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L’ATROPHIE OLIVO-PONTO-CEREBELL

PaR

J, DEJERINE =v A, THOMAS.

Il existe dans la litlérature médicale un certain nom
d'atrophie du cervelet qui présentent les plus grandes an
mais qui différent sensiblement les unes des autres par des
anatomiques. Le bui de ce travail est de tenter nn ess:
de ces atrophies i propos de deux observations personne
suivie d'aulopsie, et de mettre en relief un type anatomig
dont une observation a déja été produite par I'un de nous

Ces observations nons permeltront également d'étud
logie des atrophies cérébelleuses et leur diagnostic; elles
de quelques considérations sur les rapports anatomigues
sur la physiologie pathologique du syndrome cérébelleus.

Opsenvaron |

D... V..., igée de 53 ans, marchande de journaux, entre |
I'hospice de la Salpétriére dans le service de I'in de nous,

Ses parents d'une bonne santé, sont morls vienx, le pére &
83 ans ; elle était Iainde de huit enfants tous hien portants. Il
tare héréditaire et Ia malade ne se souvient pas que, dans sa
Fat atteint d'une maladie semblable 3 la sienne.

Mariée, elle eut huit enfants nés 3 terme, dont un seul s
jourd’hui de 30 ans ; les autres sont morts jeuncs, de mala
elle ne peut donner ancun détail. Son mari est mort 4 64 a
pent préciser davantage la nature de sa maladie. Elle ent so
1894, par conséquent & 51 ans, sans que cetle période ¢
par des aceidents particuliers. _ :

Ses antécédents personnels sont bons ; elle aurait en, il y a
leurs articulaires généralisées A toutes les jointares, mais d'apri
conte il est impossible de préciser &'l s'agit de rhumatism
franc,

L'affection, pour laquelle la malade est venue consulter et
pital, a commencé il y a environ huit mois. Le début fut
percul tout d’abord que la fatigue survenait plus vite pendar

1) Tuomas, Leeercvelel. Th. Doctorat, 1897 (Obs. LV, p. 207).
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o peine & avancer ; elle tremblait et Iéquilibre semb lait Iui faire
algré cela elle ne se rappelle pas avair fait de chutes. Elle n’eut pas
de vertige et jamais elle n'eut Uillusion que les oljets tournaieut an-
g, pourtant il loi arrivait quelquelois, pendant la station ilehout,
¢ un peu en avant, et dans la crainte de tomber, elle se crampon-
els environnants. Dans ces derniers temps, elle devint de moins
stire d'elle pendant la marche, et la fatigue se produisait de plus en

en prés vers la méme époque que la parole est devenue plus lente
nt saceadée ; les membres supérieurs Statent aussi moing adroils ;
¢ était moing nette, tremblée, les lotires moins bien formées. Son ca-
changé peu a peu ; autrefois elle était trés gaie, elle chantait souvent ;
i elle a5t calme el silencieuse et se tourmente constamment au sujet
[+ :
sire est intacte et la vue n’a pas baissé. Depuis trois mois, elle se
incontinence d'nrine continuelle : les urines <'écoulent goutle a
'y a pas d'incontinence des matiéres ficales et la malade est plutit

ion prise le T mai 1806, — Quand on observe la malade au lit, et
lo s'en doute, on est frappé par Iimmobilité de la physionomie, la
comme figee, le regard est fixe et &tonnd, tontk la corps d'ailleurs
bilo et les mains sont croisées au devant de la poitrine; c'esl son
I plus habituelle. La commissure labiale gauche est ligrement éle-
mmissure labiale droite un pen abaissée.

nde la téte et de la face. — L'occlusion des yeux se fail bien, mais
ne pent forcer I'occlusion, ni froncer énergiquement les sourcils.
pas de paralysie des muscles de I'eeil, tous les mouvements isolés et
s des globes oculaires sont normalement exdeutés sauf I'éléva-
fait en plusienrs temps, mais ce sont plutdt des secousses nyslag-
que du nystagmus réel. La vision est d’ailleurs trés nette, il 'y &
diplopie.

wements des lévres sonl assez bien conservés (élévation des lavres,
la bouche, action de [aire la moue), mais il est 4 Temarquer que
ants se font lentement et avec pen d'énergie, principalement du

lité de 1a Tangue ot du voile du palais esl intacte, la pointe de la lan-
sane difficnlté & droite, i gauche, en Liaut et en bas ; e voile du
e avec une trés grande énergie. Il 'y a d'aillenrs ni troubles de
p, ni de la mastication : les muscles masticatenrs ont conserve
force el leur résistance.

<t lente, trainante, légerement scandée ; la malade parle un peu
&, mais sans efforls ; las mouvements des levres sont alors de
slitude, et la mimique est extrémement peu développée. ;
vements d'inclinaison et de rolation de la téte sur le con, de flexion
sion, sont normaux ; les muscles correspondants agissent puissam-
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ment el surmontent facilement la résistance qu'on oppose &
malgré cela, les mouvements qu'exéeute la léte, en dehors du
ment, sont lents comme tons les antres mouvements do ecorps.
Ajoutons que la sensibilité de la face, de la téte ot du con est
tous sos modes, tacl, doulear, lempérature,
Les sensibilités spéeiales (vue, odorat, ouie, godt) ne présent
rations,
Pour ce qui est de la vae, I'sxamen ophthalmoscopique ne
lésion du fond de I'eil ; la vision des coulenrs est intacte, mais
fail d’examen campimétrique du champ visuel. De méne, il
dexpériences sur le verlige rotatoire, les monvements de Lo
corps et le nystagmuns pendant la rotation sur un appareil tomr
sens d'orientalion, notre altention n'ayant pas été atlivée § cette
cette série d'expériences qui peut dtre d'une si grande utilité pon
de Tl'aflection que nous éludions et que nous avons mise & g
I'examen de notre second malade.

Membres supérienrs. — Ancune trace de paralysie, la résistance aj

lo 7 0’%'
ﬂ/@- Ser ey 7 g

Pl

vemenis passifs de flexion et d’extension est trés grande el dn resle
lature des membres supérieurs est puissante ; il n'y a pas de diff
les deux cdtes, Les membres penvent dtre dtendus, les avant=h
et les mains sur les avant-bras, les doigts deartés, sans oscillation
ni tremblement des doigts.

Il n'existe, pas, & proprement parler, de tremblement intention
la malade porte n ohjet 4 sa bouche, le membra correspondan

Fis. 1,
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elle saisit un objet lourd, ou qu'elle le manie, elle devient mala-
monvements sont hésitants et lents; lorsqu'elle venl remplir son
main qui porte la bouteille oscille el verse le: liguide & cibé.
 est altérde; dés que la malade prend le porte-plume entre ses
membre supérienr décrit des oscillations et les muscles de 'émi-
sont parcourues par des contractions fibrillaires ; sur le gpéecimen
son écriture, il est facile de se rendre comple de laltération de I'é-
ui est iremblée ; los lettres sont irrégulieres, indgalement distontes,
nes méconnaissables el ces caractéres sont pourtant éerits lente-
alade a mis beaucoup de soin i les tracer,
a pas d'altération de la notion de position, ni du sens muzculaire: la
e reproduit correctement les attitudes imprimées 4 la main gauche,
més el inversement ; la malade porte également bien son doigh sur
sur son oteille, les yeusx formés ou les yeux ouverls | la sensibilite
s supérieurs sous lous ses modes (tact, douleur, température) est

e olécranien et du poignel sonl exagérés ; il wy a pas de trépi-
ploide de la main.
inférieurs, Ia motilité est parfaite, tous les mouvements, ox-
getion, flexion sont exéeulés avec émergie et la résistance aux
passils est considérable. [l W'y a pas d'atrophie muscnlaire. La
notion de position, le sens muscalaire sont intacts, tous les mou-
gutés au lit sont corrects. Les réfleses tendineny sont exagérds des
il w'y a pas de trépidation épileptoide ni du pied, nide la rotule.
o ['équilifre ef de ln marche. — An moment de se lever, le corps
illations transversales, et la malade ne peut passer de la position
Lion debout qu’en se cramponnant aux objets environnants.
est debout, la base de sustentation est élargie, les jambes trés
wdes en abduction, le corps est le sisge d'oseillations soit antéro-
jit transversales et on doit se tenir auprés de la malade qui eraint
- plle a continuellement la sensation quelle va tomber en
b cependant se tenir debout quelques secondes, les membres in-
uetion « elle ne peut rester debout les talons rapprochés, et
i prendre cette altitude, elle doit de nouveau dcarter les
n équilibre.
la rétropulsion, sans enlraloer e chute, provoquent cepen-
imstabilité. Elle eraint ézalement de marcher seule, et elle a
eliu'un prés d'elle pour s'appuyer el se diriger. La ma rohe est
trone oscille constamment el tend & tont moment, & se porter
avant, soit en arrire.
Erienrs sont trés deartés el par suite la base de sustentation
ade e déplace lentement : chaque pied est détaché du sal,
‘autre, apros plusieurs hisitations, puis il est levi: assex brus-
pde mime sur le sol ; & ce moment méme le corps oseille plu-
ambées sont courtes. En résumé, il n'y a plus lrué:gs, dit
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rythme, de la cadence, de la mesure de la marche normale,
dantre part d'une titnbation comparable comme intensith
che briense : la malade avance comme une personne fui
delle ; elle suit & pen prés une ligne droite, sans lancer.
Pataxique, mais chaque pas ne se fait quian prix d'un el
d*hésitations constantes.,

Pendant Pocclusion des yenx, la malade étant dans la station
se produit pas de dérobement des jambes; & peine ohserve-tee
bles oseillations du trone ; de méme pendant la marche ; la sup
trie de la vue n'exagére que faiblement les oscillations et la
résumé, il n'existe pas de signe do Romberg.

Il ne lui a été prescrit comme traitement que I'iodure de s
faibles doses ; I'examen des viscéres n'a révélé d'aillenrs auct I
mique.

Depuis son entrée & Ihépital, Pétat de la malade ses
gravé. La parole est devenue de plus en plus lente, I'd
syllabe plus difficile et plus saceadée ; la marche plus hésitan
plus nombreuses et d'amplitude plus large ; il lui est devenn
possible d'avancer sans s’appuyer sur le bras d'un aide ; dans les
T'occlusion des yeux augmentail davantage les troubles de 1 sta
quilibration.

A canse de cette difficulté croissante de la marche et de '

malade restait confinée au lit. Les facultés intellectuelles avai
bajssé,

Elle ¢st morte brosquement le 11 avril 1898,

Auvtopsie, — Ezamen anatomigue. — La famills ayant mis |
opposition 4 'autopsie, celle-ci ne put étre pratiqudée que 48
déces, ef d'une facon incomplite ; I'extraction des visetres thop
minaux ayant été interdite,

Lorsque Uencéphale fut enlevd de la botte crinienne, Iat
diatement attirde par l'estréme petitesse du cervelet et de la }
cervelet a conservé sa forme générale, mais les lames ot los lan
étroiles et malgré cela les sillons pen marqués, sans doute b
ment de Porgane. I} n'existe nulle part ni méningite, ni ad
sur le cervelet qu'an niveau de l'éeorce cirébrale, de | !
moelle,

Les artéres de 'encéphale ne sont ni épaisses ni athérom

La coupe de Meynert est faite de fagon & faire durcir e
bulbe, la protubdrance et le cervelet, Pisthme de Fencéphale
centraux. Le manteau cortical est dgalement conservé et le to
liquide de Miiller. La moelle qui semble sussi plus pelite qu
male est fixée ot durcie par le méme procéds,

Aprés darcissement, inclusion et enrobement dans la cell
coupée en séric sur le microtome de Gudden ; les eonpes (co
sont colorées par la méthode de Weigert Pal et du carmin ; mais
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fragments de "écorce eérébelleuse ont été préleves, pour étre traités par

néthode du carmin en masse ou de Forel t coupés apres inelusion @ la pa-

alin de pouvoir faire un examen complet et détaillé des Iésions histelo-

des pelits fragments de la moelle prélevés i difftrentes hautenrs, ont

minés aprés coloration par les mémes procédés.

our la deseription des recherches anatomiques, il sera procédé dans Vordre
nt :

® Examen du cervelet. |

Examen des pédoncules cérébelleux et de leurs noyaux d'origine, de lear

médullaire, bulbaire, protubérantiel, ou encéphalique.

Examen des pédoncules & leur pénélration sans le cervelel.

