
850 

HISTOIRE DE LA MÉDECINE ET DES SCIENCES 
médecine/sciences 1997; 13: 850-4 

Les maladies caractérisées par des 
mouvements involontaires irré­
pressibles, et parmi elles la mala­

die (ou chorée) de Huntington font 
aujourd'hui partie des syndromes 
neurologiques bien définis sur le 
plan sémiologique. Cette identifica­
tion est toutefois un fait récent, ce 
dont on pourrait s'étonner au vu des 
symptômes évidents présentés par les 
patients. L'histoire de la maladie de 
Huntington permet de mieux com­
prendre comment une affection de 
ce type a pu rester cachée durant de 
nombreux siècles, associée à des 
atteintes fort différentes ou considé­
rée dans un cadre religieux plutôt 
que médical. La reconstitution de cet­
te histoire a fait émerger des histoires 
personnelles qui, confrontées aux 
cadres socio-culturels et scientifiques 
des différentes époques, sont autant 
de démonstrations de l'image qu'une 
maladie se voit imposer par une 
époqu�. 
Si les Egyptiens ont pensé dès 3000 
av. J.-C. qu'un trouble de la motricité 
pouvait être dû à un dysfonctionne­
ment cérébral, ils n'ont fait aucun 
commentaire à propos des mouve­
ments involontaires. De même, ni 
Hippocrate ni Gallien n'ont men­
tionné ce type de problème. L'histoi­
re de ces désordres marqués par 
l'apparition d'anomalies expressives 
de la motricité a débuté au Moyen­
Age en Europe occidentale conti­
nentale. C'est au xvc siècle, en Euro­
pe, que le terme chorée fut employé 
pour la première fois dans un sens 
médical pour désigner une étrange 

De la danse de Saint Guy 
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rappels sur l'émergence 
d'un concept médical 

affection caractérisée par une agita­
tion involontaire, irrépressible, 
d'allure dansante: <<la chorée de 
saint Vitus ou chorée de saint Jean>>. 
La plus ancienne citation connue de 
ce vocable provient d'une ordonnan­
ce de 1485 de la cité de Rottweil où 
il y est dit que: <<quiconque appelle 
sur un autre la malédiction de la 
chorée de saint Vitus devra payer 
une amende de 6 shillings,, [1]. Jus­
qu'à aujourd'hui, <<avoir la danse de 
saint Guy, désigne, en langage 
populaire, l'existence d'une agita­
tion choréiforme. 

Étymologie 

Le mot chorée provient du latin cho­
rus et du grec choros et désignait chez 
ces derniers les danses sacrées que les 
disciples du culte d'Orphée prati­
quaient autour des malades. Quant à 
son association avec saint Vitus et 
saint Jean, la tradition hagiogra­
phique apporte quelques hypothèses. 
Saint Vitus, ou saint Guy, serait né en 
303 à Lucania dans le sud de l'Italie. 
Selon une légende, avant de mourir, 
il aurait supplié Dieu de préserver de 
toute affection choréique ou convul­
sante ceux qui célébreraient l'anni­
versaire de sa mort. Vénéré en Italie, 
Charlemagne encouragea son culte 
dans tout son Empire pour lutter 
contre les pratiques païennes; Charles 
IV le fit Saint Patron de Bohème et 
lui consacra la cathédrale de Prague ; 
et, peu après, saint Vitus fut rangé 
parmi les 14 saints que les gens 
imploraient lorsqu'ils étaient 

malades. Quant à saint Jean (le Bap­
tiste), son culte fut associé à un rituel 
de purification par le feu, peut-être 
inspiré de la Bible (voir les Evangiles 
de St Mathieu 3: 11, 12 et St Marc 1: 
7, 8) ou peut-être en souvenir de la 
danse que Salomé exécuta et qui lui 
coûta la vie. Sa fête, célébrée le 
24 juin, fut intriquée avec d'anciennes 
traditions germaniques, comme la 
nodfyr, où les gens sautaient par-dessus 
le feu et la fumée pour être protégés 
une année entière des fièvres et autres 
maladies [2]. 

