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LES

MOUVEMENTS CHOREIQUES

DANS

LA PARALYSIE GENERALE

« La chorée est un symptome, ce n’est pas une
maladie », dit Georges Montague Swift, qui s’est
efforcé de montrer que le terme de chorée n’a gu'une
-signification clinigue et symptomatique.

C’est en réalité mal poser. le probléme. Il existe
des chorées maladies : la chorée de Sydenham et la
chorée de Huntington par exemple, tandis qu’il existe
des chorées symptomatiques telles que ces mouve-
ments choréiques apparaissant au cours de la para-
lysie générale, au cours de I'encéphalile épidémique.
Les deux termes maladie et syndrome ne sont donc
pas contradictoires dans de telles conditions.

C’est donc a la fois A la chorée maladie et i la
chorée syndrome que nous aurons affaire dans
I’étude que mnous nous proposons de poursuivre sur
les mouvements choréiques dans ' la paralysie géné -
rale. '

L’étude historique de la question nous montrera
tout d’abord que ces rapports de la paralysie géné-
rale et de la chorée ont été signalés d’une facon épi-

sodique pour la plupart des classiques. Comme nous
Dragolioube Yevrémovitch . 2
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le verrons ultérieurement, tant a I’article chorée qu’a
Particle paralysie générale des manuels neurologiques
ou psychiatriques, des auleurs ont noté 'existence de
mouvements choréiques accompagnant ’évolution de
la méningo~encéphalite diffuse.

C’est seulement en 1883 que parait un article d’en-
semble sur la question : la thése de Sage. Depuis, de
nombreux travaux isolés et fragmentaires parurent et
c’est surtout celui de Euziére et Pezet en 1910 qut
Pose la question d’une facon précise et compléte.

Pour ces derniers auteurs il ¥ a lieu de distinguer
3 groupes de faits : comme le rappellent Cornil, Cuel
et Robin « dans le premier groupe, il y a simple
« Coexistence de paralysie générale et de chorée,
« L’observation publi¢e en 1gog par MM. Bris-
« saud et Gy semble assez significative A cet égard,
« quoique 1’étude humorale n’ayant pas été prati-
« quée il soit impossible d’affirmer que leur petite
« malade, choréique, fille d'un pére paralytique
« général, devenue elle-méme paralytique générale
« & 16 ans, n’ait pas fait une chorée d’origine syphi-
« litique. »

Parmi les 3 observations rapportées par M. Aug.
Marie, incomplétes cliniquement, ainsi que nous le

verrons, il existe cependant 1 cas « o la chorée déve- _

loppée dans I'enfance, se manifeste a plusieurs
reprises » jusqu’a l'apparition, 4 33 ans, d’une para-
lysie générale. La deuxiéme observation ctoncerne
une paralysie générale chez un choréique chronique,

cetles symptomes choréiques furent, contrairement




a l’observation de MM.‘Cornil, Cuel et Robin, « effa-
cés incomplétement, par apparition de la paralysie
générale ».

Le deuxiéme groupe, celui des paralysies générales
dites choréiformes ou les mouvements involontaires
conslituent un des symptomes de la maladie de
Bayle, lorsque ’examen anatomigue en fut réalise,
un argument en faveur de l’altération du systéme
strié. -

Enfin, le troisiéme groupe ne nous arrétera pas, il
concerne les syndromes choréiques hémiplégiques
consécutifs a desictus chez des paralytiques généraux,
dans le cadre général des hémichorées post-hémi-
plégiques. )

Dans notre thése nous rapportons un cas observé
dans le service du professeur agrégé Roussy et dont
nous devons l'observation a M. Cornil et Cuel qui
semble rentrer dans la déuxiéme catégorie, celle ot
les mouvements choréiques sont une des modalilés
symptomatiques de la paralysie générale. L’autre
cas que nous avons pu observer depuis la publica-
tion faite a la Société de Neurologie, rentre dans la
.premieére catégorie.

Si pendant longtemps la chorée de Sydenham ou
la chorée de Huntington furent considérées comme
des affections fonctionnelles, André Thomas eut le
mérite d’attirer 'attention sur ce fait que la chorée de
Sydenham n’est pas une névrose mais caractérise un
certain degré de méningo-encéphalite. Dela partent
une foule de recherches sur la localisation des




lésions produectrices des mouvements choréiques.
Ces travaux importants Parus durant ces derniéres
années sur 'athetose, la chorée chronique, sur la
pathogénie des mouvements choro-athétosiques en
général (C. et O, Vogt, Wilson, Pierre Marie et
Lhermitte, Anglade) et dont on trouvera des préci-
sions dans les travaux récents de Lhermitte et ses
“éléves, ont attiré Pattention sur le role fondamental
des noyaux gris centraux et plus spécialement du
systéme strié. _
On congoit quelle importanceil y alieu d’attribuer
a I'altération de ces centres dans la chorée apparue
antérieurement ou au cours de la paralysie générale.
Dans ce travail nous avons tenu compte de ces
récentes acquisitions anatomo-cliniques et nous
avons cherché a mettre en valeur l'intérét de nos
observations par I’étude et Je rapprochement des
faits semblables précédemment signalés, ‘
Nous tenons a rencuveler a notre maitre M. le pro-
fesseur Nobécourt I’expression de notre respectueuse
reconnaissance pour la bienveillance qu’il nous a
témoignée en acceptant la présidence de cette thése,
Nos remerciements vont enfin a MM. les D" Cor=
nil et Cuel, Préparateur et moniteur 4 la Faculté.




GENERALITES

L’apparition, transitoire ou permanente, au cours
de la paralysie générale, de mouvements involon-
taires du type choréique ou choréo-athétosique, bien
distincts detremblement et de 'instabilité musculaire,
n’est pas absolument exceptionnelle.

