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918 REVUE NEUROLOGIQUR

Les premiers symptomes furent los troubles de la marche qui survinn
lente et progressive, sans ancume douleur dans les jambes; peu &
eomme une personne ivee, ef les personnes qui la rencontraient dans la
laient en loi disanl : « Yous vous arrangez bien depuis quelque temps
tion #tait au dilul assez variable : elle se rappelle trés bien qu'elle étalt
marquée 4 certains moments. Ces troubles progressérent d'une fag
lente, si hien gue huil ans apreés leur apparition, la malade pouvail ¢
gans canne. Dans ces derniers temps, ¢lle @ di y avoir recours

Eramon de la malede, l& 21 janvier 1508 — En déeouvrant la m
sur la face interne dos jambes et des cuisses des cicatrices blanches, s

Le pied deoit est plas creusé et parait plus petit que le pied gau
plantaire est plus accusée, e talon antérieur fait une plus forte suillie
est en hyperextension, les autres phalanges en {lexion ; le pied est incl
talon lagorement relove ; c'est un varus cquin. L'éhauche de la méme d
dn coté gauche, Cette diférence a tonjours existd. 11 n'existe ni para
phis musculaire apparentes anx membres inférieurs : la malade oppo!
‘considérable aux mouvemenls passifs de flexion el d'exiension de la ja
et de la cuisse sur le bassin. La motilité du pied est plos limitée, les m
tension et de flexion sur la jambe manguent d'amplitude el d'énergie.
des membres inférieurs sont trés dézordonnés. Lorsque le membre in
gauche) s'éléve au-degsus du lit pour atteindre un objet, il déerit v
lations transversales on verlicales damplitude ceolssante, en approeh
et lorsyu'il est areivé au but, il oe peul 8’y maintenir, cex mouvements
de T'ataxie, que dn tremblement intentionnel par la Brosquerie et |
oscillations. f

Les réflexes patellaires sont exagéres surtout 4 droite, il en est de o
plantaires ; mals attouchement de la région plantaire provoque des n

afense caractérizés par l'extension des orteils et du pied, au lieu de
mouvements de flexion, Réflexes achillens faibles, pas do lrépidation
sensibilité est intacte (sensibilité superficielle et profonde, notion de pos

Pendont lo marche les jambes sont Lrés écartées, la base de sustents

1 pointe du pied manifestement dirigée en dehors, Les bras sont de mé
| ma . Elle talonne trés nettement, mais elle ne lance pas le
ataxique, Ells na'suit pas une ligne droite, mais décrit en marchan
corps se portant alternativement trop & droile, ou trop & gauche. Malgré
_générale vers le but est conservée. De méme le corps est constamment
tions antéro-postérieures et latérales ; etla malade, quine cesse de
préoccupée de rétablic son équilibre ou du molns &'dviter do le pi
~ weux n'augmente pas sensiblement les troubles de 1'équilibre pendant
ou pendant la marche, & la condition toutefois que les pieds restent
pieds rapprochés, elle ne peut rester deboul, et dés gue le conird
supprimé, elle menace de tomber. Elle ne peut davaniage se

jambe. (Fig. 1.) h

Leg membres supéricurs nont rien. Hs sont intacts comme Do
sensibilité. Il n'existe ni ataxie ni tremblement intentionnel. Les

des redigux sont normaux, y ) .

