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1L

'SEPT CAS D'UNE MALADIE FAMILIALE

PARTICULIERE :

TROUBLES DE LA MARCHE, PIEDS BOTS
ET AREFLEXIE TENDINEUSE GENERALISEE, AVEC, ACCESSOIREMENT,
= LEGERE MALADRESSE DES MAINS,

J ral

Gustave ROUSSY et Gabrielle LEVY

avons eu l'occasion d’observer sepl cas d'une maladie familiale
symptomatologie nousa paru singuliére, et non encore décrite. Cette
die nest pas, en cffet, identifighle aux formes de maladie familiale
ement cla ssées, malgre des parentés evidentes avec certaines d'entre
avee la maladie de Friedreich, notamment-en ce qui concerne le
ot of I'état des réfleses tendinenx, avee Famyotrophie Chareot-Marie,
e anssi, bien que les phénoménes amyotrophigques soient excep-
chez nos malades. :

sont cos denx ordres de considérations : rareté du type clinigue,
e part, et discussions nosologiques el pathogéniques d'aulre part,
| nous parail intéressant d'examiner ici, aprés avoir exposé les faits
e nous les avons ohservés,

b

Berthe Pli. .. dgée de 25 ans, vienl consulter l'hospice Paul-Brousse,
stembre 1925. Elle et ses denx enfants presentent des Lroubles de
- et l'on apprend quiil en est de méme de sa mére, de son
_pére maternel, de certains de ses fréres et saeurs et d'autres mem-
e sa famille. Lorsqu'on précise cette histoire familiale, on apprend
el que le grand-pére paternel u eu de deux femmes, 17 enfants, pres-
sus atteints par cette affection ; on peut d'ailleurs veconstituer P'his-
et la descendance pour quatre d'entre elles dont le tablean suit. L'une
est la propre mére de nos trois malades adultes, etla grand'mére
tre enfants. Voici leurs observations 4

varton I, — Mme Barthe Pli... ranonte qu'elle a « toujours eu los jambes fai-

marché tard @ o Javais pu moing deux angs, el torabait en marehant @« A 'école

| REVUE RETROLOGIGUE. — To T, W 4, avan. 1926
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on me Taisail deseondre comme une infieme, Y Efle avail du dérobement des jamiess
gqu'elle g dailleurs CONSETVE,
Elle a essavé de teavailler dans une ehocalaterie, maiz o Sbé remerciés parce qUE
ne pouvait porter aucune charge. Les jambes fléchiseaient aussital. Elle se plainta
d'une grande maladresse des doigls pour certalns monvements, ¢n particalier  pol

coudre ou éplucher des lGgumes,

o]l

Grarel jpere ‘ maternel
Fhilaméne ﬂu'af;a«"rm# i Favlina el

|
qImn T AR 50
m m Jumenux_jumeas

Tig. 1. — Tahlean genéa'ngicue partiel de la famille Bon...
b, Le sexe st indiqué o les flich

@

— Tmadividus matades = @ Imbividas i =
s el les cooix.

Jifarmation west appréciable qu'au nivea du Toed inles

Fig. 2. — Les deux pieds sont délormes. Mais In
du pied,

maladie. Parail d'une bonne intelligence. A

AntécédentsT n'a jJamais tu aucune
i
maiz probable.

17 ans, Mari ébhylique. Spécificilé non connut,
. denx sont acluellement vivants, el lenes ahs

A eu Lrois enfants @
Un troisicme est morl i 26 moisz de braoncho-pnenmenie, suife de

Tas de fansse-couche.
Etat actuel : aspect extrimement gracile, mais
44 et pise 39 ke, BOO.

prvations sulve
enueluche.

bien proportionné, sans solisss =

La malade mesure 1 m, Aueune atrophie ni difformilé ap
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fe, suuf Vexistence d'un pied Sof, avee tassement anbéro-postérieur el voite plan-

laire Arés creusée,

Des signes sonl surtout aceentués an niveau du pied droil.
up pen plus tournde en dehors, mais sans déformation veaie, el la station debout est
supporlée, maiz aves géne, ef ne peul paz &tpe prolongée longtemps, La malade nseille
Jes yeux fermeés elle vscille bien davantage. La station sur un seul pied est impossible,
Lu malade perd alors Uéquilibre immédiatement, surtoul lorsgu’il s'agil du pied droit,

La jambe droite parail

Fig. 5. — Malade de Vobs. I Aspect géndrul,

La démarche sk un peu fostonnante et instable, mais ne présente pas Paspeet typique
e la démarche cérébelleuse, 11 existe un lger sleppage au niveau du pied droit.

La eoirse cet difficile, mais possible. La malade dit que dans son enfance, lorsqnelle
pegayait de courir, ses jambes fléchissaicnd el o« g'embrouillaient s,

Le gesle de s'aceroupir esh diffieile. Lorsque la malade s'allonge 4 terre, elle se reléve
fagilement el sans geste anormal comme chez les myopathiques,

Force gegmentaive @ trés bonne et sensiblement tgale a tous lez segments des deux
membres supérieurs, sanf au niv eaudes doigls de la main gauche, of elle est, peut-8fre
un peu diminude.

Tons les mouvements sont bien exéeutés, mais lorsque la malade veul enfiler une
aiguille, elle esl obligée de caler ses deux paumes L'une contre Uaufre,
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Bour coudre, clle Uent soi aiguille ayes Lons ses doigts, enfonce tris dill
Faiguille dans étofle, ol tremble, Pour éplucher une pomme de feree, la m
tienl & pleine main el so cramponne i la pomme de terre el au eoulbeau.

Lorsqu'elle veal boire, elle trembde aussi. 11 3'agit d'un trembdement petil, a y

Aueun tremblement au repos.

A membpes inférienrs, la foree est diminuée pour I'extension des ortedls
4 droite, et les mouvemenls du groupe anléro-exberne, o ganehe.

L'extension des deux euisees esh nelbement diminude, surtout =i on la oo
avee la flexion, relalivement bonne,

Pour Lous les antres mouvements des membres ihféﬁuurr-, la force exl ng
caale des deux edlis.

Flexion, extension du Lrone diminudes, surlonl Ia flexion.

Flexion de la téte toalement diminuée eb plus que Pexhimsion, qui existe
ANSEL

Mouvements de latéralité du cou Lrds buns,

Réflezes lendinewr @ abolis partsul, ob des denx cdbés, aux membres supérh
inférieurs, ]

Cutands abdovminaees @ abolis des doux cilds (sup. eb inf).

Plantaire » lendance @ Vextension, d'ailleurs inconstante 4 gauche el 4 la fl
Aroite. Les résultals sonl oxirémement variablos, maiz on n'oblient jamais d
sion franche de Porteil.

Ezamen de Papparcil efrébellens @ absolumenl aueun teouble dans les di
apreaves @ doigh sur le nex, marionneties, talon-genou et talon-lesse.

