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Maladia lui Fridreich

Definitie: Maladia lui Fridreich este o afecliune
ereditara si familiard, ce apare, in majoritatea cazurilor
in pubertate, la aceiasi varsta, la copii din aceiasi fami-
lie, caracterizindu-se simptomatologic prin: mers tabe-
to-cerebelos, disartrie, nistagm, tulburiri trofice si sim-
ptome piramidale, iar anatomo-patologic prin leziuni, a-
itat ale fascicolelor decendente (piramidal), cit si ascen-
-dente (cerebelos direct §i cordonul posterior) ale midu-
vei. Ea face parte dintre sclerozele combinate primitive,
‘impreuné cu heredo-ataxia cerebeloaséi §i paraplegia
:spasmodicd familiard; acestui grup i s’ar putea alidtura
;51 atrofia :musculard Charcot-Marie.

Istoric

In 18 Sept. 1861, la a1 36-lea Congres al naturalis-
tilor i medicilor germani, profesorul Friedreich din
Heidelberg, intr’o comunicare, a expus simptomatologia
afectiunei, ce avea si-i poarte mai tirziu numele si pe
care atunci o considera ca o varietate de ataxie locomo-
irice progresivi.

‘In Franla majoritatea autorilor, printre care Topi-
nard (1864). Jacoud si Grasset, o considerau ca o varie-
tate de tabes dorsalis. Alfi autori sus{ineau ci ar fi o
~form3 de sclerozi in plici: Bourneville si Guérard (1869)
spun ci ar fi o combinafie de sclerozé in plici si tabes.

In Germania Eisenmann declarii categoric cid este

o ataxie hereditari.

In Anglia, ignorindu-se publicarea lui Frledrelch,
‘Carpenter (1871) o prezinti ca o afecfiune noui.

Profesorul Friedreich, 12 ani dupi primul s&u me-
moriu, revine asupra acestei afectiuni la Congresul din
Heppenheim (1875) si Baden (1876), publicind un al
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doilea memoriu in archivele lui Virchow si proclamandi
independenta ei absoluti. In 1877 cel. de. al. treilea me-
moriu isi face aparifia, conlinand si un.caz al.ciirui exa-
men anatomo-patologic a fost studiat. minufios:de elevul:
séu Schulzc. '

Totusi lumea stiin{ifici nici acuma nu se convinge;.
deoarece in Germania Erb (1878) o considerd ca o for-
mi particulari de ataxie locomolrice iar Kahler si Pich
ca o sclerozii combinati a miduvei; in Franla Grasset
admile conceplia lui Erb, iar Pierre Marie (1882) o des
crie ca ¢ formil hereditarii de tabes.

In acelas an Brousse si Féré recunosc autonomia a-
cestei maladii, pe care primul a numit-o maladia lui
Friedreich. In 1884 Charcot ii consacri aceastid autono-
mie.

Doi ani mai tirziu Soca ne di un studin de ansam-
blu asupra acestei afecfiuni.

Intre timp observajiunile s’au inmullit: Joffroy,
Ladame, Gilles de (a Toureite, Huet, Surmont, etc. In
1890 tratatul lui Hirt esle primul care separii aceasti:

~afecliune de tabes. '

Teza fui Londe (1895) {Hculil in serviciul Iui Bris-
saud, confirmand pérerile lui Pierre Marie (1893), des-
parte definitiv maladia lui Friedreich- de ataxia cerebe-
loasid hereditari.

Incetul cu incetul, simptomatologia se complecteazi
cu ajutorul unor noui observalii aduse de : Miura, Pauli,
Hodge, Rossolimo, Baumlin, Meyer si- Barker, André
Thomas si Jean Charles Roux, Vincelet si Switalski,
Rydel, Dejerine st Letulle, Vaquez si Auscher, Blocq si
Marinescu, etc. In 1898 Bonnus menfioneazi debutuf
uneori tardiv; Babinski, Vincent si Jarkovski, atrag a- -
ten{ia asupra reflexelor de automatism medular. Urmea-
z& apoi articolele lui Claude si Lévy-Valensi, ale lui
André Thomas (1925). Tar in 1929 apare fucrarea luk
Mollaret din care am luat datele de mai sus..



Studiu Clinic

‘Generalitdti. Maladia tui Fridreich este o afectiune
«<u debut insidios, evolufie progresivd si simptomatolo-
gie foarte bogata.

Trei sindrome 1i sunt caracteristice:

1. Sindromul cerebelos, mai ales cu manifestiri sta-
lice, nistagm si turburiiri de vorbire, uneori cu caracter
de vorbire scandati;

2. Sindromul radiculo-cordonal posterior, manifes-
tindu-se prin: ataxia perifericd, abolirea refexelor tendi-
noase si tulburiiri in special ale sensibilitéitii profunde.

Aceste doudl sindrome sunt principale, totusi alte
simptome, ce apar mai tirziu, pot sid le mascheze; dar
existen|a lor va impiedeca manifestarea, in tot comp-
Iexul siiu simptomalic, a unui alt sindrom cu aparifie
ulterioari.

3. Sindromul piramidal este secundar si se caracte-
rizeazd prin: parezia flexorilor, semnul lui Babinski, re-
flexe de automatism medular, — ultimefe care nu pot
fi considerate ca exclusiv piramidale.

4. Tulburirile trofice: picior strimb, man# stramba,
Chifo-scolioz&, suntmai putin insemnate. Piciorul strimb
este caracteristic in maladia lui Friedreich.

I. Debutul este insidios. Clasic maladia lui Fried-
reich apare la pubertate (14-—15 ani); dupi Soca in 2/3
din cazuri inainte de 14 ani, in 1/10 dupi 16 ani, cel mai
tarziu fa 25 ani. S’a semnalat totusi debut la 2 luni (Com-
bes), la 14 luni (Cristopolti), sau foarte tarziu la 36 ani.
Legea lui Soca: in aceeasi familie debutul se face la a-
ceeagi varsti.

(Cauze ocazionale. Mult timp nu au fost admise
{Raymond 1894), astiizi insii existen{a lor este siguri;
ele pot fi foarte variate: pwhertatea, graviditatea, infec-
tiile cele mai variate (difteria, rugeola, tusa convulsivi,
angina banald) boala debutind in convalescenii; trau-
matismul obstetrical sau orice alt traumatism, surmena-
jul etc. Aceste «cauze griibesc aparifia boalei, sau 1i arga-
veazil simptomele deja existente — astfel se explicd
unele exceptii dela legea lui Soca.

Primul simptom. Dacd boala apare sporadic in-
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t’o familie, primul simptom observat este tulburarea de:
motilitate, care determinii pe bolnav s# consulte medi-
cul, insd in cazul ci se imbolndvesgte un. individ dintr’o.
familie in care deja cAtiva membrii suferd de maladia:
lui Friedreich, primul simptom,. descoperit a}desea de:
medic, poate fi de ex. un reflex achilian. abolit.. o

In general afec{iunea incepe cu cele doud mari sin-
drome in acelas timp: sindromul cerebelos §i'_ra}dlcu10:
cordonal posterior; incetul cu incetul acestea dev1n" mai
evidente, complicindu-se in urmit cu sindromul pirami-
dal.

1. Studiul anolitic al simptomelor

1. Tulburdri de motilitate..

Vom incepe cu ele deoarece: constituesc adeviratul
mod de debut al afecjiunei, reduc activitatea sociald a
bolnavului si constituesc sinteza: mai multor: alteratiuni
functionale, creind in acelas timp: aspectele clinice va-
riate ale acestei boli.

A. Mersul este tabeto-cerebelos (Charcot), mai mulf
cerebelos decat tabetic.

Bolnavul merge incet, cu baza de sus{inere mairits,
face miscirile elementare citeodatd cu o oarecare greu-
{3te, uneori, dupi cateva ezitiri, ridicid brusc piciorul
il arunca exagerat inainte si-i dd drumul tot asa de brusc
lovindu-1 cu putere de pdmént, dir cind in cénd talo-
neazi. Pasul urméitor poate si imprime o schimbare su-
bitd de direciie mersului, din timp in timp se observé la-
teropulsiuni foarte accentuate care determind un mers
titubant; adesea picioarele se incruciseazi si bolnavul
cade greoiu. In totalitate este un mers in zig-zag.

Privirea este a{intitii la pamént, membrele superioa-
re fac migciri mari de echilibrare, uneori sunt insotite
de oscilafiuni ale extremititei cefalice si ale trunchiului.
Acest mers impresioneazi intotdeauna prin caracterul
sdu disgratios si ilogic. .

Cand aceste tulburiiri de motilitate se accentueazi,
capul se migcd incontinu, corpul e aruncat in diferite di-
Tectii prin latero- i anteropulsiune, iar misciirile nu mai
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au nici ritm, nici mésuri, nici cadenti, bolnavul ne mai
putand merge singur.

Acest mers este deci caracterizat printr’un amestec
de ataxie. si asinergie. '

B. Statiunea verticald. Tulburiérile statiunei vertica-
le sunt adesea primele care apar dintre tulburirile de
motilitate.

La inceput bolnavul observi ci ist {ine cu oarecare
greutate echilibrul si isi méireste baza de susfinere; a-
fecfiunea progresand, aceasti corecfie devine insuficien-
ti si in tendin{a de a-si mentine echilibrul, el isi flexeazé
degetele dela picior, ficand impresia ca le-ar crispa pe
piméant — jocul tendoanelor muschilor gambei traduc
sfortirile lui de a-si mentine echilibrul — cu timpul a-
tat capul, cat si trunchiul fac misciiri de echilibrare,
simptomele agravandu-se, aceste miscéri cresc in ampli-
tudine, pana ce bolnavul nu-si mai poate mentine sta-
fiunea verticali (ataxia statici a Iui Friedreich).

C. Pozitia sezandd. Tulburiirile motrice sunt mai
mici, oscilatiile trunchiului si ale corpulfui. persisti, a-
vand insd o amplitudine redusd; miscdrile voluntare ale
capului prezintd uneori caracteristica ataxici si asiner-
gica descris la membrele inferioare.

D. Forta musculard. Contractiunea musculara este
mai lenld, iar migcérile sunt executate cu oarecare greu-
tate; acest fapt s’ar explica prin cresterea cronaxiel mus-
chilor. Parezia flexorilor membrelor inferioare e aproa-
pe constantd dela un anumit timp; in cazurile ce evolu-
‘eazd de mai mult timp se observd fenomene paretice si
la membrele superioare si trunchi (Mollaret). Paraliziile
adevirate sunt excepiionale si tardive, fiind in parte
favorizate prin imobilizarea prelungiti la pat si tulburé-
rile trofice consecutive.

2. Tulburdri cerebeloase.

Ele sunt cele mai importante dintre tulburiirile de
motilitate:

Mersul asemaniitor unui om beat, in zig-zag, latero-
pulsiunile, mirirea bazei de susiinere, etc.

Tulburdrile statice sunt mai insemnate ca cele chi-
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netice; vom observa: hipermetrie, dismetrie', tremyrﬁtgri
intentionate, adiadocochinezie, asinergie, hlpotome, nis-
tagm, tulburiiri de vorbire, tulburdri de reﬂexeT -de pos-
turd, etc.