Les sphineters sont intacts, toutefois la malade perd quelquefoiz
les aceés de toux, et la toux est fréquente, violente : clie est
chronique avee broncheetasie ot emphyséme : elle crache abondam

Un nouvel examen pratiqué aw mois daeit 1800 donoe les risul

Avecune modification notable ne s'est produite ni aux membres
membres inféricurs. Pendant Vexéeution des mouvements isolés des
on eonstate toujours les oscillations préeédemment déerites, Elles

i celles du tremblement intentionnel de la sclérose en plagues,

incoordonnés ; la direction générale vers le but est conservée et los

mentent d'amplitude & mesure que le pied se rapprochs du but: elles ng
fides par la suppression de la vue. - £

La tonieitéd musculaive est trés diminuée dans les museles do me
litrement pour les museles fidchissenrs de la jambe sur la cuisse
contact avec le plan du Jlit, on peut &élever le talon & sept centin
celui-gi. L'hypotonie est bilatérale et symétrique. Elle est facile &
-malade est dans la station debout ou marche; Venzemble du membi

i %

S
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920 Y EEVUE NEUROLOGIQUE

~concavilé tournée en avent : Phypotonie ‘est sans doute la cause du lalo
réflexcs patellaires sont mormaux, la iu:m. épiJQplﬂ'lﬂa fail défaut, |
mlrﬂléem sont faibles. Le [rdlement de la | ta.uf.wﬂ provoque des |
de d,éj‘snse qui consistent ¢n altanam de gqrt ’-Hll pled; il y a

La malade sa plaint constamment s d'&i[hnn trés vives dans la région
“surtont i ganche, d'aillenrs 4 la palpation les apophyses lransverses s
neuses ob plus doulonreuses du eilé cauche que du eoti deoit. |

‘La face ne présente rien d&;smnu.lmt?m paralysie, ni tmublea de la s
langue se meut normalement.

Les yeur e déplacent bien ws tﬁutu les directions, il,_n‘v aqus o
-ﬂu regard que l'on voit apparaltre quelques secousses nystagmiformes

sent bien ila lumidre el & la convergence. Liaudilion esl normale
mwtl‘udnmt. La malade n'a jpmais eu de verliges,
~ La malade se plaint que sa vue ait baissé, mais il ne s'agit que depuab'
et un peu seandés ¢l nasonnce, mais presque lontes les dents sont
miennegnmma du palais o laissé une pecforation assex ctendie,

Froulles de I*dgulkbm — La malade peut rester dehont sans oscl]tor, e
el la base de sosientution élargie (I'écartement des lalons esl de 26 contim
pointes de 52 cenlimétres.) Mals la stalion doboul est furpossible les yous
~iquelques oscillations, vlle tombe @ droite ou & gauche, on en arriére.

La démarche a les coracléres de lo démarche eérébelleuse (voir pl
outre, & chague pas le pied se leve assex hntaquemant. au-dessus du sol
méme; les mouvements des jambes sont en somme légérement spasm
uppllqus toujours sur fe eol bien avant o reste du pied : les pas
‘@assoz longs intewalm. de sorte que la marche eskralentie et dans
- d'extension de la jambe sur la ¢uwjl existe une tendance tris netl
genol en arribre, sans doute par suits de Ihypolonio des muscles
pﬂﬁﬂmm b&gm_& . Luos ch.uhgemanta d'altilude, les flexions sur
o . des m&nﬁm“mun ‘du trone, I'élévation du pie

titubation. La résistance aux mouvements passils de prop
fﬁlﬂ ]r:'bﬁ‘npﬁlﬂm ‘est asser grande, L'épreuve de la centrifugal
rnanbe & donné les résultats suivants :

contrdle de la yue étant supprimé) le mouy
& l‘iﬂ'ﬂt elle @ V'illusion d'un mouvemenl de 1

mmmmmvmﬁq‘mmmim & gauche, la téle regarde Log
ment de Pgrrét hrusqua la télpfn porte un pea & gauche, p
m;;,a _____ t le mao t de robation i m*éula, la w.e la
e