{° EXAMEN DU CERVELET.

coree, — Les lames et les lamelles sont trés atrophides dans toules les
du cervelet et Patrophie porte sur les trois couches: la couche molé-
, la conche des grains, la substance hlanche. Sur les coupes densemble
par la méthode de Weigert-Pal, & peine apergoit-on méme i un fort
ment quelques fibres & myéline dans les substances blanches des lames
amelles. Lialrophie n'atteint pas cependant le méme degré sur lonte
elle est plutét moins prononcée dans le vermis que dans les hémis-

vermis, ce sont les régions centrales qui sont les moins alrophides ;
re, dans le vermis inférieur, la pyramide, et dans le vermis supérienr,
+ Puvnla, le nodule de ba lingula et le lobuole central le sont davantage :
ive et le tubercule postérieur du vermis le sont encore beaucoup plus.
iyudale et e flocenlus, quoique extrémement réduits, se rapprochent da-
du vermis que des hémisphéres par lenr degré d'altération, leur pédi-
-encore bres apparent,

ophie atteint son maximum sur les hémispheres, et principalement dans
et lobules de la face inférienre du cervelat,

et les lamelles les plus voisines da vermis supérieur, o'est-d-dire
les plus internes du lobe semi-lunaire supérigur sont relativement
tes, mais la différence n'est pas considérable.

histologigue de U'écorce sur des fragments prélevés au nivean des
mi-lunaires et colorés par le carmin en masse,

wilnire. — Celle couche est constituée par un réticulum né-
s mailles, dans lequel on distingue quelques noyaux névrogli-
 d'entrecroisement des fibrilles ; il n'existe pas de cellules de
ares eylindres-nxes conrent an milien de ces mailles,
paraissent normanx : ni prolifération vasculaire,ni épaississe-
‘hémorrhagie.

1'i I'état normal la couche médullaire est constitude par
ne comprises dans un réseau névroglique 4 mailles trés lar-
es, on pent imaginer que, dans le cas actuel, eette eonche, dé
lnpart de ses fibres nerveuses est réduoite & son réticulum nés
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vroglique ; en certains points les mailles sont plus épaisses, ma

buer ee fait plutt au tassement de l'organe qu' un processus

névroglique qui ne serait en tout cas fjue peu intenss,

2° Cellules de Purkinje. — La plupart des cellules ont di
mode de disparition est trés irrdgulier. Sur certaines parties d'un
d'une lame, il n'existe plus ancune callule de Pu rkinje, on Lien nne
lules isolées, tandis que sur "autre versant de cette lame ou lam
sommet, il existe encore quelques cellules, soit,trois, quatre,
méme davantage normalement distantes les unes des autres ; ces
irrégulitres, ratatindes ; olles prennent fortement le carmin,

A un plus fort grossissement, on constate que le noyan et le
déformés, ils sont irrézuliers, ni ronds, ni ovales, quelquefois pi
corps de la cellule ast irrégulier, comme erénelé : sur d'aufres g '
sions sonl encore plus avaneées et on peut saisir le processus '
cellule : du noyau peu apparent partent des filaments protoplas
sonnent la cellule et Ini donnent un aspect vacuolaire : ail
disparu et il n’existe plus qu'nn corps cellulaire rempli de vacuole
gré plus éleve, il nexiste plus que des débris et des déchels pri

A ce niveau, il n'existe ni lésions vasculaires, ni prolifération néy

3¢ Couche des grains. — Les grains sont moins intensivement
I'état normal, ils sont tras ireéguliers et leur protoplasma off
nuleux. Aucun d’eux n'est coloré en rouge intense par le carmin,
ou méme gris ou jaunitres. An lieu d’étre régulisrement arrondis, il;
ou crénelés, polygonanx, quelques-uns sout plus volumineux, leur
a un aspeet grenn. Ils ne sont pas tassés el ils laissent en certains en
eux des espaces vides assex larges, dans lesquels on ne disti
fentrage névroglique ; les fibres névragliques y sont méme rares
pas davantage de fibres & myéline ou des eylindves-axes. Les vais
ni proliférés ni malades,
i® Couche moléculaive. — Colle couche comprend normal
prolongements protoplasmiques des cellules de Purkinje ; 2. los gra
éloilées avec leurs arborisations en corbeille autour des cellules
3 les divisions en T des fibres des grains. .

Il wexiste plus de prolongements protoplasmiques des gra
Purkinje, ou ils sont extrémement rares, Les grandes cellules
diminudes de nombre ; en certains points elles ont cirn
aillears elles sont atrophies, leurs prolongements peu nets, ohs
irrégulier ou mal colors.

Dans celte région il n'existe ni hyperplasie névrogliqne, ni épa
meéninges, ni altérations vasculaires ; seuls los vaisseaus
paroi un pen épaissie, mais sans amas embryonnaires. Les.
existent en assez grand nombre, en certains points de la co
En prisence de telles lisidns, la réduction des lohes el [ohule
w'a rien de surprenant.

Al
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LEGENDE DES PLANCHES XLVIH, XLVIIT ET XLIX

Atroplie olivo-ponto-cérébelleuse.

(Deigring BT THOMAS)

A, Amygdale.
Aq. Aquedue de Sylvigz.
I, Boochon,

Rrgp, Bras du tubercule goadrijumenu po=-

L rieur.
CGI, Corps genouillé interne.
CL. Corps de Luys.
CR et Crst, Corps restiforme.
EPy, Entre-croisement pyramidal,
Fee, Faisceau central de la calotbe.

Fed, Zone de dégénérescence correspondant

au faiscenn eérébelieux descendant.
FeV, Faisceaux cérébello-vestibulaires,
Flog, Floceulus.
Fip, Faiseean longitudinal poslérienr.
Fs, Faiscean solitaire.
Ln, Locus niger,
MiH, Masse blanche des hémisphéres.
M5V, Mazze blanche dn vermis.
NB, Noyau de Burdach.

NBe, Noyag de Burdach externe ou de Mo-

nakow,

i Nell, Noyan dentelé.

NG, Noyau de Goll.

NR, Noyau rouge.

Nsp. Noyan sphérique.

NT, Noyaun du foit.

N VI, noyau de la VI* paire,

0L, $ive inférieure.

P, Pédoneule céréhral.

Pem, Pédoncule cérébellenx moyen.
Pes, Pédoncule cérébellenx supérieur.
Pul, Pulvinar.

Py, Pyramide.

Qa, Tuberenle quatrijumean anlérieur.
(p, Tuberculs quatrijumesn postériear.
B! Buban de Reil latéral,

Ras, Ruban de Heil médian.

T, Tubercule mamillaire.

11, Bandelette opligque.

V, Trijumesu.

Ve, Trijumean (Racine descendante].
VI, Nerf facial.

VI, Nerl acoustique,
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a centraus (Pl XLVIIL et XLVIL, D). — s sont plus petits qu'é
al, mais ils sont loin d'stteindre le degrd datrophie de "écoroe.
ps denteld est relativement bien conseryé ; ses festons sont eependant
ples, sa lame plissée moins large, Torgane semble rétréei, dans son

COmpard an noyan dentelé d'un cervelet normal, il parait petit,
fibres de sa toison et celles du hile sont si intensivement eolorées sur
colorées par la méthode de Weigert-Pal que Vorgane tranche sur le
1 coupe : méme 4 un plus forl grossissemeil il ne donne pas 'impres-
organe malade, les bres médnllaires el les cellules paraissent en
ad pombre (que surun noyan sain, ce sont les dimensions de lorgane,
; dans son ensemble, qui sont plus réduites. Les festoos de la région
nterne du corps dentelé sont toutefois phas petits que les antres.
du toit sont trés petits ot ne penvent dtre vus que sur un Mom=
pes Lebs restreint, les fibres médullaires qui l'entourent sont plus
celles du corps dentelé ; Ie bouchon et le noyan sphérique sont égale-
petits dans tous leurs diamétres ; bien qu'un examen histologique
pu fire pratiqué sur ces noyaux  cansze de |'épaissenr dela coupe,
moins eonstater lexistence de cellules nervenses.

s blanche du cervelet (Pl XLVII et XLVIIT).
— Dans I'écorce du vermis et particulierement dans la pyramide
almen, on déconvre un nombre de fibres hien colordes : il en est de
s amygdales (les lames les plus internes) et lo pédicule da fMocnlus :
iennent pour une bonue part au systéme des fibres do prajection :
nombre appartient ézalement au systeme des libres d'associalion on
ivlande de Stilling. Pour tont le reste de |'écorce, les rares fibres con-
tiennent pour la plapart an systéme des fibres dassociation ; il en
i péndtrent dans la masses blanche des hémisphires ; on peut en
ps-unes jusquaux limitesde la couche granuleuse et de fo conche

gris centraur. — Il a étd deji dit plus haut que la toison dn
ot sa snbstance blanche centrale (hile) qui se coulinue avec le
lleux supéricur, sont eés intensivement colorées. Les fibres
fas noysus du toit, le bouchon et le noyau sphérique sont bhean-
mhreuses : on 'y distingue pas les beaux faisceaux de fibres
t, prennent leur origine au milieu de ces orzanes et contri-
les fibres spmi-circulaires internes. N -
anche centrale du vermis. — Arbre de vie, — Malgré cela, il
ubstanee blanche centrale du vermis un confluent de fibres
riche, surlont dans son tiers moyen: le tiers antérieur el le
ant plus faiblement colords, ils paraissent parliellement -
pent sboutissent en avant des fibres qui peaveat ftre 2uivies
interne du noyau dentelé, soit 4 travers la valvule de Tarin
dale.
pst principalement eonstitué par les fibres du vermis, s
. avee un heau faiscean qui contonrne le noyau dlenteld en
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arriére, puis péndtre dans la masse blanche des hémisphéres ;
restiforme (Pl XLVII, D, E). Ses fibres sont trds faciles 4 sui
la disparition des fibres de la masse blanche des hémisphéres ;
distinguer quelques-unes qui se détachent du corps restiforme
dans les lobules du lobe semilunaire supérieur les plus rapproch
médiane ; on peut les reconnaitre dans les couches passant au-d
restiforme, 4 leur trajet circulaire et leur aspect segmentaire,

L'entrecroisement du vermis est réduit dans ses dimensions
et longitudinales. A o

Substance blanche centrale des kémisphéres (Pl XLVII et XLY
les fibres du corps restiforme, tout le reste a dispara, on disti
quelques fibres isolbes, :

Les fibres semi-circulaives internes ne peuvent dtre distingnd
des fibres du pédoncule cérébelionx supérieur avec lesquelles o
fondent sans donte, 4 cause du tassement du cervelet, mais elles
ment diminuées de nombre dans une trés forte proportion, eor
établi précédemment ; les fibres semi-circulaires externe sontd
ou du moins, elles ne tranchent plus sar les lihres de la toison
un certain nombre est fusionné vraizemblablement avee le eor

A leur émergence dun eervelet, les pédoncules cérébellens SI
sont nullement dégénérés, ils sont méme tros intensivement eolg
contournés par un minee raban de fibres 4 trajet horizontal on
appartiennent vraisemblablement au faiscean de Gowers ef peit-
au faisceau en crochet.

J. DEJERINE ET A. THOMAS

2o EXAMEN DES PADONCULES CEREBELLEUS BT DE LEURS KOYAUX 1

A. — Pédoncule cirébelloux inférieur. — Corps vestiforme | ;

E, F). — Moelle (PI. XLIX, X, L, M) ef bulbe (Pl. XLVII

a) Moelle, — VL'examen des fragments prélevés i la régio
région lombaire, et examinés soit par la méthode de Pal, sait s
masse, a donné des résultats négatifs : il n'existe pas de dégéné
les faisceanx, ni dans les racines; la substance grise est normale
Clarke, en particulier, ne sont pas atrophiées ; 'examen des col
au nivean des douze paires dorsales et colorées an carmin ne I
i cef égard.

A la région cervicale, il y a deux particularités & relever

12 Une hétératopie de la substance grise : ls corne antérienre
en effet un prolongement dans le cordon antérieur au nivesu
et de la sixitme racines cervicales ; sur une certaine hant
est complétement isolé du reste de la corne antérieure. _

2* A partir dela troisiéme racine cervicale (Pl XLIX, L}, o
tence d'une petite zone de dégénérescence 4 la limite du cordon
cordon latéral, etd la périphérie de la moelle ; celte dégénérese
trique, située en avant de la limite antérieure du faiscesn de (
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{ assezexactement & une ligne transversale réunissant les bords anté-
des denx cornes antérienres.
tte dégéndrescence angmente an niveau de Ia denxieme et de la premigre
az gervicales (Pl XLIX, KM). ' ]
b) Bulbe. — Les prolongements bulbaires dos faisceaux de la maoelle ne sont
dégénérds ; sur les coupes colorées par le procéds de Pal le faiscean céré-
x direct et le faiscean de Gowers ne sont pas décolorés ; mais la dégéné-
ence hilatérale qui a été décrite en avant de la place oceupée par le faiscean
jowers, au nivean de la moelle cervicale supérienre, se poursuit dans le
be (Pl XLVII,A, B) et angmente de snrface ; au nivean de I'olive elle se place
rridre d'elle et un pen en dehars (PL XLVIL G, D} ; au-dessous de olive elle
difficile & suivre. Les noyaux des cordons postéviewrs (noyau de Goll et de
dach, noyaw de Monakow), les fibres arciformes internes et le vuban de
nt normaux : les pyramides et lenr entreeroisement sont bien colorés. Les
bulbaires el les noyaux jurta-olivaires sont extrémement atrophiés,dans
¢ lemrs diamétres ; Uatrophie est plus marquée d'un ¢dié; le hile est presque
ment décoloré de méme que la couche la plus interne de la substance mé-
te péri-olivaire ; I'atrophie est plus prononeée dans la moitié inférienre
e dans la moitié supérieare.
Les eellules des olives et des noyaux juxta-olivaires sont rares, petites, ra-
alindes, atrophiées.
Le segment supéro-externe des fibres arciformes internes (fibres cérébello-
aires rétrotrigéminales et intertrigéminales de Mingazzini) et les fibres
areiformes externes (fibres cérébello-nlivaires zonales de Mingazzini) ont com-
détement disparn, A mesure qu'on examine des coupes passant par des plans
us élevés de T'olive, les fibres & myéline réapparaissent pea @ pen, surtout
arriére et en deliors, ces fibres qui appartiennent au faisceaun central de la
otte contribuent & former en debors de Polive la couche externe de la subs-
s blanche périolivaire. Le faisceau central se dégage ensuite pen i peu, il
sins compael gque mormalement, mais relativement bien conserve ; et
intdgrité relative explique pourquoi ln sabstance médullaire de Palive est
15 viche dans sa moilié supérieurs quo dans sa moitié inférienre ; d'antre
ot le faiscean central est plus petit d'un cité et 'olive du méme cdté est moins
veloppée. La diminution de volume du faiscean central est due peut-dire 4 un
certain degré d'atrophie de la substance réticulée de Ia calotte protubsrantielle.
 Les noyaue arciformes du bulbe ow prépyramidawr ont disparu, la substance
se réticulée du bulbe et ses noyaus semblent diminnés.
A lextrémité supérieure du noyau de Monakew (noyau de Burdach externe),
corps restiforme commence i se constituer: 2 ce nivenn les olives n'apparais-
at pas encore, il ne présente anoune anomalic ; en méme temps que les olives,
pparait sur son bord interne une zone décolorée qui angmente jusqu'd extré-
ité supérieure de Polive (P1. XLVIIL, D, E) ; de méme, i ce nivean une zone deé-
lorée apparait sur son bord externe, en dedans du tubercule ot des stries acous-
5. Par conséquent, immédiatement au-dessous de la_pénétration du corps
estiforme dans le cervelet, les libres guines représentent le conlingent meé-
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dullaire du corps restiforme, plus les fibres du noyau de Mo
dtre quelques fibres du noyau du cordon latéral du bulbe : elles
tre dn corps restiforme. :

