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Dobbiamo a Charecot (1874 la individualizzazione
del quadro nosogratico della sclerosi laterale amiotrofica,
wche dal suo fondatore prese anche il nome di malaitia di
Charcot, coi suoi caratteri clinici ed anatomo-patolo-
gict ben definiti che valgono a separarla dal capitolo ge-
nerale della amiotrofia spinale primitiva di Aran-Du-
chenne colla quale in passato veniva confusa.

Nonostante L vivace opposizione che insorse hen pre-
sto da parte di Leyden, seguito poi da Gowers ¢
da ITammond, alla autonomia di questa nuova entita
nosografica, ogei essa, meree le successive osservazioni
dello stesso Chareot, dei numerosi suoi allievi e di al-
tri autori (Berger, Erh, Roth,Zache r,Joftfroy
¢ Nchard, Strim pell, Rovighi, ete., ha acqui-
stato domicilio generalmente riconoscinto legittimo nella
patologia speciale.

Collins (The e Jorien, 1903, ¢he fece una ri-
vista nella letteratura delle pubblicazioni di sclerosi late-
rali amiotrofica, ne raccolse un totale di 104 casi. Ad onta
pero di un cosi numeroso contributo di osservazioni ¢ di
altre che  successivamente  si sono andate accumulando,
esse non hanno ancora esaurito lo studio dell’ argomento,
sia: nelle varieti eliniche sia nei dettagli anatomo-patolo-
gici. Avviene di rado nella letteratura medica di leggere
osservazioni della malattia di Charcot. perche la casi-
sticae ¢ molto rara, percio ho creduto registrare questo
caso di mia osservazione che ho potuto corredare del re-
perto istologico ¢ ¢he sirende notevolmente interessanite
perdiversi caratteri atipici che lo distinguono dalla for-
ma clinica comune della malattia.
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Ancinnesi. . Mazzanti, di Rosara (Ascold), di anni 48,
colono, celibe. Entra nello spedale il 27 gennaio 1906,

Nel gentilizio vi ¢ solo dj notevole che uno dei fra-
telli dell’eta di 51 anni ¢ affetto daidiozia congenita.

11 paziente hacque da parto fisiologico ¢ s ‘iluppo in
buona salute, sc si cccettuano dei disturbi dolorosi ¢he sq-
ranno in appresso ricordati : non fu fatto abile al servizio
militare per ristrettezza  j petto s ha sempre lavorato
molto, si ¢ nutrito discretamente secondo le sue condizioni
di contadino, fece Poco uso di granturco, non abuso mai
di alcoolici né di tabacco.

All’epoca  della puberti si dette moderatamente alla
venere solitaria ed in tutta la sua vita hon ha mai avuto
contatto venereo con alcuna donna.

Fin da ragazzetto il wmalaro ando facilimente soggetto,
per ogni piccolo disordine, a dolori i capo cmilaterali,
ora a destra ora a sinistra. scnza alcun turbamento sen-
soriale 5 questi dolori si dileguavano dopo poche ore e di
rado dopo uno. due giorni. .\ 13 anni comincio ad essere
colto di quando in quando. una, due volte al mesc, pit
spesso nella stagione fredda. da dolori improvvisi ora agli
arti superiori, ora a quelli- interiori cun piede, una camba,
un braccio, un’avambraccio che duravano uno, due giorni
al massimo ¢ che lo costringevano ad abbandonare mo-
mentancamente il lavoro. Tali dolori interessavano pii
che altro le grosse articolazioni, cominciavano legeeri,
gradatamente  aumentavano o poi gradatamente scompa-
rivano. Non pero cosi avvenne alla grossa articolazione
del piede destro dove il dolore provato la prima volta
non scomparve mai completamente, ma rimase sempre
quasi inavvertibile, riacutizzandosi ad accessi di quando
in quando. I dolori non davano mai alcun impedimento ai
movimenti articolari, non erano accompagnati ne da tu-
mefazione né da rossore locale né da febbre : il malato
non sa dire a che li potrebhe precisamente assomigliare ;
pit che altro dice che potrebbe paragonarli a colpi di col-
tello infitti entro I'articolazione : non coincidevano mui coi
dolori del capo: risentiva vantaggio da applicazioni calde
locali.

In queste condizioni abituali della sua salute, il pi-
ziente arrivo fino all’inizio dellattuale malattia, c¢ioc alla
fine del settembre 1905, 4 mesi circa prima del suo in-
gresso allo spedale.

In quell’epoca un giorno, senza alcuna causa apprez-
zabile dal malato, si riacutizzo fortemente il dolore al
piede destro che era sempre rimasto, sebbene quasi me -
vertibile, dopo il primo accesso di tanti anni addietro.
Per questo dolore ¢ pitt specialmente perche nelle gambhae
fon aveva pit la forza i reggersi in piedi. dopo pochi
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giorni il malato tu costretto a mettersi in letto da dove
non si ¢ pit potuto rilevare,

Ben presto il dolore dal piede destro si diffuse
alto alla gamba, poi alla coscia, poi a tutti ¢ 4 ¢li arti con
tale rapidita che il paziente non sa dire con quale progres-
sione furono colpiti i diversi membri. Questi dolori sono
sempre persistiti per tutta Ia malattia, talora con brevi pe-
riodi di attutimento, talora con esacerbazioni parossistiche
crano specialmente localizzati alle Qrosse articolazioni, in
particolar modo a quelle do ginocehio, da dove pit-
reva si ditfondessero o tutto resto degli arti; ave-
vano carattere indeterminato, che s puo dire reuma-
toide,.

Non si ebbe mai aleun dolore ne altro disturbo al
capo, al collo, al tronco che solo il malato sente come in-
tormentito.

A breve distanza dall’inizio della malattia, il paziente
comineio a prendere un decubito supino colle ginoccehia
flesse e sollevate ¢ gli avambracei incrociati sul petto
come si vede nella figura | riprodotta in appresso : re-
stava assai difficile ¢ doloroso qualunque tentativo per
cambiare tale posizione, nelly quale il malato ¢ poi rima-
sto sempre, invariabilmente dai primi giorni che si mise
in letto. Fino da allora poi la possibilith di muovere el
arti inferiori si andava facendo sempre piac difficile per
modo che in meno di un mese sj ehhe incapacita di com-
piere qualsiasi movimento volontario. Poco dopo il pa-
ziente si avvide che veniva a mancargli con grande ra-
pidita anche la forza aghi arti superiori che si erano fatti
sempre piu rigidi, incrociati sul petto, per manicra che in
breve si trovo nella impossibilitc di servirsene per ali-
mentarsi e per soddisfare qualsiasi altro bisogno per-
sonale.

I movimenti del :apo, del collo. rimasero sempre li-
beri: cosi quelli del tronco che pero il paziente era co-
stretto  a tenere immobilizzato pPer non provocare dolore
agli arti,

Quasi contemporancamente al progredire della para-
lisi delle estremita, superiori ¢ poi inferiori, il malato noto
che queste si andavano rapidamente sempre pin assotri-
gliando, che il dorso delle mani si taceva scarno. La fles-
sione che si cra costituita degli avambracei sulle braceia,
delle ginocchia, delle coscie sul bacino, era cosi tenace
che se per qualche ragione chi assisteva il paziente ten-
tava di moditicarla non vi riusciva o provocava insicme
un vivace dolore.