Torus : plutdl hypotonie, les réflexes de posture. existenl, cependant eelui
Bier antérieur paralt aboli & ganehe M

Ezamen de la Jace : Lrés Togére asymélrie. L'mil droit présente un certain de
rilobcissement ale la fente palpébrale el d'énophtalmie ; les doux paupieres =ont
sement tombantes, mais gans qu'on puisse parler de phosie

Lorsque la malade ril, e’est surlout avec la moitié gauche de la bouche, Mais ;
augune atteinte des paires craniennes : mouvements du facial bien exécutés et ]
peanciers se conbractent également bien ; alle sifffe el soulle facilement.

Ftéfiexes cornéens i existent mais fuibles des dgux eobés,

Réflexes massélérin, R, «du voile, normawx. H. pharyhgd parail aboli,

Sensibilités 1 subfeclive nurmale, aucune douleur,

Lo abjective, noemale & Lows les muodes @ Laet, pigire chand, froid, s
Aatlitades, slérdnianosie. ‘

Aucun trouble Lrophique appréciable. Cependant, il y a peul-Etee une Lt
atrophie des denx éminenees Lhenirs, surtoul i droite:

Ezamen éleclrigie (M me de Hrancas). Membres supérieurs : hypoexceitabilité
dique el galvanigue, prédominanl dans los pelils muscles des extromilés.
K. [, caractérisée d'un groups musoulaire. :

Membres inféricurs: hypoexcitabilité famdique et galvanique tris marquo
dominant au niveau des petils muscles des extrémitis,

Les museles du sciatique poplité externe et interne paraissent dgalement

Eramen ophialmologique (D Bollack] Pupilles normales, Molilité ocula
male. Pas de nyslagmus perceplible, Fond.d'oil normal, Champ visuel e
VO, D= 710 =010, ¥ Go= 510 — 0100

Audition bonne,

La parsle est absolument normale, Péerifure esl absolument normale 6
Fas de troubles sphinelériens, mals la malade a uring au lit jusquia 1% ans
urine lorsquielle ik, - e

Examen du sarg : B, W, 4.

Ex mtsunt : Malade de 25 ans, qui présente : du dérobement des jambes '
certaine maladresse des mains, une aréflexie tendineuse généraliste, un pied
démarche lgérement festonnante et un peu de steppame.
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SEPT GAS I'UNE MALADIE FAMILIALE 431

n trouble céréhelleux, sanfl le pelit tremblement intentionnel des mains.
d'extenzion de 1'ortell, legere diminution de la force dans certaing groupes mus-

de troublos de la sensibilité. Pas de nystagmus, Truuhlas des réactions éle:}trlquas,
R D,

ervaTiox 11, — Simone PL.., dgée de 7 ans 12, flle de la précadente, présenis
its tronbles de la marche, qui seraient, actuellement, moindres qu'ils n'ont &t
qui, né-ar:malna, entravenl sa vie normale,

idends ; nde d beeme. Maissance normale. Pesail & livees, a crié immédiatement,
¢ jusqu'é un an au sein maternel
nidre dent & 5 mois, a parlé vers 1 an 1 /2.
marche qu'a 3 ans. A essayd de marcher vers deux ans, mais ne pouvait pas, tom-
n_.lt marchait 4 quatee palles. Puis elle a marché comme marche actucllement le
Arére,
4 peu, ez troubles se seraient améliords, ol enfanl ect dans 1'élat actuel depuis
Pdge de 5 ans,
all trés intelligents, mais ne travaillerail pas teés bien en classe, Cependant
parfaitement une fable,
cluche & 4 ans. Rougeole récente,
acfuel ¢ enfant bien conformés, d'aspect un pen gréle, Pése 17 kg, Tendance
menn varum. Pas de scoliose.
g ;un peu cambed des deux cdbas, mais de taille normale.
L'enfant se tient facilement debout, sans déséquilibre, oo joignant les deux pieds.
i um pled isolé, elle se tient trés difficilement el oseille,
‘oeelusion des veux rend la elation sur les deux pieds plos difficile,
arehe 1 elle Testonne lﬁgﬁrﬂh‘uuﬁ, et Llalonne un peu, Tombe facilement lorsgqu’slle
marche, S'étend st se relbve sans aucune difiealts, -

| sernble dqu'il existe woe petite maladresse des doigls pour les pelits monvéments
endant la mére n'a rien remarqué 4 ce point de voe,
Aucun fremblement apparent.
";:i‘mas paralt absolument normal. Les réflexes de posture existent.
E:Fms segmantaire : paralt excallente et dgale 4 fons les segments des denx mambres
érienrs.
% memhbres inféricurs : bonne et égale partout, sanf pour extension et la flexion
la cuisse, des deux eobés ; Uexlension surtout esh nettement diminade,
 Flexion du trone faible. Extension assez honne. Flexion de la téte faible, Extension

mouvernents de laléralilé assez bons. i

fendineus : abolis pariow.
cutanée-abdominams | le supéricar est trés faible, Linférienr oxisle.
Leniaires : en [lexion des deux edtds. 'Gl!a;r.'alla AUSEQ, ;_&pm'ﬁaan doubeuses el incons=

men cérébellens : "épreuve du doigh sur le nez est correctement exdeutée des
colés, Cependant, on observe un potil tremblement, surloul 4 droife.

Les marionneiles gont asser maladroilement exéeulées, ainsi que les mouvements
pronation et supination sur les cwisses ; ceuxsci g'embrouillent aussitot qu’on
ez falre accélirer, :

‘épreuve du talon sur le genou est assez bien exéontée, sauf une cértaine]difficults
eindre directement le genou, Peut-tre s'agit-il d'inattention, Talon 4 la fesse,
8z bien exéenté des deux edtbés,

‘Ezamen de la face : aspeck normal, Aucune asymétrie appréciable, Pas d'atielnte
‘paires craniennes, en particulier do facial. L'enfant siffle bien,

L eorrdens @ normaux. Pupilles drales, rﬁagiam_nl. bien & Ia lumiére:

sibilild @ subjeclive @ normale.

; — objective : normale aux différents modes,

CAuwcun brouble Lrophique appréciable,
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Pue de Lroubles sphinetériens, mals uring encors at lit. et lorzquielle rit.

Eramen électeique 1 mémes constatationg que chex la mére.

Eramen ophtalmologique (D Bollack).

Pupilles, normales, Molilité nuormale.
tales dans Je regard Iatéral droil, Fond dioeil normal. YO

Audition benne, Parole normale

Ecrifire » lenle et un peu Eremblée.
plume.

Sarrg ¢ BW. faiblement posilif.

Tris légbres secoisses nystaginigques hork
D, G. = 70,

L'enfant eramponne  ses doigls fléchis au

Er nEsume : malade de 7 ans 1% Petils troubles de la marche apparis AsE-

tot gu'elle a eommencé o marcher, % 3 ans.

