. LE JOURN&L DE MEDECINE ET DE CHIRURGIE 6o

ne

en relief e catactére familial de la misladie. ,011,?‘:‘.[?%5,
les porents sont gtnéralement sains, inde}nnes de syphilis.
Enfin il est & signaler que, jusqu'd précent, la plupart
des ras: e sont rencontrés dans la race mee,‘et spéiale-
1aent chez les isradlites de I'Grient europeen. Tous lefs' cas
du déBnt furent observés chez les juifs, et Carter a insis-
té sur cette particularité, DMais, depuis lors, on a rappor-
té quelques -observations de races. ) .

1.c cas de MM. Davis et Oatman est classique a tous
les points de vue.

Il s’agit d'un pefit gargon regu dans les salles d’?n-
fants du “New York Post ‘Graduate Hospital” (service
de M. Chapin, ) le 21 décémbre 1907. Il en sortit le 21
janvier, rentta au bout de quelques 'jours.et y mc'mrut Ie
4 lévrier 1908. Son pife et sa mére, d'ailleurs bien por-
tants, sont des Juifs de Russie. Sur 5 enfants, 3 sout
bien portants, 2 (y compris le vas actuel) sont atteints
didiotie amaurotiqua familiale. Le premier de ces der-
niers, né aprés un accouchement naturel, fut sain jusqu'a
huit ouw neuf mois. A ce moment, la mére le conduisit au
“Bellevue Hospital" pour une diarrhée persistante. Clest
11 que les médecins Ini apprirent ue son enfant était a-
vengle. Il é&tait aussi trés faible, mais sa andre mettait
cette faiblesse sur le compte de la diarrhée. Il mourut &
dix-huit mois.

Le quatritme enfant, celui gui fait le sujet de 1’obser-
vation actuelle, fut extrait par le forceps; bies portant
jusqu'au huitidme mois, il ne peut plus s'asscoir seul, ne
peut rien prendre ‘dans ses mains ou le retenir quand il
la pris. 11 ne riait jamais et semblait ne pas voir. Il
avait aussi de la diarrhée. Nourri au sein, il refuse a
huit mois de téter. Membres flasques, non spastiques ;
pas de convulsions. I/examen des autres enfants imon-
tra qu'ils avaient une vue normale et une santé parfaite.
Pas de tuberculose, mi syphilis, ni alcoolisme, ni alilna-
tion mentale, ni troubles névropathiques chez les pacents.

Au moment de I'admission, 'enfant présente ane ja-
ralysic générale des menwbres, qui a progressé jusqu'a la
flaccidité compléte, saif pour les doigls et orteils, qui
sout un peu spastiques. L’enfant ¢tait nonchalant et
inattentif. Rien au poumon ; apparence de honne santé,
peau blatiche, regard terne, mouvement au moindre bruit.
On peut nourrir lenfant a la cnillet. Constipatinn, selles
en apparences sanglantes. Grandes variations de tempé-
rature : entre 37 ct 42 degrés. TFouls entre 100 ot 144 ;
respiration entre 32 et 30. Ie jour de la mort, le pouls
monta. 4 164 et la respiration a 8o.

Au -début, Venfant dormait bien; puis 4l devint treés
agité, criant pendant son sommueil et. difficile & noutrir ;
dysphagietés niargée & Ia fin.

Le premier janvier, pretier examen des ¥eux : gran-
de tache~gris blanchitre entourant chaqtie macula ; celle-
ci, ovale horizontalement, avgit une couleur rot:ge-éerise,
Les vaisseaux sanguins de la rétine se distinguaient dans
Paire nébuleuse entourant la macula, et ie tierf optique
Ctait trés blanc. Cécité compléte.

Mort dans le marasnie.
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Un ceil Iut enlevé- nenf hetres aprds la mort et con-
fi¢ au Dr Oatman pour l'exmmen histologique ¢ état nor-
mal de la cornée, de lirts, du corps ciliaite, du corps vi-
tré, du eristallin, de la choroide et du systitne vascule'd
re. Dans le nerl opligue, le tissu conncetd était abone
dant (atrophie optique.) Ta choroide et la rétine é-
tajent un peu adhérentes, Uune & Pautre. Dans lo région
de la maculn Ia tétme étdit épaissics ; la foven’ prodimi-
nait dans le corps vitré; elle était wrtourde de celluies
ganglionnaires prolilérées. 11 est fdcheux fu'on n'ait
pas pit remonter plus haut et étudier les lésions ciré-

brales. I%n tout, cas, on peut conclure : 1e¢ & Pubsence
de tout processus inflammatoire ou autre iésion
pouvant  expliqguer les symptomes ophtalinoscopiques
ou la cleité ; 2¢ 4 la présence de granulations

particuli¢res dans les cellules ganglionnaires; 3e & une
» (Fupliic optique commengarnte,

I'étiologie reste ohscure. Ta maladie cst-elle congé-

nitale, dans le sens d'une lésion héréditaire -de la substan-
ce grise on du systéme nerveux central j est-elle acquise et
due & guelques dégénérescences, on ne le sast.
~ Dans les premitres autopsies, Sachs ( (1887-1892)
trouva la dégénérescence des cellules pyramidales de Ta
corticalité cérébrale tout entidre et l'attribua & un arrét
de développetnent. '

Hirsh (1898), aprés un examen histologique trés soi-
gné et trés complet, étublit en fait que non seulement les
cellules @ I'écorce du cervean étaient atteintes, mais aus-
si les cellules ganglionnaires de tout le systéme nerveux.
Pas de lésions de la névroglie ny Jes vaisseaux.

Aprés de nouvelles autopsics, Sachs admet ces 1é-
sions, et il pense que le processus sworbide wtteint pri-
mitivement le cerveau et Ja moelle (substance grise)
pour se communiquer secondairement aux fibres blanches
des cordons. antérieurs et latéraux (1903).

Pour ce qui concerne les yeux, Treacher Collins pen-
se que l'apparence blanc grisitre autour de-la macula est
dued l'oedéme. Holden, dans un cas assez frais pour un
bon examen histologigue, a établi que les lésions de la
rétine Ctafent identiques A celles de Récorce cérébrale et
de la moelle et dues aux altérations des cellules ganglion-
naires de la rétine. D'ailleurs le nerf optique et la rétine
ne font-ils pas partie du cerveau ¢

“Quant aux causes qui produisent -cette dégénérescence
primitive des cell‘ules neraeuses de tout le systéme et se-
condairement les lésions des filets nerveux, elles restent
obsures. Pour Sacks la maladie serait congénitale - il
s’ag’-i‘ra& d’un arrét ue développenvent, d’une agendsie.
Il intitulait ses premiers cas : ‘“‘arrét de développement
cérébral, agenésie -corticale.”

Kingdon et Russell pensent que la maladie est ac-
quisz-et due & un processus dégénératif. Hirsch croit aus
si qu'elle est acquise, mais que Jes lésions dégénératives
sont produites par des toxines {toxémie,) Reste 3 ex-

Pliquer le caractére famiilial et la question de race.

. Te fllaglxostic n'est pas sans (difficultés. On o pensé
ala meningite, mais 'état des yeux, en dehors de I'évo-
lution, suffit & écarter ce diagnostic. I.e méime argument
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