L alvo si fece fin da principio della malattia forte-
mente  stittico  tanto che la defecazione non si-compieva
PHL che ogni 15-20 giorni o quando avveniva le feci usci
vano involontariamente. La minzione  si- conscrvo per
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qualche tempo regolare, poi circa un mese prima dell’in-
gresso allo spedale non si compieva piu ed il medico era
costretto ad evacuare l’orina colla sonda senza che il pa-
ziente avvertisse alcuna molestia per la ripienezza della
vescica : in seguito comincio a perdere I’ orina involonta-
riamente.

Dopo due mesi dall’inizio della malattia si formo piaga
da decubito sacrale.

L’appetito si ¢ sempre ben conservato : la nutrizione
generale ¢ andata sempre gradatamente deperendo.

I paziente non si ¢ mai accorto di avere avuto
febbre.

ESAME OBBIETTIVO. 27, 28, 29 gennaio 1906. Statura
approssimativamente misurata m. 1,60. Decubito supino
cogli arti superiori incrociati sul petto, le coscie flesse
sul bacino, ginocchia flesse e sollevate come si vede nella
figura I.

Fig. 1.

Apirettico. Polso piccolo, frequenza normale, ritmico:
non tracce di ateromasia alle radiali né alle temporali su-
perficiali.

Costituzione scheletrica regolare. Masse muscolari as-
sottigliate al tronco, molto piu spiccatamente agli arti
nella loro massa totale ; I’atrofia risalta nel maggior grado
ai polpacci delle gambe. Qualche piccolo ganglio ingros-
sato ai lati del collo, qualcheduro piu voluminoso agli in-
guini. Lieve traccia di edema al dorso dei piedi.

Colorito della pelle e mucose visibili normale ; de-
squamazione forforacea molto abbondante agli arti infe-
riori, meno alle mani. Piaga da decubito sacrale.

Capo inclinato a destra, asimmetrico, colla fronte piut-
tosto sfuggita indietro e la meta sinistra un poco depressa
in confronto della destra: Pomelli pronunziati, piu il si-
nistro : occhi infossati; capelli neri discretamente conser-
vati. Lingua leggermente patinosa; dentatura ben conser-
vata ; nulla alla retrobocca,
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Collo, nulla di notevole.

Torace cilindrico, simmetrico, avvallato allo scerobi-
eolo, fosse sopraclavicolare depresse. angolo di Lo uis pia-
neggiante. spazi intercostali appena visibili piuttosto ri-
gido alla palpazione. indolente.

L7 esame fisico dei pohmoni ¢ del cuore non fa rile-
vie nulla di speciale ad cecezione del murmure respira-
1orio un poco scarso ¢ i toni cardiach un poco fiacehi,

Addome s nulla di notevole.

Urine coi caratteri di un catarro eronico della ve-
scica. Null’altro di speciale,

Sistema e roso. I zioni psicliche. Lspressione
del volto sofferente ¢ molto triste. Facolta intellettive di-
scretamente sviluppate ¢ hen conservate. Nessun disturho
nella: parola ¢ nel linguageio. Conservata la facolta di
feggerc: non ¢ pit possibile I scerittura per Fimpedimento
nmotorio degli arti superiori.

Sfera sensilica. Subbicttivamente esiste dolore conti-
nuo o tutti ¢ quattro gli arti, assai mite a quelli supe-
viori, pitt forte alle estremiti inferiori con il massimo di
intensiti e centro di irradiazione alle ginocchia ¢ collo
dei piedi. dove spesso il dolore si esacerba cosi acuta-
mente da far piangere il paziente. I caratiere di questi
dolori mon ¢ ben definibile ¢ si potrebhe dire reumatoide.
Cercando di eseguire qualche movimento passivo, i dolori

} sioaccentuano. Tutte le altre parti del corpo sono indo-
} lentiz al tronco esiste senso di intormentimento cenerale.

Obbicttivamente yisultano normali la sensibilita tattile.
dolorifica, rtermica, bavica, cletfrica in tutta Ia superficie
del corpo: solo si nota un leggero wrado di ipoestesia
tattile alle cambe ¢ piedi.

I ben pereepita fa distanza delle punte del COLLPSSO
di Weber. Non si provoca dolore aleuno colla pressione
profonda lungo il decorso dei nervi radiali, ulnari. sciatici.

Sensiospecificih perfettamente inteeri.

Nfera nolopio. Al ispezione spicea un assottizlia-
mento profondo, generale. distutti 7 muscoli in massa de-
gliarti superiori od inferiori. dalla loro radice all” estro-
mita il grado maggiore di atrofin si ha ai polpacei delle
gambe, alle masse dei glutei, negli spaziointerossei delle
{ mani ¢ in particolar modo alla regione deeli adduttori del
i pollice.
| Circonferenza a meta lunghezza delle seeuenti parti

ﬁ ¢ braccio destro e, Ih—hraceio sinistro eni 1D oaviom
; braccio destro ¢, 14 avambraccio sinistro cm. 14

x coscia destra em. 25— coscia sinistra cn. 2H -waiha de-
I stracem. 19— eamba sinistra em. 19, Cioe la A
i deglt arti ¢ ridotta ugualmente dac ambedue i lati di ciren
! . meta del volume normale di un individuo di <tatura
E media.
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Quanto ai muscoli del resto del corpo appaiono un
poco ridotti i due grandi pettorali: i muscoli del collo e
della testa non possono dirsi in stato di atrofia.

Alla palpazione le masse muscolari degli arti si av-
vertono -molto sottili, flaccide nelle superfici estensorie,
assai tese in quelle flessorie. Si costata forte contrattura
dei grandi pettorali che fissano tenacemente le braccia ade-
renti al tronco, per modo che non se ne possono allonta-
nare passivamente che. in grado leggero e con fatica :
nella figura 1 si vede all’ascella destra il tendine del gran
pettorale rilevato per la forte contrattura. Tenace pari-
menti € la contrattura dei bicipiti brachiali e ancor piu
quella di flessione delle coscie sul bacino e delle gambe
sulle coscie.

Ogni tentativo per vincere le diverse contratture pro-
voca lamenti e pianto da parte del paziente.

Le mani sono flesse sugli avambracci, inclinate dal
lato ulnare nella posizione ritratta nella figura 2*; i mo-

5

Fic. 2,

vimenti passivi della articolazione dei polsi non provo-
cano alcun dolore, presentano leggera resistenza, non per-
mettono pero 1’ estensione della mano che in grado assai
limitato.

Le dita delle mani sono estese coi pollici addotti: la
flessione passiva completa delle prime falangi sul meta-
carpo, incontra resistenza e riesce solo parzialmente; cosi
pure mon ¢ possibile la flessione completa delle falangi
fra di loro.

I piedi presentano debole resistenza alla flessione
passiva dal lato plantare.

Qualsiasi movimento volontario di tutti e quattro gli
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arti ¢ abolito. Invitando il paziente ad abdurre ¢ alzare
e braceia non vi riesce ¢ solleva invece 1 monconi delle
spalle. tacendo vadere 'azione dei trapezi. Si compiono
benissimo  tutti 1 movimenti attivi colla muscolatura del
capo ¢ del collo. I movimenti attivi del tronco sembrano
possibili ma non si possono ricercare facilmente perche il
malato ha bisogno di restare immobile per non provocare
dolori agli arti inferiori.

Questo  stato contratturale ¢ di paralisi delle estre-
mith determina una posizione fissa, immodificabile, per-
manente, del malato come ¢ stata riprodotta nella fig. L

L'cccitazione faradica ¢ galvanica dei muscoli da:

Testa e collo. Stimolazione diretta nei vari muscoli
¢ indiretta sul tronco del facciale, reazione normale.