La plupart des traités de neurologie et -de psy-
chiatrie signalent leur exislence, mais cela, en géné-
ral, d’'une fagon purement accessoire et ¢pisodique,
sans insister ni sur leur pathogénie ni sur leurs moda-
lités cliniques.

- D&s 1864, cependant, Lebon dans la Gazette des
Hépitaux, Thore dans les Annales médico-psycho-
logiques étudiaient les rapports de la chorée avec
les maladies mentales. En 1870, Meyer, dans les
Archives allemandes de psychidtrie, reprend cette
étude. Golgi, en 1874, Kuessner en 1878, publient
des observations de paralysie générale avec chorée.

Le premier travail d’ensemble sur la question, en
France, est la thése d= Sage publi¢ée & Lyon en 1854.
Cet auteur apporte quatre observations nouvelles de
mouvements choréiques apparus chez des paraly-
tiques généraux et reproduit quatre observations
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plus anciennes dues a Golgi, 4 Kuessner, a4 Ewald et
4 Clouton.

Les rapports de la paralysie générale et de la cho-
rée sont ensuite étudiés d’une fagon assez détaillée
par Droeseke, en Allemagne, en 1905.

Biswanger ayant admis qu’il existait trois formes
anatomo-cliniques de la paralysie générale, laforme
méningitique et hydrocéphalique, la forme hémorra-
gique et la forme tabéto -paralytique, Draeseke dans
un travail important apporte une contribution &
I’étude dela forme hémorragique dans laquelle pour
cet auteur, des symplomes choréiques jouaient le role
le plus important. Basée sur hait observations, cette

. forme anatomo-clinique serait caractérisée ainsi :

Apres un stade prodromique relativement court,
la période d’éiat s’installe avec un ensemble de mou-
vements choréiques trés intenses pouvant par leur
intensité géner ’alimentation des malades. En méme

lemps apparait un état confusionnel avec agitation
extréme, démence rapide et compléte.

Des hémorragies multiples observées a Pautopsie
‘dans tout I’ encéphale ne permettent point a Draecke
d’assigner un siége précis aux lesmns déterminantes
de la chorée.

Vers la méme époque, entre 1905 et 191 o,Euznére,

' de Montpellier, avec divers collaborateurs, étudie
les relations de la chorée et de la paralysnc générale.
- Dans un article de Iz Province médicale, il résame

en 1gyo, I'état de la question et rapporte une nou-
velle observation inédite.
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Il propose de ranger en irois eatégories les faits
cliniques ou coexistent paralysie générale et mouve-
ments choréo-athétosiques.

Dans la premiére, viennent se ranger les cas vrai-
ment exceptionnels, ou la paralysie générale gest
en quelque sorle, greffée sur une chorée préexis-
tante. Dans la Seconde se rangent les hémichorées,
transitoires .ou permanentes, survenues a la suite
d'ictus chez des paralytiques généraux. Les observa-
tions de ce genre sonl les plus fréquentes et se trou-
vent relatées dans les travaux de Sage, de Mangin
d’Alzheimer, de Mayer, de Mendel, d’'Euziére.

Plus caractéristiques sont les cas qu’il place dans
le troisiéme groupe et ol les mouvements chore¢o-
athétosiques constituent un symptome permanent
d'une forme particuliére de paralysie générale ; ils
sont contemporains des troubles psychiques et per-
sistent pendant toute la durée de la maladie.

Pour Euziére el Pézet ces mouvements choréo-
athétosiques, « releveraient de poussées congestives,
excitant les é¢léments cellulaires des centres mo-
teurs ». |l semble légitime, écrivent ces auleurs,
aprés Droeseke, de consxderer les symptomes cho-
réiques constatés dans ces paralysies générales
comme des signes d’une excilation corticale intense,
dont l'origine anatcmique est constituée par les
suffusions sanguines constatées dans la plupart des
cas. Les mouvements choréiques de cette forme
ont donc la méme pathogénie que les mouvements
. choréiques consécutifs aux ictus. Dans les deux cas,
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I3
il s’agit d’irritation corticale liée, soit & un mouve-
ment congestif passager, soit 4 des suffusions hémor-

ragiques étendues et profondes.

« La connaissance de ces manifestations est inié-
ressante pour la pathogénie des chorées. D’abord,
elles montrent que les altérations de la corlicalité
sont . suffisantes pour déterminer ce genre de mou-
vements anormaux. Cependanl quelques observa-
tions (Alzheimer-Golgi) signalent des altérations trés
diffuses de D’encéphale, mais le plus souvent les
lésions sont uniquement étendues a la zone corti-
cale. » :

Le siége cortical des altérations de la chorée ne
fait donc pas de doute pour ces auteurs quoique le
nombre important de recherches consacrées I'étude
i des lésions de la chorée awn cours des autopsies, ait

donné lieu 4 une foule de théories contradic-
! toires. ‘
g Il apparait nécessaire, en raison méme des argu-
! ments qu’ils fournissent & notre sujet, de rappeler les
travaux récents qui ont étayé sur une base plus stable
la conception d’une localisation de centres choréo-
athétogénes. C'est aux travaux de MM. Marie et Lher-
mitte sur les lésions de la chorée de Huntington qu’on
doit la plupart des acquisitions nouvelles, que sont
venues confirmer les recherches paralléles de (.
et O. Vogt sur l'athétose, Wilson sur la dégénéres-
cence lenticulostriée avec cirrhose, puis toute la flo-
raison derecherches apparues a la suite de I’épidémie
actuelle d’encéphalite dont un assez grand nombre




sont dues 3 MM. Souques, Foix, Lhermitte et ses
éleves, ete...

