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AVANT-PROPOS

Nos ébwdes  vétévinaires terninées, nous avons pensé
pour les couronner, choisir, comme sujet de notre these,
la Myopathie primitive progressive ches les animaur,
affection encare incomplétement individualisée en patho-
logie comparée.

Les données que nous possédons sur celle myopathie
sont sourlout d'ordre anatomo-pathologique, car en méde-
cine vélévinaire, la maladie constifue encore une  lrou-
vaille d’ autopsie ou d'inspection des viandes, sauf ches
le chien, bien que le cheval, les bovidés adulles el le
veaw en soient alleinds,

Notve but a été d'apporler une modeste conlribution i
Uanatomie pathologique générale de la Myopathie primi-
live progressive ches le veaw o, jusqu’a ce jour, aucune
dhde histo-pathologigue w'a éié publice.

Nous avons nowrri Uespoir que notre these susciterail
la recherche et Uétablissement d'une symplomalologie
dont la carence regrellable se fail senfir dans les publi-
calions el ouvrages vétérinaires, si U'on exceple le courl
Lubleau clinique exposé dans Uinteressant travail de notre
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maitre, M. le Professeur V. Ball et Ch. Lombard, sur un
cas de Myopathie primitive progeessive chez une chienne.

Il nows a semblé gu'en atiirant Uattenfion sur wne nid-
tadic des museles qui, en somme, W est s rare, lis
vélérinaires pourraient peut-étre constituer un jour les
signes  cliniques de la Myopathie chez le cheval el lis
horiidés.

Nous remercierons « ahord, nolre Maitre, M. le Pro-
fesseur Ball qui nous w inspiré le sujet de nolre Hhise:
Nous le remercierons aussi pour ses conseils ¢l ses encou-
ragements répetés. Nous lui garderons towte nolre recon-
naissomce pour sa complaisance el sa biepeeiflanee sans
cesse renourelées, co qui nows a peemds de mener @ o
fine nobve fravail.

Naus exprimerons cgalement nolre grafifude a M, le
Prafesseur Paviol  pour U'honneur gutil nows o fail en
acceplant la présidence du Jury de notre these.

Nous remercierons aussi M. le Professeur Douville gui
i bien voulw faire partie de notre Jury.

Enfin, toute notre reconnaissance irg @ nos mailres de
I'Ecole Viétérinaire de Lyon, qui, durant nos éludes nous
ont prodigué leur saroir et nous onl monlré e chemin
suivre pour confribuer aw développement de la médecine
valdrinaire,

INTRODUCTION

Notre but, dans ce travail, est d’abord d'attiver 'atten-
lion des vélérinaires sur une affeclion du systéme musci-
laire encore peu éludide chez les animaux, surloul an
point de vue clinique.

Dans un court historique nous rappellerons les données
que nous possédonsy en pathologic comparée, sur cetle
intéressante maladie des muscles,

Nous présenterons un tableau clinique de ln myopathie
chez Uhomme el les aniniaux. Ce chapitre fera ressortir
les lacunes considérables de la anédecine vélérinaire en
ln matiere, el sera comme un jialon posé en guide aux
chercheurs. Peut-élre contribuera-t-il & provoquer des tra-
vitux dans ce sens el ¢’est i une de nos modestes ambi-
tions,

Nous presenterons ensuite analomie pathologique gé-
nerale de la myopathie, éude comparée qui mellra cn
évidence Uanalogie de la maladie chez 'homme et les
TS

Ce chapitre sera suivi d'un paragraphe sur 1'éliologie
el la pathogénie de la myopathie primitive progressive.
Enfin, nous ferons connaitre une observation de myopathie
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primitive progressive chez le veau, que nous avons pu étu-
dier grace a I'obligeance de notre Maitre, M. le Profes
seur Ball.

A celte occasion, nous présenterons, pour la premiere
fois en pathologie comparée, une étude histo-pathologique
compléte de la myopathie chez le veau.

Cotte élude constitue la partie originale de notre thise,
puisqu’il n'en existe encoré aucune concernant cel ani-

mal.,

HISTORIQUE

La littérature vétérinaire n'est pas riche en documents
concernant la Myopathie primilive progressive, Dans au-
cun ouvrage de pathologie comparée il n'en est question.

Encore 4 I'étal de trouvaille d’autopsie, sauf chez le
chien, I'affection figure seulement dans certains livres
d'Inspection des viandes et dans le traité d’Anatomie pa-
thologique générale de notre Maiire, M. le Professeur V.
Ball. e

La majorité des livres ( Inspection des viandes n'en fonl
pas mention el ceux qui citent cetle affection la désignent
sous des noms impropres dont le plus couranunent em-
ployé est celui de lipomatose. — Dans les publications
velérinaires le seul travail qui porte le titre de Myopathic
primitive progressive est celui de notre Maitre, M. le Pro-
fesseur V. Ball et Ch. Lombard.

Rabicaux, dans son Cours d'inspection des piandes,
sous le nom de o« Dégénérescence graisseuse des muscles,
signale une altéralion assez commune chez les animauy de
boucherie, en particulier chez le veau, parfois localisée &
un seul muscle (?) mais le plus souvent a plusieurs, par-
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fois méme 4 tout un membre, Nous résumerons le chapitre
consacré a celle lésion, ;

« Sur la section de muscles atteints, el au début, on
voit des points blancs, onctueux comme de la graisse,
résultant de Vinfillration graisseuse du tissu musculaire.
Par la comprgssion exercée, les fibres musculaires perdent
leur structure et leur striation. La teinte blanche devient
uniforme et la viande ainsi fransforneée s¢ conpe comme
2 la graisse.

Parfois la stéatose musculaive s'accompagne de dége-
nerescence fibreuse el la viande alors sclérosée devient
immangeable. »

Rabicaux rappelle que divers auteurs  Furstemberg,
Roloff, Repiquet) onl observé cetle lésion chez des
agneaux, des veaux et des pores, lésions qui apparai-
traient déja chez le fortus. Les animanx atteints sont ane-
miques el leurs museles sonl lardacés, comme cuits.

Sans compter les dénominations impropres employées
par Pauteur, sa description mangue de précision. La con-
ception de Rabicaux concernant la myopathie st plutol
fanlaisiste et ne résiste pas a examen histologique quil
n'a cerlainement pas fait.

En 1915, dans un auotre travail titulé @ Adipose mus-
culaire, le Professcur J. ‘Basset a publié P'étude d'un cas
observé par lui chez une vache dgée de 4 ans, & propos
de laguelle il avait fait en 1908 une communication orale

csous le titre de Myopathic primitive progressive o la So-
ciété Anatomique de Paris. L'auteur fait remarquer I'ab-
sence compléte de tableau clinique en pathologie compa-
rée, si bien que Paffection constitue une simple trou-

vaille d'autopsie.

= s

Le veau est 'espice chez laquelle Iaffection en (uestion
s'observe le plus souvent. Tous les ohservateurs, d’aulre
part, sont d’accord pour déclarer que les animaux atleints
sonl en excellent état de santé apparente lors du sacrifice.
Ils sont en bon état de graisse. |

Comme chez I'homme, la myopathie a pour sidze surtout
les muscles de la racine des membres ot on I'ohserve (e
préférence chez les jeunes,

Chez le veau, le systéme musculaire peut étre atteint
dins sa presque totalité (Picttre), 11 en est de méme chez
le cheval (Morel el Vieillard).

On e sait pas si Paffection est héréditaire.

Le Frofesseur J. Basset donne ensuite une description
macroscopique de la myopathie. A ¢6té de muscles [Hes.
(que totalement transformés, on en rencontre ol "adipose
est partielle. Avee le temps, ces derniers seraient-ils deve-
nus completement graisseux 2 Cela ost possible; mais pas
certain,

Ces conslatations fonl ressortir que la myopathie n*ap-
parait pas d'emblée dans tous les muscles of (que T trans-
formation s’y fait progressivement.

La métamorphose adipense débuterait i la périphérie
des muscles en un on plusieurs points. sur une étendue
variable. { 1

Sur des coupes transversales (e muscles malades, on
constite que, le plus souvent, Ia métamorphose adipeuse
semble progresser par coulées irréguliéres qui se rejoi-
suent, se fusionnent et s"aceroissent pour entourer et suh-
merger les faisceaux musculaires secondaires. Apparence
Irampeuse, car le microseope montre que le tissu museu-
laire strié ne disparait pas devant la graisse mais qu'il
erée lui-méme ce fissy adipenx.
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Par un examen attentif, on retrouve les surfaces de
section des faisceaux musculaires sur lesquels on peul
voir des laches ponctiformes gris péle.

Les coupes longitudinales montrent des surfaces veinées
par le tissu adipeux qui forme des filons. Dans les mus-
cles. méme les plus atteinis, on rencontre toujours des
fibres musculaires restées saines.

L’auteny précédent fail ensuite une description histo-
logique de la myopathie. Dans le cas de museles totale-
ment envahis, on rencontre, dans les coupes longitudi-
nales. quelques fibres striées ayant conservé leurs carae-
téres généraux et séparées par des files de cellules adi-
peuses, paralléles, Quelques fihves musculiires paraissent
amingies.