gauche,
Mmbﬂnﬁ dir-einiu f&ﬂﬁ'i'ﬁat de la milade ne s'6luit pas sens
i ymmndamma & signaler en ce qui conccrne les mon
: frhteti ) Tétat mamlﬂﬂlﬁ%. les réflaxes,
ment dispari, mm‘ﬁmﬁng_
sant que la jbnadn MWTédn douleurs dans les membres.
mm avmmnuamgid Wd&uﬂtam M. Bubinski; volet 1
1 1 & lee mouvernents rapides de rol
, mais un peu meing facilement i gavche
-humérale peat-il expliquer eotte ligérs diffbr
cladsio est souvent moins parfiite poar les droitiers du coté
#am troubles de ﬁwldlhi%; de la station debout et de la marehe
ﬁbﬂ]]ﬂl!ﬁﬂ - 3
"La malade peut f&m “debout, tes plmh éoartés, mnpm_
elles apparaissent lorsque Ja malade s'assicd, ou, au conlraire,
tion assize & la station deboul. On observe alors des
rigures ﬂllﬁﬁ!ﬂﬁﬂ Apris quelques secondes elles cessent.
i la malade de re t, les oscillations réapparaissent, La
pieds rapprochés, osltmpodd%tlle*la malade ne cesse de titonner, et
- pris d'elle pour la reteniv,
e In vue eiﬁn méme qaa dans les examens antérieurs

 Linflaene
m;.'—:i. e ks : St
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ae 14 malnde essaie de Wﬂ-ﬁ'
Jizgont avee une grande :
mssin et le muuva;:m g% 4

done pes dasynergie’

jln'y a ;"paﬁmm%mﬁm. ey "
Arés altérée; I malade a fait, Mmm s
e porte en avant, le bras droit se hwiw.t
t Ia progression de la jumbe dmm. 15 ﬁmﬂ‘a‘l o

: he. St
lad mﬂmmnmﬁnmmﬂm&lﬁeﬂta lasganﬂmm
T;-ue?lizglgepentpum_ mehal'._ ) -cependant mmmmm ) .
ot g'oppose pmmmmm ts passifs dabduetion, [ i iy
8 pee a:,rmptﬁmaa u 2ont ma ]:alhm m 1;&;& igg;-avaﬁpq mg_m (,,‘
on R

s

mtﬁrmure‘u ot pob
. pmhquéa 4 l'état fl'iiss
¢ droite plraisutit

L 1a pmtuhéra:uéb et
ot éké débités e
slords ensuite par la méthode de
Pal, per le piem&rrm ;ﬁ’i‘ﬂ--
hématoxyling.

s fra th dati?gmm dn eervelet
colorés par la méthode du cormin.
. pae la méthede de Forel b

pramen du mémcﬁpﬁ.&h du bulbe de
olubdrance mo révile &iwml&d.ion
]hesdioupuﬂ du cr;ﬁbl!'l %ﬁ?ﬁt
ithode de Pal eot organe
miis les ﬂjnmunoni: du cervelet
1 sont susceptibles d’asse: grandes
itipns. La substance blanche cen-
surtout dang les régumé ‘cOrres-
mdant sux ireadintions du p’édnml:g ;
lleux moyen, cst un pen plus !
des o5 colordes par ;ﬁ- :
i 0o laizse woir aucude mm ;
histologique, la névroglie n'est
firte i ce nivenn.
les petits fragments de T'écorce
¢ colorés par le picrocarmin
, NouE wyons, par contre, décelé
ons assex particuliéres. Sur cer-
hm;ai‘len Ilur uﬁm de FHanje_:' !

% la.-
brosque,
At nivegy me*ttmaﬁammhﬂ&hm ennstate aamwhﬂ: dos. mu&iﬁmmu fion 8
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dans lg eoucha des cellules de Purkinje, mais encore dans la substa
dans la eonche des grains, {
~ En beaucqup d'endroits chaque cellule de Purkinje disparme est remp
| trage épals de fbrilles néveogliques orientées en divers sens el empitta
Cﬁ eomche moléeulaie ou sur la couche des grains: ailleure, an lien de fiby
q