Les flibres qui apparaissent dans le balbe an nivean du noyan
sur son bord interne et qui forment le segment interne du corp
les faisceanx céréhello-vestibulaires sont pen nombreuses © eatte

dtre poorsuivie sur toute la hautear de cos faisceanx jusqu'as
Deiters et de Bechterew.

o

B. — Pédoncule cérdbelloyz moen. — Profubéranes., —
réticulée de la calofie (P1. XLIX, H, 1}.

La protubérance est atrophiée, sur toute sa hauteur, mais
dans I"étage antériear, Il existe une atrophie totale des noyanx
les eellules nervenses ont disparu et sont remplacées par des cell
ou des noyaux et fibrilles névrogliques. (Le tissu névroglique.
dense.) Los vaisseanx ne présentent pas d'altérations manifes
fibres transverses da Pétage antérienr de la protubérance,
moyennes et profondes ont disparn, le pédonenle cérdhellons ma
ment dégénird, de sorte que les fibres de la voie pédonculaire ne
ciculées et sont gronpées de chaque edté de Ia ligne médiane, en un
unique, circulaire,

La substanee réticalée de la calotte parait moins riche en cellnl
nution des cellules est plus grande d'un cité, eo qui explique fe
considérable du faisceau central de la calotte correspondant,

Latrophie de la protubéranee at dy pédancule céirébellens m
suivre avec une grande facilité |o trajel des fibres du eorps tra
plans antérieurs se confondent ordinairement avee le pédon
moyen. Tout le systime aconstique — corps trapézoide, oli
el noyaux juxta-olivaires, ruban de Reil latéral et son noyan —
Les stries acoustiques qui normalement hordent la plancher du
n'existent pas ivi.

Les fibires dos racines vestibulaires, quoique un pen plus grd
nombreuses que sor une protubdrance normale, sont hien o
eoupes traitdes par le pierocarmin, los cellules du noyau de Deil
terow apparaissent nombrenses, mais, dans lear ensemble, ces
ainsi que le noyan triangulaive do Paconstique (noyan qui est il
la racine vestibulaive de la 8 paire et le cervelet) ont des dimy
exiguis. La plupart des Gibres des faiscsanx eirébello-vestihn
nuent avee les fibres de la racine vestibulaire,

Les noyaux de la 7, de 1a 62 ot de la 5 paire sont sains.

La racine descendante du trijumean offre un aspect nettem
cause de la disparition des fibres inter-trigéminales ot rétro-
carps restiforme. !

Le faiscean longitudinal postériear et le ruban de Reil i
mausx,
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wle cérebellour supdriewr. — Jsthme de Vencéphale (Pl XLVIIL,
E, F; PL XLIX, H, 1, ).
s cérébelleux supérieur el son entre-croisement sonl intensi-
, ils ne présentent aucune trace de dégénérescence ; mais, mal-
rité apparente, ils ne paraissent pas aussi volomineux que des
NOFmANS .
£ rouges sont plus petits, leurs cellules conservées. La couche
pen moins développée dans toutes ses parties, anssi bien dans
s de la calotte que dansle champ de Forel, les radiations thala-
» médullaire externe, aussi bien dans le noyan externe et le
, que dans le noyau interne, mais on n'y découvre pas de dégé-
‘Les noyaux ot les faisceaux sontsimplement plus petits, mais bien
les uns aux autres.
des noyaux de la 3° et dela 4 paire et des nerfs correspondants, des
adrijumeans antérieurs el postérienrs, {
ga edrdbraux sont petils ef relativement peu calorés par la mé-
1l en est de mame pour la copsule interne ; un pédoncule est nel-

it que 'autre.

MEX DES PEDDNCULES & LEUR PENETRATION DANS LE CERVELET.
DU CERVELET BT DES PEDONCULES. — CoN=IDERATIONS ANATOMIQUES.

o totale de 1'étage antérienr de la protubdranee {noyaux du pont}, du
pibiellenx moyen et de 'écorce des hémizphires cérébelleux con-
orts enbre ces trois organes, établis de par la physiologie expiri-
.« ahservations anlérienres.
du corps restiforme qui sonl conservées, — oest-d-dire le fais-
enx direet, les fibres des moyaux des cordons postérieurs et
» Monakow, les fibres du noyau du cordon latéral — entrent toutes
o avee les parties adjacentes du lobe seni-
jenr (cette région hémisphérique contient en effet plus de fibres &
autres Iobes). Elles occupent, i lear pénétration dans le cervelet,
e du corps restiforme ; les fibres dégéndrées qui sont pour la plu-
: olivaires en pcenpent an contraire la partie périphérique se ter-
yraisemblablement dans I'écorce du yermis ot la partie adjacente
s parebellens ; mais il est impossible de savoir dans quelles pro-
les fibres qui ont disparn dans la masse blanche du cervelet
pes seulement aux pédonenles cérébellenx, un grand nombre
parmi les fibres de projection de I'écorce sur les moyanx gris

dans le cervelet, le corps restiforme fonrnit quelques fibres an
thres semicirculaires iniernes el exlernes explique Uatrophie

mw interne du corps restiforme ou fibres eérébello-vestibu-
emblablement 4 leur atrophie qu'il faut attribuer la dégénéres-
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cence des fibres rétro-olivaires et du petit faiscean dégénéré dans|
latéral de la moalle cervicale supérieure : par sa topographie

pelle la disposition du faisceau cérébellenx descendant chez l'an
mais il est impossible de poursnivre cotte dégénérescence juse
velet ; dans lenr trajet cérébello-protubérantiel ces fibres ne so
en faisceaun,

Latrophie des fibres semi-cireulaires internes ef de U'en
vermis est elle-méme la conséquence de latrophie des noyam:
principalement du noyau du toit, du bouchon et du noyau spih

En raison de lour degré de dégénérescence relativement moj
de lexistence de fibres qui les relient aun vermis, le flacculns
doivent étre considérés du moins en partie comme des dépend

L'intégrité relative du corps dentels explique la conservatio
cérélellous superiewr et Pabsence de dégénération dans ce fais
du noyau dentelé est proportionnelle & la petitesse du noyan
lamus.

fidsumé, — Le névraxe est en aeénéral petit.

* Il existe une atrophic en masse de I'éeores cérébelleuse, p
les hémisphéres que dans le vermis, avec idégindration et dis
grande partie des fibres afférentes et efférentes, des fibres do
atraphie des principaux noyaus d'origine des fibres affirentas
et noyaux pontiques, avee atrophie relativement beancoup moin:
noyanx gris centranx (noyau dentels, noyau du toi, houchon,
que), \ :

I s"agit d"une atrophie cellulaire primitive : Pabsence d
laires, de foyers hémorrhagiques ou de ramollissement,
d'aflirmer eette origine.

La petitesse du névraxe, hétérotopie de la moelle cervicale
tout au plus considérdes que comme des indices d'un dévelopy
ou anormal du névraxe, n'autorisant pas cependant envisager |
ponto-cérébellense constatée ici, comme une affection congé
tardif et la constatation de dégénérescence, sont absolument o
niérede voir, '

Opsenvamiox [[.

P... Albert, dgé de 44 ans, cultivatenr, habitant Malesherk e
i la consultation du D* Dejerine le 17 mai 1809,

Le malade ne nous donne que des renseignements assez
técédents héréditaires : son pére est mort 4 AB ans, mais il i
maladie ; sa mére serait morte & 70 ans subitement d’une at
il n'a eu qu'une sceur qui est morte jeune et il ne sait de
terrogé & maintes reprises sur ses ascendants directs ef collaté
d'une faon trés catégorique que personne dans sa fanmlle o’
bles de la marche ou de I'équilibre., ; e

Il wa eu qu'un enfant mort-ud, sa femme n'a pas fait d
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 avoir eu des maladies véndriennes @ syphilis on blennorrhagie. 1L
njours joui d’nne bonne santé et prétend nlavoir jamais [ait d'excés

aater o début de la maladie pour laguelle il est venu consulter, &
elte époque, il a souflert de donlenrs & la végion précordiale, de pal-
s digestions étaient pénibles : il maigrit en peu de temps de dix &
; d'aprés ce qu'il raconte il présentait certainement des troubles
ugs, son élat physique et moral fait profondément déprimé. A
Arouve qu'nne canse qui serait survenne trois ans auparavant : @
il dut en effet se séparer de sa femme 4 canse de son inconduite.
une vive contravieté, en fut trés affectd, et pendant plusieurs
{ d'une insomnie tenace, Mais il affivme d'une fagon trés précise
méme de cette contrariétd, ou de la période de neurasthénie,
tait cortects, son dquilibre normal.
%ins environ, ses camarades commencérent i le plaisanter sur sa
était celle d'un homme mui titubait et marehait de travers. L'ap-
ce phénoméne fut assez hrusque of ses premiéres manifestations
aveeun Gtourdissement qu'il eut un matin an réveil ; il se dispo-
3 se rendra i lo [éte de son village, mais il dut y renoncer i
1 de ses étonrdissements.
épogue les troubles de la station et de la marche ne firent qu'em-
{ constamment d'étourdissements — sans qu'il pnisse expli-
an précise ce qu'il entend par cette expression — ot cela dans
qu'il se trouve ; assise, couchde, deboat, pendant la marehe ;
w'augmentent pas dans ces deux derniéres canditions «et lors-
la nuit, il épronve la méme sensation : la téte est lourde, il a
nvie de dormir, il dit qu'il se sent comme assommé. Il n's ja-
liges ; i plusienrs reprises, nous Ini avons demandé s'il avaitla
er, on d'étre projets, ou méme de s'enfoncer dans le sol, il
du négativement ; il n'a pas davantage vu les objets tourner

ient plus vite ; trés bon marcheur aulrefois, il ne pouvait plus
rois mois, quand il avail parcourn trois & quatre kiloméaLlres ;
or tont travail depuis un an. Depuis deux aus, il se sent éga-
Iroit et dit « étre moins libre de ses nerfs qu'anparavant ».

5 mois, il a fait en marchant des chutes assez fréquentes, de
sa toilette ou pendant qu'il se baisse, il lui est arrivé assez

mai 1899, — L'examen a (té fait de fagon & préciser aves

possible les modifications de I"équilibre, pour eela il a été

exéculer des mouvements, soit pendant Ja position assize,

tion deliout ; nous commencerans par en faire un exposé

ensuite les troubles de la marche et les troubles de la sta-
ouvements passifs (antépulsion, rétropulsion).

— Le malade est assis sur un tabouret, les pieds sont en
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conlact avec le zol ; le dos n'est pas appuyé ; dans ces gon
des petites oscillations qui se font plus particulicrement da
postérieur. Il éprouve une certaine peine i rapprocher fe )
mais ce qui lni est plus partioulicrament penible, ceat do Jog
chés ; en elfet, malgré les efforts du malada et hieg que ['al
sur Uattitade qu'il doit eon server, les cuisses se mettenl ay
genoux s'écarlent peu 4 pen et tendent de plus en plus  se g
Lorsquion prescrit an malade de croiser les cujsses Fune |
le mouvement est-il exécuts que la cuisse qui est sur 'an
en somme, il ne peut maintenir eette altitude pas plus qoe.
rapprochos, ]
S8i, dans ce dernier mouvement, il essaie de passer une g
par dessus I'autre, le trone est aussitét anime d'oseillations d
vasle, et il a peur de tomber, -
Nous lai demandons de soulever en mame temps les den;
du sol, mais comme il redoute une chute, nous le faisons
chaise, il le fait alors sans perdre Péquilibre ot sans que 1o e
ni d'un €dté ni de I'autre. I peut ramasser des objets pla
jambes, soil & droite, soit 4 gauche sans étre entratng, an
mais dans tons ces monvements, ce qu'il y a de plus parti
tear avec laquelle ils sont exécutés, Vineertitude, les hésitay
mandons encore de lever les denx jambes en extension o
ouvement provoque des oscillations de grande amplitwde
membres inférienrs.