Les manies dansantes 

L'histoire médicale de la chorée a 
commencé au début du deuxième 
millénaire, bien avant que la dénomi­
nation n'apparaisse, par un étrange 
fléau en Rhénanie germanique [3, 
4]. Il était caractérisé par un besoin 
impérieux et irrépressible de danser, 
une grande suggestibilité du phéno­
mène et une tendance à se propager 
sur un mode épidémique. 
En 1021 à Kôlbigk, près de Bernburg 
(Anhalt), après quatre ans de mal­
heurs successifs, dix-huit hommes et 
femmes se mirent à danser et à chan­
ter dans un pré près de l'église la 
nuit de Noël. Ils continuèrent sans 
pouvoir s'arrêter. Certains décédè­
rent de fatigue, d'autres furent 
atteints de tremblement jusqu'à la 
fin de leur vie. Plusieurs épisodes du 
même type eurent lieu au cours des 
siècles suivants. Mais, le plus mar­
quant débuta à Aix-la-Chapelle en 
juillet 1374. Il nous est bien connu 
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grâce au témoignage que le père 
Herenthal nous a laissé (cité par 
Hecker [3]). <<Les danseurs formè­
rent des processions de plus en plus 
importantes, allant d'une ville à 
l'autre: Cologne, Frankfurt, Zurich. 
Ils se propagèrent en direction de 
l'ouest vers la Moselle et la Wallonie: 
Luxembourg, Metz (1 100 danseurs), 
Maastricht, Tongeren ... et jusqu'à 
Liège qui fut atteinte en septembre. 
Partout ils trouvèrent des spectateurs 
qui, saisis par l'imitation, se joigni­
rent à eux et les suivirent''· Pour la 
plupart des gens, les danseurs 
étaient des possédés. Leurs mouve­
ments involontaires, leur état psy­
chique particulier (vertiges, ivresses, 
hallucinations), leurs cris qui invo­
quaient des démons et leur projet 
d'égorger les prêtres qu'ils accu­
sa ient de fornication en étaient 
autant de démonstrations. Le remè­
de appliqué fut la pratique d'exor­
cismes, de procession� et la lecture 
de passages de l'Evangile. En 
quelques mois, l'épidémie fut maîtri­
sée. Cependant, des recrudescences 
estivales se produisirent. Elle reprit à 
Strasbourg en 1414 et se répandit 
dans le Bade-Wurtemberg et en 
Bavière. Cette fois le clergé fit appel 
à saint Vitus, qui devint, ensuite, 

celui auquel on s'adressait pour arrê­
ter les danseurs, comme à Metz en 
1463, Strasbourg encore en 1518, 
etc. .. 
Le souvenir de ces manies dansantes 
peut être retrouvé dans certaines tra­
ditions populaires. Ainsi, la proces­
sion qui a lieu chaque année à la 
Pentecôte en la ville d'Echternach 
située entre Luxembourg et St 
Vith .. .  , et qui est très semblable à cel­
le représentée dans un dessin de 
Brueghel l'Ancien témoignant de 
l'épisode survenu en 1564 près de 
Bruxelles: <<Les pèlerins de Muele­
beeck , [ 5] (figure 1). 
Si les épisodes suscités se sont dérou­
lés dans les régions comprises entre 
les pays rhénans et la Wallonie, ils 
n'en eurent pas l'exclusivité. Des 
manifestations semblables eurent 
lieu en d'autres lieux et d'autres 
temps [ 4] : tarentisme en Italie et en 
Espagne aux XVIc;XVI!I" siècles, zar en 
Abyssinie et en Egypte, ramanenjana 
ou tromba à Madagascar en 1863. Cer­
tains, comme ceux de la secte des 
Jumpers fondée en 1760 en Cor­
nouaille ou de la secte des Chlustes 
(flagellants sauteurs de la Russie tsa­
riste du XVIIIe siècle), ont même 
cherché à en reproduire le phéno­
mène qu'ils considéraient comme 

Figure 1. uLes pèlerins de la Saint Jean qui dansaient à Me ulenbe e e ckn. 
Gravure d'après un dessin de Pieter Brueghe/ (avec l'autorisation du Bildar­
chiv der 6sterreichirschen). 