Dans les muscles 1ésés d'une manitre discréte, la dispo-
sition générale des fibres n'a pas changé, mais nombre
wentre elles sont transformées. La fibre parait d’abord
hypertrophiée avee une striation longitudinale plus accu-
sée, ce qui tient & I'augmentation du sarcoplasma. On note
la fragmentation de la fibre en blocs volumineux et ire-
guliers oi I'on rencontre souvent des vestiges de fibrilles.
Les noyaux se sont multipliés et apparaissent, dans
I'épaisseur du bloe, nombreux, bien colorés, entloures
d'une faible atmosphére de protoplasma qui pousse des
prolongements dans toutes les directions,

On peut voir des masses protoplasmiques multinucléées
mais le plus souvent, il y a individualisation cellulaire
autour des noyaux.

Le tissu conjonctif lache des muscles n'a pas changé.
I n'existe pas d'altérations vasculaires el le sang esl
normal.

TR,

Des files de colonnes de cellules adipeuses ont pris la
place des fibres musculaires disparues. Ces cellules déri-
vent des corpuscules musculaires snivant la conception
soutenue par Krosing et Durante, en pathologie humaine.

Daprés le Professeur J. Basset, la myopathie serait le
vésultat d’une évolution régressive oo d'une métamor-
phiose incomplete qui reste sous la dépendance exclusive
de quelgque souvenir ancestral.

En se placant au point de vue de I'lnspection des vian-
des, «d'apres cet autenr, les museles atteints d’adipose
ne sauraient étre considérés comme de la viande, pas
plus que comme de la graisse el vendus comme tels.

Dans ouvrage de Rennes (Inspection des viandes 1921 ),
il semble qu'une confusion ait été éablie entre la dégéne-
reseence graisseuse des muscles et la Myopathie. 1’ auteur
tente cependant de les différencier, mais sans y parvenir.

Dans un passage intitulé Lipomatose, Rennes rappelle
que la lipomatose a ¢été décrite sous le nom (e sclérose
musculaire el de déginérescence graisseuse. On y frouve
ensuite cette affirmation que la lipomatose s"observe assez
souvent ehez le cheval el que les muscles les plus souvent
atteints sont ceux du  train antérimr. puis cenx de
I'épaule el du bras.

L altération, dit-il, est tantot limitée & un groupe mus-
culaire, tantot trés élendue et parfois méme généralisée.
On constate done la méme ignorance e a véritable
maladie cachée sous le nom impropre de lipomalose.

Il est évident que, sans la notion de myopathie pri-
mitive progressive, auteur n'a pu présenter 'affection

comme regionale. frappant des groupes musculaires bien
définis snivant les formes de la maladie, formes qui sont
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établies chez I'homme et qui doivent aussi ére établies
complétement, un jour, chez les animaux.

Piettre, dans son livre d° « Inspection des viandes v,
sous le titre A’ Adipose musculaire, déerit les 1ésions ohser-
vées dans la myopathie primitive progressive. Nous résu-
merons ici ce chapitre,

L adipose s'observe surtout chez le veau (15 & 20 cas
pour 10.000 yeaux apportés aux Halles centrales), bien
plus rarement chez les bovidés adultes, le pore et le che-
val. Sur le marehé, la recherche de Padipose, chez le
vean, se fera en inspectant les surfaces musculiires non
recouvertes de graisse ou mises & nu par la coupe. Au
lien ’une coloration rosée, homogéne, on observe des
trainées blanches, irvégulierement disséminées et donnant
‘i Uensemble une teinte grisitre. Chacune de ces taches
ast un cordon adipeux de formation anormale, rappelant
le « percillé o des bovidés adultes. Les muscles transfor-
més sont atrophiés et le « quasi » au lieu d’étre convexe
est plat et méme concave. Ces modif ications se conlinuent
l¢ long des adducteurs de la cuisse dans lenur direction
axiale.

Les muscles atteints, outre leur coloration blanche, pre-
sentent une atrophie plus ou moins accusée qui les dis-
tingue des muscles voisins intacts. Ces lésions s'observent
sur les muscles du train postérieur, ainsi que sur les
membres antérienrs @ le systéme musculaire peut étre
presque totalement transformé, on a alors une atrophie
goneérale.

La transformation est rarement compléte chez les ani-
maux ; elle est lente, progressive et débute a la périphérie

du musele.

AN )T

Sur une coupe transversale, on voit des plages blan-
chies graisseuses o tiquetées de ronge chez le beeuf. de aris
pale chez le veau » coloration qui varie avec I'dge et les
espéces,

Sur des coupes longitudinales de la région adipense on
voil' une surface veinée de coulées de graisse blanche
alternant parallelement avee des fi'li.'w'{'(‘i\-llk' musculpires
de eoloration normale.

L'auteur rappelle ensuite la description histologique «u
professeur Bassel & propos d'un eas chez une vache.

I"analyse des graisses des muscles myopathiques indi-
que une graisse normale. Piettre a trouvé comme movenne
dans six déterminations : ;

Indice de saponification .......... 0,197 4 0,200 |
Indice d’ iode o s v s s 1445 & 4693
Chiffre de Henler (acides gras solides) 05 a !l8>.86 of
Poinl de fusion ...... 36°5 4 38°5H .

Au point de vue de Ulnspection des viandes, le pro-
cessus myopathique entraine une telle modification phy-
stque que ces viandes doivent étre éliminées. Les graisses
extraites par fusion, mérvitent d’étre liveées & alimenta-
tion. Les viandes retirées de la circulation sont simple-
ment « impropres & la consommation .

Dans tous les travaux précédents, on ne (rouve aucun
souci des types de la myopathie primitive progressive,
aucune préoccupation de classification. I faut arriver au
travail de notre Maitre, M. le professenr Ball et Ch.
Lombard, pour trouver un essai dans ce sens.

On peut dire en effet, daprés les descriptions des au-

"
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teurs, que la myopathie des animaux presentent Ja ’phl—
part des types décrits chez I'homme el mntn-mnu-nl. ,‘h.
type de Leyden-Mmbius, les lypes de Zimmerlin et Sea-
a-huméral.
pu:;h:::\: au  lype facio-seapulo-huméral  de  Landouzy-
Déjerine il a été observé chez le cheval (V. Iiu\h.- i3
En 1922 dans un article intitulé : «  Myopathie pt‘mll.-
tive chez une chie;um. notre Maitre, M. le l’rnfvsdvuru\‘
Ball ot Ch. Lombard déerivent Uaffection pour la premicre
fois, chez cet animal. 3
Aprés un vappel des divers Lypes dee la myupathie |ul
mitive chez Phomme, ces auteurs présentent It ||'I‘|"l|lltw'll‘
description elinique faite en |mtlunlngw.cuml‘mn-fn tine
étude anatomo-pathologique détaillée fait suite a celle
deseription.
Nous résumerons ce travail. : :
Los autenrs précédents vappellent que Faffection qu
n«-ms gecupe est connue, en pathologice suush uiles nmn's
aussi variés quiimpropres : lipomaltose inh-rﬂ:ln‘*llv. m'fr-
pose musculaire, dégentrescence graisseuse, tfrhpum- .fn-
[erstitielle. dénominations empiriques quine satisfont pulml
la science moderne surtout depuis Iheureuse pém’slm‘tu‘m
réciproque des deux médecines. L anatomie pathologique
a done fait réaliser sur ce poinl, comme sur I:cnucmq?
dautres du reste un progres €norme, puisqu’elle a mnnlr.e
la véritable nature de la myopathie primitive et a _pm-mts
de homologuer i celle de 'homme. Inutile de ciu'v qn>o
toutes les démonstrations précédentes, froits de I.empl-
visme ot de Uignorance doivent étre ulmmlnnn(tes ‘it
qu'elles doivent céder la place a celle de Myopathie pri-

milive progressive,

== e

Lexpression de Myopathic primitive - progressive em-
ployée pour la premiére fois par le professeur J. Bassel,
mérite seule 'étre conservée afin d'avoir une dénomi-
mation identique a celle de la médecine humaine.

La maladie ne devient bien perceptible que lorsqu’elle
se manifeste avee intensité et qu'elle est plus ou moins
gi-uéraliéi-o.

L'autenr rappelle que tous les animaux atleints sont
en bon éat de graisse, ce qui s'explique par le caractére
non douloureux de la maladie, par I'intégrité de I'appareil
digestif, enfin par le sacrifice précoce des animaux,

Chez le veau, presque tous les muscles peuvent étre
alteints, de méme que Morel et Vieillard 'ont observé chez
le cheval. Les museles le plus souvent atteints sont - les
pectoraux, ilio spinaux, fessiers, ischio-tibiaux, adduc-
teurs el extenseurs de la cuisse, enfin les muscles e
P'épaule el du bras, Le Iype facio-scapulo-huméral n'a
pas été observé chez les animaux, ce qui ne signifie pas
qu’il n'existe pas. '

Dans le cas publié phr notre Maitre, M, le Professenr
V. Ball, il s'agissail d’une chienne berger, dgée de huit
ans. Le sujet amaigri, quoique de hon appetit, avait preé-
senté depuis des mois un affaiblissemment progressift de i
motilité, et une atrophie des muscles de In région posté-
vieure du corps. Il y avait de la difficulté de Ia marche
el le malade s’affaissait sur son train postérienr, £

A Fauntopsie, on notait e I"amaigrissement et un edéme
discret du tissu conjonetif sous-cutan. Les museles de la
région lombo-sacrée ¢l des membres postérieurs étaient
alrophiés et, sur des sections longitudinales,

ils élaient
te coloration rouge pdle. s étaient striés de lignes blan-
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ches, paralléles. et leur consistance paraissail un peu
augmentée. Sur des soctions transversales, le muscle appa-
raissait eloisonné par un réticulum gris blanchitre,

Comme autres lésions, sans relations avec la myopa-
thie, il existail une myocardite chronique en foyers, avee
dilatation du caeur, une endocardite chronique mitrale el
tricuspidienne, enfin une néphrite chironique atrophicqud
Il n'y avait pas de lésions apparentes de la moelle épiniere.