Nous ne pouvons mieux faire que de rappeler les
conclusions du travail initial de MM. Marie et Lher-
mitte basé sur 'examen histologique par les méthodes
modernes de deux cas de chorée de Huntington. Ces
auteurs rappellent que dans leurs observations
« Patrophie des circonvolutions frontales et rolan-
diques atteignait un haut degré de développement :
tous les éléments constitutifs de I’écorce prenaient
part a cette atrophie; cellules nerveuses des diffé-
rentes zones, y compris les cellules de Belz, fibres
myéliniques du réseau d’Exner, fibres supra-radiaires
el interradiaires, fibres radiaires elles-mémes. Mal-
gré la disparition d’un trés grand nombre de ces
fibres, on ne constatait aucune dénégération secon-
daire. Les réseaux des neurofibrilles extra et intra-
cellulaires élaient également extrémement raréfiés;
dans un grand nombre de cellules pyramidales, le
réticulum peurofibrillaire avait disparu et la cellule
était bourrée de granulations argentophiles. Con-
jointement a cette atrophie intense des éléments
nerveux du cortex existait une prolifération margquée
de la trame névralgique particuliérement, sous la
forme d’artrocytes & longs prolongements et de cel-
lules rondes. L’appareil vasculaire de I’écorce,quoiqueé
atteint & un moindre degré, présentait des 1¢ésions
manifestes : dégénérescence hyaline et épaississe-
ments des parois, prolifération des noyaux des gaines
adventitielles. '
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Aussi frappante que -I'atrophie de I'écorce était
Fatrophie de noyaux centraux, surtout “du corps
strié. Malgré la différence d’age des sujets, cette
réductlion de volume des noyaux lenticulaire et caudeé
atteignait la méme intensite dans les deux cas.
Comme dans le cortex, fibres et cellules nerveuses
dtaient partiéuliérement raréfiées et altérées, la pro-
lifération névroglique typeastrocytaire trés intense.

Sices altérations n’ont pasune topographie banale,

MM. P. Marie et Lhermitte se demandent maintenant
si, au point de vue histologique, elles possédent des
caraciéres suffisamment nets Pour permettre de les
individualiser et de les séparer des lésions cérébrales
qui sont 4 la base des affections chroniques du sys-
téme nerveux central. Assurément ces altérations
s’¢loignent de celles de la paralysie générale, et
quoiqu’en ait pensé M. Biswanger, il est facile de les
différencier du fait de I'absence d’infiltration des
gaines périvasculaires par des lymphocytes et des
plasmazellen, par Pintense prolifération névrogligue,
par l'absence de réaction inflammatoire des mé-
ninges.

Se rapprochent-elles davantage des modifications
anatomiques des démences séniles, comme Pa sou-
tenu M. Rechell ? MM. P. Marie et Lhermitte ne le
pensent pas. En effet, les lésions cérébrales des
démences séniles peuvent étre groupées selon deux

types : le premier caractérisé par la dégénérescence
~ primitive des éléments nerveux corticanx, sans par-
- ticipation des méninges ni des vaisseaux au proces-
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sus et avec une trés faible réaction de la névroglie ;
le second, dans lequel, au contraire, les altérations
vasculaires sont au premier plan ou trés importantes
et s’accompagnent de foyers miliaires de désintégra-
tion ou de nécrose. Or, les lésiens de la chorée de
Huntinglon, que MM. Pierre Marie et Lhermitte ont
mises en évidence, n’appartiennent ni au type de
Patrophie corticale pure, non plus qu’au groupe des
altérations des démences artério-scléreuses.

Ainsi que MM. Pierre Marie et Lhermitte I'ont
montré, tous les éléments histologiques de la subs-
tance grise corlicale et ganglionnaire centrale parti-
cipent au processus, les uns par leur dégénérescence
cellules et fibres nerveux myéliniques et amyéli-
niques, les autres par leur prolifération : cellules
névrogliques satellites (trabantzellen) ou astrocy-
taires (spinnenzellen) adventice des vaisseaux.

En derniére analyse, comme le pensent MM. Pierre
Marie et Lhermitte, on voit que les lésions de la
chorée de Huntington présentent une physionomie a
part, tant par leur topographie que par leurs carac-
téres histologiques. C’est en appliquant ces notions
de l'atteinte éleclive du corps strié 4 d’autres chorées,

telles que ‘la chorée symptomatique de la paralysie
générale qui fait lobjet de cette étude. que M. Lher-
mitte a pu depuis constater que le substratum ana-
tomique de troubles semblables résidait dans Iinfil-
tration du corps strié.




OBSERVATIONS

.

L’observation inédite que nous rapportons ci-des-
sous a été recueillie par nous dans le, service de
M. le professeur agrégé Roussy a I’hospice Paul-
Brousse (Villejuif).

OBSERVATION I

MmeR..., née en 1879, estadmise & 'hospice Paul-Brousse
en févricr 1922.

On note, dans les antécédents pathologiques de 'enfance,
des gonvulsions survenus vers I'age de 6 mois.

- Pas de syphilis reconnue.
, Mariée, il y a un trentaine d’années,mari tabétique et hos-
pitalisé.

Mme R.... a fail six faussses couches et a eu ensuite un
enfant venu i terme, actuellement dgé de 25 ans et bien
portant.

Ménopause & 38 ans.