m/s n • 6-7, vol. 13, juin-juillet 97 

d'inspiration divine et non plus 
démoniaque. 
Qu'est-ce qui a pu favoriser ces 
étranges épidémies? Il est aujourd'hui 
généralement admis que ces manifes­
tations étaient sans base organique, 
mais de nature vraisemblablement 
hystérique. Plusieurs auteurs [3, 6, 7] 
ont souligné qu'un développement 
épidémique pouvait avoir lieu en cas 
de contexte de crise socio-culturelle 
majeure: difficiles conditions de vie, 
existences menacées, périodes de 
grands bouleversements sociaux avec 
perte ou conflit de valeurs. Ainsi 
l'histoire récente des ''Français sau­
teurs du Maine, au Québec [20], 
présentant des myoclonies du sursaut 
suivies de danses, de cris et d'invoca-
tions durant de longues minutes. Un 
temps considérée comme une mala­
die de Gilles de la Tourette (tics) ou 
une chorée mineure, il semble 
qu'elle soit liée à des conduites de 
groupe dont on retrouve l'histoire 
parmi les communautés de buche-
rons au X!Xc siècle. Dans de telles 
conditions, certains stüets finissaient 
par ressentir un besoin impérieux 
d'expression émotionnelle et motrice 
pour diminuer le stress accumulé. La 
danse du Moyen-Age n'avait donc 
probablement rien à voir avec la 
<<chorée, définie par les médecins 
dans les siècles suivants. Elle la mas-
quait sans doute, du fait de son carac-
tère explosif (donc spectaculaire) et 
épidémique, alors que la chorée, peu 
fréquente et très dispersée, était hors C') 
des limites de détection d'un système 
médical très restreint et manquant 
de compétence. 

Description de la chorée 
par Sydenham 

Avec la Renaissance, la médecine 
d'observation s'amplifia rapidement 
et les chorées apparurent enfin, deve­
nant objets médicaux. Philippus 
Aureolus Theophrastus Paracelsus 
Bombastus Von Hohenheim (1493-
1541), mieux connu sous le nom de 
Paracelse, discuta le problème des 
chorées dans son livre sur les mala­
dies invisibles, écrit vers 1531-1532 
[ 4]. Le premier, il attribua claire­
ment la chorea sancti Viti au pouvoir 
de la suggestion et des croyances, 
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<<rien d'autre qu'une maladie imagi­
naire ,, . Il en distingua, pour la pre­
mière fois également, l'existence 
d'une forme organique, la chorea 
naturalis. C'est toutefois à Thomas 
Sydenham, «l'Hippocrate anglais», 
que l'on doit la première véritable 
description d'une chorée organique, 
dans son dernier ouvrage « Schedula 
Monitoria de Novae Febris Ingressa >> 

(1686). Il y décrivit, en effet, une for­
me particulière de chorée «qui 
attaque garçons et filles de 10 ans et 
jusqu'à la fin de la puberté. En pre­
mier elle débute par des arrêts ou 
plutôt des mouvements irréguliers, 
instables d'une des jambes que le 
patient traîne, puis dans la main du 
même côté. Le patient ne peut pas la 
garder en place, quoiqu'il fasse elle 
sursautera ailleurs convulsivement.. .. 
Maintenant cette affection provient 
de quelques humeurs tombant sur les 
nerfs et une telle irritation cause le 
spasme» [8]. Cette description resta 
celle de la chorée de l'enfant, ou 
chorée mineure à laquelle son nom 
est toujours rattaché. Il faut noter 
que l'utilisation par Sydenham de 
l'ancienne terminologie chorea sancti 
viti fut malheureuse car elle pérenni­
sa une certaine confusion terminolo­
gique. 
En France, ces travaux furent popula­
risés par E.M. Bouteille, en 1810 seu­
lement, dans son «Traité sur la cho­
rée». Il reconnut l'association entre 
la chorée de l'enfant et le rhumatis­
me articulaire, que Roger en 1866 
compléta avec l'endocardite [9]. 

Une forme particulière : de l'adulte, 
chronique et héréditaire. La chorée 
de Huntington 

Tout au long du XIXe siècle, des 
médecins avaient attiré l'attention 
sur des formes cliniques de chorée 
apparaissant chez l'adulte et proba­
blement héréditaires [10, 11): 
Waters et Gordman (observations 
rapportées par Dunglison en 1842 et 
1848); Lyon, en 1863; et Lund, 
médecin norvégien, qui publia de 
1859 à 1868 trois articles dans une 
revue de son pays sur la chorée héré­
ditaire. Il reconstitua les arbres 
généalogiques de deux familles avec 
des malades sur quatre générations. 