Les coupes transversales de muscles malades, exami-
nées @ un faible grossissement, montraient la séparation
des faisceaux musculaires par une production de cellules
adipeuses nombreuses, dessinant un large réseau enla-
cant les faisceaux musculaires stries.

L'atrophie musculaire était tres netle sur certains mus-
c¢les, tandis que dans d'autres cette alrophie n'élait pas
sensible.

Dans un méme muscle, les faisceaux musculaires élaient
inégalement alteints, et dans un méme faisceau, on pou-
vail trouver des fibres strices atrophices ou normales,
d’antres hypertrophices.

Il s’agissait (Calrophie simple avee conservation des
caractéres histologiques normaux, sauf le diametre lrans-
versal qui avait diminué, ¢est-d-dive sans lésions dégéné-
ratives,

« Les faisceaux musculaires apparaissent plongés dans
w une atmosphére adipeuse el sonl eux-méme transformes
w partiellement en fissu graisseux .

Au sein des faisceaux musculaires, on apercevait des
ilots de cellules adipeuses bien isolées et en continuite
avee le lissu graisseux  ambiant,  D'autres faisceaux
élaient dissociés, disloqués, si bien que les fibres survi-

=20f

vantes ¢taient éparpillées an sein do tissn graisseux
néoformé, '

Dans cette trame adipeuse, on trouvait, par places, des
vestiges de faisceaux conjonctifs de la charpente primi-
tive des muscles. On ne rencontrait pas de 1ésions de
dinpédese.

Parfois, les noyaux des fibres muscolaires paraissaient
plus nombreux.

Dans les coupes histologiques longitudinales des mus-
cles alteints de myopathie, on apercevait des fibres mus-
culaires atrophiées. Certaines d'elles étaient fragmentées
par des cassures transversales.

Au niveau de certaines fibres, on avait Iimpression que
iles corpuscules musculaires s'étaient individualisés aux
dépens du sarcoplasmi.

Les cellules adipeuses formaient entre les faisceaux el
les fibres muscolaives des files ou des travées paralléles
aux fibres.

Pas de sclérose dans les muoscles examinés ni e lésions
sur les artérioles el les nerfs.

L'examen microscopique de la moélle épiniére, au ni-
vean du renflement lombaire n'a pas révelé de lésions.

Dapres les constatations précélentes, on se trouve done
en présence d'un cas de Myopathie primitive progressice
du type Leyden-Malius.

Daprés notre maitre, M. le Professenr V. Ball et Ch.
Lombard, et suivant 'opinion classique admise en méde-
cine humaine, la génése des cellules graisseuses aurail
une double origine : les eellules fixes de la trame COnjone-
tive des muscles et surtout les corpuscules musculaires.
Actuellement 'origine conjonctive leur parait douteuse,
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Enfin, peur eux, la myopathie consisterait dans un vice
de nutrition du muscle et aurait pent-élre une origine
nerveuse.

CONSIDERATIONS GENERALES

a) La myopathie primitive progressive
chez I'homme

Nous avons emprunté les données suivantes aux ou-
vrages classiques et, en particulier, au traité de méde-
cine de Bouchard et Brissaud, o0 se frouve une excel-
lente deseription de la maladie.

Sous le nom de Myopathie primitive progressive, ou e
dystrophie musculaire progressive (Erb). on désigne, chez
I"homme, une affection le plus sonvent héréditaire on
familiale du systéme muscalaive, caraclérisée  clinigue-
ment, par Vaffaiblissement progressif et Patrophie plos
on moins apparente de certains groupes muscolaires, loga-
lisations varianl avec le type de la maladie  analomi-
quement, par Ualtération dégénérative de la fibre strice
aboutissant & atrophie simple avee ou sans prolifération
conjonctive . ou adipeuse inlerstitielle, sans lésion  dn
systeme nervenx périphérique on central ; étiologique-
ment, par la spontanéité de son apparition el 'absence
de toute notion autre que Uhérédité ou la congénéilé,

i S
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La Myopathie primitice doit étre distinguée des alro-
phies musculaires spinales ou nevroligues qui sont dues
i une altération de la moélle épiniére on des nerfs, hien
que 'on tende & considérer toutes les atrophies muscu-
laires progressives comme des variantes dune méme en-
fité morbide,

Quant aux atrophies musculaives, dites refleres, sue-
cédant & un traumatisme, & une arthropathie on 4 une
Iésion dn voisinage on ne peut les faire rentrer dons In
définition de la maladie puisquelles ont une canse ol
début connus.

La maladie fut décrite. pour In premiére fois, en 1561,
sous le nom de paraplégic hypertrophique de Uenfance,
par Duchenne qui la considére comme d'origine cereé-
brale,

En 1868, le méme auteur la décrit sous le nom de
paralysie pseudo hyperthophiee et la considére comme
indépendante de toute altération des centres nerveux.

Mais, dans les années qui suivent, la myopathie est
confondue avee les atrophies ordinaires. I faul arviver
en 1882, & Erb, pour voir décrite une atrophie muscu-
laire progressive dans laguelle il n’a pas trouvé de réac-
lion de dégénérescence el débutant chez PVenfant : Joime
juvenile, En 188§, Landouzy et Déjerine décrivent le type
faciv-scapulo-hwmiral. Ces auteurs trouvent I moélle el
les nerfs périphéviques indemnes et font de la myopathic
une affection bien @ part et lui donnent son véritable nom.

Depuis lors, dlintéressantes éudes furent faites par
Marie et Guinon, et par de nombreux auleurs sur diffé-
rents cas. Dans ces derniers temps, on s'est attaché
cludier la pathogénie el les rapporls récipricques des di-
verses formes de la maladie.
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Quant aux cauvses de la maladie, on est réduit a des
hypothéses, et I'on eroit que dans cette maladie du jeune
dge, rare, hérédité jone le role primordial.

La maladie se présente sous divers types clinigues.

1*  Puaralysie  psewdo-hypertrophique.  Duchenne.
Cette forme constitue le type le micux caractérisé des
myopathies hypertrophiques et débute rarement apres la
dixieme année, de préférence chez les gargons.

L'hypertrophie on plutot la pseudo-hypertrophie com-
mence par les membres inféricurs (mollets, cuisses el
fesses). Les malades onl des membres de colosses qui
contrastent avee la faiblesse fonctionnelle. Au début on
constate un affaiblissement lent et progressif des mem-
bres inférieurs, puis une hypertrophie muscalaire. A un
moment donné les ehzions hypertrophices s'atrophient.
suivant la régle générale des myopathies primitives pro-
SIEsSiVes,

I hypertrophie intéresse les museles, dans 'ordre sui-
vant : les jumeaus, le soléaive, les péroniers, le jambier
antérieur, le triceps crural. Plus tard ce sont les fessivrs,
le demi-tendineux el le demi-membraneux. L augmenti-
tion de volume est considérable el les malades ont des
formes herculéennes. )

La maladie atteint plus tard les musecles supérieurs.
mais sous la forme atrophique. Les muscles alors inlé-
ressés sonl ceux de la ceinture scapulaire el du bras,
tamldis que ceux (e la main et de Mavant-bras sont d’ordi-
naire respectés. Dans des cas exceptionnels la psewdo-
hypertrophie musculaire peal se généraliser el intéresser
méme les museles masticateurs et ceux de la face.
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Il existe des formes frustres (Damaschino), st que
'hypertrophie peu prononcée fasse place rapidement i
I'atrophie. soit que 'atrophie apparaisse d’emblée.

2° Type Leyden-Mabius. — Ce type décrit par Leyden,
en 1867, est une forme sans hypertrophie. Comme dans
les paralysies psendo-hypertrophiques, le début apparait
dans le jeune dge et par les membres inféricurs. La mar-
che de la maladie est également progressive, tres lente,
allant des jambes aux cuisses, des cuisses aux masses
lombo-sacrées et, de la, aux membres supérieurs. En

somme, il 0’y a de différence avec le type précédent que

I"absence d’hypertrophie des muscles.

3° Type Zimmerlin. — Dans ce type, la myopathie
débute par les muscles péri-thoraciques et les muscles
du bras. Le trone est atteint surtout dans sa partie supe-
rieure, et, aux membres supérieurs ce sont les museles
les plus volumineux qui sont les plus atteints. Les mem-
bres inférieurs ne sonl pris que tardivement. La myopi-
thie ne débute gueére qu'a 'dge de la puberté ou un peo
plus tard.

Dapres M. Bayvmond, le type Zimmerlin est une moda-
lité de la maladic familiale qui peut avoir pour autre
expression elinique Patrophie musculaive du type Leyden
Mabius et la paralysie pseudo-hypertrophique.

£ Type seapulo-humeral. Forme juvénile d’Erb.
Dans cette forme signalée par Erb (1882}, le début ton-
jowrs insidieux se fait dans Uenfance ou la puberté, par

la cemture scapulaire et les muscles des bras, quelquelois
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par ceux des lombes eu des membres inférieurs 5 d'antres
fois en méme temps par les bras, le dos et les jambes.
Erh a vu la maladie débuter d'un seul coté, autre élanl
pris plus tard. Les muscles de Vavanl-bras, de la main
el (du mollet sont souvent respectés. Le biceps el le bra-
chial antérieur sont pris parfois de facon trés précoce.