Arti superiori. Aila corrente faradica stimolazione di-
retta ¢ indiretta con media intensith, reazione debole nei
vari muscoli: alla corrente galvanica stimolazione diretta
¢ indiretta con una forza di 23 mA, reazionc un poco
lenta ma con la formula nettamente normale KCC > AnCC.

Arti inferiori. Come nei superiori ma le contrazioni
sono molto pit deboli alle gambe @ in qualche punto la
contrazione faradica avviene in forma ondulata.

Tronco. 1 retti dell’addome reagiscono discretamente,
i muscoli del dorso non furono potuti saggiare non per-
mettendolo e condizioni del paziente.

Riflessi. Di quelli tendinei assenti il riflesso patellare,
quello del tendine di Achille (non si provoca il clono
colla estensione brusca del piedel, quello del tricipite bra-
chiale, il radiale; non ¢ possibile percuotere il tendine
del bicipite brachiale per la forte flessione dellavambrac-
cio sul braceio: accennato il riflesso masseterino.

Dei ritlessi cutanei il plantare si esplica con flessione
dorsale del piede assai vivace, csagerata; a sinistra pro-
vocando ripetutamente il riflesso si produce clono del
piede che dura parecchi secondi; non si ha flessione ne
estensione (Babinski degli alluci.

Accentuato il riflesso  cremasterico ¢ quello  addo-
minale.

L riflessi congiuntivale, palpebrale, irvidei, faringeo.
sono normali.

L riflessi vasomotori provocati col dermogratismo, si
manifestano tardi ¢ durano poco.

Funzioni aello-reseicali. Perdita involontaria di feci
¢ urina.

Trofismo. Vasta piaga da decubito sacrale @ arrossa-
mento ¢ lieve uleerazione della pelle dell’angolo inferiore
delle scapole, della parte interna dei ginocehi ¢ malleoli.
La pelle delle gambe ¢ dei piedi ¢ un poco lucida con
abbondante desquamazione forforacea. 11 dorso dei piedi
presenta legeero edema.
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Decorso B FINE DELLA MALATTIA. Le condizioni del
paziente andarono progressivamente ageravando senza al-
cuna tregua.

I dolori, localizzati di preferenza agli arti inferiori o
specialmente ai ginocchi e collo dei piedi, persistettero
sempre, talora con vivissime esacerbazioni parossistiche
che non trovavano sollicvo con dosi forti di analgesisi ed
ipnotici. Qualche volta si ¢bhe dolore anche ai comiti ma
pitt leggero e di pit breve durata. Solo verso il termine
della malattia i dolori si andarono mitizando tanto da la-
sciar riposare il paziente.

Le diverse sensibilita restarono sempre normali, come
purc integri si conservarono i sensi specifici ¢ le facolti
intellettive.

11 decubito ¢ Fatteggiamento degli arti rimasero sem-
pre fissi, invariati come quando il malato entro nell’ospe-
dale. Le contratture degli arti si indeholirono ma in arado
leggero solo nel periodo degli altimi eiorni di vita.

I movimenti del capo e del collo rimasero sempre Ji-
berit mai si noto il pit lieve disturbo riferibile a lesioni
bulbari, disturbi della favella, atrofin linguale, disturhi
nella deglutizione, nella fonazione, ece.

L disturbi retto-vescicali furono permancnti.

I 23 febbraio fu fatta puntura lombare con esito di
circa 10 ce. di liquido acquoso limpido le cui culture ri-
masero sterili @ nulla di notevole all’esame chimico ¢ alla
colorazione microscopica del sedimento.

Gravemente progredirono i disturbi trofici della pelle:
sicostituirono gradatamente vaste piaghe alle regioni in-
terne  degli arti inferiori, ai malleoli, al dorso, aceompa-
gnate da febbre irregolare, che assunsero all’ultimo aspetto
gangrenoso con odore ributtante ¢ il paziente in rale stato
mori il 23 maggio dopo otto mesi di durata complessiva
della malattia.

Riassumendo concisamente il caso deseritto, si trat-
tava di un uvomo di 43 anni con gentilizio immune ad ec-
cezione di un tratello affetto da idiozia  congenita. Negli
antecedenti personali spiccavano delle note nevropatiche
rappresentate da accessi di emicrania fino  dalln adole-
scenza taceessi dolorosi parossistici agli arti, in particolar
modo al collo del piede destro; la verginita del coito.

La malattia  ebbe inizio cminentemente  acuto con
un accesso di riacutizzazione violenta dell” antico dolore
del piede destro, dal quale si diffuse rapidamente a tutti

e quattro gli arti da dove non scomparve pitt per tutta
la durata della malattia, permancendo con maggiore in-
tensita agli - arti inferiori, con predilezione alle  grosse
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articolazioni, a carvattere si/ generis che si potrebbe dire
reumatoide, con esacerbazioni parossistiche di molte ore
di durara.

A questi disturbi- della sensibilita degli arti si asso-
ciarono con rapidith ¢ quasi contemporancamente fra di
loro, paralisi degli arti stessi, atrofin in nassa di tutti i
loro muscoli, forte contrattura dei Hessori o dei erandi
pettorali che fecero assumere ben presto al malato una
posizione che divenne invariabilmente permanente, colle
braceia fissate al tronco, eli avambracei incrociati sul
petto, le mani Hesse sugli avambracei con inclinazione
sul lato ulnare, ginocehia esse ¢ sollevate, coscie flesse
sul bacino (fig. 1 o 2 Paralisi, atrofia, contratture, ch-
bero come il dolore, il primo inizio dagli arti inferiori.

A questi fatti si associo hen presto forte stipsi inte-

stinale con incontinenza  delle feci, dopo 3 mesi di ma-

lattia incontinenza delle urine, dopo 2 mesi piaga del de-
cubito sacrale.

Questo era il quadro morboso presentato dal pazicnte
al suo ingresso allo spedale, che, completato  cogli altri
dati raccolti all'esame obicttivo, cra cosi caratterizzato :

Dolori o tutti ¢ quattro gli arti di carattere s/ -
weris che puo dirsi reumatoide, con predilezione di sede
adle grosse articolazioni delle estremita inferiori, con csa-
cerbazioni parossistiche, Integrita completa  della sensibi-
lita tatrile, dolorifica, termica, barica, clettri . i tutta la
superficic del corpo. Integri i sensi specifici ¢ le o facolta
tellettive,

Atrofia profonda ¢ pavalisi di tutti i muscoli in massa
degli arti superiori ed inferiori, con tenace contrattura
dei tlessori ¢ dei grandi pettorali. Reazione clettrica, gal-
vanica e faradica, nei muscoli colpiti dall’ atrofia, un
poco debole ma nettamente  sccondo la formula normale
KCC! > AnCO. Integro 1o stato della muscolatura esterna
del capo e del collo, della lingua, della deglutizione, della
fonazione,

Dei riflessi, assenti tutti quelli tendinei degli arti: di
quelli cutanei esagerato quello plantare che ripetutamente
stimolato era seguito da clono del picde a sinistra. Nor-
mali i ritlessi mucosi, palpebrale, iridei.

Paralisi retto-vescicale, Piaga del decubito sacrale,
irrossamento ¢ desquamazione forforacea della pelle delle
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gambe ¢ dei piedi con lieve edema al dorso di questi
ultimi.

Lo stato del paziente si conservo invariato con de-
corso monotono, progressivo tino alla morte che avvenne
dopo 8 mesi di malattia con gangrena delle vaste piaghe
cutance che si erano formate.