ILtineoordination a réoresss. Ebanche de pied bot, Abolition des rallexes tendinens:
Légére tendance au tremblement & Uoccasion des mopvements, Cependant  pas i
troubles cérébellenx évidents, ni de troublaes de la sensibilite, ni de troubles trophigoes:

de I malade précédente:

Ouzprvarios 111 — Rayvmond Pl.., dgh de 2 ans, frére
d bob i direlbe.

marche comme un petit tahstique, et o une legbre tendance an pic
Lombe auesitol guon ne lui donne pas la main,

Fig, 4. — Elargisement de la bose de sustentalion dans Ia station debouwl, qui n'est possilée am.
appui, gue quelgures aecondes, Enfant de deux ans, ol 10

né 6 terme, naissanee normale, pesail @ livees, a crié tout de sulle i
Premiéee dent 4 7 mols, o parlé & unan, A
e Torzqu’il elait debouk, ses jambes

Antécédents
Nourri au gein maternel jusgqu'i 13 mois.
marché 4 18 mois, mais 0n A remargué aussitél
fléchissaient, Rougeole récente.

3 Etat actuel ; enfanl bien constitud, mais pourrelels rachiliques aux poignets el anxmak
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SEPT CAS D'UNE MALADIE FAMILIALE 483-

. Mollets peut-gtre un peu atrophiés, én tout eas, flasques au toucher. Un certain
fankellure lombaire. Le pied droil est un peuw creur.
‘ehe est Lout & fail apormale. L'enfant talonne, steppe légbrement, of lance
1s commic un tabétique. Puis il festonne, et tombe rapidement. Debout, il parait
netable, élargit sa base de sustentation. af oeeille.
qu'on Vétend i terre, il se reléve trds facilement, mais pxteule mal le dernier
e I'acte. Cependant il n’aceroche pas ses mains 4 Ses culsses, COMME U myopa-

np trée vivace, et grimpe facilement sur les chaises,
est fmpossible de rechereher 1'atat dela force segmentaire. Mais Lous les mouye-
du pied, des orteils cf des jambes paraissent bien exéeutés,
fonus parall absolument normal.

B, fendineus paraissenl abolis partout.
7. culané-abdomingl existe des deux colés ; supérieur et Inférieur. Le R. phn-
: douteux & 'droite. - 3

de réponse & gauche.
sramen céréhellens est difficile chez un enfant de cet fge, mais ne parail pas
de gros troubles. Peat-gtre le mouvement du deigt sur le nezest-il un peu
bien exfeuté 4 gawche? . ;
L'examen de la sensibitité ne peul pas 8tre fail, 4 cause de 'age de lenfant.
de troubles trophiques appréciables,
de troubles sphinclériens, maiz urine au lit la nuit.,
men  ophtalmologigus (DT Bollack), Examen cculaire négakil, Fond d'oeil
mal. Motilité oculaire normale. Pas de nystagmus. Parle normalement.

% RESUME @ gros troubles de la marche, sans pied bol nel, Aréflexie tendineuse

d'extension nelle de orteil.

de gros Lroubles eéréhelleux appréciables, chez un enfant de deux ans, intelli-
et gui parle normalement. 3
d'amyolrophie netle.

DeseryaTon 1V, —— M=e Julla Ur.,., dgée de 32 ans, employée d'usine, et seur de
Jade de Pobs, : présente un pied bot bilaléral, et une grande dilficulté & marcher,

e qu’elle souffre de ses pieds, . ’

léeddents 1 suralt toujours e du mal @ marcher, et ne so rappelle pas avoir ¢u
ds normanx. ; : 3

Fomball trés souvent lorsquielle était enfant. No ge plaint de rien autre,

Naigsanoe normals, : :

{u it pas & quel dge elle a marché., A été en tlazse jusqu'i 12 ans. Travaillait bien.

afl Lrés intelligente. ] =

faviée. Un premice mari bacillaire. De co mard, un enfant mort en état d'asphyxie,

@ heure aprés la naissance, bien conslitue,

Denxiéme mari, bien portant,

‘enfant, pas de fausse couche. Dk n'aveir jamais Glé malade.

t actuel : Ia marche parait & premiére vue normale, mais esk rendue difficile par

ormation des pieds, surtout du pied droit. Le pied est tassd dans le sens antéro-

ricur, carré, présente une ensellure plantaire Etrés marquée. Les orteils sont im-

¢e de telle sorte que Jeur extrémilé distale affleure 4 peine Ia plante du pled, Dans

emble, e pied est extraordinairement court, la malade chausse du &3,

fie atrophie, Les mollets sonl gros, Ie mollel droit un peu déformé ; sa portion

charnue est immédiatement sous-jacente au genou, et dans la région antéro-
de la jambe. b :

ne la station debout la malade & une tendanee & Lenir Do jambe droite en abdu-

el rotation externe.
E NELRO OGIQUE. — T. 1, N7 4, aviuL 1926, 8
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Fig 5. — Phed hot présentant le mecsoreissement e plus acsntod. Fainture des elinmssnres = H Malods

do Pobe, IV,

Fig. 5 bis. — Aspeet mdiogeaphique de ce pied hot.

Tiien d'anormal napparait aux mains ouw @ la face, Cependant I malade dit quells
a facilement des erampes d
Force segmentaire - normale, et méme excellente
supérieurs b inférienrs droits et grauehes, saul pour les mouvements des orbeils, ginhs
par leur implantation, comme Nous ayons vil plus haut, Le pouce seul ésk bien mobile,
Rdflezes 2 aréflexie lendineuse géndratisce, au niveau des quatre membres.
R. cutands albdomingue : aboliz,
K. planigires : en fexion des deux eolés.

ans les mains 6 Poevasion des efforts,
4 Lous les segments des  membees
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Le fortes semble normal. Pas d'hiypertonie nl 'hypotonie appréciable par Ies mou-
vements passifs,

Ermen d2 la faea @ ne montee rien (Canormal. Toug leg mewvements sont bien exé
wulés, Le peauncier se contracke dgalement bien des deoax odbés,

H. du pharynx, du veile, R, massétérin el cornéens : normaux.

Eramen cérébellenr : toutes les manguvres soni parfailement exdéculécs aux mems=
bres supérienrs eb inférienrs,

Seqeaibilild sulijective : 2o plaint de crampes dans les pieds i Voceasion de la marche.

Fig. . — La méne malade, aspect génidml. Remacgeer Paltitsde de Ja jombe droite.