La malade a vécu de sa professmn de mécanicienne jus-
qu 4 année 1g20.Vers cette époque,son entourage remarque,
chez elle, un changement assez marqué dans le caractére de
ses habitudes. Elle devient irritable,irascible. Pour nne futi-
lit¢, elle entrait dans de violentes coléres. A d’antres mo-
ments, elle semblait se désintéresser complétement de son
ménage et de ses occupations. Il lui arrivait de passer des
journées entiéres assise dans un fauteuil sans accorder la
moindre attention & ce qui 'entourait.
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Bonne ouvriére et ménagére soigneuse jusque la, il lui
arrive de commettre de lonrdes bévues. Un jour, dans un
lot de peignoirs quelle devait coudre, elle accouple des
manches d€ couleurs différentes, ce qui la fait traiter de
« folle» par U'entrepreneuse qui refuse la commande.

Une autre fois, elle place sur le feu une lessiveuse pleine
de linge et I'y laisse si longtemps que tout le contenu est
briilé.

Divers incidents de méme genre inquiétent vivement sa
famille qui la fait admettre dans un service hospitalier ou
elle demeure quelques semaines et d’olt elle est transtérée a
Paul Brousse. '

Légérement agitée et turbulente pendantles premierstemps
de son séjour, elle se présente a Ja visite avecun habitus
extérieur d’euphorie parfaite.

Elle est bien orientée dans 'espace, moins exactement dans
e temps.

Le visage coloré, restant difficilement en place, elle parle
haut et abondamment, sur un ton qui devient vite d'une ex-
tréme familiarité, Ses discours révelent une véritable fuite
des idées oules associations par assonance sont fréquentes
et ont une teinte générale d’érotisme tres caractérisée. Gros
déficit mnésique. Elle sait vaguement qu'uneguerre a eu lieu
récemment, mais elle ne peut dire gquand elle a commencé ni
quand elle a fini.

Les opérations arithmétiques les plus simples ne peuvent
atre exécutées ou le spnt avec de grossiéres erreurs. Elle ne
peut calculer Vage de son fils.

Si I'on attire son attention sur ces dé.faillances, elle lesre-
connait, mais 0’y attache aucune importance et ne s’en in-
quiéte pas.

L’affectivité serait plutdt exagérée dans ses expressions.

La parole est embarrassée et achoppe dans la prononcia-
tion des mots d’épreuve.

Tremblement de la langue.

Les pupilles sont égales, réguliéres et réagissent mais len~
tement, a la lumiére.

[
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Aucune idée délirante.

On est frappé, au cours de l'examen par l'existence de
mouvements involontaires quasi-permanents siégeant dans
le membre supsrieur droit. Ces mouvements, bien distincts
de cette instabilité musculaire qui se rencontre si communé-
ment dans la paralysie générale, sont nettement du type
choréo-athétosique. Ce sont des mouvements d’extension,de
flexion, de circonduction qui s’exécutent dans les diverses
articulations du membre supérieur, avec une amplitude et
une intensité plus grandes auniveau du poignet, etdes doigts,
particuli¢rement de I'auriculaire et de I'index. Tantot sacca-
dés brusques, plus proprement choréiques, ces mounvements
revétent & d’autres instants les caractéres de lenteur, de rep-
tation spéciaux & I'athélose.

Modérés lorsque la malade est au Trepos, ces mouvements
augmentent uettement d’'amplitude lorsqu’elle s’anime et
surtout lorsqu’elle parle.Le tonus et la réflectivité du membre
atteint ne sont pas modifiés. .

Interrogé sur la date -d’apparition de ces mouvements,
quil avait d’ailleurs parfaitement remarqués, le mari de
la malade déclare qu’ils ont débuté il y a environ deux ans,
que d’abord rares et pea marqués, ils se sont progressive-

‘ment accentués. Il est trés affirmatif en ce qui concerne cette
date d’apparition et assure que ces mouvements n’existaient
Pas avant le début de la maladie actuelle.

Réflectivité : R. tendineux vifs et égaux.

R. plantaire, en flexion des deunx cdtés,
R. apdominaux, normaux.

Pas de troubles vaso-moteurs.

Incontinence d’urines de temps & autre.

Sensibilité : aucun trouble dans ses divers modes.

Les examens de laboratoire donnent les résultats suivants :

1° Dans le sang, la réaction de B.-W. est franchement po-
sitive : 4o X (Dr Peyre).

2° Dans le liquide céphalo-rachidien.

B.-W. =96 2,
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20 lymphocytes par champ microscopique.

Albumine (tube de Sicard) 60 centigrammes.

Le 26 mai 1922, dans Paprés-midi, la malade présente sou-
dain, sans prodromes, une aphasie transitoire totale senso-
rielle et motrice qui disparait complétement en quelques
heures.

Janvier 1923. — A la suite d’un séjour de plusieurs mois &
Vinfirmerie, et d’un traitement par Parsénobenzol, la ma-
lade ‘est plus calme. Elle exécute assez correctement les
petits travaux ménagers qui lui sont confiés dans la salle.

Le déficit intellectuel ne s’est pas modifié. Les mouvements
involontaires décrits plus haut et siégeant dans le membre
supérieur droit persistent, avec les mémes caractéres mais
sont cependant moins accentués.

En résumé, il s’agit d’une femme gui, normale
jusqu’a lage de 41 ans présente a cet age les signes
habituels psychiques, physiques et humoraux d’une
forme simple, sans délire de paralysie générale (1).
Ce syndrome est accompagné de mouvements cho-
réo-athétosiques siégeant dans le membre supérieur

5

1. Dans une étude sur les troubles psychiques des chorées
aiguds, il convient de rappeler & ce sujet que Remond et Voivenel
en 1910 avaient discriminé parmi ces troubles :

1° L’état mental du choréigue sans manifestations fébriles su-
rajoutés, état mental qui ressemble a l'état mental de tous les
dégénérés ;

20 La confusion mentale hallueinatoire au cours de la chorée
infectieuse dans laquelle toates les gradations peuvent Tobserver
depuis les hallucinations passagéres jusqu'au délire violent en
passant par la confusion hallucinatoire, ou la stapeur ;

30 Les délires chez les choréiques qui apparaissent liés 4 des
maladies surajoutées. -

Nous voyons aisément que si I‘on admet ces remarques les cas
de paralysie généraie et chorée associées rentreront suivant les
conditions gque nous avons rappelées avec Euziére, dans I'nn ou
Pautre de ces trois groupes.
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droit, dont 'apparition et I’évolution semble suivre
une voie paralléle a celle de la maladie principale.