3¢

nto facile poi-
euito per qual-

Il compito della diagnosi non si pre
che il quadro morboso, anche dopo aver s
che tempo il paziente, non cra abbastanza ben delineato
da condurvi senz’altro per via diretta. FFu necessario per-
tanto entrare in una analisi ditferenziale per cercare di
riconoscerc a quale forma morbosa si potesse riferire il

nostro caso.

I dolori cosi vivi agli arti che tormentavano il pa-
ziente, fecero nel principio pensare ad una polinevrite.
Ed invero si addicevano ad un tale concetto 1" insorgere
per lo piu brusco di tale malattia, I’ iniziarsi della para-
lisi degli arti inferiori, la mancanza dei ritlessi tendinei.
Pero nella nevrite multipla di solito figura una intossica-
zione o una infezione nella eziologia, la paralisi predilige
i muscoli estensori, assai i rado si hanno fenomeni di
irritazione muscolare (contratture), quasi mai disturbi tro-
fici della pelle, rarissima la paralisi retto-vescicale (per
diffusione del processo al midollo), comunemente si ha
dolore alla pressione profonda lungo i tronchi nervosi
principali. Ma oltre ¢ pit che Ia discordanza di tutti questi
fatti col nostro caso, fece rinunziare alla diagnosi di po-
linevrite I"assenza della reazione elettrica  degencrativa
che sebbene possa mancare nell’inizio di un processo po-
linevritico, non poteva fare ditetto nel nostro caso dove
la malattia datava gia ormai da alcuni mesi con un de-
corso rapidamente progressivo e distruttivo.

Vedremo poi come il reperto istologico abbia dimo-
strata giusta I'esclusione della polinevrite.

Per Pinizio, la diftusione ascendente, il nostro caso
poteva ricordare la paralisi di Landry; ma senza en-
trare nei caratteri multiformi ¢ poco hen definiti di que-
sto tipo morboso, esso si fasciava facilmente  escludere
anzitutto per il decorso che ¢ eminentemente acuto
svolgendosi la malattia in pochi giorni o settimane o tep-
minando o colla morte o colla regressione dei fenomeni
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morhosi © oltre ¢io la paralisi del Landry ¢ a tipo tlo-

scio, Patrofia manca o ¢ leggera, rarissimamente presenta
disturbi retto-vescicali.

Scartata cosi Pidea di una malattia dei nervi perife-
rici, bisognava risalire al midollo ¢ qui =i addiceva a
zione le miclo-
patie che danno luogo ad atrofin muscolare, la quale co-

scopo diagnostico, il prendere in consider:

stituiva uno dei caratteri pit salienti presentati dal malato.

Che non si trattasse di uno dei tipi della distrofia
muscolare primitiva era troppo ovvio: I'eti del malato,
la mancanza del carattere tamiliare, la distribuzione delle
atrofie, bastavano senz’altro ad escluderla in modo reciso.

Delle amiotrofic d’ origine spinale ne abbiamo anzi-
tutto talune che solo eccezionalmente si associano ad una
malattia del midollo : tali ad es. la tabe dorsale, la sclerosi
a placche; ma di tali affezioni si aveva la mancanza dei
caratteri pit tipici del nostro malato che restercble su-
perfluo il discuterne. Lo stesso ¢ a dirsi della siringo-
mielia.

Cosi pure restavano escluse le amiotrofie da lesione
circoscritta del midollo (mielite trasversa) da trauma, coml-
pressione etc. poich¢ evidentemente nel nostro malato si
trattava di una lesione che interessava il midollo spinale
in tutta la sua altezza ¢ siaffaceiava cosi il concetto di

una mielite cronica diffusa, forma abbastanza rara. non
da tutti riconosciuta, poich¢ ad es. Leyvden ¢ Gold-
scheider Nothnagel Pal.spec. vol. X, p. 24, 1897,
Strimpell, Bruns, Windschheid Twcniicth
Cenlvry Pralice of needicine, vol. XLy, vorrebbero ri-
tenerla non altro che come forma  speciale della scelerosi
multipla. Ad ogni modo mal si poteva  comprendere nel
nostro caso lesistenza di una miclite  diffusa senza nes-
suna alterazione obbicttivae della sensibilitic per lesione
dei centri grigi ¢ cordoni posteriori che di solito anzi in
tale malattia sogliono per prime apparire.

Sioera condotti cosi o pensare meglio ad una delle
lesioni sistematiche del midollo interessante i fasci motori
¢ i centri trofici delle colonme  grigic  anteriori.. Per tale
modo la diaghosi veniva ristretta o all” atrofia: muscolare
progressiva primitiva spinale tipo Aran-Duchenne
o alla sclerosi laterale amiotrofica.

Quanto alla atrofin: muscolare  progressiva spinale
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(forse giustamente secondo taluni autori, W o rn i ¢ K e si-
nonimo della poliomiclite anteriore cronicay, sehhon il
quadro del nostro caso ne presentasse qualche carattere,
essa si taceva pero escludere recisamente olire ¢he per
Vinizio brusco, il decorso rapido. per il fatto che in tale
affezione Patrofin non coglic tutti i muscoli CONtenpor-
neamente ne in massi. ma saltuariamente, per il fatto che
Patrofia precede di molto o paralisi che ne ¢ la conse-
guenza ¢ principalmente perche in essa la paralisi ¢ sem-
pre flaceida, mai associata a fenomeni spastici di irrita-
zione muscolare, a4 contratture  cosi mareate nel HOStro
caso) dovute alla coesistente alterazione dei fasci pira-
midali.

Cosicehe non restava che ammettere la selerosi la-
terale amiotrofica o malattia di Chareot.

Difatti duc fenomeni spiceavano sovreatutto il qua-
dro morboso offerto dal  paziente, i quali sono i piu
caratteristici di tale malattia, cioé Fatrofia in massa o le
contratture dei muscoli degli arti. Lattitudine delle estre-
mita superiori era quale ¢ deseritta da Char Ccot
cioé braccia aderenti al forace, avambracei  tlessi sulle
braceia, la mano in completa Hessione palmare come fu
riprodotto nella fig. 21 s¢ non che le dita crano in osten-
sione, non ripicgate in Hessione come nella figura data
da Charcot.

Ma se queste note caratteristiche rispondevano  alla
malattia di Charcot il nostro caso se ne discee Ivain
modo assai singolare per altri fatti assai importanti ¢he
davano luogo a dubitare della diagnosi o ad ammettere
una forma molto atipica di sclerosi laterale amiotrofica.

Intendo riferiemi al modo brusco i insorgere o al
decorso cost rapido della malattia, alla manifestazione pri-
mitiva dei sintomi degli arti inferiori. al dolore c¢he rag -
presentava uno dei fenomeni pinc salienti, all’ assenza doei
riflessi tendined, alla sede delle contratture solo all su-
perficie flessoria degli arti, ai disturhi trotici della pelle.
alla paralisi retro-vescicale, Tuatti fatti che davano al ciso
deseritto un caratiere assai particolare 1 ma prima di in-
trattenermi brevemente su di essi, divo del reperto ne
croscopico ed istologico.
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NEcroscoriy, Cadavere in stato di profonda  emacia-
zione concosee flesse sul hacino, cambe sulle coscice,
avambracei sui bracei s estewdendo ol arti si produce
alle articolazioni del sinocehio o comiti un rumore di la
cerazione, indizio di leguere aderenze anchilosanti. Piaghe
i aspetro zangrenoso ol malleolo o cinocchio interno si-
nistroc parte inferiore del caleaeng o superficie anteriore
del ginoechio destro. Vaste piaghe da decubiro parimenti
di aspetto cangrenoso con scopertura delle ossa nella re
gione sottoscapolare. sacrale ¢ olnren i destra, Piaga
gangrenosa alla base del pene,

Nelle cavitd addominale ¢ qoracien nulla i danor-
male salvo un certo gimdo di flaceiditn del miocardio,

Asportata la calotta cranica i riscontra normale la
superticie dela durac: il seno longitudinale non conticne
coagulic Incisa la dura. lieve grado di iperemia alla su-
perficie cerebrale. Ineiso i corpocalloso fuoriesee piceo-
lissima: quantita di liquido acquoso lhmpido.