Sensibilité objeciive @ normale gu tael, 4 la pigire, au-chaud, au froid, sens des athi=
Audes el sens sléréognostique @ normaux,

Ancan lroable trophiyae appréciabile,

Auncun trouble sphinetérien

Andition honne,

Vigion i aurait un pew haissé depuis doux ans,

Examen uer]hrlu.l'r.!-;r'-';ul' (DT Bollack), Flllililil'.‘\ normales, Motilibé ocnlaire normala,
Pas de nystagmis. Fond d’oeil normal {petit edne papillaive inféricur congénital &
droite et & gamche), VO D, G, = 2/10 + 0,75

Examen du sang . B, W. faiblement posilif.

Parale el dopifure ; normales,
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Ex nisvme : pieds bols Lrés marques, sans aucun phénoméne cérébelleux, Tra
de la marche par géne el lgéres crampes au niveaw des pieds. Aréfloxie  Lendin
gineraliste, :

Aucun trouble pyramidal eu sensitif.

Pas de nystagmus, Pas de troubles de la parele.

Pas d'amyofrophie.

Tendancs @ la crampe au nivean desTmains & Poccasion deg efforts.

ORsERVATION ¥V, — (Résumé). -M. Bonne..., bournenr, dgé  de 3% ans, fréce alng
deux malades précédentes, se dit normal, et refuse d'élee examiné.

'est un homme remarquablement robuste el muselé, quia A'nilleurs fait beo
de sport.

Fig. 7. — Aspect géndrnl du Trére des dens malades adiltes Remarmuer la grocilive des jambes, sarboal
an mivean du liees fafeviear. ot lo déformation des pleds. -

[l 5 fait son service militaire et « n's jamais mangué une marche .

La face est nettement anormale : Iégére exophitalmin bilakérale, Nez efondrd & 18
racine, mais cebte déformation serait survenue & lu suite d'un lraumalisme.

Il a deux plads bols, semblables i crux de la sear Ia plus atteints,

Cet homme qui-a 1 m. 20 de taille el pisel7o ke, chausse du 39, el présente le méme

agpecl de pied creux.
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On parvient 4 examiper ses réflexes tendineux, qui 2onl tous abolis,

Marié deux fols, il a ca de sa premidre femme une flle, dont Pebservalion sult, et
e ga zeconde femme, denx garcons, dont 'un présente les mémes gignes [ohs. V1L, et
Faulre ne les présenle pas. ‘

Larsqu'il est deboul, il a une tendance 4 oseiller, et Pocelusion des yeux semble accen-
{uer les oscillations. 11 ne se-plaint d’aucune maladresse des mains.

Fig. 8. — Méme observation [V). Déail des pieds. Pointure des chnussures = 39 il gygit d'un bomme].

drbemt, ot demi-sear

Orservarion VI.— Andeée B..., dgée de 17 ans; (e du pré
il suivant, présente des troubles de Ia marche o de la maladress: des maing pour les
petits mouvements usuels,

On ne sait rien de sa naisance, ni de se< antéeddents, sauf qu'elle n’a marché qu'd
&) mois, ¢k qu'elle o en une okite droite,

Elle ne sail ni live ni derire, mais n'a ét8 & Véeole que pendant 15 jours,

Elal aeluel : méme déformation do nez que In piére [serail au=si tombér sur e nez)
ol dents trés suspectes. Les jambes sont griles. Genu varum mardque. Pied bot hila-
téral. Elle chausse du

La marche festonnante, et la station deboul présente les mémes anomalies que chez
Ine précédents malades.

Lioeclusion de2 yeux augmente les oscillations que P'on constate dans la station, Lies

yeux ouverts,

La force segmentaire est nettement diminude au giveau des mains, bien qué Lous les
motvements sojient possibles.

Dailleurs les mouvements usuels soht netlement maladroite, Pour lneer ses gouliers,
par exemple, elle tire 1s lacet en le tenant eabre son pouce fléchi appuyé sur le doz de
la premitre phalange de Uindex, eomme les malades alleinl: d'amyetrophie Chareol-
Marie, Elle tremble un peu en portanl un verre i sa bouche, Elle a heaneoup de diffi-
culté i ramasser des pitees de monnaie sur une Lable,

Ay niveau des membres inférieurs, la force parail senziblement conmseryis,

L forpus semble normal,
Lex R, lendinenz sonl aleliz pariobf,
Los culands abdomingnz supdrienrs e inférieurs paraissent abolis,
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Fig, B — Aspect gindrol de la malade de Vi, VI Grusilité ol attitude partioilitee des jomlses. Pieds hese

Fig. 1. — Ditail de Vaspeet des pieds chex fa méme malide
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R. plantaire : en flexion & gauche, réponse deuteuse o dreile,

Aueun glgne cérébelleux itams les manoeuvres classiques,

Au mivean de la face, rien d'anormal en dehors des fails signalés plos haul,
L= pupilles sont normales, égales, réagissent bien 4 la lumiére.

[Pelite taie cornéenne & deoite. Pas de mysbagoms,
wx divers mgdes,
phites au nivean de la pavme (Lhénar, hypothénar el

ihilité normal
Les mains paraissenl al

méme interossees O gaache).
Pas de Lroubles sphincbérieng.

2

E’Hl'llll' |||||'||]:].|1'.
» paratt normale, si P'on tienl compte de Pabzence e cullure absoloe e

L im Lt hag
In malade,

- el hypothenar

Fig. 1. — Axpect dox mains. Légire ntrophie des éminences then

Fx nisuse @ matade de 17 ans. Troubles de la marche. Pieds bols, maladresse mar-

fuee ez mains, dvec 14 v atrophie palmaire bilatérale, Rombere tros megen L
Abolition des réflexes Lendineusx el cialands,

Etanche dexlension plantaire @ deoite

Paz de nystagmus.
Auncin tronble eérébellews ou sensitif,

Casenvation V1L Fobert Bonn.... dmé de 9 ans, troisiome enfant du malade
pricédent, présente un facles d'hiértdo-syphilitique @ erane volimineux, nex en lor-
eneble, parail cependant normale,

L'snfant a de gros tronbles de la marche, Lombe Leés fréquemment., eb vienl méme
chutes, G méme Libia avait déjn

dr =0 fraclurer le tibia droit au cours d'une de se
aubd uni fracture Uannée précédenle, Penfant ayanl Gl penv
+ Antécddents » ne a Lepme, normalement. A GLE nourrh au aoin materncl, ' marché
an, Tris inlelligent,

s¢ par un eyeliste.

e vers brois ans. A parld vers un
v pu la pougeole, lez oreillons el des broubles pastro-inkesbinmus,
ftal geltel + marche trés diMieilement, 11 lanee los picds et festonne. T1 peal se Lenie
lombe au=sitdl quien e pousse, IV allleurs,

ilehout, méme en joimnant les mains, oo
il useille dans la station debout, ef ces ascillalions augmenlend sons Vinfluenee de Poe-

plusion des yeux.,
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Mouves Vision = =
Marche Station  [mentls des el Parole e e
dojgts | audition gence Lesrs