qups on découvie de nombreux noyaux névrogliques qui forment une
1 sntre la couche moléeulaire et celle des grains; parfois enfin on trou
umes et des autres. Par places on découvre des cellules de Purkinje
plongees dans un réseaun névroglique, e
Dans la eouche moléculaire il y a beancoup plus da noyaux qu'a l'étal
places un eertain nombre _da.eorp@-qmyloidas-lrréguliﬁramaﬁpt distribués
s gellules de Purkinje jusqu'a la periphérie, :
" La couche des grains est généralement altérte dans ces mémes la
moing nombrenx, ils gont irréguliers de forme, se eolorenl infgalem
‘mévrogliques ¥ sont abondants: la substance blanche centrale de chaque la
ext intacte, of nulle part on ne trouve trace de disparition de fibres ou

. mivroglique. A - 3 S i
| . Les voi sont sains et, il en est de méme des méninges, les altgla
| Jaires font dﬁﬁi{ gur toute 1a hauteur du systéme nerveux central. [f

Dans les lamelles qui paraissent saines, les lésions ne font pas-absolum
percoit, en eflet, quelques cellules de Purkinje plas petites, en voied'n
Ta corps de Ia cellule est déji entonré d'une eouronne de fines fbrilles
e remantent guére dans la eonche moléealaire; les grands prolong

c des cellules de Purkinje sont également en voie datrophie ou m
i Fn examinant les grandes coupes du cervelet colorées par le picrocarimin
que ces lésions sont assex diffuses, sa ‘retrouvent au niveau du vermis
_gphéres ot qua, tout comple fait, elles oceupent un grand nombre de lame
difficile d'aflirmer qu'elles prédominent sor certains lobas
eerne l¢ vermis, peut-étre sont-clles plus aceusées sur lo vermis supe
| vermis inférieur. ' ' ]
~ L'examen de la moells n'ollrait pas un moindes inlérét, en raison d
: k o du pied, plus marquée du cité droit que du edlé gauche, La n
pail tonjours e los pieds deformés ; mais il w'est pas rare
naizeanee une infirmité qui s'est diveloppte dans la p

L

aurait pu interpréter cotle double déformation

1 est nssez

Les lésions médullaires sont exclusivement limitées & la région lombg
cupent qua les cornes anbérioures ; toul le reste do la moelle est absolu
I.fw;ﬁm des lésions da lu corne antérioure est d'ailleurs
toute la hautenr de lo région lombairs et sacrée, 1o corne antérieure d
[ ‘mént. plus petite que la corne antérieure gauche et le nombre des gran
. moins considérable. : i
. ~ En outre, il existe an niveau de la 11 racine lombaire ot de chaque
de selérose Leés netlement limitée & une fraclion de 1o corne anlérigu
Au niveau de cotte plague la névroglie esl proliférés, Lrés dense el &
par des fibrilles; les noyaus y sont plus rares, les corps amylotdes y.
&2 colorent plus intensivement par Ihématoxyline que par le pi
Au nivean de ees plaques les cellules ont toutes eomplilement d
T edté droil ces petils fovers de selévose se rotrouvent sul
rigii ,l@mhn—mée avee das interruplions et avee des losalisalions
: gron eellulaices. Dans les régions intermédiaires, los foyers font d
rﬂgﬁ% sgulpment plus pelile par la méthods de Pal, mais sur les p
8 /@u'qﬁc‘waéam;in;.w e rend aisément compte de 1o diminution du n
' En résumé, seul Foxaman histologique de patils fragments
/’ | canstater des lésions indubitables essenticliement caracléristes pa
| rition d'un ccrtain nombre de cellules de Porkinje mugguelles
' amasde noyaux ou des réseaux névrogliques plus ou moins ip
cellules de Purkinje ne s'élait pas faile d'une facon qu :
ou lamelles en étnient complétement dépossédécs, '
aralssail mormal. 1l s'agil en quelque sorle d'une alrop
"ﬁmlﬂ&. une atrophie lamelloive. Surces mémes lamelies. [ concho

T
e

|
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