Asportato Fencefalo od esaminato in tutte Lo sue parti
esterne e insezioni si trova di aspetto del tutto normale,

Nulla di notevole alla base del cranio.

Scoperto 1o speco vertebrale in tutta la sua lunghez-
zils sboosserva la dura madre spinale di aspetto normale,

Asportato il midollo spinale colle meninei. le radici
¢ qualche ganglio intervertebrale, il taito appare di a-
sbetto e consistenza normale, come la superficie di se-
zione trasversa di diversi punti del midollo,

Andando alla ricerca delle masse muscolari delle Co-
scic ¢ delle gambe non se ne trova che una miserrima
Fappresentanza di aspetto giallo, suceulento, di consistenza
assai molle. Le masse dei clutei sono parimenti quasi del
tutto scomparse ¢ visaltano in esse filoni ¢ rete i con-
NCTvo che comtiene searsissimo tessuwto muscolare flac-
cido. umido, grassoso. Lo stesso puo-dirsi - degli arti supe-
riori dove agli avambracei piesce quasi del tutto inutile
L riceréa dei muscolic resta solo ancora una nisera rap-
presentanza dei bicipiti brachiali che hanno daspetto meno
giallo ¢ sono wn poco pite consistenti che i residui dei
muscoli degli arti inferiori.

I pettorali sono assottighiati, ma di essi resia sempre
una discreta rappresentanza di colorito P naturale ¢ di
consistenza mageiore dei muscoli degliarti,

I muscoli det capo, del collo, hanno aspetto normale.,

Sioprocede alla vicerea dei tronehi nervosi principali
del plesso brachiale. degli arti superiori ¢ inferiori  me-
diano di destra, vadiale destro all avambracecio, cubitale
sinistro. muscolo-cutanco  del hraceio destro, sciatico o
crurale di destra. peronco sinistron del frenico Al collo,
che appaiono di volume ¢ consistenza normali,

Liencetado, il midollo spinale ¢ hulbo con Jo nmeningi.
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pezzetti dei diversi nervi principali asportati, dei residui
dei muscoli degli arti, vengono riposti in liquido di
Miller.

REPERTO ISTOLOGICO. Fu usata la colorazione di V an
Gieson per i nervi periferici, la stessa e quella di W e i-
gert per il midollo.

Nervi periferici. Furono esaminati dei cordoni del
plesso brachiale, la branca cervicale. trasversa, il frenico
al collo, il mediano, il radiale, il cubitale, il muscolo cu-
taneo, lo sciatico, il crurale, il peroniero.

A piccolo ingrandimento si vedono i fasci di varia
grossezza che costituiscono il nervo, riuniti da connettivo
rosso splendente di volume normale, coi piccoli vasi di
aspetto normale. I singoli fasci si vedono costituiti di fi-
bre nervose di varia grossezza, di aspetto normale, senza
aumento di connettivo nella compage del fascio.

A forte ingrandimento le singole fibre presentano I'a-
nello di mielina tinte in giallo e il cilindrasse scuro, ben
conservate. [n alcuni punti pero, visibili solo con forte in-
grandimento, si vedono delle piccole zone di sostanza
rosso-splendente in sostituzione di una o piu fibre asso-
ciate scomparse o in stato quasi non piu differenziabile ;
in qualche punto di queste zone si vede ancora qualche
cilindrasse residuo, in altri no.

Non esiste infiltrazione di cellule rotonde.

[ nervi, dove le piccole alterazioni suddette esistono
maggiormente estese e diffuse, sono il radiale, il cubitale,
il muscolo-cutaneo, lo sciatico, il peroniero.

Sicché in complesso, nei nervi periferici spinali, si
osservano solo leggere alterazioni consistenti nella dege-
nerazione e scomparsa di alcune fibre.

Midollo spinale. (Fig. 3, 4,5, 6, 7). — Sostanza bian-
ca. Fino all’ altezza del 3°-4° paio cervicale (fig. 3) non

)

Fig. 3. — III-1V cervicali.
si osserva alcuna alterazione nelle fibre; esse si vedono di
varia grossezza, uniformemente distribuite; ben distinti e




i
if
i

PO 1y o

conservati i cilindrassi e le guaine midollari. Le pareti
capillari sono un poco ingrossate e il lume ristretto.
All’ altezza del 5°6° paio cervicali (fig. 4) comincia

Fig. 4. — V-VI cervicali.

ad essere evidentissima e marcata la scomparsa completa
delle fibre che costituiscono il fascio piramidale crociato
di ambedue i lati, come si vede gid benissimo anche in
sezioni non colorate, con sostituzione di tessuto sclerotico
che ha preso colore rosso vivo col metododi VanGieson.

Nessuna infiltrazione di cellule rotonde. I limiti della
zona alterata sono abbastanza ben delimitati né il proces-
so si mostra diffuso ai fasci circostanti a quelli piramidali
crociati: ben conservati sono i fasci cerebellari diretti, i
fasci di Burdach e di G oll: nessuna alterazione nei
fasci piramidali diretti di Ttrck. I capillari della so-
stanza bianca sono in gran parte a lume ristretto e pa-
reti ispessite.

Identico stato, cio¢ scomparsa dei fasci piramidali
crociati, integrita di tutto il resto della sostanza bianca,
sclerosi dei capillari, si osserva in tutta la lunghezza sot-
tostante del midollo spinale come si vede dalle figure 5

Fig. 5.— VIII cervicale.
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(a livello dell’ 8" radice cervicale), 6 (8* radice dorsale),
7 (3* radice lombare,.

Fig. 7. — IIT lombare.

Nostanza grigia. Le corna anteriori e posteriori, la
connessura grigia, in tutta 1’ altezza del midollo si presen-
tano di estensione e contorni normali: a livello dell’ 8* ra-
dice cervicale le corna anteriori appaiono rimpicciolite e
invece molto sviluppate le corna laterali, cio che pero é
un carattere normale del midollo. II canale dell’ ependima
¢ visibile nel segmento cervicale : chiuso nel resto.

La sostanza fondamentale spugnosa delle corna ante-
riori, ha assunto una colorazione pallida, specialmente
nella parte centrale dove facilmente si vedono aree va-
cuolizzate o delle lacerazioni. A forte ingrandimento resta
discretamente visibile la struttura fibrillare con numerose
rarefazioni in molti punti resi traslucidi. Qua ¢ la si vede
qualche capillare colle pareti ispessite e in qualche punto
occluso. Queste lesioni esistono gia nella parte alta del
midollo cervicale, piu in alto cioé del punto ove comin-
cia la degenerazione delle fibre piramidali: tali alterazio-
ni sono maggiormente visibili a livello del rigonfiamento
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cervicale, meno a quello lombare : non risaltano nella re-
gione dorsale dove la sostanza delle corna anteriori ap-
pare lievemente alterata.