Berthe PL, | Troublée Im possible) Maladraits |Bonnes Nu;r_m'a.]a Normale A.ﬁrjr_se_'ﬁi‘

25 ans. sutr un pled lit al
HRomberg A IE“E]HI%E;.'
Lrime lors-

qu'elle rit}

|BimoneP. [Troublée|1m possible|Maladeoits\[Bonnes  |Normale|Normale|Urine  an

Fansl 2: sur umn pied | mais moing Tit et Tors-
Fomberg - quelle rit
-
Havmond, | Presgue Presque im- T HBonnes Mormale | Normale|Urine ;u
2 ams, | impossi=| possible C AR
hle p
Julia UL Doulon -| Pey génée | Légire me- | Bonnes. Pe-f Normale| Normale =
a2ans, | rewse i ladresse | tite mal- E |
i formation 1
papillaire
€0 n géni-
tale
; Ma.sBun.... Normale| Fomberey  [Normaux |[Bonnes  |Normale|Normala
Ans.
Anidrde B. | Troubloe| [mpoggible Trés mala-(Otite drei-| Normale| Normale —
17 ans, sur un pied| droits Le el Laie mals il-
Romberg rarnienne letirde
L
i
I

[Robert B, (Tras I'mpoesible| Normaux |Bonnes Normale | Kormsale —_
D ans, Lrdublée| sur un pied
Fomberg
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11 présente au repos, comme tous les antres, le phénoméne du dévabement hrusque
Jambes,

Il ne peul pas se tenic debout sur une seule jatabe, of court diffeilement. -

Le pied pauche est creux , mais les pleds paraissent de taille normale. Le droil esb
plutdt plat, par suite, veaisernblablement, du traumatisme, 3

La jorce segmeniaire ¢ e fonms paraissenl normans.

Les ft. fendinens sont abelis partout.

Les K. colands abdeminame sonf normaunx.

Le R. planfuire st doutenx i droite, en flexion o gauche,

L eramen cérebellens ne révéls sucune anomalie, saul un tout pelil tremble
du brag gauche & oceazion des mouvements volontaires,

Eramen de la face : ancuns anomalie, en debors de celles qui sont signalées plus hauk.

Les pupilles se conteaglent bien.

Pas de nyslagmus,

Seneibilité subjective : I'entant se plainb de crampes dans les pieds aprés 1a marche.

Sensibilité objective pas de  troubles appréciables aux différents modes. (5S¢
14 sensibilité thermique n'a pu élee recherchie, & cause des circonstances matériel
e Vexaméen. |

Parcle trés novmale,

Eeriture normale,

L'enfant apprend bien et parait teés intelligent.

Les czamens ophtalmologigues, éeclriques, séeologiques n'onl pas 648 pratigu
chiex les trois derniers malades qui se sont refusés 4 ces explorations,

Er pésumd < troubles de la marche et de la station, éhauehe de pied bot 4 gauche, ark
flexie tendinense généralisgée, petit tremblement du bras gauche & Poecasion des mou-
vements , chez un enfant de 9 ans, 1

Nous sommes done en présence d'une maladie familiale dont il est pos-
sible d'analyser les caractéres chez sept membres d'une méme famille.
Les plusjeunes de nos malades représentent la quatriéme génération
des individus atteints, dans 'arbre généalogique que nous avons pu res
constituer, et dans lequel on en retrouve une vinglaine .
Les caractéres les plus constants de cette maladie sont, par ordre -.__-;
Afréquence i

Des troubles de la marche et de la station ;

Une uréflexie tendineuse généralisée ;

L'existence d'un pied bot.

A ces signes essentiels se surajoutent, chez certains d'entre eux

Une légére maladresse des mains ; :

Une tendanee, mais exceplionnelle, ¢ Uatrophie des muscles palmaires

Labolition fréquente des réflexes cutanés abdominaur el une tendance
une fhanche dexlension de lorteil | 3

Enfin une certaine faiblesse des sphincters (miction involontaire la nuit,
ou 4 l'occasion du rire). i

Nous allons examiner en détails 'ensemble de ces signes positifs, aprés
quoi nous verrons 'ensemble des signes négalifs qui complétent ce tahl
symptomaligue. :
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SIGNES POSITIFS,

A. — Troubles de la marche et de la stalion.

Sywproses PRIORDIAUX. — Les (roubles de la marche consistent
essentiellement en deux ordres de faits ; d'une part, des phénoménes
dincoordination légére; d'aulre part, des crampes el des doulenrs qui parais-
sent lides 3 la déformation des pieds.

Liincoordination se manifeste par un aspect @ peine ébrienx el feston-
aund de la démarche, du lancement des jambes, une tendance @ slepper.
~ Cette incoordination est en somme minime et ne présente chez aupcun
de nos malades les ressauts brusques, les grandes projections du corps en
avant ou en arriére que l'on observe dans la maladie de Friedreich.
~ Notre malade le plus atteint, @ ce point de vue (obs 111}, est le plus
jeune, et il semblerait que cel ordre de tronbles diminne on méme dispa-
raisse avee [ dge, ce qui est également bien différent de ce fui se passe
dans la maladie de Friedreich.

La malade de 'obs. 11, en effet, agée actuellement de 7 ans 1/2, et chez
qui ces troubles sont & peine perceptibles, aurait été aussi atleint gque son
frére au méme dge. Et la meéme évolution se serail produite chez la mére
‘des enfants.

~ Des traces de celte incoordination légére se retrouvent chez ces ma-
ades, 4 l'occasion de la station, comme nous verrons plus loin. Mais, par
_gontre, les différents examens segmenlaires ne la mettent guére en Evi -
dence par les épreuves classiques, et nous verrons & quelle difficulte
dinterprétation ces contradictions entrainent.

Les plénoménes de crampes el de doulears consistent en des firaillerments
dans les jambes el dans les pieds. qui surviennent i) la suile de la marche
ait e la station debout. Ces troubles peuvent devenir assez intenses pour
‘entraver la marche (obs. IV) en dehors de tout autre trouble, et pour la
rendre hésitante. Ils peavent, d'autre part, s'associer aux troubles dela
eoordination, comme dans l'obs. VI. Cependant, dans I'ensemble, on peut
‘observer toute la gamme des anomalies, depuis la simple incoordination
sans grande déformation du pied (obs. ILI) jusqu'an pied bot douloureux
simple, sans ineoordination (obs, IV, et méme au pied bot sans aucune
‘anomalie appréciable de la marche, comme dans l'obs, V, d'ailleurs
‘unigue A ce point de vue.

Les troubles de la station consistent en des troubles de I'"équilibration et du
dérobemen! brusque des jumbes. ]

* Les troubles de I'équilibration semblent étre liés aux troubles de la coor-
dination envisagés tout & I'heure, mais non exclusivement.