3. Ataxia propriuzisd.

O giisim foarte des, dar nu totdeauna. Este o ataxie
de tip tabetic, ins#, din cauza tulburdrilor cerebeloase
si a iIncetinelei contracliei, are un caracter aparte —
,»,0 ataxie fiiri for{a” spune Soca — oscilaliile corpului
mai mari, migciirile sunt mai lente, etc. Ca simptome ob-
serviim: lalonare, ridicarea si lisarea bruscé a picioru-
Iui pe paAmaéant, caracterul ilogic al unor greseli de misg-
care, incrucisarea picioarelor urmalii de cidere, accen-
tuarea acestor fenomene cind bolnavul inchide ochii,
semnul lui Romberg uneori pozitiv.

4. Ataria staticd.

Este un termen inirebuinfat de Friedreich si s’ar
datori fn mare parte taiburirilor cerebeloase. Se carac-
terizeazdi prin aceea cii bolnavii sunt incapabili de a-si
nienfine fix, un membru indepirtat din pozilia de re-
paus.

5. Miscdrile anormale: iritabilitate coreiformd.

Capul prezinti in stare de repaus oscilaliuni ce se
fac mai mult in sens antero-posterior decat lateral; —
deasemenea si trunchiul — ele sunt de amplitudine mi-
cd si sensibil ritmate. Manile prezinti misgciiri coreifor-
me mai ales in atitudinea de jurfimant — miscari fira
rost de pronafie si supinatie, — uneori se observi mis-
cdri atetoide. La membrele inferioare se observi rareori
doar misciiri succesive de flexiune §i extensiune ale de-
getului mare.

_Faja este in mare parte animati de aceste migcdri,
variabile iI} intindere si intensitate, dela cateva clipiri
dese sau misciri ritmice ale aripelor nasale, pani la gri-
mase s1 ticuri convulsive, aceste tutburiiri fiind numite
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«de Soca ,nistagm al felei“. Limba nu poate fi {inuti li-
nistit afarid din gur#, ci este proectatii inafard si trasi
‘fnapoi.

Toate aceste tulburiiri de motilitate sunt exagerate
prin emolie i in misciirile intenfionate. Ar fi deci un
grup de simplome ce apar ca un fenomen de excitafi-
une.

6. Tulburdiri de vorbire.

Se gésesc aproape in toate cazurile fiind un simptom
precoce. Ele nu sunt prea accentuate de obiceiu; rareori
vorbirea devine de nein!eles Are un caracter de vorbire
‘scandalit dar incetinitd, tiriiganati, inegald, greoaie, —
~ bolnavul face impresia ca si cum s’ar sforta sii pronunle
— la sfarsitul frazei avem uneori isbucniri; de multe ori
bolnavii nu pot pronunja anumite cuvinte. Aceasti vor-
‘bire ,,seaméni cu un mers cerebelos” (Mollaret).

7. Tulburdri de sensibilitate.

Negate de ciitre unii: Friedreich insusi, Pierre Ma-
rie (1893), Déjerine si Thomas (1909), Sonnek (1913),
admise de allii: Soca, Raymond, Strumpell, Noica, Eg-
ger (1908), Gianelli si Lévi (1909), Singer (1910), Saun-
ders (1921), Claude si Lévy-Valensi (1923), astazi sunt
-considerate ca ficind parle din hbloul simptomatologic
-al acestei afecliuni.

A. Tulburdri subiective.

Durerile fulgurante sunt prezente rareori, uneori sunt
-asa de inlense incat bolnavul trebue si se opreasci din
mers, simte genunchii inmuindu-se sub el si cade chiar
jos. Bonnus le considera ca o caracteristici a cazurilor
-cu debut tardiv.

Dureri in centurd, hiperestezia membrelor inferioa-
re s’au citat in cAteva cazuri; paresteziile si crampele
musculare sunt ceva mai frecvente; cefaleea si nigrena
sunt descrise de multe ori.

In general, toate aceste tulburiri de sensibilitate,
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nu au niciun caracter care si fie propriu maladiei luil
Friedreich.

B. Tulburdri obiective.

Sensibilitatea superficiali e cea mai pulin atinsi:.

a) Sensibilitatea tactil# este rareori usor alterati;

b) discriminatiunea tactild este ceva mai mult in-
teresatd, cercurile lui Weber fiind constant mdrite.

¢) Sensibilitatea dureroasi este variabil atinsi;

d) Sensibilitatea termicé este intacta.

Sensibilitatea profundd este interesatd intr’o mé--
surd mai mare:

a) Sensibilitatea dureroasi profundi este adeseori
mult alterat#i; s’au descris chiar analgezii viscerale (tra--
heald, testiculari).

b) Simtul articulo-muscular, desi considerat mult
timp ca neatins, astizi alterafia lui este un simptom
conslant.

c) Simful vibrator evolueazi aseméiniitor cu prece--
dentul;

d) Simftul greutitii, uneori este alterat alteori nu;

e) Deasemenea si simful stereognostic aratii citeva:
variatiuni care insi nu sunt caracteristice.

Topografia tulburdrilor de sensibilitate obiectivd..

Tulburiéirife de sensibilitate sunt bilaterale si simetrice,.
desi intensitatea lor poate varia dela un membru la ce-
lilalt; ele intereseazi prima oar# extremititile distale ale-
membrelor inferioare si in urmi ale celor superioare nu-
mai dacd evolutia e foarte inaintati; poate si se prezinte:
foarte rar si la riddcina membrelor superioare — au
fost observate si exceptii cu o localizare foarte variati.

Data aparitiei acestor tulburdri: ele apar intr'o e--
pocé tardivd a maladiei.

In concluzie putem anunta (Mollaret):

1. Se obsearvi o tulburare neti a sensibilitifilor ur--
mitoave: discriminafiunea tactild, sensibilitatea dure-

roasd profunds, simful articulo-muscular si sensibilita--
tea vibratorie. :
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2. Se observi o tulburare variabili ca intensitate si.
frecvenid a sensibiliti{ii ponderale si a simfului stereo--
gnostic.

3. Celelalte sensibilitiafi sunt in majoritatea cazuri-
lor intacte.

Simtul articulo-muscular gi vibrator sunt cele mai
atinse si constituesc simptome constante si caracteristi--
ce acestei afecliuni.

8. Reflexele osteo-tendinoase.

In maladia lui Iriedreich intervin dou# procese a-
natomo-patologice: 1) atrofia rid#cinilor posterioare,.
care este precoce si accentuatd, 2. leziunile piramidale,.
acestea sunt tardive si mai pujin insemnate. Aceste le--
ziuni anatomo-patologice se traduc clinic prin urmaétoa- -
rele tulburiiri de reflexe:

a) In majoritatea cazurilor reflexele osteo-tendi-
noasc sunt abolite.

b) Uneori aceastii abolire este intirziati si se in--
faptueste cu incetul,

¢) Rareori leziuni insemnate ale fascicolului pira-
midal pot sii se exteriorizeze prin reaparifjia reflexelor-
anterior abolite, sau chiar exagerarea lor.

Ca o caracteristicii se observii mai intaiu disparijia
reflexcior distale, primele fiind reflexul stilo-radial si
cubito-pronator. Reflexul medio-pubian este uneori a-
bolit, adesea disociat — componenta crurali fiind dimi-
nuatd sau aboliti — rareori se observii un antagonism
intre componenta abdominali si cea cruralé, prima fiind -
chiar exagerati.

9. Reflexele cutanate.

~ Sunt variabile, de foarte multe ori reflexul cremas-

terian este péstrat, uneori diminuat; reflexele abdomi--
nale sunt cateodatid abolite (Mollaret). Foarte rar refle-
xele cutanate sunt exagerate. Semnul lui Babinski este-
adesea pozitiv, aparitia lui este insé tardivi.



10. Rejlexele de apdrare.

Apar in ultima fazi a evolutiei acestei maladii. Sun“c
frecvenle dar inconstante. Tripla flexiune a membrului
inferior, oblinuti prin citpirea pielei din regiunea dor-

“salil a piciorului,, este cel mai usor de constatat. VZona
reflexogenii se intinde, pin# in regiunea inghinala, ra-
sreori pand la ombilic, sau apendicele xifoid.

11. Reflexele de posturd.

Sunt diminuate §i adesea abolite (Mollaret).

12. Tulburdri trofice.

Piciorul stramb este frecvent si caracteristic maladi-
--ei lui Friedreich. S’ar explica prin fenomene de hipo- sau
hipertonie musculard, fiind reductibile un oarecare
timp dupi aparifia lui i devenind cu timpul ireductibil,
prin alterajiuni trofice datorite imobilizérii indelungate.
Aspectul séu este urmétorul: piciorul este usor scurtat
antero-posterior, planta foarte escavati, fala dorsald a
labei piciorului bombeazi inainte, primele falange ale
degetelor — mai ales ale degetului mare — sunt in hi-
‘perextensiune, ultimele sunt flectate in ghiari; tendoa-
nele exlensorilor — mai ales al extensorului propriu al
degetului mare — se contureazi sub piele determinand
san{uri adanci intre ele. In urma acestor deformatiuni
“marginea intern# a-piciorului are o form# sinusoidali
caracteristici. Privita din fa{d laba piciorului pare scur-
tatd, jumitatea ei anterioard fiind li{itd. Luat in totali-
tate piciorul are un aspect de varus equin. Aceastfi de-
formatiune poate debuta in orice fazi a maladiei, primul
simptom fiind retrac{iunea degetului mare.

Cifo-scolioza apare cam in 23 ale cazurilor, de o-
biceiu ca o manifestare tardivi. Se localizeazii in regi-
unea dorsald, scolioza fiind de cele mai multe ori cu
convexitatea la dreapta. Este datoriti si ea unei. modi-
“ficéiri de tonus a muschilor trunchiului.

Mana straimb# (la main bote) aparitia acestei de-
‘formatiuni este foarte tarzie, se explici prin acelas me-
-canism muscular ca si precedentele: este analoagd cu

UL g e
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modificirile piciorului, apare numai in atitudini mai.
neobicinuite (atitudine de juriimént): mina nu continud
antebraful in aceeasi linie, carpul face un relief dorsal
foarte exagerat, palma este scobitdi foarte mult intre e-
minenia tenard §i cea hipotenard, sanjurile intermeta-
carpiene sunt foarle evidente, degetele se indepiirteaza
inlre cle — mai ales policele — adeseori prima falangi
este in hiperexiensiune, ultimele putind fi in flexiune:
sau exiensiune. Cu timpul aceastd deformalie se poate
modifica, hiperextensiunea fiind inlocuitéd prin flexiune.

13, Amiotrofia.

Se glisesle in unele cazuri; ea ar fi propor{ionald cu
gradul de ulilizare a muschilor. In general tulburiirile
trofice ar fi cauzale in primul rand de hipo- si hiperto-
nia musculari, iar in al doilea rdnd de imobilizarea la
pat, adesea indelungati. '

14. T'onusul muscular.

Hipotonia musculari, este constantii si precoce, cu
predominenti la extremitafi. Este un indiciu de deficit
cerebelos. Nu esle proporfionali cu diminuarea for{el
musculare, dar evolueazi paralel cu diminuarea sau a-
bolirea reflexelor de posturi.

Conlractura s’a observat foarte rar, printre simp-
tomele ullime, este consideratii ca o expresie a leziunei
piramidale.