Le corna posteriori hanno assunto una  colorazionce
pit intensa ¢ pit omogenea di quelle anteriori ¢ si pre-
sentano ben conservate.

La connessura grigia si mostra di aspetto normale,

Le cellule nel segmento cervicale si vedono in discre-
to numero ¢ discretamente conservate nel contorno delle
corna anteriori in rappresentanza del nucleo antero-inter-
no ed antero-laterale.

Nella parte centrale delle corna anteriori non si ve-
dono cellule solitarie, solo raramente qualche ombra di
esse mal colorata, rattrappita, mal distinta, che ha per-
duto i prolungamenti, a margini arrotondati, senza nucleo
u¢ nucleolo visihili. A livello dell’s® radice cervicale non
esistono pia cellule nelle corna anteriori, qualcheduna ne
esiste nelle corna laterali.

Nel segmento dorsale si vedono nelle corna anteriori
cellule disseminate di buon aspetto.

Nel segmento lombare, nella parte superiore in cor-
rispondenza del 1° e 2v paio di radici, si vedono al mar-
gine delle corna poche cellule rattrappite, rotondeggianti
0 con prolungamenti appena accennati, senza nucleo ne
nucleolo visibili. AIl" altezza detle radici sottostanti re-
stano ancora nuinerose cellule ben colorite, delle meglio
conservate di tutto il inidollo, con lunghi prolungamenti,
nucleo ¢ nucleoli bellissimi.

Non si vedono cellule nella connessura grigia di tutti
i segmenti, salvo qualcheduna rara a quello dorsale.

Si vedono. ma non molte numerose ¢ piceole, le cel-
lule del gruppo della colonna di Clarke.

Le corna posteriori appaiono di struttura ohlogenca,
con qualche cellula disseminata assai piceola.

II midollo sacrale presenta numerose cellule giganti
nelle corna anteriori, L maggior parte delle quali benis-
simo conservate,

Meningd. La pia meninge del midollo si mostra ispes-
sita in tutta I altezza dal segmento cervicale a quello sa-
crale, con numerosi capillari fortemente dilatati. L’ ispes-
simento ¢ costituito da connettivo colorito in rosso fiam-
mante col Van Gicson Colla colorazione semplice nu-
cleare si vedono numerosi nuclei affusati e qua ¢ la, spe-
cie intorno ai capillari, delle cellule rotonde,

Radici perrose. Quelle anteriori sono assottigliate,
In sezione si vedono molte tibre scomparse ¢ sostituite
dav sostanza sclerotica: qua ¢ i si vedono ancora dei ci-
lindrassi rimasti privi del contorno di miclina.

Anche nelle radici posteriori si osserva scomparsa i
alcune fibre con sostituzione i sostanza sclerotica,
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Alla periferia delle radici anteriore ¢ posteriore iy
ispessimento di connettivo 1ng in grado minore che nel
midollo.

Bulbo ¢ pediicoli corobirali, Non si apprezzano alte
razioni né nei sistemi di fibre ne nella sostanza dei nuclei,
Alla periferia del bulbo non esiste  affatto ispessimento
connettivale della pia come nel midollo.

Muscoli. Ben conservati, colla striatura trasversa delle
fibre regolarissima, i pettorali ¢ ¢li sterno-cleido-mastoi-
dei. Nei bicipiti brachiali si vede una  abbondante proli-
ferazione di counettivo tinto in rosso fliammante col Van
Gieson: diverse fibre rimangono ancora ben conserva-
te, molte sono atrofizzate, distatte con colorazione pallida.
giallastra, molte scomparse completamente ¢ rimane solo
ancora visibile un gran numero dei loro nuclei. Si vedono
diversi capillari dilatati ripicni di xangue. Alterazioni si-
mili sono molto pia abbondanti nei glutei, nei muscoli
delle coscie, dei polpacci delle gambe dove per la mag-
gior parte non si vede che connettivo.

Miocardio ben conservato.

In complesso le lesioni principali risultate dal reperto
microscopico riferito cosi si riassumono :

Degenerazione completa dei fasci piramidali crociati
in tutto il midollo spinale cominciando dall’ altezza della
9%6" radici cervicali. Profonda alterazione e (isgregazio-
ne del reticolo fondamentale della sostanza  delle corna
grigie anteriori del midollo con scomparsa di alcune cel-
lule nervose, degencrazione ed atrofia di altre special-
mente nel segmento cervicale: sclerosi dei capillari della
sostanza spinale. Atrofia ¢ sclerosi delle radici anteriori
e in grado piu leggero di quelle  posterio. i. Leptomenin-
gite cronica spinale.

Atrofia ¢ notevolissima degenerazione delle masse
muscolari degli  arti, in grado maggiore di quelli infe-
riori.

Questo  reperto istologico I"immagine anatomica
della sclerosi laterale amiotrotica di Charcot ¢ trones
quindi ogni discussione sulla diagnosi cliniea che lasciava
luogo a delle incertezze o delle riserve per aleuni carat
teri assai notevoli c¢he discostavano il quadro offerto dal
paziente da quello comune presentato dalla malattia
cul era colpito.

Con desiderio di brevita mettero ora in riliovo i ca-
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ratteri atipici pia notevoli ¢he presentava il mio caso di
sclerosi laterale amiotroficy.

Anzitutto ¢ da notarsi (ualehe particolarita poco co-
mune ofterta dal reperto microscopico,

Cosi ad esempio ¢ notevole ¢he Ja sclerosi dei fasei
piramidali fossc limitata semplicemente a quelli dei cor-
doni laterali, mentre crano do tutto visparmiati i fasci di-
retti di Tircek che nella maggior parte dei casi SC2Uo
o la stessa sorte dei tasci crociati,

Altro fatto notevole si ¢ che la sclerosi dei fasei ero-
ciati aveva solo principio a circa meta altezza del  mi-
dollo cervicale e non risaliva nelle parti superiori del si-
stema nervoso centrale come fu trovato nella maggioran-
za dei casi: cosi pure ¢ notevole che le lesioni della so-
Stahza grigia restavano del tutto limitate al midollo Spi-
nale senza alcuna compartecipazione dei nuclej grigi del
bulbo che comunemente o gia fin dal principio sono col-
piti, o almeno nella tase terminale della malattia non ven-
gono risparmiati. Nel mio caso tanto Ia mancanza di dj-
sturbi funzionali in vita come il reperto istologico concor-
demente attestano la completa integrita del bulbo.

Oltre a cio relativamente alla diffusione del processo
¢ da rimarcarsi il fatto che In lesione delle corna grig
anteriori risaliva nel midollo  cervieale pitt in alto del
punto a cui cominciava la sclerosi dei fasci crocinti: questa
ultima non era manifesta che a livello del 2™6" paio cop-
vicali, mentre le alterazioni delle corna anteriori - esiste-

vano giit nei segmenti soprastanti.