Notre observation est a rapprocher de celles qui
figurent dans le travail de Droescke et de celle pu-
bliée par Euziére et Pezet dans leur article de 1910,
que nous reproduisons ci-dessous :

Mlle Ch..., entre a l'asile (service du prof. Mairet) le
4 mars 1908, avec le diagnostic de psychose choréique. C’est
une malade de a5 ans, traitée a ’hopital de Béziers en 1907
pour « chorée hystérique ».

Sous l'influence du traitement (liqueur de Fowler) amélio-
ration qui permet la sortie de la malade. Le 12 mars 1908,
crise convulsive d’une durée de quatre heures et suivie d'un
coma prolonge ayant duré trois jours.

A la suite de ce coma, recrudescence de la « folie muscu-
culaire » avec, en plus, hallucinations de 'ouie et de la vue.

Lragitation devient telle que la malade est dirigée sur
Yasile. A I'entrée, instabilité motrice continue. Les mains, les
membres inférieurs, le tronc méme sont animés de rmouve-
ment tout a fait comparables, i ceux de la chorée de Syden-
ham. Parole lente ,embrouillée. Voix tralnante et faible. Pa-
résie trés nette des membres supérieurs et inférieurs. La
malade a de la peine a se tenir debout et n’arrive pas a écrire
correctement. L’écriture présente quelques caractéres de
graphiques des paralytiques généraux, Pupilles égales, réa-
gissant mal. Pas de délire bien accusé, mais quelques idées
vagues de persécution et de grandeur. Atteinte du fond men-
tal, faite de démence et de confusion.

31 mars. — Ictus apoplectiforme, suivi de coma, 6040.
Mort & 4 heures du soir.

A lautopsie, lésions trés nettes de méningo-encéphalite.
Dure-mére congestionnée, épaissie, mais non adhérente. Pie-
mére épaissie, présentant une suffusion sanguine géngdralisée,
adhérente aux lobes frontaux. La décortication produit des
ulcérations irréguliéres an niveau de l'écorce cérébrale de
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cette région. La substance grise présente un piqueté hémor-

ragique généralisé. Pas de-granulations au niveau des ven-
tricules. '

Nous devons faire remarquer en outre que dans
bien des cas la prédisposition semble jouer un role
trés net. Elle apparalt avec une précision suffisante
dans deux observations déja publiées que nous aurons
I'occasion de reproduire.

La fragilité héréditaire des noyaux gris centraux,
~ doit-elle donc étre envisageée chez les.choréiques ?
IL est évident si 1'on s’en rapporte aux faits publiés
dans la thése de M. Henry, 1909, qu’il existe des
observations neties tendant a montrer le role de
Yhéredité directe et similaire chez ces malades.

Mais la question des rapports de la paralysie géne-
rale et de la chorée pose un probléme plus générale
encore, celui des rapports de la chorée et de la syphi-
lis.

Dans une séance de la Société médicale des Hopi-
taux en décembre 1912, M. Milian apportait 15 obser-
vations de choréiques. Presque tous présentant des
stigmates d’hérédo-syphilis acquise VVassermann
positif huit fois sur treize ; la syphilis du pére certaine
quatre fois, était probable huit fois. Malgré les criti-
ques de MM. Comby, Guillain, Nobécourt, Claude,
Merklen, Crouzon, de Beurmann, Hallé, Triboulet,
1e faisceau de preuves apporté par cet auteyr est véri-
tablement impressionnant.

M. Babonneix dans une séance ultérieure tout en

g’associant aux critiques faites a M. Milian apporte

Dragolioube Yevrémovitch 3
~
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des faits personnels trés intéressants qui permetient
de se demander si la syphilis qu’on retrouve cepen-
dant dans les antécédents de a5 ofo des choréiques
observées (stalistique personnelle portant sur 144 cas)
ne joue pas plutot un role prédisposant plutot que
détermirant.

Dans cet ordre d’idées, I’'observation de Grenier
et Sédillot (Bal. Soc. méd. hép. Paris, a3 janvier
1913) est particuliérement intéressante & signaler.
Chez leur petit malade hérédo-syphilitique indiscu-
'tnble, on notait, en outre de la chorée, tous les stig-
mates dystrophiques héréditaires habituels, avec
surajouté un iritis amélioré par le mercure, mais fait
important & notre point de vue, le pére était mort
paralytique général.

Le développement simultané de la chorée, de I'iri-
lis syphilitique chez ce jeune enfant fils de paraly-
tique général, nous montre donc le réle de hérédité
directe dans certains cas de chorée de I’enfance.

Cette discussion futd’ailleurs reprise en février 1913
& propos de deux cas de Apert et Rouillard : dans le
premier il y avait réaction de Wassermann positive .
chez une choréique enceinte,-dans le deuxiéme cho-
rée .grave chez une hérédo-syphilitique évidente.