Assisssar un tabouret, il se tient sussi bien les yenx o y
fermés. "
[ ne penl passer da la position assise 3 la station debont,
rapprochés, il tombe alors soil en arridre, soit sur le ehté il pen
se lever los pieds deartds, mais tros difficilement, 'l n'a pas
Station debout, — Les pieds sont éea rtés, la hase de susten
gie; I'cartement des talons est de 0,33 cenlimétres. |1 s g'mf
des petites oscillations du trone et le malade semble faire
se maintenir dans cefta attitude ; il a Pair de veiller continm
dquilibre, parfois méme les oscillations augmentent d'ampli
supérienre du tronc oscille d'avant en arribre & on 5§ fos de
fait alors les plus grands efforts pour éviter une chule soiten
riére, mais il se déplace peu latéralement,
11 pent cependant se tenir debout les pieds rapproches, maj
sont plus nembreuses et plus amples, alles envahissent Je trop
bres inférieurs ; ee sont des petits mouvements de flexion of
dant fesquels la peau est soulevde par les contraclions musen
lations augmentent encore d'amplitude quand le malade ferme
Il se baisse un pen, mais avec beaucoup de peine, ol apres
partie supérieure du tronc oscille d'avant en arriere antour
sal qui passerait 4 pen prés entre les dpines iliaques antéro-g
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a station debout, non seulement les jambes, mais aussi les bras
du corps. 11 réussit 4 se tenir gquelques secondes en équilibre, en ren-
dpaules en arriére, et en pliant légerement sur les chevilles et sur
1l ne peut naturellement se tenit en équilibre sur une seule jambe.
| et se couche seul par terre, mais lentement et maladroitement ©
¢ lombe brosquement et avant de rester complétement immobile, le
illo denx ou trais fois autour de Vaxe longitudinal ; si, Torsquil est
pssaie de s'asseoir, on de porter les deux mains du méme cité,
augsitdt une grande incertitude et des osvillations.
oir, dans ces conditions, il est daillenrs obligé de g'aider de ses
Al se reléve difficilement, tons ses mouvements sont extrémement
itants, maig il n'existe pas de grande incoordination entrainant hrus-
 corps d'un eité ou de Maotre.
¢ est entierement altérée ; il est & remarquer tout d'abord qu'il
1o ataxie des membres inférienrs, les jambes ne sont nullement

ot les bras sont doartés de I'axe longitudinal, chaque pied est dé-
prés plusienrs hiésitations, mais assez brusquement et il retom-
sur le sol ; chaque pied ne se détache que lorsque Pauire est en-
contact avee le =0l et il n'avance méme que quelques secondes
s pas sont separés par des intervalles inéganx. Le corps est
<gvance pas suivant une ligue droite ; i cause des oscillations dont
se porle un peu trop é droite on i ganche ; il festonme, la téle est
remble ni n'oscille : le malade a Vair pen str de lui, et dit d'ail-
e sent pas bien en équilibre : ce n'est pas la démarche de 'homme
en marehant une ligne sinuense, et dont les ondulalions sont
pen d'écarts de laligne draite, ondulations trés lentes ; ce qui
11a lonteur et Nincertitude ; le malade semble caleuler d'avance
ments : il avance rapidement son pied par peur de tomber au
oit il ne reposera que sur une seule jambe ; c'est pour cela sans
le corps semble raide, malgre les oscillations qui 'agilent par
a perdu sa souplesse et son laisser-aller ; il prend pour marcher
t de précaution que P'équilibriste pour marcher sur woe corde ;
% la méme crainte, la méme attention, la méme incertitude,
rusquement, le eorps west projeté ni en avant, ni en arriére,
ster complétement immaobile, le tronc décrit deux ou Lrois gran-
antére-postérienres, quelquefois méme davantage.
tourner sur lui-méme, sans faire de chute, mais il le faitavec
se, les oseillations du tronc angmentent et I'incertitnde est
que 'on croit & tout moment qu'il va tomber. 1l recule de
ement ; il commence por dire quil ne peut pas; puis il
d ne se déplace que de quelques centimétres en arriere ; le
 pen en arridre i chaque pas, mais en oscillant il dépasse le
audeli plusieurs fois jusqu'd ce qu'il atieigne la position
ent occuper et qu'il conserve dailleurs difficilement.
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Nous avons vu plus hant que Focclusion des yeux ang;
Vinstabilité, mais qu'il n’existe pas de signe de Romberg 4
de méme il peut mareher en fermant les yeux ; mais ing
tes du malade deviennent plus grandes ; il festonne davand
latérales du trone sont plus larges; la eoordination des mou
bres inférisnrs n'est par contre nullement modifide ; ot
P'occlusion des yeux n'angmente que trés ligérement les tron
Il avanee ordinairement sans regarder ses pieds : si pendant |
un éeran aw-dessus de ses yeux, de fagon & "empécher de voir |
il n’en résulte ancune modification de sa démarche ; d'autve ps
compte qu'il marche plus difficilement quand il fixe un objel, o
fru vérifier nous-méme,

L'ascension et la descente des escaliers est extrémement.
lade a absolument besoin d'un appui, sinon i chaque dépl
il risquerait de tomber & la renverse ou en avant,

Lorsqu'il fait tons ces exercices, nu apres un temps de ma
longé, il sent venir la fatigue, et surtout dans les museles des

Mouvements passifs, — La propulsion détermine de gra
Vextrémité supérieure du tronc, ce sont des mouvements
d’extension, mouvements de balancier i la rétropulsion on la s
moins susceptibles de les faire apparaitre. .

Le malade a été soumis sur un appareil tournant & des mon
tation ; méme & une tris faible vitesse il ne se trompe jamai
rotation. En se placant derriere lui sur P'appareil et en appl
ment la pulpe des index sur los paupieres supérieures, on
ment les oscillalions horizontales des globes oculaires

Les mouvemenls compensatenrs sont normaux - pendant la
la téle se porte el s'incline du cots gauche; i I'arrét brusque,
i la ligne médiane, puis se porte légdrement i droite et enfin o
s'inelinent fortement & droite {vertige post rotatoire), mais il o
nir du malade de préciser lo sens suivant lequel a lieu la rotati
Quoi qu'il en soit, les réactions sont normales, aussi bien pou
droite que pour la rotation 4 gauche. , :

D'autre part, les troubles de la marche et de la statique n
sensiblement quand le malade incline sa tote d'un eolé ou de
épaules, ou tout & fait en arricre. Bien que cel examen soif
taire,nous pouvons cependant en eonclure ique lappareil vestiby
normalement. .

Motilité des membres supérieurs. — Ni paralysie, ni atrop)

Au dynamométre : main droite 40, main gauche 50, '

Pas d'incoordination, les yeux onverts le malade porte s
nez ou sur les oreilles, : mais pendant 'ocelusion des yeux, le
moins régulier et le but moine bien atteint; — qu'il ne s’agit p
table, il serait plus juste de dire qu'il ¥oa un peu d'heésitation il
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bloment intentionnel, Malged cela, on remarque assex souvent une Gor-
rosse dos mains : ainsi quand le malade veul saisir un objet, un
exemple, il le prend trop brusquement. Quand il e porte i sa bonche,
wn peu, il n'est pas str de bien le tenir, aussi se produit-il quelques
ements de latéralité qui font dévier la main du but poursuivi, mais
pas en réalité de tremblement.
ode raconte d'ailleurs quil est plus maladroit de ses mains depuis
mps et quiil lni arrive encore assez fréquemment de renverser des
‘moment de les saisir on de les porter.
leses tendinenx des membres supérieurs sont exagérés (réflexe du
réflexe oléeranien).
plusienrs mois, il éprouve nne grande géne ponrderive,les carace
tracés lentement, la main tremble légérement, et pour s'en con-
il suffit d'examiner attentivement le spivimen Iéoritare ci-joint il
u dix minutes pour 'écrire (Fig. 2).

M/Ma« 5%:% &//3 %@

Fia, 2.

des membres inferieurs. — Ni paralysie, ni atrophie. I dprouve

u pen plus de difficulté & croiser la jambe gauche sur la droite,

ite sur la ganche. i

prdination, les yens ouverts ou fermés,

tendinenx sont exagérés (patellaive, du tendon d*Achille).

, cutané plantaire st normal, par conséquent, pas de signe de

Le chatouillement de la plante du pied détermine, comme echez
mal, un mouvement de fexion du gros orteil.

hres spérienrs et inférienrs, la résistance aux mouvements pas-

grande et peut persister plusieurs secondes.

pas d'hypotonie ni aux membres supérieurs, ni aux membres

— Il 'y a pas de tremblement do la béts, soil au repos, soit
tion dez mouvements de la téte et du cou, ou méme pendant
monvements du Lrone. '

u générale de fa physionomie est la nisiserie, lo regard est fixe,

développée. .

ust profondement altérée ; elle est trainante, hésitante, entrecou-
sonnée - le malade parle entre les dents comme &'il serrait les
du mot et des phrases est promoncee aves plus de force et plus
o meneement § par moments on i beauconp de peine & le com-
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Le voile du palais est un pen procident & droite el se cont.

W ne peut pas siffler, mais il fait facilement la moue, ef
face semblent se contracter normalement. Il n'a pas été fait d
des nerfs et des muscles,

La sansibilité est normale sur toul |a oorps ; fa nolion de g
de résistance, la perception stéréognoslique sont intacles,

Sensibilités spéciales. — Vue, — Leg réactions pupillaires
lion et i ln convergence sont normales il o'y apas d'indealits
men ophthalmescopique pratigué par fa De Rachon-Duyigr
d'anormal : mais I'examen ca mpimétrique a £1é omis et nous I
un rétrécissement dy champ visnel.

Pas de dyschromatopsie.
Il 'y a une certaine incertitnde Jos Mmouvements des yeug
ments rapides des globes oculaires de dedans ey dehors et |
dans ; & la limite extréme do regard, les yeux sont animés d
nyslagmiformes qui existent iquelquelois, il est vrai, ches d
maux, mais nous semblent plus prononcés chez notre mala
Lodorat et I'ouie sont intacts.
Le godt ne semble pas sensiblement altérd, il reconnait bien |
fate de quinine), lo salé et [o sucré, mais il dit que son ol
quantrelvis. A I'examen laryngoscopique le D* Nattier n'a
anomalie,

Sphineters. Les urines partent quelquelois malgré lui, oy

le besoin il doit attendre plusienrs secondes avant que les ur

Le malade a été examing de nouvean le 48 juillet 1890,

aggravit, les tronbles de Péeuilibration se sont accentuds, el
perieurs tremblent un peu, quand il saisit un objet au le par
tmouvements sont plus lents, plus hésitants, plus incertains,

1l a été revu pour la dernidre iz le 8 aois 1899, —
louveanx sonl & signaler; la diplopie, bien qu'il n'axiste
appréciable des muscles des globes oculaires ef fo vertige :
tourner, puis ils s'arrdlent presque aussitit, Mais il n'a Jai
tourner lui-méme,

L'équilibration est encore plus difficile, I'élargissement
tentation est plus considérable, Pespace qui sépare les talons
métres. Il marche i petils pas, chaque pied se détacha by
retombe de méme. Dans la station debout, il se produit, an
secondes, de grandes oscillations pendulaires do corps d'a ;
malade doit se rattraper aux ohjels environnants, La fati
rapidement. L'occlusion des YEux augmente un pen les trog
mais c'est surtoul pendant la station deliont, les talons
fluence de lo vie se manifoste par lapparition d'oscillatior
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marquons tontefois que la station debout sulfit an hoot de quelqnes
i faire apparaitre le méme phénomene.

ligence semble de moins en moins éveillée.
ole est aussi plus altérée et la voix trés nasonnée.

