d'hémorrhagie spinale on de ramollissement aigu des
parties centrales de la moelle épiniére.

11 est clair que nous ne proposons cette hypothése que sous
toutes réserves et que nous ne lui accordons pas plus d’impor-
lance qu'elle n'en meérile; nous ferons cependant remarquer
en sa faveur qu'elle sappuie sur des faits et qu'elle n'invoque
pas a son aide une anatomie et une physiologie des cellules et
des nerfs trophiques, eréées de toutes piéees, pour les besoins
de la cause’.

11 est deux points encore que nous voulons foucher en pas-
sanl, avanl de lerminer ces remarques : I'un est relalil aux
lésions museulaires que le microscope a fail reconnaitre dans
notre premier cas, l'aulre concerne les troubles particuliers de
la sensibilité qui se sont manifestés ehez notre deuxiéme malade
pendant les derniers temps de sa vie.

Les faisceaux primitifs provenant des divers muscles frappés

* Ges vues relatives aurdle de Vallévation des cellules nerveuses dites motrices,
dans la pathogénie de l'atrophic musculuire progressive, de la paralysie infantile,
et de la myélite aigud centrale, ont été exposées dija dans une legon que j'ai faite
i la Salpétriére, en juin 1868, J.=M. Cuancor.
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d’atrophie offraient, dans notre premiére observation, sur une
méme fbrille, tous les modes d’altération décrits en pareil cas:
atrophiesimple avec conservation de la striation en travers, dégé-
nération granuleuse ou granulo-graisseuse, altération céroide
(pl. XV, fig. 3). Mais de plus — el ¢'est 1 le fait que nous voulons
faire ressortir — le tissu conjonetif interposé entre les gaines du
sarcolemme présentait partout des noyaux beaucoup plus nom-
breux que dans 1'état normal. Nous n’avons pas pu constater la
mulliplication des noyaux silués 4 Uintérieur du sarcolemme
indiquée par quelques auteurs’ et qui se montrait si développée
dans Vobservation publiée récemment par M. Hayem. Mais nous
devons reconnaitre que, relativement & ce point, nos recherches
n'ont pas ¢1é poussées trée-loin. Cette multiplication des noyaux
du sarcolemme el celle des noyaux du périmysium, lesquelles
paraissent coexister d’ailleurs habituellement, ne sont évidem-
ment pas des fails sans signification. lls montrent que, con-
trairement & une opinion assez répandue, la destruction de
la substance contractile des museles, dans 'atrophie musculaire
progressive, n'est pas toujours le résultat d'un trouble pure-
ment passif de la nutrition.

L'observation de M. Hayem fait voir jusqu’a quel degré les
caractéres de l'inflammation tant interstitielle que parenchy-
mateuse des muscleg, peuvent étre portés dans cette affection.
A cet égard, elle peut étre rapprochée du cas du doctenr Schiip-
pel, auquel nous avons fait allusion déja. Dans ce cas oi Pautopsie
o fait reconmaitre une dilatation du canal central de la moelle
et une atrophie des cellules nerveuses des cornes antérieures i
la région cervicale, les muscles des membres supérieurs s'é-
taient atrophiés progressivement et suivant le mode classique.
Dans les parties les plus profondément lésées de ces muscles,
le tissu conjonctif interslitiel avait pris un développement con-
sidérable ; les faisceanx primitifs présentaient en oulre, pour la
plupart, une mulliplication et une augmentation de volume
des noyaux conlenus dans la gaine du sarcolemme ; ¢ et Ia on
rencontrail quelques-unes de ces gaines, vides de substance
contractile et remplies jusqu’a distension par un amas de
noyaux pressés les uns contre les autres et déformés par la pres-

' Kewuses. Mikrose. Anal, 11, 1, p. 250, — A, Foenstzs, Handb. der specicllen
patholog. Anat., p, 1042, 1303,
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sion réeiprogque. De méme que cela avait lien dans le fail relaté
par M. Hayem el aussi dans le notre, la plupart des faisceanx
primitifs conservaient jusqu'au dernier lerme de l'atrophie, la
striation fransversale; un petit nombre seulement d'entre ces
faisceaux présentaient les lésions de la dégénération graisseuse
ou granulo-graisseuse.