15. T'ulburdri simpatice.

Sunt de o importan{i simptomatologica foarte re-
dusii; se localizeazi mai ales la membrele inferioare-
manifestdndu-se prin: temperaturd locald scazutd, cia-
nozi, paralizie vaso-motorie, hipertemie locald, dermo-
grafism, reflexul pilo-motor exagerat, etc.

. 16. Semne bulbo-protuberaniiale.

Au fost semnalate numeroase simptome bulbo-pro--
tuberantiale in cursul maladiei lui Friedreich. Astfel::
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tulburiiri de deglutilie §i disfagie, tulburdri de voFbire,
_aritinie — farsd leziuni cardiace —, tulburdri ale ritmu-
lui respirator (Cheyne-Stockes), senzalia exageratﬁ_ de
sele, virsituri incoercibile, {ulburiri secret.orn.(sal{vzvl-
{ic abondenti), sudori profuze, hipersecrefie c.lllges.tlva,
-poliurie, etc.), glicozurie, tulburiiri vaso-motoril, hiper-
termie. Aceste simptome sunt caracterizate prin aceea
_ci apar firdl ca organul respectiv sii fie lezat. Ele se ma-
nifestii, fie firi nici o cauzi determinanti, fie in cursul
unei infeclii si dispar brusc sau adesea duc la moarte.
‘Ele apar in varsta taniirdl agravind astfel prognosticul
acestei afecliuni. Cele mai periculoase sunt simptomele
<cardiace si respiratorii.

17. Organele de simf.
Nervul auditiv.

Afecliunea acestui nerv a fost numai. de curand
-consideratii ca fiicAnd parte din simptomatologia mala-
-diei lui Friedreich.

a) Surditatea: a fost descrisd in unele cazuri.

b) Vertijul: se gisesie ceva mai des, este un simp-
‘tom variabil, sau survine in accese cu o durati variabila,
sau constitue o stare permanenti persistand si in decu-
bit dorsal. Poate apérea in orice fazi a evolutiei.

c) Starea labirintului. De cele mai multe ori s’a con-
‘statat hipoexcitabilitate, uneori hiperexcitabilitate sau
excitabilitate normali. Datele culese pAnil in prezent nu

"-sunt concludente.

Aparatul vizual.

a) Nistagmul este un simptom tardiv, dar aproape

-constant; odatéd instalat persistd, putiand totusi sit sufere

modificéiri. Miscéirile sunt mai rare si mai ample ca la

cel din scleroza in plici, se fac uneori in serii avand un

. -oarecare ritm. Iste un nistagm orizontal de cele mai
multe ori, rareori e vertical sau rotator.

b) Paralizii izolale ale muschilor ochilor: s’au ob-
zservat céteva cazuri cu paralizie a muschilor drepti.
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c) Paralizii ale miscéirilor asociate: s’au descris 4
~cazuri in aceeasi familie.

d) Tulburiri pupilare: s’au semnalat inegalititi pu-
pilare sau tulburiri de reflexe; toate fiind necaracteris-
tice.

e) Nevrita optici: s’a observat uneori.

f) Atrofia optici: a fost de mai multe ori descrisi.

f) Chorijo-retinita: s’a gésit exceptional.

g} Campul vizual: este uneori alterat.

18. Tulburdri viscerale.
Inima.

Se giisesc foarte variate aritmii fard leziuni cardia-
-ce organice; aceste simptome, din punct de vedere prog-
nostic, sunt agravante, cici pot duce la moarte. Alte a-
fec{iuni mio- endo- sau pericardice descrise in céteva
-cazuri, par si fie numai simple coincidente.

Ficatul.

Ar fi usor deranjat in funcifunea sa, producindu-
se astfel o tulburare in metobolismul proteinelor.

-19. Tulburdri sfincteriene.

Nu se gisec decit exceptional si sunt de tipul in-
-continentei.

20. Tulburdri genitale.

La femei nu s’au observat, la birbaii se constati a-
-desea fie o diminuare a potentei, fie o intarziere a mani-
festarei instinctului sexual.

21. Tulburdari endocrine.

De reguld lipsesc; s’a citat totusi hipotiroidismul,
infantilismul genital, etc.

22. Examenul electric.

Reactiunile calitative sunt normale; aceasta este re-
gula. Uneori s’au observat si reacfia de degenescentd la
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un bolnav ce avea o form# amiotrofici de I'riedreich:
Unii autori (Kramer, Naumann) au glsit reactia mias-
tenici. '

Cronaxia este constant miritdi — cronaxie de dege-
neresceni.

Caracteristic acestei boli este faptul cd reaciiunile:
calitative normale sunt asociate cu cronaxia de degene--
rescenfd.

23. Sdangele.

Uneori reac{ia Bordet Wassermann este pozitiva
(André Thomas, Lambrior, Henri Roger, Benelli, Zuca-
relli, Fourteau si Donati, etc).

24, Lichidul cefalo-rachidian.

Uneori s’a observat limfocitoza izolata, alteori reac--
tii specifice sifilisului, in rare cazuri reactii de tip infla-
mator nespecific. De regulid examenul lichidutui cefalo-
rachidian este negativ. Inoculiri fdcute din lichidul ce
prezenla reaciie inflamalorie au fost negative (Mollaret).

25. Simptome cerebrale.

Nu fac parte din simptomatologia acestei afecfiuni;
s’au descris doar ca tulburiri asociate: cefalee, migrene,
ameleli. Epilepsia s'a giisit deasemenea uneori.

26. Starec psihicd.

In 3/4 din cazuri inteligen(a este normali. Debili-
latea intelectuald s’a observat cam intr’un sfert din ca-
zurl, acest fapt s’ar datori in parte si apariliei precoce a
maladiei, care pune pe bolnav in oarecare izolare de so-
cietate. Uneori debilitatea intelectualii este insolitd de iri-
tabilitate, perversiune instinctivi sau chiar psihoze, ase-
menitoare demenlei precoce sau paraliziei generale jti-
venile. Au fost citate si cazuri de idiolie; de multe ori
_insd, aspectul pufin inteligent al felei ne poate duce in
eroare. Etiologia tulburirilor psihice este inci discutat.
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Forme Clinice (Mollaret)

1. Forme amiotrofice.

Cu contractiuni fibrilare, reac{iuni de degeneres-
centdl §i atrofii musculare, sunt rare. S’au descris cazuri
de maladia lui Friedreich asociate cu miopatie.

2. Forme f[ruste.

Cu simptomatologie foarte redusi. In aceste forme
ar lipsi tulburirile piramidale (Mollaret). Tot aici se pot
adiuga si formele abortive in care, dupi aparifia cator-
va simptome, boala raméane stajionari; deasemenea for-
mele unilaterale, care insi se observit foarte rar si nu-
mai la inceputul evoluliei, ulterior asimetria dispéirand.

3. Forme intermediare.

Cu heredo-ataxia cerebeloasé si paraplegia spasmo-
dicd familiarsd, se manifestd sub trei aspecte clinice: a)
simptomele celor trei afec{iuni apar si evolueazi simul-
tan; b) la acelas bolnav, se prezintii doué din aceste ma-
ladii succesiv; c¢) in aceeasi familie unii membrii au o
maladie, allii alla. '

4. Forme uasociate.

Cu miopatia, idiofia (mai ales idiotia mongoliani},
coreea lui Hutington, histeria, etc.

5. Roussy si Lévy publica in 1926 7 cazuri care su-
fereau — dupd cum sus}in autorii — de o maladie fa-
miliari aparte nedescrisd pani atunci de nimeni. Ea se
caracterizeazi prin turburiiri de mers, areflexie tendi-
noasii generalizatd si picior stramb; majoritatea cazuri-
lor au prezentat §i o oarecare stingicie in utilizarea
membrelor superioare; intr’'un caz s’a observat o ugoa-
rd atrofie a muschilor palmari. Spre deosebire de mala-
dia lui Fridreich, aceasti afec{iune noui nu prezinti
tulburiiri cerebeloase evidente; lipsesc deasemenea tul-
buriirile de sensibilitate, de vorbire, nistagmul si scolio-
za. Amiotrofia este neinsemnati, diferentiindu-se astfel
de boala lui Charcot-Marie.

Ulterior mai multi autori au considerat, ci aceste
cazuri fac parte tot din formele fruste ale maladiei lui
Friedreich.

ot
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Evolutia

Durata este variabili; dela cateva luni pind la maij
multe zeci de ani. Moartea se produce de multe ori prin-
tr'o maladie intercurenti; rareori din cauza numai a
tulburirilor bulbare. S’au observat opriri in evolulie cu
o durati uneori de 5—10 ani, remisiunile sunt foarte ra-
Te. Agravirile sunt frecvente §i uneori survin "}?rusc,
(iind favoirzate de pubertate, sarcind sau maladii inter-
curente. Vindeciirile sunt exceplionale, totusi se citeazd
citeva cazuri — in unul dintre ele bolnavul avea sifilis
hereditar §i i s’a ficut tratament specific. Aceste vinde-
ciiri s’ar explica prin aceia, cii anumite toxi-infecfiuni ar
delermina aparilia unui tablou smptomatic aseménétor
maladiei lui Friedreich, iar prin vindecarea cauzei s’ar
vindeca §i maladia.

Evolutia acestei afecfuni s’ar putea impérli in 2 pe-
rioade (Soca): prima perioadd tine din momentul apa-
riliei primelor simptome, pan# ce mersul devine imposi-
bil; a doua perioadé corespunde imobilizérii la pat, ea
se scurge mouoton si interminabil.

Maladia debutd prin simptome cerebeloase statice
si ataxie, cu predominentf la membrele inferioare, apoi
survine abolirea reflexelor osteo-tendinoase, a reflexelor
de posturdi, membrele superioare fiind ugor si inconstant
alinse. In acelag timp pot apiirea nistagmul si tulburiri-
le de vorbire. Mai tarziu in timp ce simptomele ante-
rioare progreseazi, fenomenele piramidale fncep si se
schifeze si astfel vom avea simptome paretice la mem-
brele inferioare si semnul lui Babinski pozitiv; concomi-
tent cu acestea se desvoltd si deformatiunile si bolnavul
devine din ce in ce mai pu{in activ din punct de vedere
social, iar desvoltarea intelectuali suferd, se observi
chiar regresiuni. ' :

Evoluind in timp, fenomenele paretice se accen-

tueazd, bolnavul este imobilizat in pat, vorba devine de
neinfeles si ca viali psihic# are aproape numai preocu-
péri de ordin material.
' Aceastdl stare dureazi aproape neschimbati ani in-
de]upg_ati, pand ce episodul terminal fncheie cu o con-
tc.1u7,}e banald, tabloul simptomatologic al acestei afec-
iuni. ‘

J



Cazul I.

‘Bolnava C. L. de 10 an elevii, vine in clinici pentru impotenia
Hunclionali a membrelor inferioare; in 28 Iunie 1934.

Antecedenle heredo-colalerale: Afari de o verigsoard din partea
mame! care a suferit la varsta de 20 ani de o boali mintali ce nu se
poale preciza, iar o alii verisoari care are un caracler iritabil si vio-
lent nu se glisesc boli aseminitoare nici la antecedenii, nici 1a alii
-colatorali.

Antecedente personale. A fost niscutd la termen, a avut o des-
voltere fizici si intelectuali normald; la varsta de 3 duni $i jumiita-
‘to a suferit de o afectiune gastro-iniestinali cu diarei sanghinolente,
~care a {inut 10—I12 zile dar in urma unui tratament apropiat s’a vin-
-decat. La un an §i 2 luni a putut umbla, api desvoltarea ei fizci a
decurs normal, fiind chiar ceva mai bine desvoltati decat copii de
-gseama ei.

