
LE JUULDÉ MÉDECINEEM DE OLIIPR1GiE

eni relief le catactère niiial de la nùaladie. >."outefois,
les -Paritsonéraeent sains, indemnîues (le syphilis.
Enmfin il -est à. signaler que, jusqu'it ptésC1it: la plupart
(les ras- se sont renedu«ýtrés danus la race juibe, et sp)éiat-

mient chez 'les israélites de'l'Orientt curopècit. 'flous les cas
dlit début furent observés chiez les juifs, et Carter a. insis-

té sur cette particuilarité. Mais, depuis lors-, on a rappor-
té quelques -observations (le races.

Le cas dle1MM. Davi's et Oatinait est classique à touts
l'es points de s'uie.

Il s'agît d'un petit garçom reçu dans les salles d'en-
falîts du "New Vork Post GrdtenHspit-,,l" ( service
d~e M. Clapini,) le 21 décé,mibre 1907.Il en sortit le 21
Janvier, reuitta aut bout dequelques jPurs et y uikorut le
4 février 3908. Soli lee et sa. mère, d'ailleurs bienî por-
tanits, sotnt iles Juiifs dle Russie. Sur 5 enfants, 3 sont
bien portants, 2 (y compris le vas actuiel> sont atteints-
d'idiotie alliâtrotiquei, famniliale. Le pretuier de ces der-
iiiers, né après it accouchement natitîel, fumt sain jusqu'à
huit oit neuif mois. A ce montent, la mère le conduisit ait
tl3ellevue Hospital" pour une diarrhée persistante. C'est
là que les muédecin-, lui apprirenit que soit enfant était a-
veuigle. Il était aussi très faible, miais set :ière i~rettait
cette faiblesse sur le compte de la diarrhée. Il mourut -à
dix-huiit moi.

Le quatrième enîfanmt, celuii qui fait le sujet dle l'obser-
vation actuelle, fut extrait par le forceps ; biezi portant
jusqu'-au huitième mois, il nie petit plus s' asscoir seul, nie
peuit rien prendredas ses Mains out le îetenlir quanud il
l'a pris, Ili e riait Jamais et semblait nie pas voir. il
avait aussi de la diarrhée. Nourri -lut -eini, il refuse à,
huit mois de téter. ilembres flasques, non spastiques;
pas dle convulsions. 1L'exa"men d(es autres enfants nion1-
tra qu'ils avaient une vute normale* et l'le santé parfaite.
Pas 4(e tuberculose, iii syphilis, ni alcoolisme, I li.a
tion' Mentale, ni trou'bles névropa-thiquées chez les parent..

Ant momentde l'admission, l'enfant présente unepa
ralysie généërale des membres, qui a ptogressé j-uzqu'à la
flaccidité complète, -sauf pour les doigts et orteils, qui
so)nt un p'etspastiques. L'enfant était noimha:l1lt et
inattentif. Rien' aul poumon ;-, apparence dle hbonne sanité,
p>eauî blaiuche, regard terne, mouivenit -ai, îîuoindre bruit.
O11 peuit nourrir l'enfant à la cuiller. Constipationî, -selles
cli apparences sanglantes. Grandes variationis (le. texulpé-
rature entre 37 et 42 degrés. Pouils entre 10o et 1 44
respiration entre 32.et 50. Le jour de la iort, le pouls
nionta0 à 164 -et la respirationi à 8o.

A -début, l'enfanît dorîîîait bien ; Puis -il de0vint très
age«ité, criant pendant sont sommeil et- difficile ori
dlysphagietès nýarqée à la fin.eanori

Le -premier janvier, prenuier examen des yetx : grani-
de tache-gris- blane.iâtre entourant chacpîe Macula;, celle-
ci, ovaele horizontalement, avgit une couleuirr eceie

l4e-% vaisseaux sanguins de la rétinîe-se -distinguaient danîs
l'aire -nébuleuse entourant la macula, et 'le flerf optique
était très blancu*.-Cécité complète.

Mort dans kè marasme.