Les muscles de la face, qui peuvent, au début, paraitre
sains, présentent dans certains cas un affaiblissement plus
o moins accusé, mais leur participation a la maladie
est tardive.

5% Type facio-scapulo-lmeral de Landouzy-Déjérine.
— Cette forme a été décrite par Duchenne (1865) sous le
nom (alrophie musculaire progressive de Uenfanee. La
maladie débute dans la seconde enfance avee une parti-
cipation précoce des museles de la face el un envahisse-
ment progressif des muscles des membres el du trone.
Landouzy et Déjérine cnt complété Phistoire de la ma-
ladie et ont montré le facies myopathique qui peat indi-
quer une atrophie progressive commencante. Sila ma-
ladie débute en général dons Penfance, elle peut n'appa-
raitre que dans 'dge adulle, ou méme & un dge avance.
Diaprés eux, Palfection ne débute pas toujours par la
face, elle peat commencer par les membres supérieurs,
plus rarement par les inférieurs.

6" Types secondaives. — Dans le type d'Eichhorst on
[émorotibial, affection intéresse dabord les membres in-
férieurs en commencant par les interosseux et les triceps
cruraux, puis s'étend aux muscles de la partie inférienre
du trone, enfin a ceox des épaules et des bras, ceux (e
la face restant indemnes.

—
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A ce lype secondaire se rattache le type [émoral avee

griffes des orteils, de Brossard.

MARCHE ET EVOLUTION

La myopathie primitive, quelle que soil sa forme, pré-
sente une marche essentiellement progressive. Durant des
périodes plus on moins longues, 1'état d'atrophie des mus-
cles peut demeurer stationnaire, mais la généralisation
dystrophique est souvent silencieuse et tel muscle porais-
sant resté sain, se révelera parfois, @ Pautopsie, profon-
dément altéré.

Les myopathiques peuvent arriver 4 un dge avance,
méme si Paffection a débuté dans enfance, mais en prin-
cipe, ils vivenl d’antant moins que la maladie s’est mon-
trée plus tot.

Les pseudo-hypertrophiques ne dépassent guére la ving-
tieme année et, le plus souvent, sont réduits a Vimpo-
tence absolue. 11 en est de méme pour les formes débutant
par les membres inférieurs.

Les types scapulo-huméraux résistent plus longtemps,
car ils ont Musage de leurs jambes et les malades peuvent
alleindre 1'dge de quarante ans el méme plus.

Les myopathiques succombent, le plus souvent, & des
maladies intercurentes, surtout pulmonaires (puenmonies,
broncho-pneumonies, tuberculose) et, comme éerit E.
Boix : « au labés musculaire qu’est la myopathie, s'ajoute

u le fabés pulmonaire qui acheve les malades, »

mes 0 LR

b) La myopathie primitive progressive
chez les animaux

Si, comme nous 'avons vu plus haut, la myopathie
primitive progressive est bien connue chez 1'homme ot
depws lengtemps, il n'en est pas de méme en pathologie
comparée, et ce n'est guére qu'en 1904, avec J. Bassel,
quion a établi sa véritable identité. '

Au début, on Il'él}'ilii VU que les caractéres macrosco-
piques, aussi lui avait-on donné les noms e : lipomatose

inlerstiticlle, adipose musculaive, adipose intersiitielle,

degendrescence  graisseuse.  Toules ces  dénominations,
comme nous le verrons plus loin, sont impropres et i
abandonner : celle de Myopathie primitive progressive
utilisée en médecine humaine ef employée pour la pre-
miere fois, chez les animaux par le professeur J. Basset
et reprise depuis par notre maitre, M. le professenr V.

Ball, doit lui étre préférée. Pourquoi, en effet, désigner

sous deux noms différents une maladie absolument iden-
tique chez 'homme el chez les animaux ?

La myopathie a é1¢ observée chez les principales espices
domestiques : chez le cheval (Morel et Vieillard, Ball),
le heenf (Basset), le veau (Basset, Piettre ¢f Ball), el le
chien (Ball et Lombird).

Elle est plus fréquente chiez les jeunes et surtoul chez
les veaux. '

Si, ¢hez Phomme, on a pu, grice & une symptoma-
tolagie bien définie, établiv des types distinets, chez nos
animaux, ofr la maladie est toujours restée une trouvaille

trantopsie ou ('inspection des viandes, on a signalé seu-
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lement les différentes localisations musculaires : Pecto-
raux, ilio-spinanx, fessiers, ischio-tibiaux, adductenrs el
extensenrs de la cuisse, les muscles de 'épaule et du
bras : sans qu'on ail systématisé en lypes spéciaux les
differentes localisations, 11 faut arviver & la publication
de notre maitre, M. le Professeur V. Ball et Ch, Lombari.
pour voir adoptée la méme classification qu’en pathologie
humaine, .

Il est elaiv que la Myopathie primitive progressive des
animaux, ayvant la méme anatomig-pathologique que celle
de 'homme, frappant les mémes museles, doit élre divise
en plusienrs types correspondant § ceux décrits chez
1" homme.

On pourra done distinguer dans cette maladie, connue
par les bouchers sous le nom de o blane de cire », des
types pseudo-hypertrophiques, Leyden-Moehius,  Zimmer-
lin, scapulo-huméral, facio-scapulo-huméral. Daprés les
aiverses observations, on pent dire que tous ces Lypes
existent chez les animaux, mais il reste encore i les indi-
vidualiser pour la plupart, ce qui sera facile a tout obser-
vatenr possédant les données de pathologie humaine que
nons avons rappelées.,

Quant a4 la marche el 4 la durée de la maladie, rien
ile précis n'est connu chez les animaux et ici encore nous
sommes obligés d'adopter les conceplions de la pathologie
lhumaine. On sait que, chez la chienne, la maladie aboutit
a la paralysie comme chez Ihomme.

Cette lacune de la pathologie comparée s'explique assez
facilement. La maladie n'ayant jamais été diagnostiquee
du vivant de Panimal, et ayant toujours constitué une
trouvaille (' autopsie, on congoil qu’on n’ail pu suivre son
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évelution, sauf la chienne o 1'on a pu reconstituer les
signes eliniques (V. Ball).

Il faut espérer, qu'apés notre travail, celte lacune sera
comblée par des recherches cliniques orientées dans ce
sens et susceptibles de permettre de dresser un jour un
fablean  symptomatique  satisfaisant  chez  les eSpeces
alleintes,

Le mode de terminaison de la myopathie n'a Pas encore
¢lé abservé. Pour les races de boucherie. chez lﬂsr{lu‘lh's
on rencentre le plus souvent la maladie, le sacrifice pre-
coce empéche dacquérir cette connaissance. Il est proba-
hle qu'une maladie intercurrente viendrait, sans cela,
comme chez I'homme mettre fin 4 1'évolution de I'affec-
tion.

e e —— m




SIGNES CLINIQUES
ET DIAGNOSTIC

a) La myopathie primitive progressive

chez !'homme

Chez 1'homme, la constatation de la Myopathie primi-
tire est généralement faite, alors gu’elle est déjd assez
avancée. Le malade se présente au médecin & cause de la
faiblesse de ses membres, plutdt que par SuIite de I'atro-
phie musculaire. 11 faudra, dabord, apprecier le \'t‘nhjmp
(des muscles en se basant sur lo développement général
du sujet, La comparaison avec les muscles hnmuln?glfés Fu-
pourra se faire, car souvent les lésions smn.'symt"l|'u|m.'s.

Un premier signe qui attire Pattention, ¢'est l'absence
 harmonie des formes, Tandis quiune partie du corps
<era restée normale, une aulre sera ¢maciée, gréle on au
contraire fres développée, suivant les différents types e
la maladie. Rarement I'atrophie ou I"hypertrophie portent

sur la totalité du systéme musculaire.
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L 'altération musculaire est élective et les muscles pres-
que toujomrs atrophiés sont : le petit et le grand pectoral.
le grand dorsal, le grand demtelé, le rhomboide, les sacio-
lombaires, le long du cou, le biceps, le brachal antériear
el le long supinatenr : aux membres inférieurs, les fes-
siers, le quadriceps fémoral, le tenseur du fascia lata, les
péroniers et le jambier antérienr. En un mot atrophie
débute ef est surtont marguée i la racine des membres.

L'hypertrophie sinstalle dans les membres inférienrs ef
les museles do mollet @ les fessiers sont surtont envahis.

Les muscles de la face sont alleints le plus souvent
dans leur ensemble el c'est tonjours Patrophie qui est
obiservée.

A la palpation. on peut trouver des portions dures el
fermes, ou des points donnant une sensation de mollesse
graisseuse. Parfois il ne reste plus que la peau.

Les comtractions fibrillaires considérées comme absentes
dans la myopathie, ont été constatées dans la forme
psendo hypertrophique.

La réaction de dégéndrescence regarvdée comme absente
dans cette maladie a été rencontrée dans des cas climgques
bien définis.

Par 'action de courants électriques, on voit une dimi-
nution de Pexeitabilité galvanique et faradique suivant le
tlegrd :l’ﬂlmplﬁﬂ  mais ce qui est surtout diminné : ¢est
Pétendue et ln puissance de contraction (Huet).