Figure 2. Pendaison de trois sorcières, dessin anonyme anglais, 1589. 

Ses écrits restèrent toutefois large­
ment méconnus, sans doute du fait 
de la barrière linguistique mais aussi 
à cause de l'erreur d'Hirsch, auteur 
d'un livre à succès en 1860, qui y rap­
portait l'affection décrite par Lund 
comme une paralysis ag;itans. 
En fait, ce fut le 15 février 1872 que 
fut communiquée, par un jeune 
médecin de Long Island (dont ce fut 
d'ailleurs la seule contribution scien­
tifique), la description qui fixa la 
véritable «date de naissance» de cet­
te forme de l'adulte. Cette année-là, 
G. Huntington avait 22 ans, il exer­
çait depuis un an, lorsqu'il présenta 
sa thèse de médecine « On Chorea >> 

devant l'Académie de Médecine Meigs 
and Masson de Middleport, Ohio, en 

présence d'un invité allemand de 
renom, le Pr Kussmaul. Ce fut au ter­
me de son exposé qui portait essen­
tiellement sur la chorée de Syden­
ham qu'il en décrivit une forme 
particulière, «héréditaire», qu'il 
avait observé dès son enfance lors­
qu'il accompagnait son père et dont 
l'intérêt et le savoir lui avait été trans­
mis par deux générations successives 
de médecins installés à Hampton, 
Long Island, depui� 1797 [12]. Son 
mémoire parut aux Etats-Unis dans le 
Medical and Surg;ical Reporter [13] et 
fut remarquée par Kussmaul qui en 
fit un compte-rendu avec Nothnagel, 
cette même année dans le Virchov 
und Hirsch jahresbericht, favorisant sa 
diffusion en Europe. La description 
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était si bonne qu'elle conduisit à cet 
éloge [ 14] : <<Dans l'Histoire de la 
médecine il y a peu d'exemple où 
une maladie a été plus précisément, 
plus concisément décrite que celle 
par laquelle le Dr G. Huntington atti­
re l'attention vers une chorée hérédi­
taire qui prévaut dans l'extrême Est 
de Long Island ... ». G. Huntington 
débutait ainsi sa présentation: 
<<La maladie existe autant que je 
sache presque exclusivement à 
l'extrême Est de Long Island .. .  La 
chorée héréditaire, comme je 
l'appellerai, est limitée à certaines 
familles, heureusement rares, et leur 
a été transmise tel un héritage des 
générations remontant à un très loin­
tain passé. Elle présente tous les 
symptômes de la chorée commune 
mais à un niveau de gravité supé­
rieur, survenant rarement avant l'âge 
adulte ou le milieu de la vie, s'aggra­
vant graduellement mais sûrement 
pendant des années ... Il y a trois par­
ticularités dans cette affection: sa 
nature héréditaire, sa tendance à la 
folie et au suicide, et sa gravité lors­
qu'elle survient chez un adulte ... » 

Les travaux se multiplièrent et corro­
borèrent sa description qui se répan­
dit rapidement. Les critères précis de 
diagnostic énoncés dès le départ per­
mirent d'isoler une population 
homogène de patients atteints de la 
<<chorée de Huntington >> . Le rôle de 
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Figure 3. Sup­
plice de Anne 
He n dr i c ks ,  
accusée de sor­
ce llerie et brû­
lée à A mster­
dam en 1571. 
Gravure d'épo­
que. (Cl. Roger­
Viol/et.) 

G. Huntington dans la découverte de 
cette maladie et, réciproquement, 
l'opposition que son travail rencontra 
de la part de certains grands méde­
cins (par exemple en France, de la 
part de Charcot) sont révélateurs du 
développement important subi par la 
médecine <<de proximité>> au XIXe 
siècle. En effet, il apparaît alors des 
médecins très intégrés dans le milieu 
social et plus à même, de ce fait, d'y 
déceler des maladies peu fréquentes 
et aussi, mieux sans doute qu'à l'hôpi­
tal, d'y observer des regroupements 
de cas familiaux. La médecine 
acquiert aussi à l'époque les carac­
tères qu'on lui connaît aujourd'hui, 
celle d'une communauté internatio­
nale dans laquelle les échanges sont 
favorisés (comme le montre la rapide 
diffusion en Europe de la présenta­
tion de G. Huntington). La << naissan­
ce>> de la chorée de Huntington est 
donc, globalement, exemplaire de la 
modernisation de la médecine au 
cours du XIXe siècle. 