Uni oeil lut efitici' neuf heures aprêà la miort et coii-
fié au Dr 'Oatmiaat pour l'exitmten histologique: état nior-
mîal de lit cornée, dle l'iris, dit corps cilaire, dut corps vi-
tré, du cristallin, (le la elioroÏde -et duitsystètie vtnscului.'
rc. Dants le lierf optique, le tissut coilncct;d était aboný-
daut ( tttroplîie optique. ) La choroïde et. la rétine é-
tailnt uM peU adhérentes, 1rtn t l' Pttte. D1)ans la région
(le la îîîaculaw la tétine étitt' paissies ; la fvaponi
liait dlaits le corpsg vitré ; elle était c-nt'wîlrée de cellules
gangli onnilaires proliférées, 11 est ftîchetux 1111on1 n'ait
pas pit reîuoitcer plus hiaut et étudier les lésions céré-
bral1es. liEn tout, cas, onl peut conclure -v le ab11seneco
(le tout proce-ssuls îîflanuuiiatoire oit autre -lésion
pouvant exp)liqluer les symuptômevs 01>11 tahînotscopîiquie.
ou la ýcécitô ; 2ceaIX a présenice dle granulations
particuilièr-es dans. les cellules ganIiglionna,,,ires ; 3e là Une
s' ;roPliiLeoptique conuniien çaite.

L'étiologie- reste obscure. La maladie est-elle congé-
nlitale, dans le sens d'une lés$ion hléréditaire -de la sul)stali-
ce grise ou (*u systèimeneeu central ;. est-elle acquise et
(Iue à quelques dégénérescences, on nie le sait.

l)an"s leb'pemèrs utopsies, 'SaIchs ( (1887-1892)
trôuva la dégénérescence des cellulespr dhs de fia
corticalité cérébrale tout entière et l'attribua -à un arrêt
de. développement.

I-irsll.(1898 ), après uni exarîm is tologýique trèes soi-
guJé et très complet, ét.ablit eni fait que uir seulement les
cellules CI> l'écorce du11cce.,tiu étaient atteinites, mi-ais aus-
si les cellules gaigioiiia ires da -,touît le système nerv'eux.
lPas dIe lésionis de la névroglie ni des vaisseaux.

Après (le nouvelles autopsics, 'Sachs admet ces lé-
Sions, et il pense que le processus -âborbîde aLteint pri-
initivemenit le cerveau et la mioelle (substance grise.)
pour se comnîliquer secondai rement aux fibres blanches
des cordons. antérieurs et latérauix (1903).

Pour ce quLi concerne les yeux, 1.'rcaeher Collins peni-
se que l'appýarence blanc grisâtre autour de-la macula est
dueà l'oedétme. Ilolden, clans un esis assez frais pour uin

bnexamen Ilustology1ile, a établi (tue les lésionîs de la
rétine étaihut identiques à celles le Pécorce cérébrale et
(le la mo11elle et dlues aux altérations (les cellules ganglion-
naires de la rétine. D'ailleurs le nerf optique et la.rétine
nie font-ils pa;s. partie du cçrveau e

-Qtuant aux causes qui produisent cette dlégénérescence
primitive des cellules ileracLusýes de 'tout le système et se-
eondclireînient les, lé-Sionis deIs filets nlerveu-x, elles restent
obsures. P'our Saclis la maadeserait Congénitale : il

'aiitd'un arrêt cie développeiiu-nt, d'une ageiie.e
,11 intitulait ses -premjiers cas: "arrêt (de développemi-ent

céérl genésie -corticale"'
lingdon et Ruissell p)enisenit q'e la maladie est ac-

quise-et due à un processus dégénératif. RHirseli. croit atis
si qu'elle est acquise, mais ýque les lésions dlégénératives
sont produites par (les toxines (toxémie.) Reste à ex-
pliquler le caractère aila et la qluestion de race.

te diagnIýostic n'es:t pas sans difficultés. 011 a pensé
à. la méningite, niais l'état dles yeux, en dehors de l'évo-.
Itutioiu, suffit là écarter ce diagnostic. Toe mhème argumlent