" A Iétat rudimentaire, ils ne se manifestent que par des oscillafions peu
amples, antéra-postérieures ou transversales, de tout le corps i l'occasion

Sept cas d'une maladie particulaire : Troubles de la marche, pieds bots et ... - page 17 sur 24


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0839&p=17

414 G, ROUSSY BT G LEVY

de la station debout (obs. IV el V). Dans cie cas, il serait aprés
plausible d'admottre que les anomalies du pied suflisent & provoquer
troubles dela statique, que 'on trouve précisément & I'état pur chez le
denx malades an pied bot le plus caractérisé, el i la symptomatolog
concomitante la plus fruste.
' L'impossibilité de la station sur un pied que U'on retrouve chez lous no
malades pourrait encore, i la rigueur, saccommoder de cette pathogé
* Cependant, il devient difficile d’expliquer de la méme maniére e
tence du signe de Romberg (angmentation des troubles par 1'oeclusion de
veux) que L'on constate également chez la plupart de nos ralades.

1l devient enfin impossible d'attribuer an seul pied bot {'élargissemenl
de la base de sustentation el la véelle titubalion que I'on ohserve chez certain
d’entre eus, qu'ils aient (obs. VI) ou n'aient pas (obs. 111) de pied bot cara
térise.

Le dérobement des jambes, accusé par presque lous nos malades, v
d'ailleurs confirmer cette derniére maniére de voir. Chez cux, en e
comme chex les tabétiques, suryvient fréquemment une flexion invalomntei
brafale des jambes, qui s'accompagne ou non de chufe.

Ce dérobement semble relever d'un frouble moleur, en ce sens qu'aucune
douleur ne le provorgue, Il parait sans cause appréciable, mais peut s
nir 4 l'occasion d'un effort (port d'un fardeau par exemple), Les tra
tismes fréquents relevés chex nos malades sont attribnables, pour la p
part, i des chutes conséculives i ce dérobement des jambes..

B. — Aréflexvie lendinense généralisde. — A coté des troubles que nous
venons d'envisager, le symptime le plus constant noté chez nos malad
est une absence compléte des réflexes tendineuw : radial, cubito pronate
tricipital, aux membres supérieurs, rotuliens et achilléens aux mem
inférienrs ; chez aucun d'eux il n'a été possible d'oblenir ces réflexes,
méme 4 I'nide du procede de Jendrassik, &

Les contractions idiomusculaires nous ont paru faibles au nivean
muscles postérieurs de la jambe chez certaing de nos malades.

(. — Ewxistence d'un pied bol, — Enfin I'existence d'un pied bot, tou i
fait constitué el bilatéral dans quatre de nos cas (I, IV, V, VI, ou seulemer
fhauché et anilatéval dans les trois autres, vient compléter le tableau
nigue.

Cette malformation du pied, dans sa forme la plus nette, consiste
un tassement aniéro-postériens du pied, avee simple raccourcissement,
élargissement i la fois (obs, IV ;

Une fendance, dailleurs inconstante, i lextension de la premiére p
lange du gros orteil, avec flexion de la seconde sans anomalie frappant
au niveau des pelits orteils ;

Enfin une cvagération marquée de lo voile plantaire, appréciable an
niveau du bord externe du pied seulement, avee saillie dorsale du pies i

Chez la malade qui présente la déformation la plus intense {obs. IN

Sept cas d'une maladie particulaire : Troubles de la marche, pieds bots et ... - page 18 sur 24


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0839&p=18

SEPT CAS PUNE MALADIE FAMILIALE 15

Pimplantation des orteils se fait de telle maniére que leur extrémité distale
affleure & peine la plante du pied.

" La radiographie du pied ne montre que des anomalies de la faille et de
la slatique des os du pied, sans anomalie de forme ou de nombre.

~ Lorsque ce pied bot n'est qu'ébauché, on observe unigquement, et parfois
fun seul coté, la saillie dorsale du pied et le creusement anormal de la
voite plantaive, sans racconrcissement appréciable.

" Chez certains de nos malades, enfin, on peut consiater un aspecl anor-
malement gracile du tiers inférieur de la jambe, qui contraste avec le reste
de la musculature du mollet [ohs. V] ou de la enisse (obs. VI) et se sura—
joute aux anomalies précédentes, coincidani parfois avec un genn parnit

obs. VT). /

i‘l v

SyMPTOMES SECONDAIRES. — A ces lrois espéces de signes caractéristi-
ques, viennenl se surajouter, de facon inconstante, et dans l'ordte de leur
réquence apparente : d .

1= Une tendance i une ébauche d'extension de Porteil, ou plutot a des
répanses donlenses, le plus souvent wnileiérales. ;

Dans aueun cas, cependant, nous n'avons pu relever l'existence du signe
de Babinski net.

90 [‘abolition ou 1a faiblesse des réflexes cutanés abdominaux qui est trés
nente ; g ;
3 Une légére maladresse des mains. Celle-ci s'accuse parfois par une
ie difficulté pour les gestes usuels des doigts (eoudre, éplucher, hou-
fonner, ramasser des piéces de monnaie), qui provoquent un pelil (rem-
enf, d'ailleurs atypigne {obs. 1).

’éeriture reste en géenéral normale, mais se fait lentement, et méme
ns Tun de nos eas, proveque du tremblement et de la contracture des
ats (obs. T1). :

 D'autres fois, il s'agil surtout d'un mangue de force, et les gestes rappel-
ent alors un peu ceux des malades atteints d'amyotrophie Charcot-Marie
L)

* Ladimination de la force segmentaire esl d'ailleurs ohjectivement ap-
able au nivean des mains ou des segments supérieurs des membres
irienrs chez certains dentre eus. .

4» Une lendance & Famyotrophic des éminences thénar, hypothénar el des
nierossenr palmaires, ohservee dans I'un de nos eas, coincidant avee la
blesse musculaire: ceci permet d’en imaginer une pathogénic sur la-
le nous reviendrons plus loin.

I hypoexcitabilité faradique et galvanique observee chex denx de nos
des, au niveau des museles des segments distaux des membres, peat
confirmer d'ailleurs cette hypothése pathogénique.

~ 5% Enfin, de petits troubles sphinglériens (mietion nocturne, miction in-
lontaire & U'oceasion du rire) existent cheg certains de nos malades,
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s

SIGRES NEGATIFS.

Il est intéressant d'insister, & coté de ces constatations positives, sar
I'absence de la plupart des signes qui permeliraient de catégoriser ce 3
maladie

(est ainsi qu'il n'existe, chez nos malades, ni troubles cérébellenx app
ciables aux diverses épreuves habituelles, ni troubles de la sensibilité b
jective aux divers modes, ni troubles de la sensibilité subjective, ni aniyo-
frophie importante, ni seoliose. .

Il n'existe pas non plus, et & aneun degré, d'atieinte des paires craniennes,

1l wexiste pas de nystagmus, sauf une ébauche imperceptible dans un
cas.