Lexcitation mécanique diminue & fur el mesure que
atrophie va croissant. Les réfleaes tendinewr, en général
normaux au début, disparaissent quand Patrophie est

extréme,

Les signes fonctionnels dépendent du degré évolution
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de la maladie. On a suivant los cas, une grande faiblesse
(des membres inférienrs pouvant aller jusqu’a I'inumicﬁ.ll}'n:
compléte : on bien de la difficulté, puis de ljimpﬂssilu.hlo
pour les membres supérienrs d’effectuer pertains. ou mene
parfois tous les monyements. ‘

Les signes fonctionnels, souvent, ne sonl pas en rapport
o Dans les

avee l'apparence extéricure des museles
o myapathies primitives progressives, le volume des l.llll?:-
« ¢les n'est rien, "affaiblissement est tout v (P. Marie ¢l
(3. Guinony. ;

Los malades présentent des allitudes ou aspeols spe-
cinux. Les membres assez atteints ont des contours fondus
ol se dessinent par des lignes droites, Lorsque les muscles
des épaules sont atteints celles-ci sont portées en dehors
ol so soulévent de la paroi thoracique paur lenr boril
spinauy (qui restent paralléles a la colonne vertébrale. Les
omoplates, délachees des parois costales, comme flottan-
tes, peuvent avoir subi une rotation autour e lear a'xt-.
Iangle interne devenant supérienr, deformation appelée :
scapulac alalae. :

Si les pectoraux sont alteints. la poitrine peut devenir
plang, méme concave. On peut avoir de I'ensellure lom-
haire, & lagquelle peuvent se joindre des fesses fortement
portées en arriere.

On voil souvent des rélractions tendineuses amenant
la griffe des orteils (Brossard) ou les pieds en équin (Lan-
douzy et Déjérine,

lLes malades ont parfois une attitude spéciale @ ventre
proéminent, lordose ¢norme et ensellure lombaire.

Les myopathiques peuvent présenter i la mau'rhe-,. ui
dandinement particulier ou démarche de canard,

Ll

Les malades assis par terre ont de la difficalté § se
relever : avee lenrs mains. ils grimpent en quelque sorte
le long de leurs membres,

Dans les cas de rétraction du tendon ' Achille, Fappui
se fait parfois complétement par la pointe du pied. Dans
des cas extrémes de rétraction lendineuse, on peut avoir
une démarche de crapaud (Grasset),

Lorsque les muscles de la face sont atteints, les ma-
lades présentent un facies particulier on masque des myo-
pathigues @ Le front ne présente pas de rides, les yeux
toujours grands ouverls et les lévres proéminentes, Le
rire est tout a fait particulier, le malade rit en travers
el selon expression populaive, il ril jaune, « ils ont
constamment air d’étre vexés o, Le facies exprime 1'hé-
bétude et Pindifférence. Dans certains cas on peut trouver
de Pexophtalmie (Marie et Guinonj. On peul avoir aussi
des déformations du squelette, portant snivant les cas, sur
le crine (Marie el Onanoff), sur le thorax (Guinon el
Souques). 1 peut v avoir de la gracilité extréme des os
longs, suivie de fractures (Hallion). La température géné-
rale n'est pas modifiée.

Le diagnostic des myopathies primitives progressives
est tres difficile, surtout pour les différencier des atro-
phies d’origine nerveuse périphérique ou centrale. Cepen-
dant, la notion d’hérédité, les contractions fibrillaires el
la réaction de dégéncérescence serviront, dans certains cas,
i poser un diagnostic plus sor. Un signe important, lors
(e participation de la face sera le facies myopathigue.

Dailleurs les rétractions de certains muscles (hiceps),
la conservation indéfinie de certains muscles (sus et sons-
¢pineux) et la lenteur de 'évolution de la maladie permet-
tront d"asseoir davantage le diagnostic,
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Lt | Les polynévrites et les affections myélopathiques susces-
| ‘% | b) La myopathie primitive progressive tibles d’amener «des signes analogues sont .ii‘rn'»w-m»m.‘w
g i | ’ chaoz los rapimaux IIF"“[‘ITH"IIl ile I III}'H'N-I“I!'I‘ par les lésions histologiques
! b des museles et du systéme nerveux.
o On concoill res bien aque le i s b Ees
i chez 'homme, la maladie présente une svinploni- (THIATLITE u;- sni'I.I‘|:|5I'“;|::5:3“::1".t [:TT:;:I:".: hlr,ul.mll,t.hi i
| BT tologie bien définie, chez 1os animanx elle constitue encore [adee Sl 168 chieis, S"‘.m Mm‘m‘l{% muZ* I" 4 ]"‘" ll':’ﬂ_'”f’
‘ le plus souvent une trouvaille drautopsie. 11 faul m"ri\'t'r ¢'est an moment de Pinspection ,h;- tl..,;.l..l.,-l-lu.' “".“l,lw 2
I ' jusqu’en 1922 pour trouver. dans un travail de notre - ladie est découverle: RS e G R
]i : maitre. M. le Professeur V. Ball et Ch. Lombard, la pre-
i; It midre description clinique de la maladie, chez le ehien.
f \! Mais chez les autres especes, les signes cliniques ne sont
) 51 pas encore éablis.
: ‘l Le sujet, une chienne dgée de 8§ ans, avail conservé un
‘ ! hon appélil, mais était tres maigre. L'animal avail pre-
‘B 1 senté. @ diverses reprises, des troubles digestifs se tra- :
J il duisant par de la diarrhée ou des vomissements. Mais, LR
: i E depuis des mois, le propriétaire avait observe un af fatblis- ;
’. }'{ ‘ sement progressif de la motilité. ,
‘:’ i) | Depuis  (quelque  temps la  marche était  devenue
1 If malaisée. el ka faiblesse des membres postérieurs allant '
’i-j arandissant, parfois le malade STaffaissail sur le train /
! H ‘| postérienr. Lianimal présentait une ceraine difficulté o
| 1 monter les escaliers. -
ﬁ | Un autre signe attirait Pattention, ¢'était Patrophie tres ,
1} nette des muscles de la région postérieure du corps, sur- ,
| % | , loul au niveau des membres el de la région lombo-sacrée. :
’ 21 Cette atrophic musculaire et cel affaiblissement pro-
?.?ﬁ : aressif des membres, qui évoluaient apparement depuis
‘!E les mois était pour ainsi dire, la signature clinique de
1na. la myopathie. L'animal fut sacrifié et Pantopsic permit
l de constater les lésions de myopathie primitive. :
|
)
8
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ANATOMIE PATHOLOGIQUE
GENERALE

.a) La myopathie primitive progressive chez

I'homme

Ouel que soil le type de Ia Myopathie, ce qu’ frappe en
premier lieu ¢'est Pavgmentation (hypertrophie) suivie de
réduction {atrophie) des fibres musculaires.

Le nombre et le volume des fibres hypertrophices sont
fes variables el sans doute en rapport. avee le.degré
draltération du musele. On observe des fibres hypertro-
phices méme dans les cas de muscles atteints datrophic.
Les fibres hypertrophiées peuvent avoir parfois un volume
considérable, atteignant jusqua 100 et méme 170 milli-
metres de dinmetre transversal. Mais, tonjours, a edte
de ces fibres hypertrophiées on trouve un nombre varioble
de fibres musculaires atrophices.

Cette hypertrophie, d'aprés Erb, représente une lésion

primitive mais passagere, précédant Ja phase atrophie.

SRS | .

Dapres beauconp d'auteurs, la lésion imtiale résiderait
dans un trouble de Uéquilibre osmotique et il s"agirail
d une augmentation du sarcoplasma. '

Latrophie, au contraire, se lrouve a lous les stades
de la Myopathie et présente elle aussi des degrés (ras
variahbles, depuis la légére véduction de volume jusiqu’i
la disparition compléte de la fibre. L'atrophie peul rester
localisée & un court trajet de la fibre on envahir dans
toute sa longuenr. Les faisceaux de fibres atrophiées peu-
venl étre séparés par des fibres normales on hypertro-
phices. Certaines fibres atrophiées présentent aspect de
fibres embryonnaires.

Les interstices normaunx qui existent entre les fais-
ceaux [ibrillaives sont agramdis, produisant des fenfes
dans la fibre et dissolvant le ciment qui réunit entre elles
les fibres musculaires. A ce phénomeéne fait suile celu
plus important de la myolyse, ¢est=a-dire le retonr Ge Ia
fibre musculaive & 'état embryonnaire.

On observe la fragmendation transyersale de 1o fibre
musculaire el sa réduction en morceaux informes.

La striation longitudinale de la fibre persiste tandis
(que la striation transversale s'efface de plus en plus,

Les fibres musculaives peavenl présenter a lear extre-
mile des dicholomies el méme des teichotomies, Parfois
la fibre peut se tuméfier partiellement et présenter des
aspects moniliformes par suite de PFamineissement  des
segments elairs @ cet amincissement peat étre si intense
quiil se produit une véritable perte de substance et une
fragmentation conséeutive ou myolrie,

Dans tous les cas de myopathie primitive progressive,
le tissu conjouetif intersticiel est hyperplasié de facon
plus o moins nette.
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Ce tissu conjonctif hyvperplasié serail di, d’apres cer-
tains, & une prolifération des éléments conjonetifs nor-
maux des museles, diapres Krosing, aux restes eCon-
naissables des fibres musculaires atrophides et disparues,
el Caprés Roth, & une fonte progressive du myoplasma
avee un accroissement progressif des extrémités fendi-
neuses des fibres musculaires,

Dans tous les muscles atteints @ un cerfain degré, on
trouve un degré variable d'adipose qui peut étre discrete
¢l constituée par quelques trainées (e cellules grasses,
ou bien trés développée au point d'envabic le muscle toul
enlier,

Dans ce tissu adipenx néoformé, il reste toujours quel-
ques fibres musculaives intactes. Ces cellules adipeuses.
d'aprés Krosing et Durante proviendraient de la fibre
musculaire striée, peut-8lre par des modifications chimi-
ques les matitres protéiques se transformant en graisse.