.
. =

Linutile d'insister sur les analogies clinigques qui vapprochent ces
ations ; le diagnostic avail été fait avec d'autant plus de certi-
 nois avions déja en I'oceasion d'observer un malade atteint de
me affection, dont Vobservation clinique et V'examen analomigue
& rapportés par 'un de nous. Le dizgnostic sappuie dans les denx
jons sur les troubles de Péquilibre dans la station el dans la
on mienx dans les monvemenis auxquels participe tout le corps,
ntégrité presque absolue des mouvements isolés des membres.
les monvements d'ensemble du corps sont profondément altérés,
ent Tien dans la position assise on dans la station debout, que le
marche on passe de la position assise i la positien couchée, de lu
coughée 3 la position debout; tous ces changements d'attitude
entis avee lenteur, hésitation, incertitude, maladresse ; une chute
quelois [a conséiquence de cette diséquilibration.
it la station deboul, les pieds sont écarlés, la base de sustenla-
rgie ; la moindre inclinaison du corps en avant ou en arriere est
¢ départ d'oseillations du corps d'amplitnde variable, voire
perte de 'équilibre on de chutes ; le malade ne peut se lenir
ambe, o'est Uinstabilité immédiate, et la chute imminente il
ros de Ini un point d"appui.
la marche, les jambes sont éearides, les membres supérieunrs
o logere, les malades marchent avec précaution comme cher-
quilibre, chaque pied n'est sonlevé qn'apres plusieurs hési-
is assez brusquement et se repose de méme, les enjambdes
,irrégulicres el décrivent une ligne festonnée. Le corps se
en avant on en arriére ou de eotd, il y a litubation. La fatigue
pidement.
intégrité presque absolue des mouvements isolés des mem-
‘dans la position assise ou couchée, car dans la station de-
nvements des membres supérienrs d'une assez grande ampli-
ent manifestement I'équilibre ; dautre part il existe une trés
se des membres supérienrs an moment de saisir ou de po-
Pécriture est tremblée ; mais Patonie proprement dile fail
vy a ni paralysie, ni diminution de 'énergie musrulaire.
Romberg fait défant de méme que les troubles sensitifs on

93
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Les troubles de 1a parole : parole lente, seandée,
cousses nystagmiformes, l'exagération des réflexes ca
clinique qui rentre dans le cadre dy syndrome cérébel)
de nous.

Chez ces deny malades, les désordres tumuliueny de |
déplacements dy COTPS qui caractérisent la démare
faut ; le malade parait plutst redouter de perdre I'équi
du : la téle n'est pas davantage animée d’oscillations

A cel ensemble clinique si singulier corresponden
malade, des lésions anatomiques d'une topographie
particnliéres, ee sont ; {° Patrophie symélrique de I
plus prononcée sur Jes hémisphéres que sur le ve
Pintégrité relative des NOYaux gris centraux : noyau
toit, novan sphérique et bouchon 3 2" Patrophie totale
du pont et la degéndrescence totale di pédoncule eéribe
doncule cérébellenx supérieur, qui prend ses ori
dentelé, est au contraire Felativement hien epnse

prononcée des olives inférieures, des ROANT  Juzii-of)
arciformes, la dégenérescence des fibres arcifornies
restiforme. Les pyramides of [es pédoncules efrébrany :
que normalement, mais sans trace de dégénérescence
Les lésions semblent avoir débuté 4 Ja fois dans I'¢
dans la substance grise du pont el les olives infériany
Purkinje sont pour |a plupart disparues, calles i
altérées ; des cellules de Ia substance grise du pont
le plus grand nombre des eollulos des olives inférieny
ou disparues ; ces lésions cellulaires ont ey COTIIE.
phie des cellules de la substance grise du pont, Ia
pédoneule eérébelleux moyen qui y prend sa princi
phie des cellules de olive inférieure, la dégénér
corps restiforme, Iatrophie des cellules de Purki
des fibres de projection du cervelet, toutes réunies,
stance blanche ot de 'écorce céréhollpuse. Cetie
de Pécorce cévébellense el des noyaux dorigine de
alférentes, est une atrophie primitive, I'ahsence de
et de prolifération névroglique permet de 'affirmer,

L'examen des observations d"atrophie ecéréhel
blides, conduit 4 Ia classification suivante: les atroph

partielles ou générales, Symétriques ou asymétriq
elles sonl scléreuses on simples ou dégénératives,
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elles et usymélrigues, elles sont ordinairement secondaires 4 un

ramollissement ou i un foyer hémorrhagique, elles sont seléren-

dant elles peyvent exceplionnellement apparaitre par « la fonte »

sus inflammatoire on nécrobiotique des éléments constituant

oris céréhellenx — couche des grains et cellules de Purkinje.

ophie sans lésions vasculaires (Lannois et Paviot) (1) ». Ex-

ement aussielles peuvent étre congénitales, il s'agit alors d'une

[obs. de Nenburger et Edinger) (2).

el symétriques elles sont soit selévenses et d'origine vasculaire.

(obs. de Spiller) (3] ; soit simples et congénitales : le cervelet
it qu'un cervelet normal (obs. de Nonne) (4). mais tonles les

i le composent sont normales et proportionnellement dévelop-
agil d'un arrét de développement,sinon pendant la vie foetale, du
naissance ; en toul cag ces atrophies n'ont rien de commun
nésies totales du cervelet ol cel organe fait entiérement défaut
hettes) ; — saif dégéndratives et parenchymatenses : les cellules
des différentes couches de Pécorce satrophient el disparais-
ite les fibres médullaires dégénérent ; organe est réduit dans
amélres 3 le tissn névroglique est éleanger 3 la production de
“ou bien la prolifération névroglique et les altérations vas-
matoires sont trop peu intenses®pour rendre comple des
ifralives. .

s iotre cas d'une alvophie dégénérative. mais avec ce ca-
ulier que la substance grise du pont et les olives inférienres
méme processus morhide ; en vaison de la prédilection
lésions pour U'écoree cérébellense, les olives bulbaires et
ni, nous ne saurions mieux délinir cel élat analomique
e l'atrophie olive-ponto-cérebelleuse.

helleuse est une affection assez rare, le type analomo-
venons de rapporter I'est encore bien davantage: il

‘ﬂlﬂé[‘ﬂ cependant quelque peu de cel]e (ui fait le sujet
au point de vue clinigue par un léger degré d'ataxie

, e wne cas diatrophie wailabérale du cervelef, Revue neurolo-
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..

des membres inférieurs et par la coincidence dune atropl
des mains; au point de vue anatomique par I'existen
des cellules des cornes antérienres en rapport avee atrophi
mais les lésions cérébellenses, bulbaires el protubéranti
ment superposables  celles de notre pouvelle observati
la Iésion des cornes antérieures localisée au nivean de la
cine cervicale, In moelle ne présente aucune autre lésion
cordons latéraux sont seulement un peu plus piles & la pi
cellules des colonnes de Clarke un peu moins nombreuses
différences nous semblent trop peu sensibles pour ne pas
deux observations comme appartenant ag meéme type a
dans les deux cas la maladie a en un débnt tardif, chez
complant anenne tare nervense dans lenrs antécédents,
Les observations de Pierret (1), Menzel (2}, Rojet et Collel :
Thomas (obs. V) (5) présentent de grandes analogies clini
miques avec les observalions précédentes ; ellé¥ s"appu
drome cérébellenx et la distribution des lésions qui in
exclusivement les olives, la substance grise du ponl el
noyaux gris cenfraux excepléz) ; cependant il existe enlre
différences anatomiques, cliniques el éliologiques.
La malade de Menzel présentait de |'incoordination des 1
riears, du signe de Romberg, la tonicité des museles des h
bes était exagérée ; dans les derniers temps il v eut de la ¢
néralisée i tous les muscles ; les mémes contractures sont
Rojet et Collet: chez la malade de Arndt les monvem
membres inférienrs n’élaient pas libres, ils s'aceompagnaiel
ment et d'oscillations qui, suivant la deseription de 1'anl
la fois de ataxie et dn tremblement. Chez la malade de
bilité des mains élait un peu dmoussée ; elle élail prise
contrariélé de vérilables altagues convulsives ; d’autres
vait senlement des raideurs tétaniques dans les men
et dans les muscles de la michoire: elle vomissait
malade que concerne la cinquitme observation de Thoma
temps hystérigue et particuliérement intéressante par I'an
ralisée de la peau et des muquenses. '
(1) PrerRer, Noteswrun eas d'ateophie péviphévigue du cervelet

mitanie des olives bulbaires, -
{2) Menzen, Beitrag stir Kenninies der heveditaven Afazia und

Arch. far Psychiatrie, 1891, i 3
(3) Rooer cb Cowter, Sur ume lésion systématisde du cervelel el |

butho-proluleérantielles, Avch. de Neurologie, 1893,

[4) Anxpr. Zur Palholagie des Aleinhirns, Areh, Tor psfﬂhjﬂtﬂﬂﬁ
15 Tuomas, Th, Doclorat, 1397,
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iquement les différences ne sont pas moins accentiaées : I'atro-
oree coréhelleuse se complique d'une sclérose plus ou moins
erret, Menzel , Rojet et Coller, Arndt). L'observation de
Collet a &6 considérée par différents antenrs comme un cas e
en plaques localisée au cervelet, bien que Uexamen histologique
Wait pas 6té fait. D'antres systémes de libres afférentes du cer-
nettement dégénérés : colonnes de Glarke, faisceaux cérébellenx
aux de Gowers (Menzel, Arndt, Thomas, obs. V) : enfin d'auntres
analomifues que ceux qui entrent en rapport avee le cervelet
Patrophie on la dégénérescence, les faisceaux pyramidaux sont
el les cordons postérieurs partiellement dégénérés (Menzel,
mas, obs. V). Dans U'observation V de Thomas Palrophie
¢ de la protubérance n'a rien de comparable avec le degré
leint dans I'observation IV et dans observation qui fail le su-

tion de Pierret se distingue encore plus particnliérement par
oee, & 4 ans, et les circonstances particuliéres (chule sur la -
mit accompagné. Dans toutes les autres ohservations le débul a
s 50 ans,
6 nervense est relevée dans Pobservation de Menzel el dans
mas (obs. V). Le malade de Menzel avail trois fréres et trois
frére ainé était bien portant ; le second fréve tremblait, le troi-
faible, mais il wexistait auenn tremblement dans =es mou-
démarche n'élait pas incertaine, Une swur plus vieille tomba
) ans, la marehe élait hésitante, elle ne pouvait maintenir la
attitude fixe, elle tombait asser souvent sur le colé, elle fut
nte de délive et se suicida. Une autre scur avait également
Ancertaine. Une troisieme scenr, de constitution laible,
Wancune maladie nerveuse. La mére, bien portante dans sa
plus tard atteinte d'oscillation de la téte et sa démarche élait
antécidents héréditaires du malade de Thomas (obs. V)
ts: la mére hystérique & grandes crises devint folle et
sile : un cousin germain est aligné depuis la vinglibme
enfants qu'a eus la malade cing sont morts en bas ige, le
a souffert d'aceds convulzifs répétés. La question de I'héré-
du caractére familial ne se pose par conséquent que pour
Menzel et bien que les renseignements cliniques sur les
ahres de la famille soient assez vagues, hérédité similaire
¢ semblent pas faire défaul.
servations, I'observation de Menzel et celle de Thomas
ressemblances aver 'observation I de ce avail, mais les 7

-
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quelques différences d’ordre anatomique, elinique et étiologique g
avons signalées nous empéchent de les ranger sans hésita ¢
méme groupe. L'observation de Rojel et Collet s'en distingne
par la consistance squirrheuse du cervelet, et d'ailleurs & eans
sence d'examen histologique de cel organe I'assimilation est
ble. Par son évolution, son déhut précoce, sa nature histologi
de Pierret différe notablement des notres; reste 1'observati
Arndt qui présente le plus d'analogie avec elles, mais I'aule
considérer Patrophie cérébellense qu'il a examinée eomme '
rense ; pent-étre au contraire la sclérose n'est-elle que secon
présence de la sclérose ne signifie pas loujours en effet qn’elle
miere en dale et la cause de Patrophie ; alors malgré fquelques
anatomiques el cliniques cette observation se placerait i cdlé d
auxdquelles elle ressemble encore par apparition tardive des
mais on ne saurait se prononcer i ce sujet d'une facon définiti

Les observations qui ont &1 citées précédemment ont 36

* motre attention ; les atrophies cérébellenses dans lesquelles |
centraux sonl profondément lésés, au méme degré que 'éco
dans le cas de Schulize (1), ne sauraiept élre comparées i nos ob
dont la systématisation analomique est si particuliere.

Au point de vue symplomatique, I"afection que nous venons ¢
présente plus d'une analogie avee celle que Mavie (2) a décrite so
d’hérédo-ataxie cérébelleuse et qui a fait le sujet de la these de

Les observations fondamentales sur lesquelles Marie s'est ap
établir U'entité morbide de I'hérédo-ataxie cérébelleuse sont |
tions de Fraser (k), de Nonne (3), deSanger Brown (6], de

Durante (7). .