Chez la malade qui fait I'objel de notre deuxiéme observation,
la sensibilité s’est monlrée, pendant les derniers temps de la vie,
soit complétement abolie, soit an moins notablement amoindrie,
dans tous ses modes, au membre supérieur droit etsurle cotédroit
du thorax ; elle élail seulement 1égérement affaiblie au membre
inférieur du mémecdld, depuis!extrémité du pied jusqu’al'aine.
Au contraire, sur les mémes parties du cdté gauche, la sensibilité
était normale; elle parait méme s'élre montrée quelque pen exal-
téean thorax. I est clair que cette anesthésie limilée au eole droit
du eorps, ¢lait ici en rapport avee la lésion qui, & la région cer-
vicale de la moelle, avait détruit la corne postérieure de sub-
stanee grise du cdté gauche (pl. XVII, fig. 2 et fig. 3, a, a). Ce
fait vient done augmenler le nombre des observations patholo-
giques dans lesquelles une lésion hémilatérale de la moelle
épinitre a déterminé une anesthésie croisée.

On ne doil pas oublier que, dans notre cas, la substance grise
de la corne postérieure gauche était complétement détruite dans
toute la hanteur du renflement brachial et dans le tiers supd-
rieur de la région dorsale de la moelle. Si les radicules des ra-
cines postérieures pénétraient toules directement dans la corne
postérieure, une telle lésion eit dia nécessairement produire
une anesthésie du trone et du membre supérienr du eote gauche,
el c’est ce qui n'a pas eu lien; au contraire, la sensibilité se
montrait, dans ces poinls-la, tout a fait normale on méme un pen
exaltée. A ce point de vue, notre fait peut étre cité a lappui des
deseriplions qui monirent qu'une bonne partie ou méme la plus
grande partiedes radicules des racines postérieures, avant d’at-
teindre la substanee grise cenlrale, se dirigent, aprés avoir pénd-
tré: dans la moelle, en dedans et en avant, & travers les fibres
longitudinales des faisceaux blanes posiérieurs.
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EXPLICATION DES PLANCHES XIIT, XV, XVIIT et XIX.

P1. XNI. — Lexplication de cetie planche a &t donnée dans le numérn de juillat-
aodt, 1869, p. 556,

PLXV, fig. 1. — Renflement fusiforme que présentait 1 la région eervicale, la
moelle de C, A, (observat. IT) - a4, In dure-mire rejetée en dehors; b, pie-mbre
r, Ia substance de la moelle mise & nu par suite de la déchirore de la pie-mire ;
d, racines antéricures : elles ne sont pas strophides,

Fig. 2. — Selérose symétrique de la partie postéricure des cordons latéraux &
la région dorsale {ohs. II).

Fig. 5. — Altérations des faisceaux primitifs des muscles atrophite dans V'ob-
servation 11 : o, &, faiscesux considérablement atrophids, mais ayanl conservé Ia
striation en travers; b, faiscesux primitifs piles, fendillés en long ; e, fisceans
légérement granulenx et fransparents; d, gouttelettes graissonses volumineuses
dans Pintervalle des faisceaus primitifs.

P, XVIIL, fig. 1. — Coupede la moelle de Catherine A. (obs. T, faite & la partic
superieure de la région cervicale : En a a, on voit de rares cellules on débris de
cellules dans les cornes antérieures; en b, sclévose des cordons latbraux, ayant
diterminé 'atrophie d'un grand nombre de tubes nerveux,

Fig. 2. — Coupe transversale de Ia moellede A, C. [obs. IT), fuite au niveau de
la partie supérieure de la région dorsale : a, foyer de désintégration renfermant
encore son contenu granulens ; &, sillon médian antérieur; ¢, sillon médian pos-
térieur; d o, sclérese symétrigue des cordons latéraonx.

Fig. 5. — Coupe de la moelle faite vers le tiers supérvieur de la région dorsale :
a, foyer de désintegration ayant détruit la presque totalité de la corne postd-
rieure gauche, 11 est vide de son contenu granulenx; b, sillon médian antérier ;
e, gelérose dez cordons latéraus.

Il. XIX. — Coupe de la moelle de A, G. (obz. 11), faite & la partie moyenne de la
région cervieale. Toute la partie de la coupe placée en avant de la commissure
fuit défant.

@. Canal central de la moelle: b, grand foyer de désintégration. Geméme foyer
=2 retrouve sor les fguves £ et 3 (pl. XYVII) ; cet o, deux antres foyers plus petits
que le précédent; o, sillon médian postévienr ; f, faisceaux blanes postérieurs ;
I, selérose des cordons latérans. Cenx-ci se confondent avec les cornes poslérieu-
res de substance grise égnlement sglirosdos.

i, La dure-mine et la pie-mére considérablement épaissies autour des deux liers
postérienrs de la moelle; 7 f, les racines postérieures dans leur trajet & travers la
dure-mére épaissie,
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