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MEDECINE. — De la myopathie atrophique progressive [ myopathie hévélitaire
débutant, dans Cenfance, par la fuce, sons aliédration du systéme nervewr ).
Note de MM, L. Laspovzy ¢t J. Dussmixe ('), présentée par M. Vul-
prian.

u« Il existe en clinique vne forme rare d’atrophie musculaire progressive, -
débutantdans lenfance, que Duchenne ( de Boulogne) a décrite sous le nom
d'atrophie wnsculaire progressive de Uenfance ‘et domt la symptomatologie
est connue. Llaffection débute dés les premiéres anndes par les muscles de
la face, e1, aprés un temps plus onmoins long, se montre dans les muscles
des membres supérieurs, du trouc et des extrémilés inférienres,

» Ce mode de début par la face marque une distinetion absolue entre
atrophie musculaire progressive de Venfance et celle de Padulte. 11 y a
dans tout le reste de la symptomatologie une similitude telle, que, nw'était
l'um].rotl'aphie faciale, toute distinction clinigue serait impussihle. d’antant
plus que, jusqu'a ce jour, en Uabsence de toute autopsie datrophie mus-

— culaire progressive de 'enfunce, on était naturellement porté i considérer
celte affection comme dépendant de la lésion que U'ou sait exister dans la
woelle (atrophie lente des cellules des cornes anterieures) duns le type
Aran-Duchenne.

» Davs la Note actuelle, nous nous proposons de démontrer que, malgre
Iextréme ressemblance de ces deux affections, il s'agit, en réalité, de deux
maladies toutes difféirentes, puisque Patrophie musculaire pl'ugi'essive de
l'enfance évolue sans ancune des allérations nerveuses que l'on a toujours
rencontrées dans Patrophie de l'adulte, type Aran-Duchenne,

" Lé Cils ue nous rapp::-r{ons icl goncerne un jeune homme que naous
avons suivi pendant des années et dont Pobservation clinique peat se résu-
mer ainsi. Début de Uatrophie par les muscles de la face i trois aus, d'on
facies parlu:uller, air niais et béat, lévres saillantes, yeux grand ouverts.
A l'age de dix-huit ans, celte atrophie gagne peu i peu les muscles des
membres supérienrs, puis tous les autres muscles du corps. Cette généra-
lisation du processus s'est fwite pour ainsi dire sons nos yeux, car nous
avons observe ce malade pendant cing aunées consécutives, L'atrophie
museuluire, qui était parvenue 4 un degré extréme, comme c’est la régle

'] Travail du Luboratoire de M, Vulpian, i la Facuive de Medecine de Paris.,
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du reste, ne s'aceompagnait ni de troubles paralytiques ni de troubles
sensilifs,

» Dans notre observation, comme daus la plupart des faits d'atrophie
musculaire progressive de Penfance, décrits par Duchenne, et commie dans
1N cas rappui't:é par l'un de nous I:.‘:I'. 'origine héréditaice de Iaffection
élait nettement démontrée par Uexistence chez le pére d'une alrophie
wusculaire progressive. Un frére ot une sceur de notre malade sont atro-
phiques et, jusqu'a ce jour, lenr atrophiie musculaire reste limitée 4 1a face,
par ot ¢lle a débuté, :

u Notre malade ayant succombé, & vingt-quatre ans, i la tuberculose
pulmonaire, antopsie nous révéle les particularités suivantes : atrophie
de tous les muscles du corps, & exception des museles de Ta langue, du
pharynx, da laryox, de P'eil, du diaphragme, des intercostanx et des
sous-scapulaives, :

w Au' microscope, on conslate, dans les muscles malades, existence
d'une atrophie simple des faisceaux primitifs. Les nerfs intramusculaires
des muscles malades, aussi bien les nerfs des muscles de la face que ceux
des muscles des menibres, sont absolument normany, Les racines an iérieures,
les racines et le trone Ju facial le sont également. Cet examen a été pr-
tigué i I'état frais, aprés action de I'acide osmique el du picro-carmin.
La moelle épiniére et le bulbe rachidien, examings apres durcissement, ne
presentent pas d'altérations. Les cellules motrices sont remarquablement
SAllES.