Les noyawr, de forme variée, sont elairs ou fortement

colorés et mesurent de 5p a4 25 et 30p. lls sont silués, .

soit sous le sarcolemme, soit & Uintérienr du sarcoplasma
dans les cas d’hypertrophie,

Ces noyaux sont pacfois dissémings, mais souvent ils
sont réunis en forme de conglomérals. Certains de ces
noyaux se spécialiseraient en voe de la formation des
cellules graisseuses.

En dehors de ces Iésions ordinaires de la fibre muscu-
laire, on peut trouver des lésions de dégénérescence, Cer-
tains auteurs avanl trouvé de la dégénerescence granulo-
graisseuse el de la dégéndrescence hyaling, ont voulu
qu'elle soit primitive, tandis que pour d'auires elles ne

seraient que secondaires,

O @ signalé, pafois. une lésion appelée sarcolyse cons
tituée par une auréole elaire autour du noyau, auréole i
serait due a une espéce de fonte du myoplasma autour
noyai. :

Des lésions de myopathie primitive progressive onl ¢l
observies sue le eovur (un enfant,

Babes a décrit des Iésions vasculaires constiluées an
début, par des gaines de cellules auntour des vilisseaux
sanguins avee, plus tard, une hypertrophie des parois vis-
culaires. 1 a signalé aussi de Vartérite el des thromboses
el il a cru d des lésions primitives. Pour d'aulres autenrs,
ces lésions vasculaires seraient purement secondaires e
dues @ la transformation myopathique elle-méme.

tnfin Pexamen histologigue de las moélle montre son
intégrité. Les faisceauws neuwro-nsculaires, comme 'onl
montré plusiemrs aoteurs, seraient normaux. Cependant
on a trouvé des faisceaux neuro-musculaires ayant subi
une ilégénérescence granulo-graissense. mais elle serait

secondaire, altération de la fibre musculaire elle-méme
entrainant Fa dégénérescence des plagues motrices,
Daillewrs dans un musele, grand pectoral, complite-
ment atteinl par la myopathie primitive progressive, on
i trouvé un fuseau neuro-musculaire absoliment intael.

b) La myopathie primitive progressive
chez les animaux

Lanatomie pathologique de la myopathie primitive pro-.
gressive constitue le chapitre le mienx étudié chez les
- .s . . ’ . - -
animaux, Si en pathologie comparée. la myopathie primi-



tive n'est pas encore aussi bien connue qu’en médeemne
humaine, elle a été cependant éludiée par le professcur
J. Basset, chez la vache, et par notre Maitre, M. le pro-

fesseur V. Ball, chiez la chienne et chez le cheval.

On est frappé tout d’abord par les caractéres physigues
des muscles atteints. Si parfois leur volume parait aug-
menté (forme psendo-hypertrophique) ou normal, le plus
souvent on note une atrophie assez netle, accompagnee
d’un changement de coloration. Le lissu musculaire atleint
présente une couleur plus claire que normalement. Au
lieu d'étre rouges ou roses, les muscles présentent une
coloration blane rosé, d’intensité variable suivant le degre
de 1a maladie. Les muscles trés atleints offrent une cou-
leur blanchdtre, & peine rosée ou blane jaundtre comme
celle du tissu adipeux,

Sur une seetion transversale de muscles myopathiques
pen malades, la couleur générale rouge ou rose, suivani
les espéces, est marbrée de blane par suite de la trans-
formation adipense de cerlains faisceaux musculaires.

Mais lorsque les muscles sont plus lésts, une grande
partie des faisceaux musculaires a é1é transformée en
tissu adipeux, et V'on voit alors, un tissu ('apparence
graisseuse. blanchitre, entourant ou cloisonnant des fais-
CeauN |aa111i551f||l encore intacls el colorés en rose rouge.
Dans les cas extrémes, les fibres des faisceaux muscu-
laires ayant en grande partie subi la métamorphose adi-
peuse ('l' disparu, les museles myopathiques constifuent
une masse de tissu graissenx, hlanchitre que les houehers
désignent sous le nom de « blanc e cire v,

Sur les surfaces de sections qu;.:i.lmlimllvs de muscles
myopathiques on observe, suivant le degré de la maladie,
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une coloration générale plus claire, des stries blanchétres,
paralléles, de tissu adipeux, ayant pris la place des fais-
ceaux de fibres musculaives en évolution. Lorsque la
transformation adipeuse est avancée, le muscle présente
une coloration générale blanchdtre stride de trainées roses
ou jaune clair qui représentent des faisceaux musculaires
intacts ou en transformation adipeuse incompléte.

La consistance des muscles atteints varie avee Pinten-
sité des lésions. Au début, la consistance n'a presque pas
changé, mais, dans {a suite, elle est molle, piateuse exac-
tement comme celle du tissn adipeax ordinaire.

Tous ces caractéres macroscopiques n'indiquent pas la
nature de la lésion. et Pétude histo-pathologique est & ee
sujet trés instruetive.

Examinées & un faible grossissement, les coupes longi-
ludinales de muscles myopathiques moyennement atteints.
colorées a I'hématéine-éosine. montrent au sein d’une
atmosphére de cellules adipeuses indiquées en blane, des
faisceanx musculaives colorés en rose, plus ou moins atro-
phiés et plus ou moins écartés les uns des autres.

A un examen attentif, on constate que les cellules adi-
peuses néoformeées occupent la place de la charpente con-
jonetive ou ménfe sont situées dans Uintéview des fibres
musculaires striées qui lear donnent naissance.

Les steiations des fibres musculaires sonl normales ou
bien la striation longitudinale semble plus accusée.

Les faisceanx musculaires sont formés de fibres de vo-
lume normal, parfois certaines sont hypertrophices.

L'atrophie pent intéresser les fibres musculaires sirices,
sur tonte leur longueur on frapper plus spécialement cer-
lains segments de celles-ci, si bien qu’elles paraissent
comme étranglées par places.
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{atrophie des fibres musculaires peut élre poussée si
loin que celles-ci se trouvent réduites a une ligne éroite
an sein des eellulés adipeuses néofdrmées, 1

Certaies fibres musculaires présentent des cassures
transversales qui les dissceient en segments. Cet éal histo-
logique (myotaxie) signalée dans la myopathie pramitive
de I'homme a été ézalement décrit dans la myopathie du
chien (Professeur V. Ball).

A un fort grossissement, dans les coupes longitudinales
de muiseles, on peut voir certaines fibres strices présenter
un ou plusieurs segments clairs, blancs, ou POUSSIErenx
el & peine leintés en rose, au niveiu desquels la subs-
tance striée a disparn et o il existe des eellules arrondies
ou polyédriques représentant des corpuscules musculaires
individualistes aux dépens du syncéytinom musculaire nor-
mal. Ces cellules musculaires sont situées 4 Uintérienr du
sarcolemme.

Précédant  individualisation  cellulaire, on constate
I'augmentation de volume des noyaux du syneytinm, qui
sonl en ontre plus fortement colorables que (' habitude.

Puis, autour de ces noyaux, fandis que les fibrilles
contractiles disparaissent, se découpent des corps proto-
plasmiques au dépens du sarcoplasma.

1l s'agit done d’une sorte de régression de la substance
striée @ 1'étal purement syneylial, puis a I'élat de cor-
puscules musculaires indépendants. Ces corpusciles mus-
culaires ainsi individualisés se transforment ensuite en cel-
lules adipeuses. L'individualisation cellulaire peut se faire
superficiellement, le long des fibres striées, et il en résulie
une atrophie de celles-ci.

Liévolution  adipense des  corpuscules  musculaires

— &5 —

aboutit & la formation de colonnes de cellules grai.-m;u.ws.

Dans les préparvations histologigues de muscles myopa-
thiques pas tres allérés, on constale que dans certains
faisceaux musculaires, les novaux des fibres, volumineux,
trés colorés, paraissent plus nombreux que normalement.
De forme arrondie ou ovalaire, 115 sont si nombreux, si
rapproches les ans des antres, qu'ils se touchent parfois.
Cest aulour de ces noyaux que le protoplasma s'indivi-
dualisera ultérienrement,

Quanl aw tissn conjonetif séparant les fibres, il ne
présente aucune modification. Siles fibres musculaires
sonl, par place, plus ou moins séparées les unes des au-
tres, le conjonetif n'a pas aungmenté, Le Professeur J.
Bassel, cependant, a tronvé les fibres clastiques de ce
conjonctif en plus grand pnombre. Lorsque la transfor-
mation adipeuse des fibres museulaives s'est opérée, le
tissu conjonetif interstitiel est demeurdé normal.

Dians les coupes transversales, au sein J’une almos-
phére de céllules adipenses, on apercoit des faisceaux
muscnlaires & peu prés normanx ou plus ou moins alro-
phids, réduits parfois a quelques fibres strides éparses
dans le tissu graisseux néoformé.

Eufin. malgré un examen attentif des veines, des
artéres el des nerfs des museles atteints de myopathie,
on n'a pas constalé de 1ésions & leur niveau. Le systéme
visculo-nervenx semble étre resté normal, au sein du tissu
musculaive en voie de transformation adipeuose.

