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Prof. E. Tchehrazi
Prof. de Neurologie - Chef de Service de Neuro - Psychiatrie de 'Hopital
Pahlavi

Myotonie Atrophique.
Ou Maladie de Steinert.

Il s’agit d’'une maladie assez rare mais trés importante dans les
domaines de la neurologie, de la myologie, et de la pathologie endocrinenne,

Norte observation est le 21e cas publié avec la symptomatologie
complete et hien identifiée de la maladie dans la litterature. (Revue Neuro-
logique No 5 Paris 1959 page 897).

L.a maladie de Steinert comprend: un syndrome musculaire (Myo-
tonie atraphie) un syndrome neuro-endocrinien (calvitie, cataracte,
spasmophylie, impotence sexulle) et des troublg neurovegetatifs comme
Acroparesthesie, acrocyancse et de la sudation intense.

Norte patient presentait tous les dits symptdmes; de plus nos
examens paracliniques minutieux ont demontrés un hypofonctionnement
net des glandes parathyroidiennes.

En effet la calciurie pendant trois jours successifs etait de 29-32-30
mg, dans les urines de 24 heures Au liex de 150-80 mg chez les sujets
normauzs; il y'avait donc une hypocalciurie nette.

De méme la phosphorurie etait de 157-161-152 mg dans les urines
de 24 heures au lien de 450 mg, chez les sujets normaux; il'y avait donc
une hypophosphorurie.

De plus Phypercalciurie provogqué avec un gramme de gluconate de
caleium n’a pu diminné la phosphorurie mais au contraire le taux de 27
mg, de Phosphore dans les urines d'une heure avant l'epreuve, a été
augmenté de 44 mg dang les urines d'une heure aprés l'epreuve, (signe
net de linsuffisance des glandes parathyroidiennes}.

Enfin comme nous avons deja montré notre malade TALECHIAN-
presentait aussi les signes cliniques nets de l'insuffisance parathyroidienne
comme la calvitie, la cataracte double et la spasmophylie caracterisée par
les signes de trousseau, de Weiss, et Chowsteck et des crampes musclaires;
je souhaite que cette observation puisse attirer l'attention de nos chers
confréres.
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