Questo fatto parmi abbia interesse relativaimente ol
una questione tuttora insoluta, ¢io¢ se [ lesione iniziale
nella sclerosi laterale amiotrofica, sia primitiva nella so
stanza grigia anteriore ¢ secondaria nei fasci piramidali
o0 viceversa, Charcot, come [e Viden, ammetteva
che la lesione fosse primitiva nelle vie piramidali ¢ ¢hia-
mava deuteropatiche Ie alterazioni della sSostanza grigia,
Basandosi sopra le varieta dej tpi clinici, nei quali talor
I malattia si inizia primitivamente contenomeni spastici
talora con 1" atrofia muscolare, Ka o e Pick (e
lritge Zoe Path. wud Pathologische Al Conlral e -

rensysles, 18T9Y ritengono c¢he Ia lesione iniziale possa

partire talora dai fasci falora dalla Sostanza  erigia con

diffusione reciproca.
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Nel caso da me osservato parmi =i abbia da ritencere
che T diffusione sia avvenuta dalla sostanza erigin ai fa-
sci crociati, poiche si sa che ¢ caratteristico della scle-
rosi laterale amiotrofica la tendenza a progredive in alto
del processo, ¢ nel segiento superiore del midollo cervi-
cale dove non si aveva ancora lesione dei  fasci pirami-
dali esisteva gia lesione delle corna anteriori che deve
ritenersi quindi come primitiva. Con c¢io parmi concordi
anche il modo di iniziarsi della malattia nel paziente nel
quale, secondo le notizie anamnestiche che furono rac-
colte, la scena s apri con I"atrofin ¢ paralisi degli arti
inferiori a cui scguirono poi ¢l indizi i irritazione dei
fasci piramidali, cioe le contratture.

Fatto pure degno di nota osscrvato nel mio caso si ¢
che, non ostante che i primi sintomi della malattia aves-
sero origine negli arti inferiori a carico del midollo lom-
bo-sacrale, e che I"atrofia muscolare degli arti inferiori
fosse anche pitintensa che nei superiori, pure 1e altera-
zioni istologiche del midollo, disgregazione della sostanza
fondamentale delle corna anteriori, atrofia, degenerazione
cellulare, erano in proporzione assai pitt rilevante nel
segmento cervicale che in quello lombare dove rimancva
arcora discreto numero i cellule nervose e di aspetto
ben conservato.

Infine va notata la esistenza della leptomeningite ero-
nica spinale con cointeressamento delle radici posteriori,
sui quali fatti tornerd meglio in seguito a proposito del
dolore.

Ma pit che da queste particolariti anatomiche, I in-
teresse del caso che ho descritto ¢ costituito dai seguenti
caratteri atipici assai notevoli ¢ singolari o assai rara-
mente osservati nel corso della malattia,

Questi caratteri sono i seguenti :

Tnizio brusco o durala assai brere della worlallio,
Questa esplose, si puo dire, in forma acuta con un acees-
so di dolore ad un piede che poi si diffuse in hreve in
tutti ¢ quattro ¢li arti: poscia atrofia, paralisi e poco dopo
i sintomi spastici - colpirono il malato  quasi contempora-
neamente nel giro di pochi giorni, agli avti inferiori da
dove i diffusero a quelli superioric ¢ con tale vapidin si
stabill la tetraplegia che il malato stesso non sapeva dire

con quale progressione i osuoi membri restarono successi-
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vamente colpiti. 1L inizio della malattia di GChaveot in-
veee ¢lento, tadora estremamoente fento. come nelle altre
atfezioni cosi strettamente  atfini ad  essa, cioe 17 amio-
trofia spinale progressiva, la paralisi lahio-glosso-faringea,
la paralisi spastica primitiva: la progressione dei sintomi
della Tesione spinale ¢ s loro ditfusione da un segmento
midollare all” altro, avviene sempre lentamente nel corso
di molti mesi per lo pitcanzi intercorrono degli anui prima
che il paziente si trovi ridotto all' iimpossibilita di servirsi
degli arti ¢ sia rilegato in lerto. Solo in un caso di O p-
penheim ¢ in un altro di Schlesinger ho trovato
riferito lo sviluppo acuto della malattia.

Allo stesso modo che la vivacita dell” esplosione e la
rapidita del decorso fu assai breve la durata complessiva
della malattia, otto mesi, mentre la durata della sclerosi
laterale amiotrofica varia da un minimo di un auno, in
pochi casi, ad una media abituale di 2-3-4 anni ¢ talvolta
fino ad ¥-10.

Pure notevole fu il manifestarsi dei primi sintomi agli
arti inferiori mentre questi sogliono assai pitt spesso per
primo stabilirsi a quelli superiori. Collins nella sua
statistica che ho ricordato, di 104 casi raccolti nella let-
teratura, trovo che fra 85 di essi, in 39 furono prima col-
pite le estremith superiori, in 14 le inferiori, in 11 tutti ¢
4 gli arti, in 21 la malattia esordi con sintomi hulbari.

Dolore. Fu questo un fenomeno fra i pitt salienti ed
importanti nel gquadro presentato dal paziente, per la sua
intensitd, per esserc stato il primo disturbo con cui esplo-
se - la malattia, per la sua persistenza fino al periodo ter-
minale di essa. 1 proprio invece o costante della malattia
di Charcot, Passenza completa di qualsiasi disturbo
dellac sensibilith, come nella antiotrofia spinale primitiva,
o seppure siha solo raramente qualehe lieve parestesia
in alcuno degli arti per compressione di quadche  tronco
nervoso dalla posizione forzata dell” arto stesso O ppe -
nheim. Esiste. come esempio molto raro, un’osscrvazio-
ne i quest”ultimo autore, nella quale perd non cra del
tutto certa la diagnosi di sclerosi laterale amiotrofica, dove
Sioaveva iperestesia nella meta sinistra del torace, ane
stesia termica ¢ dolorifica alla zamba ¢ piede di destra.

Nei casi pubblicati ¢he io ho potuto  esaminare ho
trovato in uno solo, deseritto da Pennato (luica e
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dica Halivna, 183980 riferita 1 esistenza del dolore che
precedette per lungo tempo 1 insorgenza del quadro della
malattia di Charcot ¢ che anche dopo che essa fu
conclamata, tormento per lungo tempo il malato (come
nel mio casor agli arti inferiori, con carattere nevralgico.
Penmnato ritenne potersi attribuire i dolori nel suo pa-
ziente alla coesistenza di una leptomeningite c¢ronica tro-
vata alla necroscopia, donde irritazione ¢ parziale atrofia
delle fibre pit esterne delle radici posteriori.

Nel mio caso pure parmi che non possa darsi altra
interpretazione dell” esistenza  del dolore che quella del
caso di Pennato; poiché in esso cgualmente esisteva
un processo cronico di leptomeningite ditfusa attorno alle
radici posteriori. Processo che fu certamente lentissimo
perché gia moltissimi anni prima che si mettesse in scena
il quadro della sclerosi laterale amiotrofica, cio¢ fino alla
adolescenza il paziente era andato soggetto a dolori le cui
riacutizzazioni. che di quando in quando avvenivano, forse
sono da mettersi in rapporto con riaccensione o lenta dit-
fusione del processo leptomeningitico, la cui eziologia stug-
ge completamente. I5 qui vien fatto di domandarsi: il pro-
cesso sclerotico del midollo nel mio caso, ¢ da mettersi
in dipendenza con una lentissima diffusione della produ-
zione connettivale periterica della pia meninge 7 Ma in
tal caso pero perche la diffusione avvenne solo ai fasci
piramidali crociati, con regolarith matematica, ¢ alla  so-
stanza grigia anteriore, e resto risparmiato tutto il resto
della sostanza nervosa, specialmente i fasci periferici piu
contigui alla pia meninge ?

Ovvero si potrebbe pensare che la lesione primitiva
abbia avuto punto di partenza dalla sostanza midollare ¢
quella meningea sia stata secondaria per diffusione, ma
allora come spicgarsi i dolori che da tanti anni esisteva-
no prima che si avessero i sintomi della lesione midollare 7

Altro punto oscuro del mio caso ¢ il fatto della per-
fetta integrita delle fibre dei fasei di Burdach e i
G o |l nonostante la lesione evidente delle fibre delle ra-
dici posteriori: per quanto mi fu dato osservare coi me-
todi di colorazione usati, la struttura dei fasci sensitivi
posteriori aveva I aspetto di completa integrita.