L'hérédo-ataxie cérébelleuse est caractérisée eliniquement pay
che ébrieuse © les malades, dit Londe, ant 'air de chercher i ¢
équilibre qu’ils sont sur le point de perdre sans cesse; aussi é
les jambes pour élargir leur base de sustentation et étre plus s

(1) Bunyrrze, Ueber einen Fall von tleinhirnselwund tnil degeneraliones
gerten marke und Rickenmarke warscheinlichin falge vonAlkoolismaus,
chiv., 1887,

(2) Mane, Sur [hérddo-atazie cérdbelloyse. Semaine médicale, 1893,

(3] Loxoe, Hérédo-elavie cérébellense, Th. de doet., 1805,

(4} Frasen, Defect of cereballium ocenving in brother and sister. Gla
Journal, 1850,

15) Nowwe, foe. eil,

(6) Saxcen-Brows, On heredilary atary with a sevies of twenty one o
1892,
o T} Beeeese et Dorwasre, Conteibution & Péfude das affections nerpeuses
héréditaires, Revue de médecine, 1802,
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ar ['inconrdination des membres inferienrs, los mouvements choréiformes

¢ heas of des jitmbes, le tremblement do la téte, les ogeillations du trone
ant lu station debout, absence de signe de Rombery. A une périoda
us avancée, les membres supérieurs se prennent, la main hésite aw’
pent de 1a prehension, elle plane ; il existe du tremblement inlention-
, Vécritare est tremblée ; la tonicité musenlaire est exagérée ou la con-
etion musenlaive est prolongée ; parfois aussi on observe des secousses
iformes des hras, des oscillations latérales des doigls, des contrac-
exagértes des muscles de la face qui ont_ponr résultat des troubles
a mimique, une expression d'étonnement. La parole est irréguliere,
e ou explosive, saecadée, sourde, gutturale et monotone. Le tremble-
nt de la tite sexagire pendant tes mouvements, pendant I'émotion et
1a station debout. La fores museulaive est conservée, le sens muscn-
intact, le vertige inconsiant, Les réflexes rotuliens sont conservés o
drés. La sensibilité olfactive est conservoe, 1o cephalée, les douleurs
ins, lessensalions de faligue, un #lat nenvasthéniqoe sont habituels.
cle une légere diminution des facultés intellectuelles.

phie papillaive est signalée dans quelques ahservations et s'accom-
(o vétrécissement du champ visuel ; dans les cas de Sanger Brown,
gactions pupillaires i la lumiére sont lentes o abolies ; les seconsses
{formes ont 616 vaes chez la plupart des malades, les paralysies
res pxislent assez souvent. :

sheervations fondamentales du mémoire de Marie, Londe a ajouté
thése les observations de Brissaud et Londe (1), deux nhservations
nnelles (2) qu'il a recueillies dans le service de Robin: les ohservations
igmiiller (), de Erh (4}, d'Hervonet [5) appartiendraient d'aprés
auteur & Ihérédo-ataxie cérdhelleuse, L'observation de Mendel
hservation intermédiaire, o est-i-dive appartenant touta la foisd
ataxie cérehellense ot i la maladie de Friedreich.

que le mémoive de Marie a paru, il n'existait que deux cas snivis
o, celui da Fraser (6) el celui de Nonne,De I'examen anatomique
s Fraser, nous navons que peu de renseignements ; 'écoree Glait
e moitic, les lamelles plus élroiles el plus serrées que normale-
 cellules de Purkinje sont moins nombrenses el celles qui per-
¢ nettement altérées : la sabstance blanche présente une légire

¢} Losog, Revue neurologique, 1895,

oc, cil.

. Hepeditiive aterie it nystagmes. Arch, T, Paychiatrie, t. X, p. 221,

r heredititre alurie it Erankervorsiellung, Neur. Centralblatl, 1850,
Gazatte médicale de Toulouse, LRH.

Defect of cerchebellum sceuring in brofher wind sister, Glasgow me=
0, fasc. 4.
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décoloration, mais en comparaison avee la substance grise, elle
10t trop épaisse ; un examen plus détaillé de Iécoree of de _
blanche, du bulbe et de la protubérance, des divers systémes ﬂ&
font en connexion avee le cervelet, fait malheureusement défa
La lecture des résultats de 'aulopsie et de Uexamen anatom

de Nonne ne laisse sabsister aucun doute, — L'atrophie du ¢
&lre une atrophie due & un arrét de développement ; T'en
plus petit qu'un encéphale normal , toutes les parties consti
cervelel sonl macroscopiquement et microscopiquement nor
elles sont moins nombreuses que chez un sujel sain do mén
n’y apas de traces de dégénérescence, ni de lésions eellulai
plutdét un organe petit qu'un organe atrophié, le mot atra
sous-entendre un processus de destruction et de régression ; |
€0 outre remarquer que 'examen des racines antérieures el
postérienres montre qu's la végion cervicale et i la région lom
existe beauconp plus de filwes fines que normalement, avee di
des grosses fibres ; il en est de méme pour les nerfs périphérigue
Malgré les restrictions qu'il est prudent de faire sur 'obs
Fraser, 4 cause de V'insuffisance de la descriplion anatomique,
chement avec celle de Nonne élail néanmoins Justifié et le nom ¢
alaxie cérébellense était heurensement appliqué par Marie 3 eat
anatomo-clinique ; puisque le malade de Fraser el celui de N
I'um et Pautre des fréres et des sceurs qui présentaient les m
témes ; cependant le earactére familial Pemportait dans ces d
sur Ihérédité similaive, aucun indice de cette affection n'ayan
dans les ascendants directs ; mais I'hérédité nerveuse du malade
Blait néanmoins rés chargée.
Siune autopsie pratiquée dans la famille des malades de Sa
ou de Klippel el Durante étail venue confirmer les résultals P
e type édifié par Marie sur ces observations el sur celles de Fys
Nonne élait définilivement consacre. L'autopsie pratiquée par Me
le sixieme malade de Sanger Brown n'a pas réponde & cetle al
en effet, il 0’y a pas d'atrophie du cervelet on du moins elle sl
mais, par contre la moelle est diminude de volume, il exista d
dans toute sa hautewr, partienliérement prononcées dans Iy
vicale ; elles intéressent le faiscean de Gol I, le faiseean céréhellenx
les cellules des colonnes de Clarke sont peu nombrenses,
Les observations de Sanger Brown ne doivent par conségquent
classées 4 cdlé de celles de Fraser et de Nonne sous la nom 4" héré

1) Meven, The morbid anaiomy of @ case of heredilary alazy, with
by D Sanger Brown. Brain, 1897, Parl, LXXIX, P 276,
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sp 5 il Sagit vraisemblablement d'une affection différente ; pour
ations de Klippel et Durante il est impossible de se prononcer,
conlrale d'une autopsie.
a publié deux observations d'atraphie du cervelet chez le frire
+ dans les deux ¢as 'autopsie ful pratiquée el les pieces souLmi-
amen histologique ; latrophie du cervelet est dans ces denx eas
ement d'origine scléreuse ; comme la maladie présente le carac-
pilial et bien que I'hérédité w'ait pu étre établie, Pantenr croit
ins que le diagnostic d'hérédo-ataxie eéréhellense peut élre posd
fection parait avoir joué un role dans Papparition de la maladie
Spiller il S'agirait d'une prédisposition familiale, mise en activite
es deux cas par une maladie infectiense qui serait ou la diphtérie on
aline.
peut cependant assimiler les malades de Spiller i reux do Nonne
sers si certaines analogies dans la symplomatologie ou Iévolution
o permettent un rapprochement, il ne saurait étre maintenu aprés
en sérieux des résultats anatomigues. Les malades de Spiller
dtre, il est vrai, congidérés comme aligints d'une alfection fami-
ont Je substratum anatomique est une sclévose du cervelet ; mais
{Tection n'esl sirement pas la méme que celle du malade de Nonne ;
agit pas davantage d'une affection sussi netlement systématisée que
ohservations, la distribntion des lésions en aives seléroligues
ilférencier las unes et les autres, L'histoive clinique el les lésions
iques comprises dans ces diverses observalions onl élé reproduites
stes dans la thése de 'un de nous.
devons a Miura (1) la connaissance de deux observations trés inté-
d'hérédo-atasie cérdébelleuse concernant deox fréves.

‘mére avait une affection semblable, la marche était ineertaine, la
altérée, la vue trouhlée, les monvements des bras et des mains étaient
ot incertains ;- les mémes symptiimes s'étaient manifestés chez les
consine de la mére et eliez un e ges consins, Le fréee ainé du ma-
atteint de la méme affection ; ses deux senrs ont des maladies 'yenx.
les antéedilents personnels du malade qui fut autopsié, on trouve la
le lorsqu'il était enfants & 18 ans il garda le lit pendant 3 jours pour
dominal, A 25 ans, sa démarche devint meertaine ; & a0 ans le
enca 3 vaciller, la démarche fut de moins en moins sire, il devint
sos mains ; cus symptimes samendérent puis reparurent plus in-
ns 4 la suite d'une piriode de figvre el de frissons ; puis & 35 ans
ats des troubles de la parole et de la vue ; cependant & une investi-

: Vittheilumgen der med, Facultal der Kaiserlich-Japanizchen universilol
. 1%, eft. I, 1895,
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gation plas minuticuse le malade avait déji un voile devant les ¥
de 22 ans; les tronbles de la vue ong beaveoup augmentd 4 |°
el 'ont obligé & suspendre tont travail. 3

Lovsque [e malade ful examing, il =e faisait remarquer par fes
du corps pendant la marche, Uincertitude des extrémités dans ta
les tronbles de la parole et les troubles visnels, An repos, lexp
visage était stupide. La parole est explosive, mal articulée et scand
difficilement compréhensible, el provoque parfois une salivation a
réaction pupillaive & la lumiére et 4 Paccommadation est lonte, [
“mus horizontal. Rétréciesement du ehamp visuel irrégulier el asyms

Lacuité visuelle est & ganche de 6/6, 4 droite de 6/9. Les plus
bres lui apparaissent voilés. La papille est injectée des deux eibds,
légérement voilde,

Léger degrd de eyphoscoliose de la région dorsale & coneavité diri
Lorsqu’il se dirige vers son it ou il s'assied les genonx ldehi
mode japonaize, le corps chaneelle.

Lorsquon commande au malade,aprés avoir éearté les bras, de
les denx index, er mouvement ne pent davaniage étre exéents
verts que les yenx fermés. Les mains ne tremblent nullement ;
Iéoriture révale une grande incertitude et une ataxie manifeste d

Les réflexes tendinenx du coude et du poignet sont norma
station debout, les jambos sont éeartées et les gros orleils en hiyp
le corps est animé d'oscillations qui waugmentent pas beancoup
clusion des yenx, !

Il ne pent marcher sans sa canne et méme dans cos conditions _' o
avancer sans regarder le sol ; Ia progression ne so fait pas suivant
droite, le corps se porte tauldt trop & droite, tantdl trop & ganche,
en arrigre, de sovte qu'il menace de tomber. Les réflexes du weno
don d'Achille existent sans exagération, le réllaxe crémastérien est |
a provoquer & ganche qu'a droite. Le réflexe cutand plantaire est o
denx edtés,

La sensihilité est partont intacte ; la notion de position et le sens
ne sont pas troublés, Les sphincters fonetionnent bien. Los tronkl
libre allérent toujours en angmentant, les réfleses patellaires dis
existait une légére hypoesthésie des membres inférienrs, Los s

prirent ; il ent des vomissements, de I'eedime, des tronbles cardiary
il suceomba.

A l'antopsie,la moslle ect plos petite qu’elle ne deveait dtre pour la
malade. Sur sa face postérieure les méninges sont injeclées ; sur
de conpe on constate que la moelle est comme affaissée entre los
rienrs et latéraus et les cornes antérienres, particalidrement dan
dorsale, paraissent atrophides, Dans la région moyenne de la mo
la petitesse de la moelle est frappante, surtout du coté droit, Dans la
fivienre de la moelle dorsale le conal central est dilaté : vers U'extrs
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1 cansl est dédoublé et ce dédoublement se ponrsuit jusqu’a Uorigine
elle Tombaire.
pie-mire cérébrale est edématién el opalque, principalement au niveau
anvolutions centrales 3 elle est épaissie par endroits. Les circonvali-
eentrales et frontales du enté drait sont plus ou moins atrophiées, et les
rrespondants élargis. La pie-mére est dpaissie an nivean de fa base
pes de ln hase ol de la seiszure de Sylvins sont assez sonples.

o ensemble lo eervelel ost pelit et aplati; la pie-mére qui le recouvre
& épaissie et trés injectée, lo substance blanche est ferme. Le pont, la
llongée et principalement le servelot ol 1o moslle comparés aux autres
Au SYSléme Nerven frappent par leue petitesse, .
le pont ce sont les fibves transversales du pédoneule cérébellens moyen
Menl réiuites de nombre ; par contre les libres pyramidales ne parais-
neiblement diminuées. Au nivean du bulbe la saillie du corps resti-
st pen marquée, |l n'exisle pas d'altérations histalogiques, et les olives
ntent aucune anomalie dans lenrs cellules ou lears hres.
eervelst ne pése que B0 grammes ; comparées i celles d'on cervelet nor-
s fibres de |n sabstance blanehe ot de ses ramilications dans les lnmes
es laissent entre elles plus d’espace libre ; la subsiance blanche et la
grige sout galement moins développées que chez un individu nor-
is elles sont bien proportionnies l'une i anten. Le nombre et les
réciproques des lames et des lamelles de méme que la strocture de
gidns noyans n'ont subi avcane modification. [hans la subistanee blon-
‘exisle aucune trace de sclérose on daltération d'ancune sorte. La
aplatie, mais nulle part il nesiste Faltérations des eellules ni de
o des cordons. Le nombre des fibres fines dans les racines n'est
<i ¢o w'est dans la 6° ravine dorsale postérieure gau che et la 5* ra-
¢ postérienre droile.
des nerfs périphériques n'avail anenn intérét parce que le malade
temps atteint de Kakke (Béribéri) ; dans jquelques nerfs des ex-
jeures Uauteur o constaté fa présence de fibres déginérdes,
_goupes colorées au carmin ou i la nigrosine le champ moyen de la
Joré en ronge ou en blen plos fonee, tendiz que la périphérie est
(et £141 est constant sur lontes les coupes sur Peeil droit comme
uche, mais & gauche les taches rouges sout plus nombrenses et
eriphérie.
du malade présente 4 peu prés les mémes symptames, el la maladie
lui # Tage de 33 ans, Son histoire et son ohservalion ne seraient
uction de celle de son frére, nos nenous y attarderons pas ; nons
sment Iahsonee du réflexe rotulien des denx cdtés, la faihlesse
on d'Achille, la perte compléte de la sensililitd sons tons ses
externe de la jambe et des denx edtés.
s de lears scenrs prasente des troubles de la vue trés mar-
rétrécizzement du champ viauel et en altérations du fond
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L'observation de Miura peut éire rapprochée de celle de D
analogies cliniques et Anatontigues sonl frappantes, Ihéréditg el
familial y sont nettement signlés ; elles different cependant
de vue clinique par I'état des réflexes patellaires qui sont &
malade de Nonne ; mais leur abolition chex le malade de Min
que des troubles de la sensihilite doit oire vraisemblablement
la névrite périphérique ; et cetle névrite n'est elle-méme qu’ung
tation du béribéri; au point de yue analomique le cervelal
plus petit chez le malade do Miura (96 grammes) tandis que le
cervean (1.185 grammes) esleompris dans les limites normales
du malade de Nonne pesail 120 grammes, mais le poids du e
grammes) était au-dessous du poids normal (1.450 4 1.470
Schwalbe). L'atrophie du cervelet, 'sbsence de lésions histologig
les deux cas, le caractire familial de la maladie et ses manifosts
tement cérébellenses semblen) autoriser Passimilation de ces
vations el en faire le prololype de I'hérsdo-ataxie cérébelle
d’hérédo-atrophie céréhel leuse, réserve i ces uhservalinns,sem
férable. Remarquons toutefojs que le caractére héréditaire on

le syndrome cérébellenx ne suffiraient pas i assimiler enire ell

observations et que la véritable base do leur identification est le
Lum analomique.