En vésamé, la Myopailie primitive progressice consiste
' o \ N Qi1 5 I ks 8
dGans un retour du sarcoplasma & état de corpuscules

musculiaires mdividualisés qui se transformeraicnt en cel-
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lules adipeuses. 11 en résulte Patrophie et la disparition
progressive des fibres strices des faisceaux musculaires
et une amyotrophie générale.

ETIOLOGIE ET PATHOGENIE

a) Chez |'homme

Le factenr essentiel dans la génése des myopathies.
est I'hérédité directe ou similaire. Erh a trouvé que dans
a6 pour 100 des cas Paffection était hérdditaire. On a
pu, méme, suivee Uhérédité jusqu’a deux el méme cing
générations, Souvent 'hérédité est similaire : Olgivie ot
Easton, ont vu deux cas de Myopathie primitive progres-
sive identigues chez le piére et le fils.

Si Phérédité est un facteur important, 1'dge occupe une
place énorme dans I'étiologie. La Myopathie esl une mala-
die des jeunes (premiére et seconde enfance ou adoles-
cencel, bien qu'on ait voe se développer 4 des dges
avanees : 3% ans (Urriola), 43 ans (Hoffman) et méme
35 ans (Touches de Brevaines).

On signale aussi la fréquence de affection chez les
enfants du sexe masculin @ on trouve a peine dix ou onze
filles sur cent malades. Mérvon a observé une famille oi
quatre fréves étaient atteints tandis que les quatre seurs
¢laient indemnes.
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Pans un cas ohservé par Mme Sacara, il s'agissail (e
deux jumeaux (un garcon et une fille], et le garcon ful
seul frappé par la maladie. ) el
Enfin on a voulu accorder une certaine influence a I.f
race. la myopathie n‘ayant pas oé observée chez les
e . ) } (103 £
m?‘.:rtu;us' auteurs ont fait intervenir 4 la hp.«m e ‘l'u
maladie. des agents provocateurs. On @ vu la ‘\I_\'nmm‘lw
se développer & la suite de ln’lunmtisnum_. e 'um!mlw.t
infecticuses, telle la fitvre fyphoide, on dintoxications :
hydrargirisme par exemple. s
La Pathogénie constitue le point le plus obscur de 1his-
{oire des myopathies. On a tour i four, inerming qu cel-
veau, la moélle et le grand sympathique pour expliquer
la production de la maladie. o :
Drapres Erb, il pourrait bien y avoir des I(‘S}ﬂllﬁ m-.s
cornes de la moélle épiniére que nos moyens de diagnoshie
histologique encore imparfaits ne nous ]Wl'mcltmipn_t pas
de déceler. Pour lui, en effet, le systome musculaire el
le systeme neryeux sont étroitement liés et il voit, avee
.\lul;din ol Sforza une origine nervense a la base de la
myopathie. En faveur de cette opinion, on fait \‘ill‘hil‘ les
arguments lels que la coexistence de la lll)"'lil}.ﬂlh'l.t‘ avec
dc.;; troubles mentaux et intellecuels, et la localisation des
troubles atrophiques @ des groupes de muscles a cenlres
nerveux bien déterminés. Mais on peul opposer a cela que
les muscles ont une certaine autonomie due a Lorigine
embryonnaire différentes bl |
Roy qui o utilisé des moyens de diagnostic |‘nfcmsm-
pique toul @ fait pécents n'a pu trouver de lésions du

syslime nerveux. |
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On a voulu faire intervenir le grand sympathique. par
son action sur le systéme vasculaire (aspect marbré de
la peau). Celle théorie est plus plausible que la théorie
médullaire, mais ne peut étre considérdée. que comme e
pure hypothese.

Dapres Roth (Moscou), la source de 'affection rési-
derait dans des altérations spéciales du carioplasma e
la cellule germe qui sert & la formation du systéme mus-
culaire, La cause aurail agi sur une certaine zone de mi-
celles du noyau de la cellule germe.

Hager, qui a étudié la myopathie chez deux fréves,
adimel une faiblesse congénitale amenant plus tard une
dégénérescence. La maniére de vivree aurail alors une in-
fluence spéeiale @ les enfants travaillant de leurs membres
inférienrs sont plus souvent atteints dans leurs rayons
inféviears : les adultes se servant davantage de leurs
bras seraient frappés dans leurs rayons supérieurs.

Au début, il y awrait un vice de nutrition héréditaie
consistant dans une perturbation de la nutvition du myo-
plasma. 11 en résulterait une augmentation du sarcoplas-
ma, puis un changement morphologique avee une réaction
des noyaux. Ainsi s’expliqueraient les fentes do myo-
plasma et les désintegrations de la fibre musculaire.

Dapres Krozing le lissu conjonetif inlerstitiel parti-
ciperail aussi & la maladie,

La eause serail une perturbation de la synthese chi-
uigque ou un vice de outrition des fibres jeunes qui, une
fois détroites ne pourraient plus se rénover. Ainsi s'expli-
queraient ees trois données ; maladie de Penfance. ma-
ladie héréditaive et impuoissanee de la thérapeatique dan-
Jourd hui.
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L élément spéeifique du musele serait incapable de faire
face & une dépense exagérée due i des Higcm*ee‘-; fonetion-
nelles. Dans le type Landonzy-Déjérine cela s'explique :
les museles qui travaillent le plus, les orbiculaives des
paupicres sont les premiers atteints.

b) Chez les animaux

En médecine vétérinaire il n'a jamais été fait de recher-
ches sur hérédité de la myopathie. D7aillewrs, les eas
de Myopathie sont observés, en général, sur des animaux
de boucherie, a4 'inspection, aux abatioirs on aux halles.
1l est alors impossible de connaitre Uascendance de ces
animaux, achetés pour la plupart, dans des marchés loin-
tains.

L hérédité joue-i-elle le méme rale pour les animaux
que pour homme ? Nous p'en savons rien, mais il est
probable qu'il en est chez les amimaux comme chez | hom-
me, Aussi ne rejetons-nous pas Phypothese de la trans-
mission des  parents aux descendants, Ce  caractére
familial pourra peot-élre un jour étre ¢établi chez les
Animaux.

Le jeune dge des sujels atteints de myopathie est &
remarquer également, Sila maladie a été quelquefois
abservée chez des adulies : vache de & ans (Basset).
chienne de 8 ans (Ball et’ Lombard), elle est surtoul
I'apanage des jeunes. Clest en effél chez les veaux de
houcherie que Piettre a en Foceasion de la rencontrer le
plus souvent.

Il en est done chez les animaux comme chez homme

— 5l —

sous le rapport de I'dge ordinaire aunquel on observe o
plus souvent la myopathie,

Il semble aussi que la race ait une certaine influence.
La myopathie atteint surtout les races améliorées et sélee:
tionnées, telles les races Durham of Charollaises spéciale-
ment destinées i la boncherie.

Que dire de la pathogénie de 1a myopathie en médecine
vétérinaire ? Rien n'est connu el les hypothéses que l.'un
puisse émettre ne sauraient différer de celles émises en
médecine humaine, la pathologie musculaire étant iden-
tique dans les deux cas.

TRAITEMENT

Chez I'homme aueun traitement n'a donné de résultats
appréciables. L'électricité n'a rvien donng. La médication
thyroidienne a amené une nmélim:ﬂtiun de P'énergie mais
non du volume du musele. On g essayé sans résultat I"opo-
thérapie hypophysaire. Les injections de sue musculaire
{m'gmmlIu‘-mpif\l mériteraient ('dtre Feprises,

Aucun traitement n’a été ESSaye jusquid ce jour en
pathologie comparée. 11 semble du reste que rien ne sera
f;.tit dans ce sens chez les animaux, car la médecine vété-
rinaire est avant tont une médecine économique, le chien
excepté, Chez cet animal les traitements préconisés pour
Fhomme pourraient étre utilisés,
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gulieres délimitéos par des tralidcules blanchiires, opaques,
rappellant du tissy adipevx, onclueny au toucher et corres-
pondant en effet 4 dy tissy Eraissenx de nouvelle formation.
Ce tissu adipeux dérive des fibres musculaipe
quil ressort des donmpes =cientifiques X P
graphe : Analomip Paumlf.uy!qur et ainsi
I'étude histologique que nous avons faite,
La consistance des musvles paralt normale lorsqu'ils sont

peu atteints ; olle esg plus ou moins Pateuse dans les ens
de lésions myopathiques aseez avaneées,

5 strides, aknsi
Sées Al para-
que la montre,

OBSERVATION PERSONNELLE

i Les muscles, lorsquiils présentent les caractéres physiques
i 1 &‘, PR i dits : blane de clre, sont de couleur blane rosé. Dans ce oas,
1 f SUr les coupes longitudingles des muscles, sur le fond hlane
'h : = LG fhi tissn ndip-n_ux néoformé quj s'est substitué PrEsque comn-
il Viean. — Myopathie primitive progressive. Type pos plétement au tissu musculaire, on napercoit plus que quel-
{ig b " 1“r-ieur de Thomme) on type Leyden-Maebius ques stries ou bandes lnngitndinules. paralléles, de couleur
: nié y i 3 i
_ jaune rosé on rouge clair qui forrespondent A des faizsceaux
B8 [ n
4 - isie partiellement, aux musculaires en voie de (dis arition ; c'est-d-dire n'ay: L pas
Bt vean saisie pa (e 1 » CEst-a-dire mayant pa
h Il s'agit.d'ing carcasze Ue. W, i train posté- ubi la transformation adi .
les Cordeliers (Lyon), pour atrophie du train | bl la transformation a peuse totale,
Haklles des Corde Lagrnis