La parole et lintelligence, enfin, sont absolument respectees.

EvoLUTION DE LA MALADIE.

Lié¢volution individuelle de eette maladie. d'aillenrs, parail aussi mys-
térieuse que sa symplomatologie. ;
Le début semble, chez tous nos malades, se faire dans la loute pre-
miére enfance, puisque ¢’est par un relard el une diffienlté anormale des
premiers essais de la marche, qu'elle se manifeste tout d'abord.
lest dailleurs fort vraisemblable que les malformations du pied sont
congénitales, etil n'est pas illogique de penser que Papparition des sym-
plomes essentiels doit étre simultance, : y
Celte maniére de voir est d'autant moins illogique que la maladie sem-
ble fixéde, et méme aurait plutot tendanee, chez certains d'entre enx, i
régresser, aumoins en ee qui concerne les phénoménes ataxiques. ]
Yautres membres de eette famille, que nous n'avons pas pu examiner,
seraient plus atteints, mais il est difficile de préciser s'il sagit ou non de
formes évolulives dans ces cas inconnus de nous, el nous n'avens pas pu
obtenir plus de précisions en ce qui concerne les générations antérienres.
Pour ce qui est de nos malades actuels, le plus agé a 38 ans, Son affec-
tion le géne si peu, qu'il serait étonné d'étre classé parmi des malades. En
fait, c'est un homme remarquablement robuste et pratiquement normal.
Les autres adultes alteints ne paraissent pas avoir vu saggraver lear
symptomatologie depuis le début. Certains méme seraient, au contraire,
améliorés, ainsi que nous Vavons deji vo. 3
Evolution familinle. — Nous n'avons malheurcusement pas pu savol
le mode de transmission précis de cetle affection. ¥
Tout ce qu'il est possible de déduire de nos acquisitions actuelles, cost
que la maladie atteint les deux sexes ¢l se transmet par las hommes ol

Sept cas d'une maladie particulaire : Troubles de la marche, pieds bots et ... - page 20 sur 24


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0839&p=20

SEPT CAS IPUNE MALADIE FAMILIALE 147

femmes. — Selon notre tableau genéalogique, la {ransmission n'est pas
le, puisque certains malades ont des enfants indemnes, mais nous n'a-
ons pu vérifier la transmission par individus sains, qui doit, vraisembla-
blement, se produire.

DiaGNoSTIC DE LA MALADIE,

~ Aprés ce que nous venons de dire de cetie affection, comment faut-il

 classer, a quel groupement des maladies familiales appartient-elle,
comment peul-on concevoir son étiologie?

- C'estee quiil fantmaintenant examiner.

Diagnostic clinique différentiel, — La symptomatologie que nous venons
décrire, et en particulier les troubles de la marche, lexistence d'un pied
, et Pabolition des réflexes, auxguels se surajonte le caractére familial
s immeédiatement un rapprochement théorique avee la maladie de
Cependant, Vospect méme de nos malades, d'une part, l'analyse de lears
tomes, ainsi que le mode d'apparilion et Iévolution de ceux-ci d'antre
nlincitent pasa les faire rentrer dans ce cadre classique et hien dé-
mine.

La maladie de Friedreich se caractérise d'emblée par sa symptomato-
de cérébellense évidente et prédominante, les troubles de la parole, le
tagmus, Iinstabilité choréiforme, le pied bot et son extension sponta-

de l'orteil. Elle apparait le plus souvent dans la_seconde enfance on a
Jolescence, puis suit alors une évolution progressive.

- Chez nos malades, Ia symptomatologie cérébellense est tellement réduite
elle ne s'impose pas aupremier abord, et méme, un examen plus appro-
di ne convaine pas absolument de leur existence, ainsi que nous le
ons plus loin,

* Liinstabilité choréiforme n'existe i aucon degré.

Quant aux troubles de la parole. au nystagmus, i la scoliose, ils sonl

sents.

Et finalement, le pied bot, d'aillenrs sans extension permanente de 'or-

reste, avee Iabolition des réllexes tendinenx. les seuls éléments com-
ns 2 nos maladeset 3 la maladie de Friedreich, sil'on ajoute que la
ymplomatologie chez ceux-la est apparue toujours dans la toute premiére
ance, et ne semble progressive chez aucun d'enx.

Mais ¢'il ne sagit pas de maladie de Friedreich classique, ne pourrait-
_on pas admettre qu'il s'agisse d'une forme frusie de celte affection ?

" Dans ce cas, serait-ce une forme atlénuée, régressive, ou au contraire
e forme latente, destinée & se¢ compléter ultéricurement, de la maladie
Friedreich habituelle? 11 faut bien avouer que cette hypothése,
lleurs fort peu salisfaisante pour Iesprit, ne fait que reculer le pro-
tme sans le résoudre. :

-
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§il'on cherche, en elfel, i étayer eetle conception par des faifs ¢
et publiés, on 'y parvient pas. Dans les formes incompléles de ma
de Friedreich décrites par les auteurs, nous n'avons tronvé aucun ca
nous parit se rapporter aux notres. 1

Un fait cependant, 4 ce point de vue, nous a paru troublant :

Gardner (1) a en l'oceasion d'observer une famille dans laquelle la
atteinte de paraplégie spastique avec tremblement intentionnel, ny
mus, pied bot, ete..., avait_eu six enfants, dont trois malades, et
apparemment normaux. Mais ces trois enfants normaux présentaient tous
trois de labolition des réflexes rotuliens ; 'un deux avail une scolinse
un aulre, une scoliose et un pied bot. ;

L 'auteur considére qu'il y a la « un exemple des diverses formes
peuvent revétir les maladies familiales du systéme nerveux ». Celles
caractériseraient, pour lui, par des traits généraux, qui permette
les elasser dans un cadre défini, et des Lrails accessoires, sorles
traits d'union d’un groupea Mautre des maladies familiales.

On pourrait en effet supposer que la symptomatologie de
malades constitue une forme intermédiaire de transilion entre c
groupes de maladies familiales et certains autres. Selon cette man
de voir, le type que nous avons ohservé s’apparenterait, d'une p
la maladie de Friedreich, et d’autre part i I'amyotrophie Chareot-Mari

' (Certains d'entre nos malades pourraient étre, en eflet, rapprochés de
dernier type par la maladresse et la faiblesse des mains, par d'excepti
nelles amvotrophies, par des troubles de réactions électriques, el
I'existence du pied bot,

Mais & vraidire, il ne s'agit la que d'une vue de esprit, qui, pour
sante qu'elle soit, ne saurait prendre le pas sur les faits eliniques, ou ana
tomo-clinigues. o

Sans doute, les vérifications anatomiques nous manquent. Mais en
absence, et devant un tablean clinique si nettement particulier, o
sommes en droit d'isoler dans un cadre d'attente une forme cliniqu
l'individualité nous parait non doutense. C'est pourquoi nous nous som
attaches i la décrire ici. Cest pourquoi aussi, dans lignorance oil
sommes actuellement du substratum anatomique de ces troubles et
cause de ces lésions, il ne nous semble pas possible de terminer sans
miner quelque-sunes des hypothéses que I'on peut faire & ces deux d
niers points de vue,

"
e

HYPOTHESES SUR LE SIEGE ET LA NATURE DES LESIONS.