Clest sur lui que nons nous appuierons également ponr

distinction fondamentale entre nos malades et ceux de Nonng
Dans nos observations, la syndrome cérébellens s%est déy
toule sa pureté ; mais le caractére familial ot héréditaire fait
n'est pas, il est veai, une raison suffisante pour rejeter la d
fection familiale an héréditaire ; n'existe-t-il dane pas des ¢
myopathie ou de maladie de Friedreich ; Pige avanee auquel
loppée 1a maladie est par contre peu favorable i Fhypothése d
familiale ou hévéditaive. Enfin dans noire observation la peli
velet est due 4 des altérations régressives, i des atrophies ce
des dégénérescences secondaires; le cervelet de Phérédo-ata
leuse serait (d'apres les observations ile Nonne et Miura) un
mais sain arrdté dans son développement, comme d'ailley
nerveux en général ; celuj de nos malades un cervelel mal
eléments cellulaires  subissenl un provessus de destruction
wexiste qu'un poinl eommun avec le eas de Nonne, ¢'est a pe
Systéme nerveux en général, hiem moins nette il est vrai d
servation,
Londe avait déja essaye de différencier cliniguement et
ment I'hérédo-ataxie vérebel louse dos atrophies du cervels] :

Bl
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servent de base 4 sa tentative sont plus spécienx que décisifs ; la ca-
re familial dans hérédo-ataxie, la coincidence d'un tranmatisme on
¢ infection, de ["épilepsie ou de troubles mentaux dans atrophie non
liale, ou bien la possibilité d'une asymétrie dans 'incoordination, bels
it les éléments de différenciation que propose Londe entre I'hérédo-
nie cérébelleuse et les atrophies du cervelet non familiales ; nous
5 déji dit ee qu'il faut peaser du caractére familial ; quant an tran-
sme el i infection, ils peavent ligarer aussi dans les antécidents des
do-ataxiques ; asymélrie dans Pincoordination fait défant dans nos
vations, en tout cas elle estun symptime Lrés inconstant des alro-
non familiales. Londe admet quo'anatemigquement Patrophie non
iliale du cervelet se distingue pent-éire encore plus nettement de 'a-
ie familiale ei 1] ajoute plus foin : « Ces cas Matrophie non familiale
ous avons compulsés pourraient étre appelés plos commodément,
¢ éviter la confusion, sclérose du cervelel on atrophies sclérenses » ;
05 observalions en font foi, la selérose du cervelel pent faire absolu-
b défaut davs les atrophies non familiales ; et il existe d'autve part des
ions familiales qui se manifestent eliniquement par des symplomes
llens. anatomiquement par une selévose du cervelel el dans ap-
desquelles Pinfection semble joner un rdle important (obs, de
ler). En réalité, le diagnostic elinique des atrophies cérébelleuses
elles est des plus délicats et vien n'est plus malaisé que de 'établir,
omprend du reste facilement que les atrophies du cervelet, de quel-
ature qu'elles soient, se manifestent par le méme syndrome, losyn-
eéréhellenx ; suivant I'évolation plus on moins rapide de la mala-
oexistence de lésions de siege différent, Uindividualité, Uintensité
pptomes pent varier d'un sujet d Pautre, mais leur qualilé resie
a méme ; ce n'est pas dans les nuances qui penvent se produire
le s;rndrnme ﬂérébelleux niméme dans éliologie qu'il faul chercher
paux éléments de classification des atrophies cérébellenses, ¢est
anatomie pathologique.
le syndrome céréhellenx apparait chez plusienrs personnes de la
amille, Phérédo-ataxie cérébellense soit sonpeonnée, il 'y a la
de legitime, mais nous savons que la lésion penl ére de nature
nle ; petitesse de Uorgane (Nonne, Minra), atrophie sclirewse
 wtraphie dégénérative avee léisions de la moelle (Menzel) ; sclérose
fﬁla_',rsr %i om tient compte de la nature des lésions anato-
qu'on en fasse la base d'une classificalion, il exisle non pas
alaxie céréhellense ayanl towjours le méme sabsiralnm anato-
rune alrophie du cervelel, mais des hérédo-ataxies céré-
geonnaissant comme substratum anatomigue des lésions de ziége
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et de nature différents ; ou hien I'hérédo-ataxie céréhelleuse
syndrome commun & plusieurs affections familiales du syslivm
due & une Iésion intéressant soil le cervelel, soil les voles
efférentes. "

Ce n'est pas, en tout cas, une des moindres curiosités de Ja
cércbelleuse que la fréquence de I'hérédite nervense, similai
similaire et du caractérs familial, ou la coexistence dos mal
acquises ou congénitales du systeme nerveux.

Si on se rallie i cette derniere opinion, on pent envisager la
de Friedreich comme une hérédo-ataxio cérebellense.

I'origine vasculaire de Ia maladie, Ia natare inflammaloire el
- de I'atrophie cérébelleuse seront sans doute plus judicisusenment
nées si les aceidents surviennent aprés une maladie infectie 5 I

ne sera ki qu'un élément de présomption et non une certitude

[affection dont notre premiére malade est atteinte ne peul
quenl etre envisagée comme un eas d'hérédo-ataxie corehe
avancé auquel sonl apparus les premiers symptomes, I'abs
alfection similaire dans les antécédents de la malade sont pen
a Phypothése d'une affection héréditaive ou familiale ; dantre
dans ses antécédents personnels, dans Pévolution clinigque ou
men anatomique ne permel d'envisager Patrophie du cervelet co
atrophie d'origine inllammatoire. :

La pathogénie est des plus ohscures et nous ne saurions (e
les conclusions formulées d6ji par I'un de nous: elle est aussi
que d'autres atrophies cellulaires primitives lelles gque Patre
cellules des cornes antérieures dans la maladie de Duchenne-,

En absence d'autopsie et apres les considérations précédemm
sées, nous ne saurions établir un rapprochement absolu entre 'y
tion I et 'ohservation 11 : cependant en raison des orandes
symplomatiques et de quelques parlicularitis cliniqnes, il
intéressant de la reproduire. ;

En résumé la elassification précédemment proposée des a
cervelet en atrophies seléveuses, dégénératives el simples, con
les cas. Cette classification anatomique nous semble la meil
que lo méme tableau clinique et peut-étre les memes données &t
leur appartiennent en commun. Les atrophies généralistes s
souvent systématisées ; elles s'associent 4 d'autres iigénéresce
matiques ou restenl pures: atrophie olivo-ponto-cérébelluse.

L’apparition de troubles de 'équilibre, analogues i ceux d
cérébelleuses au cours d'affections dans lesquelles le cerveletn’
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en canse, TIoUs impose quelques réserves sur la facilité du diagnostic
ophie du cervelet et de I'atrophie alivo-ponto-céréhelleuse en parli-
bien que dans la plupart des eas on puisse, par un examen métho-
| minutienx et avec une quasi-certitude, diagnostiquer une atrophie

dingnostic avec d'autres aflections du cervelet lelles gue LIMEUrs,
ne comporte pas, par contre, dans la grande majorité des eas, de
62 strienses.
ane de Boulogne (1) a le premier lenté d'établiv le diagnos-
affections cérébelleuses et de l'alaxie locomotrice ; bien que
dre maladie se traduise cliniguement parun enzemble de symp-
 plus caractéristiques, quelques-uns cependant lui sonl communs
\leetions corébelleuses, et parmi eux la Litubation ; ¢'est elle qui
lisrement attivé P'attention de Duchenne de Boulogne; il est
celle conelusion que la titubation etrébellense n'est pas produite
swiination des mouvements, mais par le verlige: « c'est pour-
e P'ai appelée titabation vertigineuse ». Al contraire, d'aprés
utenr, la titubation de 'alaxie locomolrice west pas produile
ges, elle s'explique seulement par fa perte de la facullé de
los mouvements ; « ¢'est pourquoi, dit-il, je I'al appelée titu-
gique. n
farenciation ne doit plus guére éire admise que pour une
ggorie d'affections corébellouses, el plus spéeialement pour
¢ leur nature el lenr évolution anatomique agissent par irri-
gompression ; ee sont précisément celles-1 que Duchenne de
le plus fréquemment oceasion dobserver et d'élndier, ¢est-
urs, des méningiles, des abeds ; le yerlige comple en effet
Wmes révélalenrs, mais il n’est pas cortain qu'il sait exelu-
sent provocateur de la titubation, ou gu'il reconnaisse pour
: |a lésion ecréoelleuse. Si par contre on dépouille les ohser-
went moins nombrenses dans lesquelles on a trouvé i
velet atrophié ou selérosé, on est frappeé par |'ahsence on
ge ; il joue an rile glface dans la production de la Lituba-
elle en est absolument indépendante el Ta titubation ebré-
érite plus ici d'étre surnommée vertigineuse. La conceplion
le Boulogne sur la physiologie pathologigue de la titubation
 doit plus éire maintenue, du Moins en ce qui CONCErne les
yelat. .
Pintensité et le carastére extrémement désordonné de

ooxe, De l'electvisalion locolisée, 15T2.
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Ia titubation, la plus grande fréquence de l'asymétrie, la
troubles oculaires et plus spécialement la stase papillaire,
ments, la céphalée, sont des exeellents éléments de diagnost
abees on méningiles cérébelleuses, sans compler les symp
relevent ni de I'hydropisie du liquide céphalo-rachidien ni de
tion cérdhelleuse de la tumenr, mais de son extension & 4%
bulbe ou protubérance, cest-i-dire des paralysies de la sen
la maotricité, 3

Le tabes estsi hien connu cliniquement fque hésitation a
tic d'atrophie cérébellense peul étre envisagé comme nne
exceptionnelle, et faire le diagnostic de I'un el de Pautre cons
plement 4 énumérer Jes symptémes fondamentaux de la
Duchenne. signe de Westphal, signe d'Argyll Robertson, si
berg, ete. ; rappelons § ce propos que le signe de omberg
pas dans les atrophies cérébellenses,

Les caracteres mémes de la titubation. Iinstabilits il
debout et les oscillations du eorps, la scansion de Ia parole,
sont des symptdmes communs i la maladie de Friedreich o
cérébelleuse. La maladie de Friedreich a un début plus pr:
I'ige de la puberté, elle a une évolution plus lente, elle comp
dans sa symplomatologie de Mataxie des meinbires, des défor
que la scoliose et le pied-bot qui sont des élémenls de diage
mier ordre 5 la seolinse esl, en eflel, trés rare dans atraphie cé
Iabservation de Botkin et colles de Londe dans lesquelles on
symptome n’ont pas été suivies d*antopsie ; Londe qui a ex
lades atleints d'hérido-ataxie cérebel leuse Paurait rencon e
elle est mentionnde Egalement dans I'observation de Nonne
mais chez tous ces malades ce n’élait quinn léger degré d
seoliose. Dans un certain nombre d'observations d’héréde
belleuse, Marie reléve des signes oculaires tels que atroph
le rétrécissement du chamyp visuel, lo signe d'Argyll Robertsoy
d’une grande rareté dans la maladie de Friedreich, incons
rédo-ataxie.