w Voici done un fait héréditaire d’atrophie musculaire progressive de
Venfance, dans lequel, le systéme nerveux central el périphérique étant in-
demne, le systéme musculaire est Iisé primitivement, Jusqu'ici, il n’a pas éié
publié d'autopsie d'atrophie museulaire progressive de l'enfance, etlecas que
unousrapportons (dont larelation détaillée fera 'objet d"un Mémoire spécial),
démontre, de la fagon la plus positive, qui cote de Patrophie musculaire
progressive de l'adulie (1ype Aran-Duchenue!, qui releve d'une lésion spi-
nale, il existe une autre forme d'atrophie musculaire progressive, com-
mengant dés I'enfance par la face, saus |ésion du systéme nerveux périphé-
rique ou central, '

» Conclusions. — 1° Dans I"atrophie musculaire progressive de lenfance,
la moelle épiniére et les nerfs périphériques sont indemnes : cest une af-
fection du systéme musculaire.

|') Socidee de Blalogle, 1874,
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n 2® Cette atrophie musculaire progressive de lenfance différe compléte-
ment, dans I'état actnel de la Science, de la forme décrite chez Padulte
Aran-Duchenne, par les caracléres suivants :

o a. Le début par les muscles de la face est constant; cest la une des
particularités des plus importantes, qui fait défaut dans Uatrophie muscu=
laire progrﬁsiﬁ de I'adulte, type Aran-Duchenne,

v b, Dans Fatrophie musculaire progressive de I'enfance, le systéme
nerveux ne joue aucon rale dans la pathogénie de la myopathis, ce qui
est le contraire dans Uatrophie musculaire progressive de 'adulte, o la
chaine nervo-musculaire s'altére dans toute sa longueur.

» 3 On doit done désormais, en dépit de si grandes analogies cliniques,
distinguer nettement P'atrophie musculaire progressive myélopathique de
Fadulte, type Aran-Duchenne, de Patrophie musculaive progressive myo-
patliique de 'enfince, et faire de cette derniere une affection a part,

» Pour éviter tente confusion, nons donnons & cette affection le nom
de myopathie al ophigue progressive.

PATHOLOGIE EXPERIMENTALE. — Recherches sur la rage V). Denxiéme Nole
de M. P. Gmur, présentée par M. Bouiey.

« Dans ces derniers temps, l'opinion publique s'est émve de prétendues
déconvertes de spécifiques infaillibles contre la rage. Tl appartenait & ceux
qui se liveent & U'étnde de cette terrible affection de controler la vertu de
ces agents thérapeatiques et d’assigner 4 ceux-ci leur véritable valeur &
Paide du seul eritérinm irréfragable : I'expérimentation,

» Il y a quelques mois, mon cher maitee, M. le professenr Bouley,
communiquait i Académie de Médecine un eas de guérison de rage
humaive, obtenue par 'administration de la pilocarpine, principe  actif
du jaborand i, tout en faisant suivre cette Communication de réserves
cgmm:ﬂm par le doute qui planait sur authenticité de ce cas de Tage.

» le.récaﬂqmaqtiq;-étaill’aﬂ idlont on vantait les propriétés antirabiques,
veéritable exhumation thérapeutique, car dans les wienx manuscrits de
Recettes el secrets on voit 'ail recommandé an méme titre,

v A la suite du compte rendu de ces Communications dans le Recueil de
Médecine vétérinaire, M Bouley manifestait e désir de voir e sujets'éclaireir
au contact de la véritable pierre de touche en cette matiére : j'entends

{1} Travail du laboratoive de Pathologie comparée dn Mustom d Histoire natarelle,

De la myopathie atrophique progressive (myopathie héréditaire débutant, dans ... - page 3 sur 3


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0596&p=3

	Page de garde
	[Page de titre de l'article]