I7 cosi del pari era nel caso di Pennato del quale
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il mio rappresenta la scconda osservazione consimile for-
nita di interesse assai notevole.

Localizzazione delle conlyallure e della atrofio. Nella
sclerosi laterale amiotrofica gli avti superiori, in  dipen-
denza delle contratture, sogliono prendere un atteggiamen-
to simile a quello che presentava il mio  caso, come fu
descritto da Charcot ciot braceia fisse al tronco, a-
vambracci ¢ mani in istato di flessione.

Negli arti inferiori la scde delle contratture riguarda
sempre sia i flessori che gli estensoric nei guali - ultimi
anzi lo stato spastico ¢ pit intenso, per modo che le gam-
be si trovano in estensione rigida ¢ i malati possono in
tale stato per molto tempo anche camminare cogli arti in-
teriori tutti di un pezzo coll andatura spastica  caratteri-
stica. Quanto alla  atrofin muscolare, questa  predomina
negli arti superiori, in quelli inferiori invece manca gquasi
sempre o, se esiste, ¢ molto leggera e si manifesta solo in
un periodo molto avanzato della malattia.

Nel mio caso all”incontro fu notevole che le contrat-
ture si localizzarono, anziche a tutti i muscoli, solamente
ai flessori negli arti inferiori, e che in questi 1’ atrofia si
manifesto fin dal principio della malattia raggiungendo il
massimo grado, tanto da essere anche pitt avanzata di
quella degli arti superiori come si vedeva all” esame del
malato e come risultd anche alla sezione del cadavere ¢
all” esame istologico.

Assenza dei piflessi lendinei. — I fatto costante nella
malattia di Charcot, sintoma dei pit spiccati ¢ di
grande valore per la diagnosi, I’ esagerazione dei riflessi
tendinei, specialmente di quello rotulco, che suole con-
servarsi anche quando | atrofia ha raggiunto un grado
estremo. L'esagerazionce dei riflessi ¢ un fenomeno, dircei,
indivisibile dello stato miospastico, in  dipendenza ' uno
e I altro della esagerazione del tono muscolare, dovuta,
secondo il concetto pitt generalmente accettato, alla sop-
pressione, per la distruzione delle vie piramidali, della
azione moderatrice, inibitrice dei centri superiori encefa-
lici sui centri riflessogeni spinali. II fenomeno della esa-
gerazione dei riflessi riceve la sua espressione pit tipica
nella paralisi spastica primitiva ¢ nella sclerosi laterale
amiotrofica.

Sorprende percio che nel mio caso, ove cra cosi spic-
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cato lo stato miospastico (contratture) agli arti inferiori,
mancassero i riflessi tendinei, specialmente quello rotuleo,
che cercati ripetutamente ¢ con la migliore accuratezza,
non si poterono mai renderc manifesti.

Non credo che tale assenza dei riflessi tendinei si
possa spiegare col grado notevolissimo di atrofia musco-
lare, per modo che, pure essendo pervio |" arco nervoso
diastaltico, non vi fossero pin fibre muscolari sufficienti
da poter rispondere all’ eccitamento, perché fu osservato
che i riflessi tendinei sono ancora esagerati o per lo meno
conservati, nella malattia di Charcot, anche in condi-
zioni di amiotrofia la pitt inoltrata, e perche esistendo
nel paziente uno stato miospastico degli arti cosi elevato,
¢ié vuol dire che rimaneva ancora un sufficiente numero
di fibre atte a contrarsi.

Parmi invece che I' assenza dei riflessi tendinei nella
mia osservazione si debba attribuire alla localizzazione
delle contratture, cosi tenaci, solamente ai muscoli di fles-
sione degli arti, per modo che la loro azione antagonisti-
ca cosi altamente esagerata, non permetteva il movimen-
to riflesso per opera degli estensori. Abitualmente invece
nella sclerosi laterale amiotrofica, come poco sopra fu ri-
cordato, lo stato miospastico, specialmente agli arti infe-
riori, & localizzato sia ai flessori che agli estensori, in
grado prevalente in questi ultimi, il che costituisce con-
dizione favorevole alla estrinsecazione dei riflessi esa-
gerati.

Si pud pero osservare che, accettando tale interpe-
trazione, anche il riflesso cutanco plantare che si estrin-
secava con I’ estensione del piede, sarebbe dovuto man-
care, mentre invece esisteva ed csagerato: ma ¢ da ri-
cordare che la contrazione dci gastrocnemi, flessori dei
piedi, non era cosi tenace come nei muscoli di flessione
degli altri segmenti degli arti inferiori, poiche il piede of-
friva poca resistenza ai movimenti passivi; per tal modo
lo stato spastico dei muscoli delle sure non era tale da
ostacolare il movimento dorsale riflesso del piede. Quindi
tutto cio starebbe a confermare che se nel malato non era
manifesta 1’ eccitabilita riflessa  muscolare es agerata, ¢o-
me in tutti gli altri casi di sclerosi laterale amiotrofica,
cio devesi attribuire alla tenace azione antagonistica op-
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posta dalla contrattura dei Hessori alla azione riflessa
degli estensori.

Pavalisi vetto-rescicale, distibi lrofici culanes, Am-
bedue questi fatti sono notevoli nel mio caso poiche non
sono propri della malattia di Charcot dove mancano
abitualmente: i disturbi trofici crano rappresentati dallo
arrossamento ¢ dalla desquamazione forforacea della pelle
delle gambe ¢ dei piedi, dalle numerose ¢ vaste piaghe
della pelle che terminarono in Langrena,

Quanto alla eziologia essa sfugee completamente nel
mio caso come in tutti quelli fin qui osservati pei quali
non resta che ammettere una  tendenza. una predisposi-
zione congenita a  degenerare, in una data  cpoca della
vita, dei sistemi midollari che vengono  colpiti, concetto
che Gowers sintetizzo nella parola di abiotrofia.

Concludendo, i fatti che rendono principalmente in-
teressante la mia osservazione di sclerosi laterale amio-
trofica, per i quali essa rappresenta una forma rara ati-
pica di tale malattia, sono :

1" Alcune particolarita anatomiche poco comuni, ri-
guardanti la diffusione del processo, cio¢ la mancanza di
interessamento dei fasci piramidali  divetti, la mancanza
di diffusione al bulbo, la dittusione della lesione della so-
stanza grigia spinale anteriore ad una  altezza supe-
riore a quella dove cominciava la sclerosi dei fasei cro-
ciati, la coesistenza alle lesioni caratteristiche della ma-
lattia di Charcot, di una leptomeningite cronica ¢ il
cointeressamento delle radici spinali posteriori.

2° Diverse particolarita nel comportamento della ma-
lattia, cio¢ I"inizio brusco, puo dirsi acuto, il decorso pro-
gressivo rapidissimo, la breve durata di soli otto mesi.
I" esistenza del dolore vivissimo, continuo, a riacutizzazio-
ni accessionali che duré per tutta la malattia, la localiz-
zazione delle contratture solo ai Hessori degli arti infe-
riori, la profonda amiotrofia localizzata a questi - ultimi,
I"assenza dei riflessi tendinei, la paralisi retto-vescicale ¢
i disturbi trofici della pelle.
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