Istoricul boalei actuale. Boala a debutat la varsta de 3 ani $i
‘jumiitate, in convalescen{a unei duble pneumonii. Aceasta bhoali a
-evoluat la ea foarte grav asa ci bolnava, abia dupd 4 luni de conva-
lescenid, — in care timp era inapetenti si foarte slibiti — si-a re-
venit in parie din punct de vedere al stiirei generale. Atunci pirintii
ei.au observat ci bolnava nu mai poate urca sciirile, fiird si se spri-
jineascdi de balustradi; aceastd siare de sldbiciune a rimas mai mult
‘sau mai putin egali §i a durat panii -la virsta de 4 ani si jumiitate,
cand suferi de tuse convulsivii care are deasemenea un caracter grav,
:obligand-o la o convalescenti lungi, dupi 5—06 luni bolnava si-a reve-
nit in parte, s'a dus apol la Tekirghiol unde starea ei s'a fmbuniti-
tit si mai mult. Totusi nu si-a revenit complect, decarece nu putea si
urce sciirile firi si se sprijine si nici nu putea fugi asa de bine ca si
-ceilalti copii. La varsta de 6 ani bolpava suferi de morbili; si aceastid
‘maladie infecfioasii a avut la ea o evoluiie foarte gravi, llisand in
ulmZx o stare de astenie foarte pronuniatd si necesitind o convalescen-
t4 de 6 luni. Atunci pirintii ei au observat, ci mersul era evident al-
“terat; asupra caracieristicilor acestui mers, pirintii nu ne pot da alte
-deslusiri, decat c#, daci mergea mai repede, sau incerca si fugd,
varful piciorului se impiedeca de pimant si ciidea. De atunci si pani
-astiizi, a suferit in fiecare an de stiiri gripale, iarna sau primivara,
cam tot de atunci pirintii observi ,ci membrele inferioare devin din
‘ce in ce mai subtini. Acum un an, starea motilitiitii membrelor infe-
rioare era aceasta: putea merge citeva sute de pasi ne sprijinitd, in
-cursul mersului piciorul $i ciidea inainte in mod flosc si adesea, tm-
jpledecandu-se cu varful piciorului de sol, isi pierdea echilibrul; putea
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si se urce singurd pe scard, dar numai dacd se sprijinea; fuga eras
imposibild. .

In cursul iernei din 1933—193i, tulburarea de motilitate as
membrelor inferioare a progresat foarte mult: numai putea merge ne-
sprijinitd, se desechilibra foarie usor si se impiedeca de sol ::u var-
ful piciorului; spre primivari acesie fenomene s'au imbufmt'dl-lﬁ._in-
trucatva, deoarece bolnava pulea merge si 2 km. inconum'm fiind
{inutd uvsor de mani $i fHrd si se mal impiedice: In luna Mai 1934, a:
suferit de o afectiune gripald; care a {inut cam o lund; cu temperaturs.
dé peste 38° €, inapetentd si senza{ii de furnicd{uri in reglunea sacra-.
1. Dupd ce s'a insihidtosit, mefsul sa tulburat din hou ¢ mai mult.
Nu putea si imeargi decdt 5—10 pasi sprijinitd, varful picioarelor ci--
deau ingite indints, piciorul se dseza in adductiune, planta privea
fn liuntru si atingea solul cu marginea externd; genunchii de asé-
mehed i dlurnecdu indinte in «impul mersului, punea un picior inain-
téd celuilalt mprin misciiri neregulate, sau piisea in afard de hinig
dreaplii; mémbrelé infericare nu se incrucisau nicidddti in timpul
mersuiut,

Cain de 3 ani piariniii au observat cd bolhava; dach stitéa pe iith
staum; tinea eapul pufin flexai inainte; deasemenea, dupi flecare sgd-
re gripali, in poziiia sezandi, corpul prezenia oscilatiuni {n toate qi-
réctiile; aceastli 1ulbliaie insi dispired pe misurdi ce isi revenea din
punct de vVedeid al stitei generale. Intre timmp, i s'a fidut bolnavei o»
operatie de extirpare & polipiloi nazali — dupi aceea vocéa a deveuit
nasohdni#, fehomen caie o progresat piand in prezent inti’o oarecars
misiird.
fari de cateva mifute, stare ce dutéazi; cam dela varsta de 3 ani ai
juiniiate.

Inteligénta este pHstraty.

Exdnienul obiéctiv ,

Bolhava dre indl{imea dé 128 ci. greutatea corporali 17 jumn:.
kif. — foartd fedisd penliu vA¥sta éi (ar i trébuit si wibi 24 kg.) Co-
loratia piélei si a mucoaselor wizibile este foarte afiemici, tesutul ce-
lulo-adipos aproape dispirut, musculatura redusy de volum, cu o hi-
Potonie foarte accentuatf, aceasti diminuare de volum este egali la
tqai_é membrele si in toats segmentele luate izolat. Sistemul osos bine
pistrat. _

) Aspettil b'o’.tn‘at)‘ei h deécubit’ dorsal: ne impresioneazs reducerea:
dé volum a membrelor;

Circorhferinfa tembreior inferisare:

10eia vartul votulell8 em. tn jos|i6cm. in jOB|8 &t tn sids |15 ci i sus

% la dreapia . o] 18 e 15 em. | 19, cm. | 24 em.
1 ostinga . . .| 18 cin. 15 cm.. | 19!/, om. | 23/, cin..

oererny
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Muschii irunchjului par si aibi un volum normal, desi la
fPalpare s¢ constali aceeasi hipotonie eca si la membre — maj ales la
‘muschii paravesrtebrali. \Iembxele superioare sunt tinute inir'o atity-
«dine normali. Membrele inferioare se afld in rotatie interni, astfel
-genunchii sunt inclinati fnjiuntru, piciorul esle in varus equin pro-
auniaf, laba piciorului face cu gamba un unghiu de 158°, scobitura.
lantari esle mai accentuatii ca in stare normali, jumitatea ante-
rioars a labei piciorului este in oarecare grad de rotatie interni, in
felul acesta piir{ile anterioare ale plantelor se privese reciproc, fird ca
-~mayrginile lor externe si atingi planul patului, piciorul sprijinindu-se
in célcaiu; corespunzitor acestei deformatiuni fata dorsali a picioru-
ui este usor convexi. Degetele mari se afli de cele mai multe ori in
exinsiune, celelalte in pozitie intermediard, fiiri deosebire de atitudine
a diferitlor segmente. Trunchiul si gatul sunt in pogzitie normali.

Aspectul bolnaveil in decubil venlral: este asemﬁnﬁtor celuj de
.Iaj sus; jn plus se constald o chifozii a coloanei vertebrale, ce se in-
linde dela vert. 11 D pand la vert. XI D,, fiind mai accentuati la pi-
velul vert. VII D; se observd §i o usoari scoliozii cu convexitatea la
stinga — aceste deformatiuni se pot reduce ysor. Uliimele 2 segmen-
te sacrate gi cocisul sunt deviate la stanga, deviatia fiind ireducti-
"bili. '

In repaus nu se observi nici o miscare involunatard.

Ezxtremilatea cefalicd: Ochii sunt usor exoftalmici, misicirile la-
‘terale ale globilor oculari sunt ceva mai limitate ca in stare normald
marginea externi a corneei riminand depiirtati cam cu 35 mm
sde unghiul extern al pleoapelor, in acelasi timp ochjul opus ajunge
pand Ja limita interni normald; in privire laterald exirema, se obseryi
‘uneori 2—3 misciri nistagmice de 1—2 mm amplitudine, orizontale gi
neasociate. Convergenta este usor limitatd.

Limba scoasi afardi din gurd, prezinti mici misciri alternatiye
~de propulsiune si retractiune; reflexul faringian este viu, reflexu]l na-
20-palpebral deasemeneq, reflexul palmo-mentonier nu se produce.

Motilitalea aclivd: la membrele superioare este buni migcirile
'se fac insii exagerat, din cayza hipotoniei arbiculare. Fpate sd isi tind .
membrele superioare ridicate orizontal inmainte, insi prezintd oscilati-
uni de amplitudine 23 cm. si dupi 20—25 secunde oboseste i je la-
‘sl in jos. Ridcate vertical in sus prezintd deasemenea oscilatiuni, iar
dupi 12 secungde esteo neveiid a le ldsa in jos.

Menibrele inferioare pot fi ridicate in extensiume simultan pani
la o distantd de 30—35 cm. de planyl patului si mentinute, cu oscilati-
uni neregulate, 5-8 sec. Fiecare membru izolat poate fi ridicat pind
1a 40 cm. de planul patului §i poate fi menijinut cu oscilatiuni 10—12
-gecunde. Adductia se face in limite normale, .cu o usoard flexiune Gon-
.comitentd a gambelor pe coapse, fird insi ca membrul si poai fi
Tidicat de pe planul patului. Abductia; incruciseazsi gambele in tref-
gmea Jor mijlocie. Flexiunea simultani a gambelor pe coapse se face
.cu o avecare gremtate insi poate atinge fesa cu edlcdiul, in acelagi
“timp se produce i 0 abductie involuntary, asa .cé g.enunclm s¢ de-
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pirteazi cam la 40 cm. unul de altul. Izolatd, flexiunea gambelor. are:
“acelasi caracter. In articuliia tibio-tarsiand: rotatia externi abia se-
schiteazii, cea internd se face cu 1/4 din amplitudine, flexiunea dorsals.
si plantari se fac aproape normal. Flexiunea si.extensiunea degetelor
" sunt reduse la jumitate. . . )

Trunchiul: se poate ridica in pozifie sezindd, numail cu ajutorul:
manilor, apoi poate sta in aceastd poziie, nesprijinitd, timp ‘nelimiytat.
‘Se poale intoarce in pat, in decubit lateral sau ventral, folosindu-se de-
mani, in circa 15—20 secunde. ) , .

Miscirile gatulul se fac intr'o amplitudine exageratd, cind sa--

" de, bolnava are tendinta de a-si tine capul fleciat inainte in perma-
nentd.

Miscirile de preciziune sunt intrerupte de oscilapiuni de méri--
me variabili. Proba indexului se executi cu oscilafiuni cu atat mag
mici si mai dese, cu cit se apropie de {intd, varful degetului greseste
cam cu 2—3 cm. {inta, din cauza oscilatiunilor — in- clipa cdnd ajun-
ge la 1—2 cm, depirtare de viarful nasului degetul deviazii brusc —
deasemenea nu poate fi tinut mai mult de 2—4 secunde fixat. Prin-
de paharul cu mana larg deschisi si dela distan{i — oscilatiunile se

"micsoreazd cu cit mana se apropie de pahar — prinde bine paharul
si-1 duce la gurd cu devieri din ce in ce mai mici — la guri acestea
sunt abia vizibile. Miscarea este cu atit mai bund, cu cdat se executit
mai repede. Un pahar cu apii este mai Dine dus la gurd, decat unul’
gol; un obiect tinut fn mani ii di acesteia o siguramii maj mare in
misciiri, (Tremuriifuri inlentionate cu sens invers). Diadocochinezia
dach se executd repede, se face bine — supinatia si pronatia fiind u-
sor exagerald; cu cdt se executi mai incet, cu atat preciziunea este
mai micd, Cldlcaiul este dus cu oscilatiuni de 5—10 e¢m. la genunchiul’
opus, acestea sunt cu atat mai frecvenie si mai mici cu cit se apropie-
de genunchiu, cilciiul este bine aplicat pe genunchiu, insi din cauza:
migciirilor necontenite involuntare, aluneci. Nu poate plimba cilcaiul
_pe creasta tibialdi, deoarece acesta cade imediat pe planul patului. O
tinty asezati in fata degetelor dela picioare este atinsi aproape fot-
deauna, insi nu se poate mentine contactul nici’ o secundi.