N ‘aisse s,
rieur accompagnée de l'régénénms-.mmal g_;m &3 1‘ iRy
Ca qui frappe & premiére vue c'est un certd r'i:m
l d’uh'uphk* des onisseaux, visible surtdul par comparais
e et "'"»‘C“;‘“;v"i'l&n! hie, rien n'attive Fatten-
CRtéri ehors de 'atrophie, ¢ t
Extérienrement, en d ( ! : AL
ert= d’ raiche de  grals
i les it recouverts dlime ¢
tion, lLes muscles sor S i 2T e
normale. Mais sur des coupes au coutenu des "mml"n:lr:)‘;ic
0 5 ~1 \J > 14
Inires (ee qui =era tovjours indigque dans les cas ( ".”"!“N
misculaire), on constate des lésions de Myopathie p
o & 3 1 L]

Sur les sections transvereales des muscles el sur le fond
Blane rosé du tissy adipenx néoformé, an distingue de petits
ilots arrondis oy polyédriques, e dimensions variables, de
couleur jaune rose, correspondant & 1g section transyersale
e faisceanx musculaires siriés, plus ou moins atrophidés ot
€1 voie de disparition par évolition adipense. J.a graisse
@ presque complétement remplacé le fjzey musculaire ot Iy
consistance du muscle devient molle, pateuse comme colle
de la graisse -

Presque tous les muscles de la région crurale sont atteints,
certains de facon presque insensible, d'antres Je soni davan-
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i 4 ':;'.r les ;&‘limm transversales des muscles, cenx-ci son
)

i ifusdes.
blanche du tissn graissenx an sein duquel L‘"flb ffullll';:nw;gl
Sur une coupe transversale de muscles on ld to. -1b|.

: ave i L le développement possible,

: 5 [ acquis tout le déve . .
nette, mais sans avoir NE ‘
sur an fond rougeatre, se dessine un réseau & mailles irré

. s ) =
11 inégalement atteints. Certains pnralsf"?.t“;f "r ;'Jt&l;-:i?:f lﬂﬁ: l“g:'- “‘1lh‘ uadriceps crural qui esy atteint trés nettement
‘ ¥ mnlé entl modifies, prés z stirtont dans =os portions internes,

’ ] I¢sés, maks ('autres, complétemen RN A b 2 i . S Y S 4 I :
Nl ct dit « blanc de cire » deg houchers £ LES Le muscle fessier Presente des 1gsions |res avancées, minis
1 2?0:*- blanchatres d'apparence graisseuse, cirouse, jssont cest surtoul au niveau des nuscles demi-tendineux et demi.

2 oy v IPOrAIssE = 5 : : 3 AT g 4
: ‘ant " leur longueur, aj membraneux que la myopathie esi le plus HCCUSEe, of ops

w muscles incisés snivan S A ) I A ¥ ,
sl.:;é: par des lignes blanches, opaques, pnza;ll;};es.::[';:rl;:‘é‘:‘ ;tomi Muscles presque complétement transforde sont § Iétat
‘ X S v tissu adipenx patholog : ane de cire, . Des fragments de ces museles, plongés dans
f pondant i ‘“‘"{ “ﬂh;i%ng:m musculaires restées =aines est de Peau, surnagent en raison de la mémmor;ﬂ:om l:zin:lipeu‘uﬂ
/ formé. La couleur de: : 3 vee la couleur : S L Ty f $s

5 pen ou pas modifiée el contraste nettement avec intense des fibres musculaires slrides.

Lés muscles de 1a jambe sont aussi atteints d'atrophie of
de myopathie primitive progressiva de fagon Inégale,
Etant donné Jes localisations de |a maladie chez ce vean,

us avons classé ce cas dans le lype Leyden-Mwbins de Iy
myopathie, ‘
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St des fibres musculaires sont restées saines avee leur
noyvaux el lenr sarcoplasma normalement colords, par en-
droits, an sein de quelques fibres, il s'vst produil une
différenciation. Le =arcoplasma n'est plus aussi bien co-
loré, il est plus pile. Le savcoplasma s'est individualise
autonr des noyaux musculaires el a donné naissance i des
corpuscules musculaives arrondis on polyédriques.

Ce sonl ces corpuscules musculaires qui se transforment
en cellules graissenses. La lésien allant en augmentant,
la fibre musculaive sera pen 4 pen transformée en une
strie de cellules adipeuses étroitement juxtaposées bout
a bout ; toul cela sans la moindre perturbation extérigurn:
ala fibre.

L'examen des noyaux donne aussi des renseignements

-précieux. NTils sont restés normaux dans les fibres en-
core saines, leur nombre semble avoir augmenté dans les
régions atteintes, au point parfois, de les voir groupes
par deux, trois ou quatre ; ils sont parfois trés rap-
prochés. -

Dans les coupes histologiques, colorées & 'hémaléine-
cosine, ces novaux sont fortement colorés en blen foned.
s ne sont done pas atteints de dégénérescence,

Quant au tissu conjonetif séparant les fibres strides on
vole de transformation adipense, et celles qui sont com-
plétement transformées, il ne semble guére modifie.

L'examen de coupes histologiques  longitudinales e
muscles présentant Uétat dit blane de cire montre des
coulées de cellules graisseuses placées cote & edte avee,
par endroits, des vestiges de fibres museulaives atrophides.
(Manche 1),

L'étudle des coupes histologiques transversales des mus-
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cles est moins instruchive que celle des coupes longitudi-
nales, en ce qui concerne la nature e la maladie. Cette
olude montre sealement la marehe de Faffection an sein
des muscles el des faiscenux musculaives striés,

A un faible grossissement, on voil des groupes de petites
surfaces polyédeiques, colorées en rouge foncé par 1'éo-
sine, qui représentent la section transversale de faisceanx
musculaires normaux ou plus ou moins atrophiés © les
noyaux  muosculaires sont indiqués en bleu foneé par
I"hématéine. :

On trouve parfois la section transversale de faisceanx
musculaires entiers ¢'est-a-dire non atrophiés, mais en
general on ne rencontre que des portions de faisceaux, un
cerlain nombre de fibres strides ayantl dispara par frans-
formation graisseuse, Parfois, les faisceaux muscolaires
ne sont représentds que par une ou quelques fibres mus-
culaires (Planche M),

Le tissu graissenx néoformé peut entourer des faisceaux
musculaires 4 pen prés sains, cenx-ci n'ayanl ¢lé atleints
(que dans leur péviphérie, mais souvent la transformation
adipeuse s'est opérée de facon irréguliére & Pintérieur
tles faisceaux el ceux-ci sont comme disséques par le Hissuo
adipeux. Quelquefois, les fibres stricées  centrales des
faisceaux musculaires sont seules atleintes par ln meéta-
morpliose.

Le tissu conjonelif interfaseiculaire n'a sobi aucune
wodification appréciable, sanf un léger tassement, prob-
blement sous I'influence de la poussée des cellules adi-
PeUses.

A un tees forl grossissement, sur les coupes Lransyver-

sales des Nbres strices paraissant intactes, on peut distin:

Fig. 1. — VEAU. Myopathie primitive, progressive. Coupe hislologique longitu-
dinale d'un muscle d'aspect dit « blanc de cire »,

Fig. 2. — YVEAU, Myopathie primitive, progressive, Coupe histologique lrans-
versale d'un muscle moyennement slteint,
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CONCLUSIONS

I. — La Myopathie primitive progressive esl une aflee-
tion des muscles assez rare chez les animaux. Encore pen
¢tudiée en pathologie comparée, la maladie, connue sous
les noms impropres de lipomatose interstitielle, adipose
muosculaire, dégénérescence graisseuse, a ¢lé observée,
jusqua e jour, seulement chez le cheval, la vache, le
vean et la chienne.

1l. — Les lésions de la myopathic primitive progressive
des animaux sont comparables & celles de lo méme affee-
tion chez 'homme .La maladie consiste essentiellement
dans des phénomenes de régression cellulaire du sarco-
plasma des fibres striées, dans Uindividualisation cellu-
laire du syneytium sarcoplasmique et dans 'évolution adi-
peuse des cellules musculaires individualisées. Paralle-
lement el comme résultante, les fibres musculaires strices
s'atrophient et disparaissent.

1. — Les vaisseaux sanguins et les nerfs des museles
mycpathiques ne présentent aucune altération histologi-
que.

V. La symptomatologie de la myopathie est encore
a étal vrudimentaire, en pathologie comparée, Jusquict,
Paffection est en effet, demeurdée une trouvaille d'an-
topsie, sans qu'on se soit préoccupé des symptomes cor-

L)

o aespondants, d'une maniére générale, sauf en ce qui con-
cerne la chienne.

V. — Létiologie de la myopathie primitive n'est pis
clucides chez les apimaux. I s*agit probablement chez
ces derniers comme ¢hez homme, o une affection hérdili-
taire el familiale,

Vi En matiere (inspection des viamdes, la saisie
partielle portant sur la région malade s impose. Les mus-
cles myopathiques ne constituent plus, au sens striet du
mot, de la viande. Tout au plus pourrait-on, peot-éie,
les utiliser pour la fabrication des suifs, mais noos ne
le conseillerions pas.
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