La revanche des sorcières de Salem 

La description de G. Huntington 
impliquant une transmission domi­
nante, provoqua très vite la mise en 
œuvre d'importantes recherches 
visant à reconstruire les arbres généa­
logiques des familles atteintes pour 
remonter vers l'origine de la maladie 

et, peut-être, trouver un effet fonda­
teur. Rassemblant des cas éparses, 
appareillant des familles éloignées à 
un ancêtre commun ayant parfois 
vécu plusieurs siècles auparavant, les 
études généalogiques montrèrent que r:c 
les pays neufs avaient été << contami-
nés ,, par des émigrants presque exclu-
sivement ouest-européens. La chorée 
de Huntington fut ainsi, à rebours, 
extraite de l'ombre dans laquelle elle 
avait évolué jusque-là. Incidemment, 
ce travail aboutit à réhabiliter aux yeux 
de l'Histoire plusieurs malheureux 
malades que la foule avait, des siècles 
auparavant, pris pour des possédés. 
Ainsi, Vessie [15] identifia parmi les 
premiers américains atteints de cho-
rée de Huntington, trois hommes, 
auxquels il donna les pseudonymes de 
Jeffers, Nicolas et Wilkie. Originaires 
de Bures, un petit village de l'Est de Q 1 'Angleterre, ils s'enfuirent vers la 
Nouvelle-Angleterre pour échapper à 
l'atmosphère d'oppression et aux per­
sécutions pour sorcellerie, qui 
s'étaient intensifiées lors de l'acces-
sion au trône de Charles 1 (jigures 2 et 
3). Ils embarquèrent à Yarmouth en 
1630 et arrivèrent trois mois plus tard 
à Salem. Malheureusement pour les L 
nouveaux arrivants, dans les colonies -­
d'Amérique aussi avait lieu une'' chas-
se aux sorcières>> , principalement 
dans le Connecticut et le Massachu-
setts (en 1642 y fut votée une premiè-
re loi antisorcellerie). Cette folie col-
lective culmina en 1692 à Salem et 
aboutit à la condamnation à mort par 
pendaison (condamnation suivie r � 
d'effet!) de dix-neuf personnes. Au .,. ri 
total, au moins 30 exécutions eurent 
lieu dans les territoires de Nouvelle­
Angleterre au XVI1 e siècle, par pendai-
son ou sur le bûcher, et plusieurs élé-
ments suggèrent que parmi ces 
infortunés figuraient des gens atteints 
de chorée de Huntington (sept ....... 
femmes descendantes des trois 
hommes sus-cités furent alors considé-
rées comme des sorcières) [ 16, 17]. 
Comme par coïncidence, un homme, 
né dans la même région d'Angleterre 
que Jeffers, Nicolas et Wilkie, suivit le 
même chemin trois ans plus tard. Il 
s'appelait Simon Huntington [18]. :t: 
La maladie de Huntington entre 
actuellement dans une phase fort dif­
férente de son histoire. Avec le clona-
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ge du gène IT15 [19] et la mise en pla­
ce d'un test génétique permettant 
l'identification des porteurs adultes 
mais aussi fœtaux, la possibilité d'une 
quasi-éradication de cette maladie est 
offerte. Encore faut-il que les porteurs 
potentiels pré-symptomatiques aient 
un intérêt personnel à la connaissan­
ce de leur état. Or, la prise en charge 
médico-sociale reste très insuffisante. 
En effet, il n'existe toujours pas de 
thérapeutique validée, même sympto­
matique; quant à l'intégration sociale, 
si on doit admettre qu'elle a évolué 
puisque l'on ne brûle plus les 
malades, elle reste toutefois, comme 
c'est le cas dans de nombreuses affec­
tions neurologiques et psychiatriques, 
caractérisée par une détérioration 
intellectuelle et relationnelle, par la 
peur, et suivant le terme de notre 
époque, par l'exclusion. 
L'histoire de la maladie de Hunting­
ton continuera sans doute encore, 
quelques temps, à révéler les rela­
tions complexes entre la médecine et 
la société dans laquelle elle se fait • 
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