Dans deux autres observations rapportées par
Chevron il y avait de méme hérédo-syphilis patente.
H. Dufour, Thiers et Charron semblent avoir de leur
coté montré qu’il existait des cas de chorée de
Sydenham liées a des manifestations de la syphilis
héréditaire.
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On voit done qu'il y a lieu de tenir compte de ces
faits impressionnants lorsqu’on pose le probléme de
la fréquence des localisations du virus syphilitique
sur les noyaux gris centraux plus spécialement dans
ia méningo-encéphalite diffuse. Nous ne nous arréte-
rons pas cependant & l'opinion de certains auteurs
qui veulent trouver dans la guérison de fa chorée par
le salvarsan ou le néo-salvarsan un argument en
faveur de son origine spécifique car nous croyons
avec MM. Pierre Marie, Chatelain, Talent, que le sal-
varsan n’agit pas dans la chorée comme antisyphi-
litique mais en temps que composé arsenical.

Dans notre premiére observation d’ailleurs il y
eut, quoique la syphilis associée & la paralysie géné-
rale soit nette, une apparente amélioration du mou-
vément choréique.

La seconde observation que nous rapportons en
détail a été présentée &4 la Société de Neurologie,
séance du 5 mai 1922, par MM. Cornil, Cuel et Robin.
Cette observation rentre dans le premier groupe
d’Etiziére et Pezet et met bien en lumiére le réle de
la prédisposition, eréée par une atteinte antérieure
des centres choréogénes, dans l'apparition ou la
recrudescence des mouvements involontaires du type
choréo-athétosique, au cours de la paralysie générale.

OBSERVATION III

Leg..., trente-cinq ans, entré a l'asile de Villejuif en
avril 1921.
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D’aprés les renseignements fournis par le frére du malade,
ce dernier serait né 4 terme et dés la naissance aurait pré-
senté des mouvements involontaires. Il n’y aarait dans la
famille aucune hérédité pathologique de’cet ordre.

. Le malade commence & marcher & deux ans et demi. Dés
qu’il peut parler, des troubles nets de la prononciation
attirent 'attention de son entourage. A 1'école, ol il se montre
un éléve attardé, son instabilité, son mode défectueux d’élo-
cation, les mouvements involontaires qu’il présente sont
remarqusés, il est conduita la consultation du professeur Gil-
bert-Ballet, maisla famille ne peut fournir & heure présente
aucun détail précis relatit 4 cet examen médical.

Vers l'age de dix-sept ans, Leg... contracte la syphilis
(chancre balano-préputial) et recoit quelques injections mer-
curielles & ’hdpital Ricord. Dés ce moment, il fait quelques
excés alcooliques. .

‘Admis par le conseil de révision, il est réformé au bout’
de deux mois de service militaire, parce que, dit-il lui-méme,
« il était maladroit ».

1l est intéressant de noter qu'a cette époque, les mouve-
ments involontaires présentés par Leg... n’étaient pas
grossiérement évidents puisqu’il n’avait pas bénéficié d’une
exemption immédiate du service militaire.

Dans la suite, le malade travaille réguliéremeut pendant
plusieurs années dans une parfumerie. Mobilisé en 1914, il
est réformén a. :

Au cours de l’ix;{née 1921, il commence & commettre des
erreurs dans son travail, sa mémoire diminue. Il fait une
tentative de suicide pour une futile histoire de fiancailles.

Peu aprés, il déclare 4 son patron qu'il est « plus riche
que lui», quil va s’acheter une automobile.

Une crise d’excitation détermine son infernement a I'asile
de Villejuif le 4 avril 1gaz. Il est, & ce noment, désorienté
dans le temps et dans 'espace. L'affaiblissement intellectuel

" s’affirme par la lenteur des opérations psychiques et par la
diminution de la mémoire. Des idées de richesse, I'ambition
confirment le diagnostic de paralysie générale que 'anisco-
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rie, la pavesse du réflexe photo-moteur, la dysarthrie assez
typique et décelable malgré les troubles congénitaux de la
parole, avaieat fait porter.

Examen {20avriligaa).— Actuellement,le malade examin¢
dans la station debout, est agité constamment de mouve-
ments de type ghoréo-athétosique siégeant :

1° A la face (contractions des zygomatiques, des orbicu-
laires des lévres et des paupiéres, qui s’exagérent quand on
lui fait tirer la langue);

2° Aux membres supérieurs, ou ils sont surtout marqués
du coté droit, ébauche de flexion de Pavant-bras sur le
bras, de flexion et d’extension des doigts dans la paume et
d’abduction du pouce;

3¢ Aux membres inférieurs, les orteils sont, d’une facon
permanente, animés de mouvements choréo-athétosiques en
tous sens (& noter plus spécialement les mouvements d’ab-
duction du cinqui¢me orieil droit). De temps & autre, quel-
ques contractions de quadriceps fémoral.

4° Les muscles de Pabdomen’et du diaphragme sont ani-
més de mouvements choréiques déterminant de larythmie
respiratoire. Pas de chorée du ceeur.

Ces mouvements involontaires sont nettement exagérés
par les eftorts, par la parole, par I'émotion. lls diminuent
beaucoup dans le décubitus dorsal ; au contraire, ils sont
plus marqués pendant la marche. Tres nombreuses synciné-
sies d’imitation pendant leffort. Pas de signe de la flexion
combinée de la cuisse et du trone.

Tonus : hypotonie au repos, plus marquée & droite, qu’a
gauche et aux membres inférieurs, mise en valeur par les
épreuves de passivité d’A. Thomas.

Force musculaire :-au dynamométre.

Main droite 3o.

Main gauche 33.

Coordination dans les mouvements volontaires: normale
lorsque les mouvements choréo-athétosiques sont arrétés
pour un instant. Quelques incoordinations du type choréo-
forme et pseudo-adiadicocinésie 4 gauche de méme nature.
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Parole :nettement de type choréique, saccadée, irrégulicre
avec émission brusque des sons. Les mots d’épreuves, an
point de vue de la dysarthrie paralytique, sont quelquefois
prononcés avec achoppement.