Migcdrile pasive: se constali o hipotonie generalizati in fata ar-

.ticulatiunilor, astfel cii misciirile se pot face exagerat, cu usurinti st
fird durere intrecind mult limita normali.

. 1_31‘ezi11te1 o alonie musculary canacteristici analoagi cu aceia a
a.tOI.llel congenitale a lui Oppenheim; membrele pot fi duse, in mod
paslv, pind in contact cu toracele, coapsele le putem apropia lateral’
Pani la unghiu drept cu trunchiul,

Staltunea verlicali: unipedd este imposibili. Statiunea bipeds
nesprmmti e posibily .maximum 10 secunde, in care timp face mis-
_cﬁlj'.ntj.regula.te de echilibrare cu trunchiul st membrele superioare;
Sprijiniti unilateral poate sta si 5 minute in picicare, din cAnd in
¢dnd - deplasindu-si talpa pe sol, pentru a-si asigura mai bine echi-
librul. ‘Sru.mlti de_ ambele pirti, statiunea bipeds este posibils mai
mult timp. Trunchiul este aplecat hainte, membrele superioare sunt
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in abduciie, membrele inferioare in usoari rotatie interni, baza de
sustinere miriti, picioarele in usor varus equin, partea antero-interni
a plantei nu sti in permanenii in contact cu solul, degetele mari sunt
in flexiune dorsald, celelalte in pozitie intermediari. Mai adesea unul
dintre genunchi, alteori ambii, sunt flecta}i, cizand inainte; dack
numai unul e flectat, celilalt este in extensiune exageratd, asa c3
regiunea poplitee bombeazid inapoi.

Mersul se face numai flind sprijiniti uni- sau bxlatera.l, pe o
distan{i de 25—30 metri. Trunchiul este i mai mult flectat inainte,
baza de susfinere este miritii, pozitia plantei este aceeasi ca si in sta-
tiunea verticald, face pasi neregulati, ridicAnd uneori exagerat planta
de pe sol; Miscdrile din articulatia genunchilor au amplitudini varia-
bile, la articulatia tibio-tarsiani abia se produce flexiunea si extensi-
unea; in totalitate piciorul e in atitudine de equin; uneori calci pe
partea aniero-exiernd a plantei, alteori pe partea ei interni, sau pe
ciileaiu. Nu pistreazd linia dreaptd, calcli, ori inaintea celuilalt picior,
ori pe varful lui, alteori indepirtat prea mult de linia mediani. Cind
un picior este miscat din pas anferior in pas posterior, celilalt este
fn exiensiune exagerati din toate arliculatiile; umeori, din hiperex-
tensiune, genunchiul cade bruse in flexiune anterioars, piciorul dea-
semenea, poate fi rotat brusc infiuntru din articulatia tibio-tarsiani.
Trunchiul face la fiecare pas misedri de extensiume i flexiune, ., -~

Organele de sim{ : sunt normale.

Forla musculard: este foarte redusii, la toate grupele musculare
in acelasi grad, este egali cu forta unui copil de 3 ani.

Forta dinamomeiricii: la dreapia 10, 1a stanga 10.

Reflexele osleo-lendinoase; sunt toate abolite <e ambele pirti.

Reflexele cutanate abdominale: se produc bine §i  egal de
ambele pirti. Reflexul lui Babinski se face cu flexiunea dorsali a
degelului mare.

Reflexe de posturd §i de apdrare: nu prezinti.

Migcdri asociate; nu are.

Sensibilitatea: a) subiectiv nu are plangeri, este insi sensibild
la curent, sgomot, etc. ii provoacd imediat cefalee.

b) Obiectiv se constati o usoard hiperestezie pe fafa dorsal¥ si
plantari a picioarelor. Dela genunchi in jos, vibratiunile sunt sim-
tite un {imp mai limitat ca in stare normald, migcirile pasive din
articulatia degetelor, daci se fac lent, Je semnaleazi cu oarecare in-
tarziere.

Contractia ideo-musculard: la percutiune se face cu contractie
fasciculari putin lentd, la tfoate grupurile musculare, firi reactiune
la distantd.

Tulburdri sfincteriene: adesea mictiunea se face cu oarecare
greulale, mai ales la inceputul ei, necesitand uneori sforiiri timp de
5—10 minute pentru a incepe.

Organele interne toraco-abdominale: la baza pulmonard dreaptil
se aud cAteva raluri uscate. Cordul este dilatat in sens tramsversal, so-
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cul apexian se simte deasupra coastei a V-a cu 2 degete inafard de -
“lina mamelonari. Aritmii nu prezintd. . L

Starea psihicd: bolnava este foarte irijt!a.b}lu sl capricioasii; foa.z:-
te des se supirid, chiar si pe pirinti ei — nimic nu o .I.)O&te' m_ul?umm.
: Ezamenul electric: a) La curent faradic mus.c!m g.ambler}' an-
teriori nu reactioneazii nici la maximum de i.ntfanSItaile; 'Muschu pe-
diogi reactioneazi, bine de ambele pirti, la o dl:stanta dintre bobmc_s
de G cm.; Muschiul vastul intern reacfioneazii bine, de ambele pirii
‘eu caracter normal la o distan{i de 6 em. o .

b) La curent galvanic: Muschii gambieri am'.erlom‘ reactlcme:a.zzi la
5 Mamp. cu o contractie normald la polul negativ, la polul poziliv nu
reaciioneazi cu aceastd iniensitate de curent.
' Nervul sciaticpopliteu extern reactioneazi la 4 Mamp, cu con-
traciiune normali. B

Ezamenul vestibular: deviafia galvanicd se face spre polul pozitiv
12 6 Mamp. la dreapla si 3 jum. Mamp. la stanga. La inversiunea cu-
rentului, {imp de 25—30 secunde se constatd persistenta efectului de-
l1a polul prim. Nistagmul nu se provoaci la ochiul corespunzitor po-
lului negativ. Deviatia indexului nu se poate observa fiindc#, bolnava
“nu-si poate {ine membrele superioare, in atitudinea cerutd, timp
suficient.

Nistagm rotator: dupi zece invartituri — care se fac incet — nu
se produce evident deviatia capului, se pare ci se face spre partea o-
pusi rotatiunei. Migciirile nistagmice obisnuite ale ei nu se modificii.

La 31 Octombrie 1934, bolnava pirisesie clinica, firi ca trata-
mentul instituit si-i fi influentat in vre-un sens sau altul starea. o-
biectivi.

Punc{ia lombard nu s’a ficut deoarece bolnava a refuzat net

Diagnostic.

In acest caz se impune un diagnostic diferential, in prmul rand,
cu heredo-atuxia cerebeloasd, insi: aparifia la o varsii foarte tanird,
areflexia generalizati cu semnul lui Babinski pozitiv, cifoza pronun-
tatii si piciorul stramb varus equin, diminuarea considerabili a for-
{ei musculare, sunt simptome pe care nu le giisim in aceasti mala-
die, unde aparitia este mai tardivii, reflexele osteo-tendinoase sunt
.bine piistrale i adesea exagerate, deasemenea tulburirile trofice lip-
_sesc, forfa musculari este bine piistratii, tulburirile de vorbire sunt
foarie acceniuate i adeseori giisim tulburiiri psihice bine exprimate.

Diagnosticul diferential se mai poale face cu scleroza in pldci
unde avem un numiir de simpiome, care in cazul nostru nu existi:
evolufie in puseuri cu exacerbatiuni si amelioriiri, reflexele osteo-ten-

_dinoase exagerate, reflexele abdominale abolite, spasticitatea, variabili-
tatca tulburdrilor de sensibilitte, scoloame ale campului vizual, rasul
si plansul spasmodic etc. .

De tabesul infantil se deosebeste prin tulburirile trofice nistag-
mul, pe care le prezintd bolnava si absenta simptomelor comune a-
cestui tabes: atrofia opticd si tulburiirile sfincteriene mai mult sau
mai putin grave.
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Alrofia musculard tip Charcot-Marie, este deasemenea o boald
hereditarii, ce apare in varsta lanird; insi aceasta prezinti atroefii
musculare localizate in formi de mansetd la membrele superioare si
in formid de jartierii la membrele inferioare, de unde dupi o evolutie
foarte lentd de mai multi ani, poate si se generalizeze asupra intre-
gului sistem muscular; prezinti reactiuni de generescenti a nervilor
si muschilor, reflexele osteo-tendinoase abdominale sunt abolite, tul-
buriirile de sensibilitate sunt foarte rari si atunci sunt superficiale nu
prezinti insi tulburiri ataxo-cerebeloase, nici piramidale, tulburdri o-
-culare, nistagm sj tulburiri de vorbire; iar tulburirile de reflexe se
gisesc numai in regiunea afectatd,

Ceea ce prezintd in special acest caz este faptul cid e unic in fa-
milie i are o oarecare airofie a muschilor gambelor, mai ales a gam-
bierului anterior, apropiindu-se asfel de o formi amiotroficd a mala-
«lici Jui Friedreich.

-



Cazul 1l.

Bolnava N. R. de 16 ani, cosnicy, intrd in clinicd da 7 IIL 1935,
peniru greulate in mers, oboseald rapidd, dureri surde in lombe cu
iradieri in gambe, cefalee si accese epileptiforme.

Antecedente heredocolaterale: nimeni dintre antecedenti sau co-
laterali nu prezinii o maladie aseméndtoare.

Antecedenle personale:

Niscuti la termen a avut o desvoliare fizicii §i intelectuald nor-
mali. La 2 ani a avut o boali ce se manifesta prin temperaturi inal-
%, greatd, viirsituri, etc. la caleva zile de boald piirintii ei au obser-
vat ci gura este mult trasi spre dreapta, iar ochii intorsi de aceiasi
parte, in sus si inafari. Dupi 2—38 siiptdmani fenomenele amintite au
dispirut, ochii incetul, cu incetul si-au recipiitat pozitia si mobilita-
tea normall, iar gura S'a apropiat de linia mediand, fird ins¥ a re-
veni complect. dupi 5—O6 siptimani bolnava s'a restabilit complect
ca slare generald si- a mers bine, La varsta de 10 ani, a fost frantitd
si ciilcati pe piept de o bivolitd, fird si i se produci leziuni exierne..
Neagi alle boli infecto-contagioase si venerice. Menstruati la varsta
de 13 and, de atunci epocile caiameniale se suced regulat.