Dans la maladie de Friedreich los réflexes sont aholis ; ils
exagérés dans Ia plupart des cas d*alrophie da cervelet ; d'a pri
¥ a des eas oit le tablean clinique réduit de part et d'autre
Friedreich et hérédo-ataxie cérébelleuse) 4 I'ataxie cérébel
lisée ne differe que par le plus ou moins d*intensité des re
cette conclusion semble exagérée et dans les cas bien antl

confirmation analomique, le diagnostic de maladie de F i
fait.
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Jataxie de la maladie de Friedreich ressemble davantage i ataxie cé-
lleuse que celle du tabes ; dans la maladie de Friedreich, en eflel,
rdons postérieurs el surtout les racines postévieures sontrelative-
‘moins malades que dans le tabes, mais les faisceaux cérébellenx
s et les eolonnes de Clarke sont profondément altérés et ves alléra-
peuvent, i la rigueur, donner P'explication dn caractére cérébellenx
la titubation, qui dans le tabes diparail dans les phénomeénes com-
wes de Iataxie periphérique géndralisée; c'esl sans doute pour la
ison que les symptémes nervenx consignés dans cerlains cas
mie pernicieuse rappellent la titubation cévébelleuse, les lésions se
nt [réquemment sur les cellules des colonnes de Clarke et les Tais-
rébellenx direets {Dejerine et Thomas) (1) : 'évolution rapide de
mie pernicieuse, la moindre intensité de la titubation, la coexislence
oubles nervenx de nature différente faciliteront le diagnostie. 1l
re toutefois quelques réserves sur la physiologie pathologique de
eérébellense dans Ta maladie de Friedreich ou dans Panémie per-
Pattention n'avant pas éé suffisamment atlivée du coté du cer-
dans Ie cas de maladie de Friedreich qu'il a publié, Auscher Ia
trophié, il serait désivable que, dans les autopsies futures, le cer-
| examning histologiquement et en coupes sérides afin de lever toute
doute i cel égavd.
fondant sur observalion de Menzel, oit Uatrophie cérébellense
4 des lésions médullaires de méme topographie que la maladie
ich, Londe entrevnit une certaine parenté enire I'hérédo-ataxie
& el la maladie de Friedreich, qu'il compare tant au point de
mique qu'au point de vue clinigue. Les mémes troubles de I'é-
1 qui les caractérizent seraient dus d la dégénérescence d'un
bro-médullaire encore imparfaitement connu, « Dans Ia ma-
Friedreich, le systeme cérebro-médullaire serait touché dans sa
Aullaire sortout on exclusivemeft ; dans Phérédo-ataxie céré-
méme systéme ne serait alteint que dans la portion cérébelleuse
début. » Celle conceplion si séduisante ne nous parait pas
n examen minutienx des faits. 1l faut tenir compte en effet non
. la localisation analomigue, mais encore de la nature des

ic avec la sclérose en plaques est parfois délical suivant
de Charcot, Ja démarche de la sclérose en plagques peut
urs aspeels; il en existe trois types principaux: le type

Tucas, Efude clinique et angiomigie des occidents nerveus deve-
anémie perniciense. Clnquantenaire de la Sociéte de biologie,

24
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spasmodique, le type cérébelleus, le type spasmo-cérébell
cela que le nystagmus, la parole scandée, le tremblement
appartiennent 4 ces deux affections ; le tremblement intenti
constant el en tout cas moins intense dans l'atrophie eé
dans la sclérose en plagques ; la parole est également moins
secousses nyslagmiques moins brusques el moins amples ; I'é
la contracture, I'état spasmodique des membres supérieurs et
pour ainsi dire constants dans la selérose en plagues, except
I'atrophie du cervelet ; Pexagération des réflexes est plus
dans le premier cas. Babinski (1) fait remarquer, et & juste
tremblement intentionnel, la parole scandée el le nyslagmu
caractéristiques de la sclérose en plagques ; mais d'aprés i
considérés comme la manifestation d’une lésion cérébelleuse
si communs dans la selérose en plaques type, c'est qu'il exi
protubérantielles qui intéressent les fibres cérébellenses.
plaques de selérose sonl limitées & la moelle, ces trouly
Sans nous prononcer d'une fagon définitive sur le role que
sions des fibres cérébellenses dans la pathogénie de cerlains
de la selérose en plaques, nous ferons remarquer que, dan
calisées au cervelel et généralisées  lonle I'écorce, ves sy
quiérent une moindre intensité que dans les lésions irrégulie
tribuées sur les fibres cérébellenses, soit & Pintérieur soil 4
cervelet, comme ¢est le cas dans la sclérose en plagues.

Les malades atieints de paralysie pseado-balbaire ont des
marche, « marche 4 petils pas », associés i une diminution d
un pen d'incertitude,du tremblement des membres, sympiony
en imposer pour une lésion du cervelet ; peul-lre ces (rowbl
cause Pexistence de petits foyers de ramollissement disposés
cours des fibres cérébelleuses dans leur trajet intra-protubé
symptomes de duplégie faciale, les lroubles de la déglutiti
thrie, la parésie des membres, le rire el le pleurer spasimo
tiennent i la paralysie pseudo-bulbaire et la distingnent
Patrophie du cervelel,

On a signalé chez certains individus atteints de surdité
de la statique et de la locomotion qui présentent les plus
blances avec la titubation cérébellense. Yoltolini a appelé
trefois sur ces faits. Comme chez les cérébellenx, la stali
peut avoir lien que les pieds éearlés, la base de suslentatio
il leur est impossible de se tenir sur une jambe. La déma

(1) Bapmwskl, Sociglé de newralogie de Pards, 197 [évrier 1500,
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corps se portant alternativement trop d droile ou trop 4 gauche;
sont inégaux, irrégulicrement espacés. L'énergie museulaire est
iinnée et la fatigne survient vile. En dehors de la sardilé qui est
e el brés inbense sinon absolue, il existe quelques signes qui faci-
diagnostic.

I'otite labyrinthique, le signe de Romberg est de régle, les varia-
"attitude céphalique angmentent considérablement la déséquili-
a faiblesse musculaire est plus grande ; en outre lorsqu'on soumet
4 des mouvements passifs de rotation ou de translation, I"orien-
¢es monvements n'est plus pergue, le vertige et le nystagmus ro-
i chez l'individu normal apparaissent aprés une rolation autour
ongitmdinal ont disparm; le passage du courant galvanique i
s deux oreilles n'est pas davanlage suivi de verlige ou de nys-
Des troubles de 'équilibration il est vrai moins prononeés et en
sorte 4 'étal d'éhauche, ont dailleurs &6 observés chex les
ts et James (1) a constalé chez quelques-uns d'entre eux que
dans lean est impossible et qu'abandonnés & leurs propres
noieraient, ca qui est conforme aux expériences d'Ewald (2)
& nous (3] qui ont observé chex Panimal privi de%es denx
mime impuissanee i se diviger et 4 s'orienter dans I'eau,
ez les amimaux privés de leur cervelet la nage est encore
iani (&), Thomas). 1l serail intéressant d'interroger doréna-
rd les malades atteints d'alfection cérébelleuse,

chex quelques malades les signes précédents n'existent pas
Egger (5) a rapporté une observalion intéressante de dissocia-
gique de Lorgane statique et de Porgane kinétoperceptenr on
reulaire : le malade atteint de surdité compléte présentait
équilibre rappelant coux d'un cérébellenx, mais la notion
du monvement el les monvements compensalenrs des yenx
ients passifs de rotation étaient conservés chez ce malade ;
rg eb 'influence des variations d°attitude céphalique sur
ant am contraire trés manifestes.

igie, la neurasthénie, hystéro-neurasthénie révélent par-
des atrophies cérébelleuses ; le diagnostic est la plus

[ dizziness in degf-mutes. Americ, Journ. of Otology, 1882,
iologische wniersuchungen weber das Endorgan des nervus octavus,

dleta, Nuavi studi di fisiologia normale ¢ polologica, Firense,

vestifulaives. Etude physislogigue ¢f clinique, Revie interno-
aryogel., 1898,

L'atrophie olivo-pontocérébelleuse - page 42 sur 45


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0226&p=42

368 1. DEJEKINE ET A. THOMAS

faut pas oublier que dans les névroses le débul des acci
rapide, leur évolution plus bizarre ; elles sont susceptibles di
brusques dans P'intensilé des symptomes, le nyslagmus et les |
la parole sont plus rares ; la maladie est plus accessible i
elle parait parfois plus affeciée que naturelle. .

Nos ohservations concordent avee les résultats oblenus par la |
gie expérimentale : les troubles de Iéquilibre et de la locome
légrilé relative des mouvements isolés des membres sont pi
ment favorables & la théorie qui fait du cervelet un cent
I'équilibration (Flourens, Thomas). L'asthénie, la fatigue raj
gére diminution du tonus plus apparente, il est vrai, dans ¢
cles, les adducteurs de la cuisse par exemple, les oscillatic
sont également favorables 4 la théorie de Luciani dapres lag
velel exerce, 4 I'état normal sur le. reste di systéme nerveus, |
qui se traduil par une action neuro-musculaire sthénique, Lo
tique, c’est-d-dire une action complexe par laquelle le cervelel
I"énergie potentielle dont disposent les appareils nenro-muscu
sthéniqmy), il aceroit le degré de leur tension durant la pause
{action tonigue), il aceélére le rythme des impulsions élément:
leur activité fonctionnelle et il assure la fusion normale et la ¢
guliére des acles, La diférence principale entre les deux thé
d'apres la premiére, cetle action complexe est spécialemen
maintien de 1'équilibre; dans la seconde au contraire,celte ;
rale, et d'aprés Luciani la destruction du cervelet chez I*ani
nullement une perturbation du sens de I'équilibre, certaing
démontreraient au contraire que ce sens fonclionne normal
eroyons inutile d'insister plus longuement sur les raisons qui s
de I'une ou de I'autre de ces théories, cetle question ayant é
par I'un de nous ; mais en présence des symptomes par lesq
sent les atrophies cérébelleuses, il est impossible de nier
joue un réleimportant dans I'équilibration ; les fonelions
tion sont d’autre part, profondément troublées, sans étre a
lies, ce qui tient d'une parl 4 Pintégrité relative des no
ou i la conservation de quelques régions de I'écorce dans la
cas et d'aulre part a la suppléance exercée par le cervea
the, ce quia été démontré expérimentalement (Lange (1),

Chez notre deuxieme malade dont 'équilibre a été
grand nombre d'attitudes et de variations d’attitude, I'ap

(1} Lawae, Inwieweit sind die symptime, welehe nacl sevsforing

Leabachi. et werden, auf Verletzungen des Aeusiicus surueksufuhven
50, p. 143,
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impropres au but atteint, sur lesquels Babinski(1) a appelé 'at-
n les déerivant sous le nom d'asynergie eérébelleuse, démonire
de plus lintervention du cervelet et son rdle eoordinatenr dans
mouvements dans lesquels I'équilibre du corps est en jeu.
phies du cervelet saccompagnent cependant de quelques symp-
ont élrangers aux troubles de Péquilibre: ce sont un léger
ent des membres supérieurs, les secousses nystagmiformes,
rations de la parole; le cervelel aurait-il encore d’autres fonctions ?
lement des membres supérieurs n’existe pas au repos, il appa-
os d'un mouvement intentionnel, mais le plus souvent avec une
& intensité el souvent méme il fait défant; chez quelques malades
les notres en particulier, ¢'est plutdt un léger degré de maladresse
emblement réel ; peut-étre a-1-il sa raison d'glre dans la dispa-
fibres qui constituent le faiseean cérébellenx descendant; avec
ve que I'existence du faiscean cérébellenx descendant chez 'hom-
neare g’ hypothétique.
o nous avait émis I'hypothése que les troubles de la parole sont
avee une fixité imparfaite de la téte, et chez le malade observé
Ta parole était moins altérée lorsque la téte et le haul du corps
hien sontenus, lorsque le malade éait dans une position dont le
exige pen d'efforts, dans le lit par exemple. 11 fant reconnaitre
il ne <'agit li que d’une atlénuation et non d'une disparition
es symptomes. Le nyslagnus est i sans doute i Pinterruplion
ﬁi&aﬁan fonetionnelle des fibres qui relient normalement le
 noyan de Deiters Bechlerew et par Pintermédiaire de ce der-
anx oculomotenrs. 2

pas oublier tontefois que dans la plupart des cas I'atrophie
. et la protubérance et la petitesse du systéme nerveux central
avec Patrophie cérébellense et peul-étre jouent-elles un role
rition de ces phénoménes.

il ast difficile de se rendre compte du mécanisme physiolo-
lement des membres, du nystagmus, de Ualtération de la
etuellement impossible de se prononcer sur leur cause

asynergie cérébelleuse. Revue neurslogique, 1899, no 23,
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A la fin de ce travail, nous croyons pouvoir poser les
vantes ;

11 existe une affection cérébelleuse earacterisée anatom
phie de Uécarce, des olives bulbaives et de la substance grise
dégéndrescence tolale du pedoneule edrébellews moyen et par la
partielle du corps restiforme, par Uitdgrité rvelative des
traux: ¢'est une atrophie primitive déginérative systé
wi inflammatoire. Cliniquement elle esl moins bien cara
nifeste par le syndrame cérébelleur commun a toutes les o
ses. Elle w'est ni héréditaire ni familiale, ni congénitale,
un dge avancé, Son étiologie est obscure. Elle rentre dans.
plies cellulaives primitives. Nous la désignons sous le non
ponto-céribelleuse.
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