Sensibilité : pas de troubles de la sensibilité subjective ni
objective (tact, douleur, température, sens des attitudes,
stéréognosie).

Réflectivité : R. tendineux trés vifs des deux c6tés, aux
membres supérieurs et inférieurs. Le réflexe rotulien gauche
est polycinétique,

Pas de clonus rotulien ou de trépidation spinale du pied.

R. massétérin : vif. )

R. crémastériens et abdominaux: vifs.

R. plantaire : en flexion des deux cotés,

R. pilo-moteur par pincement du trapéze; trés accentue
des deux cdtés sur tout le corps.

Pas de troubles vaso-moteurs.

Aucun trouble spinctérien,

Pupilles : inégales P. D, ; P. G. ; irréguliéres.

R. photo-moteur: lent, surtout & droite.

Ponction lombaire (le a1 février 19aa).

Albumine au tube Sicard : o gr. 48.

Lymphocytes (cell. Nageotte) : 25.

* Réaction de Guillain : positive.

Examen psychidtrique (avril 1gaa).

Les signes physiques de paralysie générale ne sont pas
modifiés, bien que la dysarthrie soit plus difficile & distin-
guer des troubles antérieurs de la prononciation.

Les idées délirantes ont disparu, mais l'affaiblissement
intellectuel n'a subi aucune amélioration. )

Le malade oublie une lecture récente, commet des erreurs
dans les calculs simples. Il est émotif, euphorique, puéril,
approbatif.

Pas de conscience de I’é6tat morbide.

En résumé, il s’agit d’'un malade atteint de cho-
réo-athétose congénitale fruste, qui contracte la sy-
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philis al'age de 17 ans (chancre de la région balano-
préputiale) traitée par quelques injections intramus-
culaires de bi-iodure. A l'age de 35 ans, apparais-
sent des troubles psychiques caractéristiques de la
forme habituelle de la paralysie générale : affaiblis-
sement ingellectuel progressif, idées délirantes de
grandeur, ‘mégalomanie, gui nécessitent. I’interne-
ment.

Le fait important a signaler est 'exagération tres
marquée des troubles athéto-choréiques coincidant
avec 'apparition de la paralysie générale. Actuelle-
ment 'examen peurologique permet de constater
leur caractére Lypigue, quoiqu’il y ait lieu de faire
remarquer la nécessité d’employer I’expression de
mouvements choréo-athétosiques, tant il est wvrai
qu’ils s’apparentent & ia fois & 'une et 4 l'autre des
manifestations : chorée et athétose.

C’est encore dans cette catégorie qu’il convien-
drait de ranger Vobservation communiquée la
Société de Psychiatrie par MM. Brissaud et GY, le
21 janvier 19gog et dont voici le résumé.

Jeanne R..., fille de paralytique général. A trois ans,
econvulsions. A quatre ans, méningite suivie de crises con-
vulsives & type de mal comitial.

Versl'age de 5 ans, apparition des premiers phénoménes
de chorée, qui persistent pendant deux ans.

A 14 ans, nouvelle attaque de chorée qui s’améliore pen-
dant quelgue temps qui réapparait. Au 19 ans, cette malade
séjourne dans le service de Brissaud ol le diagnostic de
chorée est confirmé. ’

A cette époqug, apparaissent les premiers iroubles psy-
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chiques qui sont, d’abord mis sur le compte de la chorée,
mais leur évolution est telle qu’elle impose un peu plas tard
le diagnostic de paralysie générale juvénile.

Ce serait peut-étre ici également la place des trois
observations communiquées par MM. Vallon et
Marie au Congrés des médecins aliénistesr et neuro-
logistes de 1894, sous le titre : Trois cas de paralysie
générale avec chorée. Malheureusement ces obser-
vations sont si incompleétes et si imprécises que leur
place demeure incertaine et que nous préférons n’en
. pas faire état.

Quoiqu’il en soit les faits précédents et surtout
I’observation de Cornil, Cuel et Robin nous montrent
I’'accentuation des troubles choréiques au cours de
Pévolution d’une paralysie générale ultérieure. 1I
s’agit donc vraisemblablement d’une atteinte primi-
tive des corps striés exagérée par un foyer nouveau
de méningo-encéphalite syphilitique.

Quant aux huit observations de la thése de S\age
dont quatre sont originaleé et quatre puisées dans
des travaux antérieurs, nous en donnons ci-dessous
un bref résumé : elles concernent pour la plupart
des hémichorées transiloires, apparues & la suite
d’ictus époplecliférmes et éqcompagnées d’hémiplé-
gies frustes.

Obs. I. — Hémichorée gauche survenue au cours d’une
paralysie générale chez une malade de 44 ans. Les mouve-
ments choréiformes apparaissent d’abord pendant une hui-
taine de jours, cessent, puis réapparaissent ensuite pendant
trois jours. Ils disparaissent définitivement dans la suite.
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Obs. II. — Paralytique général, 35 ans. A la suite d’une
hémiplégie droite transitoire, hémichorée durant deux jours.

Obs. I1II. — Malade de 52 ans. Paralytique général.
Hémiplégie droite suivie de mouvements choréiformes per-
sistant pendant trois jours.

Obs. IV. — Homme de 36 ans, P. G. Mouvements choréi-
formes de PPhémiface et du bras droit survenus aprés plu-
sieurs attaques apoplectiformes et persistant quelques mois.

Obs. V (Golgi). — Homme de 42 ans. P. G. Mouvements
choréiques généralisés pendant dix ans.

A lautopsie, lésions des corps striés. Cellules atrophiées,
granuleuses, chargées de pigments, plusieurs en état de
dégénérescence graisseuse. Enorme prolifération des élé-
ments conjonctifs..