Istoricul boalei actuale,

Debutul nu poate fi precizat. Bolnava isi aminteste ¢i in copi-
liirie, cand mergea mai repede, fugea sau siirea peste vre-un sant
simfea junghiuri in regiunea lombarid, ce iradiau in gambe si dis-
pdreau in repaos; nu pulea fugi tot asa de repede si de mult ca to-
vardsele ei de joc, din cauzi ci obosea dupi scurt timp si i se agravau
durerile, La varste de 14—15 ani a devenit irascibilii si nesupusi, pro-
vocind multe nepliceri pirintilor. In acest timp, mersul nu prezenta
nimica normal. A observat numai ci daci mergea 4—5 km. obosea
foarle tare si ii apireau durerile in sale si gambe {inind citeva zile
si dispirand cu incetul. Uneori sim{ea si in stare de repaus o senzaiie
de presiune asupra salelor si gambelor, ce iradiau firii motiv, tineau
2—3 ceasuri si dispéireau.

In luna Decembrie 1934 a avut cefalee, iritabililatea ei era
farte mare fiind sensibil¥ la tot ce se petrecea in jurul ei si ajungand
asifel in conflict cu pdrintii, cari o biteau. In acelasi timp simtea
dulzeri surde — ,in oase" dupy cum zicea bolnava — localizate in
regiunea lombarid si iradiindu-se in gambe; aceste acuze ii surveneaw
mai ales noap.tea. Uneori avea o senzatie de apisare asupra capului
care-i provoc insomnie. In 7 Inuarie 1935 dupi ce a jucaf ceva mat
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mult,' a Fizgt brusc jos pierzandu-si cunostinia, apoi a prezentat con-

tractiuni epileptiorme, ficand spume la gurd, dupd cateva minute ac-

cesul s'a terminat, iar bolnava a adormit pe citeva ceasuri Dupi ce-
s'a trezit, nu si-a amintit de ce s'a intamplat cu ea; apoi iimp de 2 zile-
dddea din cind in cand rispunsuri firi legituri, radea firi motiv

st umbla in coace §i incolo fird rost. Apoi si-a revenit complect. In

luna februarie 1935 s'au repetat inci de 2 ori stiri aseminitoare.

Ezamenul obiectiv:

Bolnava este de staturd mijlocie cu toate tesuturile relativ bine -
pistrate. La primul aspect gambele, par proportional cu corpul, ceva
mai reduse in volum decat in stare normald, avand intru citva up-
asect aproape cilindrie.

Circomferintele membrelor inferioare:

Dela viarful votuleij10 cm. injos 10 cm in jos|10 cm in sus|20 ¢m in su

la dreapta . . 32 27 36 43
la stinga . . . 31 27 35 42

Aspectul bolnavei in decubil dorsal: in repaus, membrele in--
ferioare prezinti o usoari rotatie interni, care este mai exprimati la
nivelul articulafiei tibio-tarsiene. Planta este mai adanciti decat in
stare normald, fata dorsali a piciorului este mai convexd, piciorul-
pare ceva mai scurt, degetele mari se afli in permanenti in usoard
flexiune dorsali, degetele al II-lea dela ambele picioare au ultima
falangii in flexiune cu celelalte in exiensiune, celelalte degete au ati-
tudini normale. In totalitate piciorul are un aspect de varus equin. In-
mod pasiv noi putem si reducem cu usurintd aceasti deformatiune, .
alungind piciorul cu 2—3 cm.

Coloana vertebrali nu prezinti deformatiuni nici deviatiuni.

Musculalura gambelor este putin flasci la palpare, cu tonusul’
fiziologic iniru caiva redus.

Contracliunca tdeo-musculard: este buni.

Conlracliunti [ibilare spontane sau provocate nu are.

Reactiunile elecirice sunt normale atdt la muschi cat si la-
nervi. :

Mersul:

In mers bolnava tine genunchii ceva mai mult flectati inainte,
ridicAndu-si planta intruciiva la o indltime mai mare dela sol. Cand "
pune piciorul fn pas anterior, se lasi la inceput pe marginea externd
a plantelor si apoi le aplici in iniregime pe sol, afard de scobiturile
plantare care nu ajung nici odatd in contact cu el. In timpul mersului
flexiunea si extensiunea din articulaiia {ibio- tarsiani se fac ceva mai
limitate, miscirile din celelalte articulajiuni sunt nérmale. Degetele -
mari se aflf constant in usoari extensiune,
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Fuga:

Se face cevie m
.inferioare, au acelasi caracter ca §i in mers.

Saltul: uni- gi biped este bun.

Cu ochii fnchisi nu deviazii dela linia dreapld, . .

Stafiunea verticald: bipedi este bund si cu ochui. incl}l§1- In sta-
“{iunea unipedd face misciiri de echilibrare cu trunchiul si membrele
-superioare, jar dupi 10—12 secunde este siliti sd © i;ntl'erup,é;' <.:u ) 0-
chij inchisi dsi mentine aceasti staiune 5—G6 secunde desechilibran-

ai incet decil normal, iar migedrile membrelor

du-se brusc. . ) »
Ezxiremilalea cefalicd: este de conformatle normali. FFafa este

‘usor asimetrici: sanful naso-genian drept este mai .sters, com'isurz}
- dreapti a gurel se giiseste la 2 jum. milimetri sub nivelul comlsure}
opuse. La incretirea fruntii, in jumitatea dreaptd cutele sun_t mai
putin evidente. Ridici sprancenele in mod egal de ambele pirtl. Oclu-
ziunea simuliani a ochilor se face bine, izolat ochiul drept nu poate
fi inchis complect. La ariilarea dintilor asimeiria gurei devine mai
pronuntati; la deschiderea complectd a ei jumiitatea dreaptii a ovalului
.esle ceva mai mici decat cea stangd, Flueratul se face incomplect,
orificiul format esie ovalar si deviat spre dreapta.
Molilitatea globilor oculeri:-este buni, nistagm nu are. -
Pupilele sunl egale, rotunde, cenirale, reactioneazii bine la lu-
mind si distanii. Reflexul conjunctival si cornean se produc bine.
Gura: dintii au  formit si implantatie normali.
Limba: siatic se prezinti 'normal, proeclatii afari din gurd este
ugor deviald spre dreapta, motilitatea el este bunil.
Véalul paletin: static i dinamic se prezinti normal.
Reflexul faringian: este viu.
Nasul: are formi de nas in sea;
Vederea: este normald, oftalmoscopic nu prezinti nimic de re-
marcal.
Mirosul st gustul: nu sunt alteraie.
Reflexul naso-palpebral: este mormal.
Reflezul maselerin: putin viu.
Vorbirea: pronuniii bine cuviniele.
Tulburdri de masticafie sau de deglutifie: nu prezinti.
Miscdrile aclive: 1la membrele superioare este normali; la mem-
‘brele inferioare flexiunea dorsald din articulatia ibio-tarsiani se fa,
ce cu 1/4 din amplitudinea normall, flexiunea plantari se face cu
mult mai bine, fnsii usor limilatd. Rotatia interni este buni, rotatia
rexternii se face 1/2 din amplitudinea normali. Misciirile degetelor:
atét flexiunea cat gi .extensiunea lor sunt foarte limitate. miscirile
«din .articulatiile genunchilor si coxo-femurale sunt bune. Ambele :mem.-
ihre .pot fi ridicate simulan in extensiune, pani la ldimia normaly i
mentinute .cu 'midi oscilatiuni timp de 15 secunde ; dar fiecare menbnu
ridicat izolat recade dupni :acelas timp. Misciirile trunchiului -se dfac
Tbine An toate directiile. T
Miscdrile pasive: din articulatia tibio-tarsiany .de mmbele piirti
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§¢ POt face exagerat, din cauza umui odrecare grad de hipotonie. Im
celelalte articulatiuni nu gisim nimfe patologic.

Miscdrilé de preciziune: proba indiceluf, risturnarea manei, pro-
natia-supimaitd, diadocochinezia si pirobs prehenziunei se fac abso-.
lut normal. Proba scrisului, a liniilor orizontale si hipermetria, nu se
pot cerceta din cauzii ci bolnava nu stie si scrie si nici chiar si tind.
un creion in mani. Proba rezisteniei se face normal. Pasivitatea, la.
membre si trunchiu nu se pune in evident{i. Risturnarea pe spate se
face cu apirare normaldl din partea membrelor si trunchiului. Proba
cileginlui se face bine si cu ochii inchisi. Atingerea unui obiect cu
varful degetelor dela picior se face corect.

Rezislenfa musculard: la membrele inferioare este ceva mak
rédusd la tcale grupurile musculare in mod uniform, fiind egali cu
dceea a unui copil de 12 ani, Forta segmentari dela articulatia tibio-
tarsianii in jos este disproportionat mai slabi, fati de rezisenta din
celclalte segmente,

Forf{a dinamomelricd: 1la mana dreapti 60, la mana stingi 50.

Reflexele osteo-tendinouse: la membrele superioare sunt vii gi
egale de ambele parti. .o

Reflexele rotuliene: sunt diminuate atiat la dreapta cat si la
slinga.

Refelzele achiliane st medio-planlare : se fac normal de ambele
péirti 1a fel.

Reflexele cutanale abdominale: sunt bune.

Reflezul cutanataf plantar: se face cu flexiunea dorsali a dege-
telor mani. ‘

Semnele lui Strumpell, Oppenheim, Schdffer si Gordon se pro-
duc clar, cu extensiunea [oarte pronuniatd gi abductia primelor doult
degete.

Miseari asociate palologice: (semnul lui Grasset, Hover, Raimis-
te, flexiunea combinati a trunchiului si a coapsei) nu se produc.

Reflexele de apdrare: nu se pot provoca.

Twlburdri obiective de sensibiltate: nu are,

Nu aré nici o acuzii subiectivd, afari de cele amintite in istorie.

Sfincterele: functioneazi bine.

Orgatele imterne toraco-abdominele: sgomotul al II-lea sortic
mai aécentuat; pulmonar nu e nimic de remarcat. Abdomenu! nu-
preziniti nimi¢ patologic.

Sdngele; Reacta Bordet Wassermann este megativi.

Lichidul cefalo-rachidian:

Nonne-Appelt si Pandy: ugor opalescente.

Limfocite: 17 media Nageotte.

Reactia cu benzoe coloidal: 1, 2 2, 2, 0, 2, 2,2;1,0,0: c.
Albuming: 0,40 ctg. %o,

Reactia Bordet Wassermann: cu 0,7 cc. lichid pozitiva.

Starea psihicd: $n afari de accese nealteratd.

1 se face tratament specific si malario-teprapie; in urma clrora.
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.accesele epileptice au dispirut. Starea obiectivi a bolnavei a rimas
.aceiasi, dela Intrarea ei in clinici si pani in prezent.

5 11—936. — Lichidul cefalo-rachidian: (dupd tratment):

Nonne-Appelt si Pandy: foarte usor opalescenente.

Limfocite: 6,8 media Negeotte.

Reactia cu benzoe coloidal: este negativi.

Albumni: 0,20 ctg. %o. )

Reactia Bordet Wassermann: pozitivd cu 1 cc. lichid.

Reacliunile vestibulare:

. Nistagmul galvanic: capul deviazi spre polul pozitiv 1a dreapta
~Cu 7 Mamp. si la stanga cu 13 Mamp. Nistagm nu se produce,

Nistagmul caloric: irigatia cu api caldd 32—33° C timp de 1 si
_jum. minute nu produce nistagm nici devierea indexului; cu api re-
-ce 14° {imp de 2 minute la fiecare ureche in parie, de asemenea nu
produce nistagm, nici deviatia indexului.

Nistagmul rolator: dupi 10 ture bolnava nu prezinti nici nis-
.tagm, nici devierea capului. .