Si, en effet, partant de la symptomatologie observée, on en réfire i
explication anatomo-physiologique, comment peut-on imaginer les |

causales chez nos malades ?
{

(1) Garpnen. A family in which some of Lhe signs of Friedreich alaxy o
discretely, Brafn, 1906, p. 112,
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SEPT CAS IPUNE MALADIE PAMILIALE 4489

 L'absence de réflexes tendimenx ¢t incoordination légire observée chez
tons, peuvent plaideren faveur dune [ésion des ecordons postériears. Nous
'f:._'- i 5 par exmpﬂe fue tel est le tablean ci,am.qua dans le tabes, dont
certains autenrs d'ailleurs, Londe, Crouzon, en particulier, ont citeé
es observations familiales {chez deux frérves ou scears).

~ Mais cette ineoordination, d'auntre part, ne pourrait-elle s’expliguer
par une lésion des voies cérébelleuses surajoutée comme dans la maladie
e Friedreich 7

:-' La clinique seule ne semble permetire, dce pointde vue, encore une fois
que des hypothéses.

Ln]mance de dvsmétrie, de wvéritable tremblement intentionael et de
signes cérebelleux grossiers, chez ces malades, ainsi que l'augmentation
des troubles ];larl’ﬂculumm!: des yeux nous paraitrait plutdt en faveur d'une
lésion cordonale postérieure que d'une lésion des voies cérébelleuses.

- Cependant, les trés légers signes pyramidaux constalés pourraient étre
interprélés comme une manifestation d'une atteinte des cordons latéraux,
¢t nos malades se rapprocheraient alors, par leurs lésions, des malades
“atteints de maladie de Friedreich.

~ Oubien encore, on pourrait attribuer ces signes pyramidaux a des lé-
sions cellulo-ganglionnaires, touchant en particulier les cellules des cor-
‘nes antérieures. Ceei expliquerait les pelites atrophies et les troubles
des réactions électriques cités plus haut: et, joint aux lésions des cordons
postérieurs, rapproclierait nos observations, au point de vue anatomique,
de celles des amyotrophies Charcot-Marie.

ﬂuam a la nature de ces lésions, elle nous échappe pour Fmshmt com-

1l est en effet facile d'atiribuer 4 une syphilis héréditaire, loujours pos-
ble, de semblables troubles, et tiver des emmannﬁém]ogiques, daillears

suflisants dans nos cas, des conclusions gquin‘élucident pas le probléme
des maladies familiales, — car il s'agit, en effet, 14, d un probléme d'ordre
5 il
- (Chez nos malades, disons d'emblée que la ponction lombaire n'a été
ceptée paraucun, elque lexamen du sang n'a pu étre fait que chez (rois
d'entre eux. Dans ces trois cas, la réaction de B.-W, s’est montrée positive
rtiellement positive. Mais comme il Sagit des deux seeurs, mariées, el
enfant de l'nne d’elles, il peut trés bien s'agir d'une syphilis acquise,
non héréditaire.
La méme critique s imposequant aux observations VI et VIL, enfants qui
entent un aspect de la face et des dents permettant d'incriminer une
philis héréditaire. Celle-ei pourrait étre dorigine maternelle. Nous
s cependant faire observer, i propos de ces deux enfants, qu’ils ne
nt pas de la méme mére, el que leus pére, transmettenr de la maladie
iliale, présente lui-méme un facies un pen suspeel.
Paur ce quiest dautres infections possibles, chez aucun d'eux la mala-
e héréditaire n'est apparued la suile d'une affection aigué quelcongue.

REVUE SEVHOLOGIQUE. — T, [, 5% 4, aviin 1926, ' ag
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Et nous n'avons pu relever dans histoire généalogique ou individus
de nos malades aneun fait qui pit le moins du monde élucider celte mys
riense éliologie — probléme que pose d'ailleurs ensemble des malad
familiales, et gqui touche i celui. plus général encore, de |'hérédité.

Coxcrusions.

I. — L'existence d'une maladie familiale particuliére, caractérisée pas
des froubles de la marche el de la station, Vexistence d'un pied bot, d
aréflexie tendineuse généralisée et, parfois, d'une légére maladresse
maing, nous parait cliniquement démontrée. -

L’absence de documents analomiques concernant cette enlité mork
clinique interdit, jusquéd nouvel ordre, den donner une desﬂrip'
anatomo-clinique, compléte et satisfaisante.

Cependant les faits cliniques que nous venons d'exposer perme
isoler cette forme de maladie familiale de celles qui ont étécla
jusqud présent.

II. — Il ne nous parail pas que ces troubles puissent étre considé
comme une forme alypigue de maladie de Friedreich, ni comme une fir
infermédiaire & eelle-ci et i d'autres maladies familiales. )

Celle derniére conceplion en particulier repose sur des vues théo
qui ne sauraient servir de base & une classifieation nosologique solide.

Loin d'éclaiver la question d'ailleurs, ces denx hypothéses la con
quent, du fait qu'elles la reportent an probléme, plus mystérieux en
de unité pathogénigue possible de toutes les maladies familiales.

III. — A supposer, en outre, que des constatations anatomiques
rienres puissent permettre, un jour, de rapprocher plus judiciensement
tableau clinique de certaines formes de maladies familiales déji el
celui-ci n'en constituerait pas moins une forme clinique incontestable
particuliére, dont 'apparition resterail entié¢rement 4 expliquer, et
i ce seul titre, nous paraitrait encore mériter une deseription spécial

1 s'agit 1a, eneffel, dun type elinigue bien individualisé, et d'une mal
die apparemment nouvelle, qui présente non seulement Finlérét nos
quede ces symptomes fidélement groupés, mais & qui, en outre, leur ca
tére familial confére, du point de vue de la pathologie générale, une i
portance trés réelle.

5'il pouvait étre démoniré, en effet, qu'il s'agit 14 d'une forme abe
de maladie familiale antérieurement classée, ou d'une forme de
tion entre certaines maladies familiales el certaines autres. elle
constituerait pas moins un remarquable champ d'études pour la r
che des lois régissant 'évolution, les variétés des maladies fami
leurs connexions les unes vis-a-vis des autres.

A ce seul point de vue, il ne nous apparaitrait pas inutile d'en
donné une longue deseription, bien qu'encore imparfaite el provi
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