Obs. VI (Kuessner). — Malade de 42 ans. P. G. Hémi=
athétose du coté droit.

Pas d’examen histologique. Pas de lésions macroscopiques
en foyer.

Obs. VII (Ewald}. — (Homme de 55 ans. P. G, Mouve-
ments choréo-athétosiques du coté droit.
A Yautopsie, ramollissement du lobe temporal gauche.

Obs. VIII (Glouston). — P. G. Femme. Mouvements
choréiformes transitoires de la face et des membres du coté
droit. ‘

Sage admet, en conclusion de son travail, et bien
qu’il rapporte une observation ou les lésions des
noyaux gris centraux sont particuliérement netles,
que les mouvements choréiformes de la paralysie
générale sont sous la dépendance des lesions des
couches corticales et dus a I’excitation pathologique
des éléments cellulaires de ces centres moteurs.
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Nous avons vu dans le précédent chapitre qu’ac-
tuellement on tendait & localiser ailleurs que dans la
région corticale les lésions déterminanies de la cho-
rée. 1l est probable,ainsi quele font remarquer Cor-
nil, Cuel et Robin que ce fait rapproché des descrip-
tions anatomiques antérieures quirelatent 'existence
' de lésions du corps strié chez certains paralytiques
~ généraux permetde poser A nouveau le probléme de
Patteinte possible du systéme strié dans la-maladie
de Bayle (altérations déja mises en valeur dans la
chorée chronique non syphilitique par les travaux
de MM. P. Marie et Lhermitte).

D’ailleurs au cours de la séance de la Société de
Neurologie M. Lhermitte discutant 'opinion précé-
dente remarquait :

« L’interprétation donnée par Cornil,Cuel et Robin
me paralt pleinement justifiée et je crois avec eux

que, chez ce malade, il s’agit d’une localisation sur
le systéme strié du processus de ’encéphalite para-

Iytique. Plusieurs observations anatomo-cliniques
témoignent, en effet, que 'encéphalite de la paralysie
générale pent, grace & une localisation sur lesnoyaux
striés, déterminer ’'apparition d’un syndrome, lequel
s’apparente & la chorée chronique. Jai en Poceasion
d’examiner dans le laboratoire du professeur Pierre
Marie, l’encéphale d’an para]yllque général ayant
présenté des manifestations choréiques intenses. Or,
il résultait d’évidentes altérations de noyaux lenticu-
ldires et caudés. Ce qui différencie ces lésions de
celles de la chorée chronique du type d’Huntington,
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c'est que, dans la paralysie générale, le processus
sg’avére comme de nature imflammatoire, tandis que,
dans la chorée chronique héréditaire, il s’agit de
lésions dégénératives souvent associées mais non
toujours a une sclérose névralgique, ainsi que nous
Yavons établi avec M. Pierre Marie et M. Porack. »
Il y aurait lieu d’ailleurs de rappeler les deux
observations rapportées par Damaye, suivies d’au- \
topsies, damps lesquelles existait nettement de la ]
méningo-encéphalite chez des malades atteints de
chorée chronique avec troubles démentiels. Dansun
. cas méme les adhérences de la méninge disséminées
s’accompagnaient d’un léger degré d’inflammation ‘
périvasculaire. Il y avait histologiquement un pro- |
cessus de neuronophagie intense el a tous les stades.
Il y avait donc trés vraisemblablement a lorigine
un processus de méningo—encéphalite ayant déter- |
miné parmi ses localisalions une altération du i
corps strié. X‘

l







CONCLUSIONS

1° Les mouvements choréiques sont d’observation
fréquente chez les paralytiques généraux.

Ces mouvements penvent pfésenter trois modalités
différentes.

Tantot il y a coexistence de chorée et de paralysie
générale, la chorée étant nettement antérieure. Ce
sont des faits exceptionnels.

Tant6t ces mouvements choréiques constituent un
des éléments symptomatiques permanents apparus
insidieusement au cours de la paralysie générale. Ce
sont des faits qui s’observent assez couramment.

Tantot enfin il s’agit de mouvements choréiques
transitoires survenant a la suite d’ictus chez des
paralytiques geénéraux, et accompagnés ou non d’he-
miplégie fugace. Ce sont les faits les plus fréquents.

L'observation originale recueillie dans le service
du professeur agrégé Roussy que nous rapportons
rentre dans la deuxiéme catégorie et le malade que
nous avons puétudier apres MM. Cornil,Cuel et Robin
rentre dans le premier groupe de faits.

49 Les travaux d'Alzheimer et ceux de Lhermitte,
en particulier, tendent 4 rattacher lexistence des
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mouvements choréiques, de la paralysie générale a
'extension du processus encéphalique au systéme
strié. '

La lecture allentive des observations antérieures,
ol Fexamen anatomique fut pratiqué, confirme en
tous points cette maniére de voir.

On peut donc en définitive expliquer I'apparition
de la chorée dans notre premiére observation par
une localisation plus intense des réactions au niveau
du corps strié. Dans la seconde, la chorée congéni-
tale ayant éi¢ mettement exagérée par l'apparition
ultérieure d’une paralysie générale, il y a sans doute
lieu de supposer que le processus encéphalitique a
frappé plus électivement les noyaux gris centraux
déja déficients.

~ Les recherches anatomiques ultérieures viendront
sans doute apporter des argumenis nouveaux en
faveur des opinions que nous avons ¢mises avec les
auteurs précités, »

.

Vu : Ie président de Ia thase,

NOBECOURT
Vu:le Doyen,

ROGER
Vu et permis d’imprimer
Le Resteur de ’Académie de Paris

P. APPELL
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