Bolnava este i in prezeni in tratamemtul Clinicei.

Diagnostic.

Acest caz prezintd un numir de simptome, care, asa cum sunt
: grupate, fac parte exclusiv din aspectul clinic al maladiei lui Fried-
reich; o usoari hipotonie, piciorul strdmb foarte apropiat de cel ca-
racteristic, in aceasti maladie, semmnul 1lui Babinski, Strumpell, Gor-
don, Schaffer, Oppenheim pozitive. De asemenea prezintd chiar din
copilirie oarecare dureri si slibire a fortei musculare a membrelor
“inferioare, cari indicau aceasti maladie. Lipsind unele din cele mai
principale simptome: areflexie, simplome alaxo-cerebeloase, turbu-
ririle de vorbire, cifoza mistagmul, tulburiirile de sensibilitate pro-
.fundd, vom pune diagnosticul de maladia lui Friedreich forma abor-
tivd,

Un fapt demn de remarcat este acela cii in acest caz, simpto-
mele cerebelo-ataxice si cordonale posterioare lipsesc, pe cand cele
'piramidale sunt prezente. Pe de alii parte este singurul caz in fa-
milie, care prezinti aceasii maladie. '

Ce rol a putut si joace sifilisul, pe care l-am constatat din
punct de vedere biologic, In acest caz este greu de precizat. In orice
-caz am constatat prezenja unei iritaii meningee, caracterizaty prin:
limfocitozi, .benzo.e pozitiv si oarecare hiperalbuminozi. Este rosibil
ca acez-asté infecfie sifilitic, care este probabil datority unwi sifilis
mogtenit, pentru care insi nol mu avem documente suficiente, nici
ip antecedentele ei — afari doar de nasul in sea si epilepsia — ar
fl avut un r_ol patogen in producerea tulburirilor patologice asemiinii-
toare cu Friedreich.



Cazul il

B. I. de 30 ani, casnici, intrd in Clinici in 20—1I1—934 pentru
tulburiri de motilitate ale membrelor inferioare, asociate cu dureri
surde, cc veneau in crize, i junghiuri, localizate in articulatiile ge-
nunchilor si uneori in arbiculatia tibio-tarsiani stingi.

Antecedenie heredo-colaterale: mimeni dintre antecedenti sau
-colaterali n'a suferit de vreo boali asemiiniitoare.

Antecedente personale: niiscuti la termen a avut o desvoltare
{izicd si intelectuald normalid; inainte de un an a incepui si umble;
prezinti un strabism divergent la ochiul sting care este congenital.
La 10 ani a avut {imp de 4 sipiimani hipersomnolenti. Menstruati
la 18 ani, epocile catameniale s'au succedat {otdeauna regulat.

Istoricul boalei actuale; Boala actuali a debutat la vrasta de
4 ani. La varsia de un an a fost bolnavi grav mult timp de o mala-
«die neprecizabild; in urma acestei boli mu' a putut si umble timp de
3 ani, Dupi acela, bolnava revenindu-si si puland si umble din nou
i-au apiirut nigte dureri surde insotile cu senzatia de arsuri locali-
zate in articulafiile genunchilor si uneori in articulatia tibio-tarsiani
stangd. Aceste dureri surveneau la intervale de céiteva siptiméini,
panit la cateva luni, t{ineau 2—3 zile si apoi dispireau. Uneori erau
asa de intense incit bolnava mu putea umbla din cauza lor si tre-
buia si astepte pin#d ce se poioleau. In anii urmitori durerile au di-
minuat mult in intensitate venind mai rar. La varsta de 14 ani au
apiirut cu atita vehementi, incAt erau zile intregi in care nu putea
‘s umble; aceastii stare a durat apoi cam timp de 2 ani, durefile sur-
venind aproape in fiecare zi. Dupi 2 ani acestea au cedat foarte mult
— afirmativ in urma unui numir mai mare de bii calde — astfel
:¢3 bolnava a putut nestingheriti si-si indeplineasci ocupatia sa de
servitoare. La varsta de 29 de ani, dupiice bolnava, afirmativ, ar fi
umblat mult timp cu picicarele in apd rece a observat ci i se tume-
fiazd membrele inferioare, dela jumitatea gambei in jos, avidnd in
acelasi timp si o colorafie usor cianotici. De atunci mersul i-a de-
venit usor nesigur, durerile i sau accentuat, isi simtea membrele
inferioare foarte slabe, dar uneori genunchii se flectau brusc inainte
(derobau), incit bolmava era amenintati si cadi. Aceastd stare a
rimas ca atare; intre timp a ficut tratament specific, firi nici un
rezultat — afirmativ durerile s'ar fi intensificat chiar.

Ezamenul obiectiv.

Ficut fn R0—JIIT—1934. Bolnava este de staturi mijlocie cu
sistemul muscular bine pistrat. Se remarci prezenfa unei insemnate
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cantitiili de tesut adipos vepartizati aproape uniform pe tot corpuk
pacientei; mai accentuati insi pe membrele inferioare, care srau
pierdut aspectul cilindroconic, tinzind maf mult spre 0 foané.‘ cilin--
drici. Cea mai mare cantitate este depusi in jurul basinului, in spe-
cial in regiunea fessieri si pe coapse. In treimea inferioars a'gam-
belor aceasti grisime di membrelor un aspect de tumefactie, 1?'1' la
palpare, in aceasii regiune riimdne catva timp urma degetulul ilfn-
primatd. Cantitatea de grisime a pacientei nu este de loc prqportxo-
nalii cu pofta el de mancare, aceasta fiind in oarecare grad diminuaii..
Planta piciorului sting este usor escavatd, iar regiunea dorsald bom-
pati. Dupd ce st caleve minute in statiune veriicald pielea de pe-
gamba stingii se coloreazd usor cianotic’ aceastd coloratie dispare
incetul cu incetul in decubit dorsal. Pielea ambelor gambe prezintd
un usor livido amular.In rest tegumentele si mucoasele vizibile au o
colorafiune normali,

Mersul se face cu pasi egali si pistreazi bine linia dreapid,
calcii de ambele pirii pe marginea exlerni a tilpii si a cilcdiului,.
mai evident de partea stingd., Pasii sunt fidcuti cu o oarecare pre-
cautiune, totusi trémteste in mod greoiu piciorul de sol si face o hi-
perextensiune din articulatia genunchiului drept; de asemenea uneori
se constatd, in decursul mersului, o flexiune exageratii a degelelor pi-
ciorului de aceeasi parte. Mersul gribit este greoiu. Refuzi categoric
84 fugh spumand ci nu poate — e altfel afirmi ¢ nu a fugit nici-
odatd. Saltul uni- gi biped, refuzi si-l faci. Ridicares pe varful pi-
ciorului, biped se face limitat; citlciiul ridicindu-se numai cu 3 cm..
dela sol, de ambele pirii la fel. Lisarea ¢i ridicarea de pe vine, este
posibild numai sprijinindu-se’ cu mainile de 2 paturi.

Stafiunea: bipedd cu ochii inchisi si deschisi se face bine. Cea:
unipeddi se face bine cu ochii-deschigi dar numai timp de 10—20 se--
cunde, obosind repede. Cu ochii inchisi deasemenea se face bine, dar-
dupid céteva secunde incepe sii facd miscdri e echilibrare cu mem-
brele superioare gi intrerupe statiunea.

Eolremitatea cefalicd: Inchidevea izolati a ochilor nu o poats-
face. Prezinti um strabism divergent destul de pronuni{ai la ochiul
stgng-. .Im privire laleralii stingd se constats un nistagm orizontal, cu-
migcdrd mici gi frecvente (3—4 pe secundd} cu comopnenta rapidi spre-
stimga; tn privirea laterals extremi spre dreapta se prezinti un nis-
tagm_, abea 'I.)erceptihil, spre dreapta. Convergenta se face bine la o-
chlul'drepi.t, lar Ja ochiul sting nu se-face de loc; In timpul conver--
gentel ochiului drept, cel sting face paralel o miscare de .rotaliune:
externd. E
. Vederea: 0. D. 13, 0. 8, 1/10 (astigmatism miopic). Oftalmosco--
pic se constatd paloarea bitemporald a . papilei. :

Alle tulburini sensoriale nu prezinii.

Semr?ul lui Chvestek ¢i Weiss se produc usor de ambele parti..

Vorbirea: nu prezinti tulburiri. .

. Extremeitatea cefalicd static si dinamic nu prexinti altceva ni—
mic patologic.
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" Motilitatea activd, pasivd, si miscdrile de preciziune: La mem-
‘brele superioare se fac bine. La membrele inferioare motilitatea ac-
tivd este urmitoarea: La membrul inferior drept miscirile de flexiu-
ne plamtard si dorsald a piciorului din articulatia tibio-tarsiani pre-
cum si circumductiunea, se face putin limitat. In rest toate migcirile
active ale membrelor inferioare sunt normale. :

Miscdrile pasive la membrele inferioare sunt urmitoarele: fle-
xiunea gambei pe coapsd la membrul inferior drept, se face exagenat,
cilcaiul atingand fesa; de asemenea si extensiunea din articulatia ge-
nunchiului se face ceva mai pronuntat decit in stare normali. La
piciorul sting miscirile pasive se pot face de asemenea ceva mai
exagenat, insi nu in misura celora dela membrul inferior drept. i

Proba cdlediului: se face bine insi cu o oarecare ezitare de par-
tea dreaptd, alil cu ochii inchisi cat si cu ochii deschisi. Ducerea
cdlediului de alungul tibiei se face bine de ambele parti.

Semne cerebeloase nu prezinti.

Forfa muscwlard este scizutdi de ambele pirti intr'o misurd mai
fnsemnatd la dreapta; flexorii fiind de ambele pirti evident mai slabi
‘ca extensorii, Forta flexorilor dorsali la piciorul drept este diminuati,
la cel sting aproape nuli. Tlexorii plantari la dreapta sunt destul
de bine conservati, la stanga sunt foarte slabl. Ridicarea membrului
inferior drept (bolnavul {fiind indecubit dorsal) tinut in extensiune
este executati foarte dificil pani la :4 cm. dela planul patului, dar
nu poate fi mentinut in aceasti pozifie decit cateva momente, apoi
cade treptat, ficindu-se inire timp o usoary flexiune a gambei pe
coapsi. Poate repeta aceastd miscare de 3—4 ori, insi ridicarea se
face la nivele din ce in ce mai mici. Dac#i isi flecteazi coapsa pe ba~
sin si gamba pe coapsii, nu poate face extensiunea gambei, {indndu-gi
membrul inferior ridicat de pe planul patului. In stinga aceasti ex-
tensiune e posibila.

Ridicarea membrului inferior sting se face pani la limita
normali $n mod evident mai usor decdt la dreapta, poate repeta a-
ceastii miscare de 5—8 ori. Ridicarea simultani a membrelor inferioas
te o pcsihild pani la cca 60 cm., dar nu pot fi mentinute in aceastd
pozijie deciAt 10 minute, cici recad pe planul patului, mail repede
membrul inferior drept.

Reflexele osteo-tendimoase: 1a membrele supetrioare se produd
bine de ambele pirti; 1a membrele inferioare sumt abolite.

Reflexele cutanate! ss produc normal.

Reflezul plantar (Babinski); nu se produce nici in flexiute, nicl
th extensiune, _

Semnele Oppenheim, Gordon §i Schdffer: sunt megative.

Reflexe de apdrare, veflexe de posturd §i miscdri asociake: nu
prezinty. ) ' Lo

Excitabilitatea ideb-musculard: la muschii gambei stangi nd
obtinem la percutie nicio contractiune, la cea dreapts obtinem o con:
tractiune ugor diminuati. A

Sensibilitatea obiectivd: atat cea superficiald cdt si cea profuns

.
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di- sunt nealterate. La presiunea maselor musculare ale gambelf)r i~
cuzii o durere destul de pronunjati, mai evidenty de partea stangd.
Alte puncte durercase nu prezint. R C

Sensibiltatea subicclivd: bolnava acuzi senzalia de amorteald
si furnicituri aproape continud, in membrele inferioz.xre delz_a. ge-
nunchi in jos, accentuandu-se la oboseald, cand are si dureré sub
formii de arsuri si junghiuri; aceste dureri se prezintd §i in repaos —
moaptea. — Rareori are dureri si furnicituri si la nivelul bna-.;alor. I.n
general isi simle membrele inferioare, mai ales cel drept, mai greoale
rigide §i cu forta scizuld. o .

Psilicul: Bolnava are o fire incipitinati si irascibild, afectivi-
tatea este ugor labili.

Ezamenul vestibular: . .

Nistagmul electric: cu polul poztiv la stinga, deviazi spre
stanga la 5 Mamp., iar cu polul pozitiv la dreapta deviafia se face
la dreapta la 3 Mamp. . . .

Nistagmul caloric: Dupd 1/2 de minut de irigaiie cu apd rece
ss produce un histagm de pariea opusi irigirei cu o durati de 3 mi-
pute, indicele nu deviazii, se produce de asemenea greatd si virsituri.

Nistagmul rotator: Dupi 10 ture apare un histagm invers di-
rectiei de rotatie, cu o durati de 10—12 secunde.

Reacliunile electrice: } .

La curent faradic: nervii sciatici poplitei externi stingi si drepii
reacfioneazi la maximum de curent cu o abductiune lentfi si tonici
a piciorului, fdard flexiunea lui dorsald. Nervii sciatici poplitei in-
terni reactioneazii bine la maximumi de curent, dar la stinga curen-
tul difuzeazi in muschii antero-exiexrni ai gambei. Cruralul reaciio-
neazi bine de ambele piirii.

Mugchii: Gambierul anterior stdng nu reactioneazi, la maxi-
mum de intensitate, curentul difuzeazi si se produce numai o abduc-
tlune a piciorulud, contractindu-se muschii peronieri; cel din partea
dreaptd reactioneazy abia vizibil la maximum de curent. Extensorul
comun al degelelor de partea stdngi reactioneazi bine la maximum
de curent; de partes dreapii la maximum de curent abia se face o
migcare de extensiune la ultimile doui degete si in plus o abductiune
a piciorului, PR v

Pediosul si extensorul propriu al degetului mare, de ambele
pﬁ.rti si lungul peronier de partea drepali, nu reactioneazd nici la
ln)lilemum de curent. Lungul peronier de partea stimgy reactioneazi

e - - ) . _ Co : S e ] e

_ La curent galvanic: mervii, nervul sciatic popliteu . extern s'vté.ng
1e 12 Mamp., lar cel drept la 10 Mamp. reactineazs firi inversiune
polaré. ) : : ' . : S T ; !
comunM:isrfh:izlfegsgbllzmll(l) ;IIl:g;'-ior ‘din Flreap’t:t la 8 Mamp., extensorul
firs, inversiune polard. Lun ulp‘ ;‘?ac;;lo‘neaza cu c01_1tracme' rapidg 5}
lent. 508 inversion (;Iara gs ! pt 1lonr e‘x c!'re.pt re.a.ctloneazé ceva mai
-Dri‘u’ al degetului ma.fe d : -Ul‘ o enatk pedlo.s ul, extensorul pro-
, : o parfea dreapti nu reaciioneazd nici la ma-
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ximum de curent. Vastu] intern si dreptul anterior din partea dreap-
t4, la maximum de curent, reactioneazs bine, insi curentul difuzeaz¥
in muschii gambei. Croitorul nu reactioneazi de nicio parte. Vastul
Intern si dreptul anterior la stAnga reactioneazi aproape normal. Re-
simtind din cauza intensitiitii de curent intrebuintaty peniru examen
dur_eri prea intense, bolnava refuzi continuarea acestui examen.

Ezamenul circonferenfei membrelor:

Dela matg. supe-{ 10 cm. | 20 cm.

1010 . .
rioare a -rotulei | in sus | in sus 01n jos 20 fa jos | 30 n jos

la stanga . , .| 51 42 34 33', 25

la dreapta . .| 51 42 36 331/, 25

Tensiunea arteriald: 13 si jum—9 Vaquez-Laubry. o

Reaclia Bordet-Wassermann in singe si lichidul cefalo-rachi-

dian este megativi. ' N o
: Lichidul cefalo-rachidian nu prezint§ nimic patologic.

T—I1—1934. Examen obiectiv comparativ cu precedentul.

Mersul se face ceva mai usor insd cu aceleasi caractere. Mersul
griibit se face greoiu. Alergatul este posibil numai catva pasi fican-
du-se foarte dificil. Salul biped este abia posibil 1—2 ori ecu baza
de sustinere m¥riti. Saltul uniped mu e posibil, niel chiar sprijinit.

Statiunea unipedi se face mai bine mai ales la dreapta.

‘La privirea lalerali extremi dreaptd, nu se mai prezintiy mig-
ciiri nistagmice ale globilor oculari; daci fnsi acoperim ochiul stang,
se observi mici misciri nistagmice inspre dreapta, 2—3 pe secundd
fncetind indatf ce descoperim ochiul sidng. In privire laterald ex-
tremi stingdi misciirile nistagmice se mentin ca si mai tnainte.

In decubit dorsal face flexiunea coapsei pe bazin fn mod nor-
mal, fnsi nu poate si facy in aceasty atitudine extensiunea gambei
pe coapsi in mod complect. Flexiunea gambei drepte pe coapsi se
face numai alunecdnd planta piciorului pe planul patului. Membrele
inferioare tinute in extensiune, le poate flecta pe bazin de mai multe
ori, destul de usor si le poate pistra in aceasti atitudine timp mai
indelungat: de asemenea si fiecare membru izolat. Flexiunea dorsali
a piciorului se poate face putin limitati. de ambele pirti, ceva mai
evident 1a dreapta. Flexiunea plantari insi e mai limitati de partea
staned. Circumductiunea piciornlui se face hine si la fel de ambele
pirtl, Flexiunea planiari a degetelor din partea stang#i se face nu-
mai din articulatia bazali. Tn articulatiile inderfalangiene nu se face
decat o foarte mici miscare de flexiune.

De partea dreaptd, atat flexorii. cAt si extensorii sambei sunt
foarte sl¥biti fati de partea opusi. desi si de partea stingi flexordi
sunt mult slEbiti. Flexori dorsal ai piciorului sunt slibiti de ambele
pirti, mai evident la stinga, deasemenea si flexoril plantard,

‘Alte modificiri obiective mu constatim,

+
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21—V--1935, Ezamen obiectiv com/paratw

Bolnava se poate mentine pe varful piciorutui drept, miscare
ce nu putea fi ficutd mai inainte. Misciirile din ambele articulafii ti-
bio-tarsiene se fac intre limite normale, In decubit dorsal cu mem-
brul inferior in extensiune poate flecta coapsa pe bazin in amplitu-
dine normald; de asemenes :flexiunea- simultanii- a ambelor coapse pe
bazin se face bine §i membrele pot fi tinute in aceasti atitudine timp
mai indelungat, . S

Alte modificiri oblectlve; mu congtatym. N

1—1111—1936 Ex}menul oplecuv esle 1dent1c;cu cel anterior. Su-
biectiv bolnava se plangs ci durerile sunt mai dese, si-cl fsd simte

picioarele ceira mai slrblte n ff)r(;:i. I {

‘ S e TP
f .

Este vorba de un caz in care stabilirea cu preciziune a diagnos- .
ticului clinic e foarte dificily: pentru maladia lui Friedreich nu ple-
deazd decal faptul ci afectiunea a evoluat cronic, incepind cu tulbu-
réri-de mers inci din copiliirie, ce nu au dat insi parlizii. Reflexele

~ abolite, 'un: picior scobit si nistagmul sunt iarisi citeva simptome ce
ne indrumi spre acest diagnostic. Lipsesc insi alte simpiome carac-
teristice acestei holi: semnele cerebelo-afaxice — in majoritatea lor —
simptomele cordonale postericare, care lipsec aproape in totalitate,
tulburirile “piramidale. Tulburiivile amiotrofice cu reactiile de dege-
nerescentd ne pot duce foarte usor in eroare din punct de vedere al
d1agnost1culu1 acestui- caz. ’ "

Deci, sub rezerva examiniirei evolutiei ulterioare a acestui caz,
vom face un qiagnostic de probabilitate: maladia Iui Friedreich for-
ma frusitd amiotroficd?,

Diagndstic.

Observaliile acestor 3 cazuri au fost fiicute la Clinica
Neurologici din CIU], condusi de d. prof. dr. I. Minea.

Tm sé-mi exprim pe aceastsi cale, recunostinta pe
care voiu purta-o totdeauna Domniei Sa]e pentru edu-
caua medicald si stiin{ifici ultra-modern, pe care mi-a
1mpus o atat ’ump cat am lucr at in aceasta Chmca



Concluziuni

1. Credem ci observaliunile aduse in aceast# lucra-
re, reprezintd o interesantd contributiune la studiul cli-
nic al acestei maladii heredo-familiare curioase, numiti
boala Iui Friedreich.

2. Acest interes este constituit de variatiunile clinice
foarte disparate, pe care le prezinti aceasti maladie,
mai mult poate decét oricare altd boali de aceeasi na-
turd. Aceastd variabilitate este dati de localizarea proce-
sului degenerativ asupra mai multor centrii nervosi,
boala putdnd interesa unul sau altul dintre acesti centri
in masuri diferita.

3. In cazurile noasire simptomele piramidale, con-
trar constatarilor lui Moliaret, nu sunt sterse, sau cu to-
tul neaparente, in contrast cu celelalte simptome ale
maladiei, ci sunt din contrd mai bine pronuntate. Amio-
trofia apare de asemenea ca un simptom important.

4. Aceste diferenfe de localizare ale procesului a-
natomo-patologic, determin& uneori forme clinice, care
sunt atit de disparate, incAt diagnosticul clar este foar-
te greu de ficut.

5. Existi fnsi, unele simptome, care sunt pe deo-
parte aproape patognomonice si pe de altd parte cu
mult mai constante in toate formele clinice.

6. Un astfel de simptom important pentru diagnos-
tic, ni se pare a fi, dupi constatiirile facute in cazurile
noastre, piciorul strimb, cu diferitele sale variatiuni.

7. Un alt caracter interesant de notat al acestor ca-
zuri, este calitatea lor sporadicii, moment care §i el este
de naturd a ingreuna posibilitatea unui diagnostic.

\ Vizutd si bund de imprimat.

Presedinteie tezei: Decanul Facult#tii:
Prof. Dr. I. MINEA Prof. Dr. D. MICHAIL
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