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GIGANTISME, INFANTILISME ET AGROMEGALIE

PAR
MAGALHAES LEMOS

Médecin de 'Hopital de Conde de Ferreira (Porto).

Quelque curieux et déconcerlant que cela paraisse, on peut avancer que
les géants el les enfants sonl logés 4 la méme enseigne.Je veux dire par la
que quelques géants ne sont que des infantiles excessivement hauts.

« Depuis que I'on connail mieux les caractéres de 'infantilisme, disent
MM. Brissaud et Meige (1),on s’apercoil que ce syndrome, le plus souyent
conslalé dans les gens de pelile laille, peuts’observer aussi non seulement
chez les sujets de taille ordinaire, mais encore chez les individus de haule
slalure. »

Dans quelques observations, comme celles que nous allons rapporter,
V'association du gigantisme avec I'infantilisme est un fait frappant, qui
s'impose de prime abord ; et, nier celle association, c’esl, 4 mes yeux,
nier I'évidence méme.

Mais si le gigantisme donne ainsi une main & l'infantilisme, il tend
Pautre a I’acromégalie — il n’y a point de doute i cet égard. Cependant,
si lous les auleurs s’accordent sur la fréquence des rapporls qui existent
enlre le gigantisme et 1'acromégalie,les avis sont partagés quant a la nature
de ces rapports ; malgré les travaux qu'elle a suscilés, celte question
reste toujours ouverte.

On sait qu'une théorie uniciste se dresse en face d’une théorie dualiste.

Les uns, avec MM. Massalongo, Brissaud, Meige, Tamburini, Klebs,
elc., soutiennent I'identité de ces deux élals morbides. Pour ceux-ci, le
gigantisme et |'acromégalie représentent deux formes d'un mémeé trouble
du développement de I'individu, le premier, survenant au moment de

(1) E. Baissauo et Henay Meies, Type infantile du gigantisine, Nouvelle lconogra-

phie de la Salpétriére, 1904, p. 165,
XX1V i




2 : MAGALHAES LEMOS

I'adolescence, la seconde, lorsque le temps de la croissance normale est
passé.

Les aulres avec M. Pierre Marie, G uinon, Sternberg, efc. s'élévent
contre cetle identification, et alfirment qu’il s’agil li de deux états patho-
logiques absolument différents: « Contrairemenl au giganlisme, écrit
G. Guinon, qui n'est, le plus souvent, que I'exagération d’un processus
normal, I'acromégalie est une véritable maladie. »

Pour accentuer ces divergences, la congénitalité on non congénilalité du
gigantisme el de I'acromégalie ne sont pas suffisamment établies ; et de plus,
’étiologie el la pathogénie de ces deux élals sonl entonrées d obscurilé.

Nous avons prolité de I'examen d'un sujet ou le gigantisme,|'infanlilis-
me et I'acromégalie sonl élroitement associés, pour, 4 notre tour, aborder
ces questions avec les documents que Iobservation personnelle nousa
donnés sur le débul, exceptionnellement précoce, I'évolution el la na-
ture de ces troubles.

Le cas qus nous rapportons nous semble intéressant a heaucoup de points
de vue ; et, tout particulizrement, nous croyons qu'il peat apporter quel-
que lumiére sur la congénitalité du gigantisme et de I'acromégalie.

Ce sera loujours une observation de plus sur le gigantisme, el les
documents positifs, fixant les idées, sont toujours uliles. Les théories pas-
sent. Seuls les faits bien observés demeurent élernels.

*
L% 2

Osservation (PL. I et II).

José Lopes, igé de bientot 21 ans, est né a Farellos (Algarve) le 12 fe-
vrier 1889. Sa haute taille attire immédiatement 'altention. Au conseil de
revision, qui a eu lien le 2% septembre 1909, il fut inscrit comme mesurant
2 m. 08, et reconnu inapte au service militaire. Il pesait 147 kilos, sans véte-
meunls, le 18 novembre, et 120 kilos quelques mois plus tard.

Antécédents héréditaives. — 1° Colé paternel, — Le pére, cullivateur, est
mort 4 I'ige de 59 ans d’une maladie indéterminée. Vivant dans une région
marécagense, o sévit le paludisme, qui frappe plus ou moins la population
entiére, il paya son tribut a la maladie du pays ; mais, malgré cela, sa santé
était assez honne. Pas de syphilis. Pas d'alcoolisme. [1 était de trés petite taille,
maigre et laborieux.

Deux tantes paternelles, sont plus grandes que leur frére, et d'une taille
peut-8tre supérieure & celle de la moyenne des femmes. Elles sont mariées, ot
I'unesa trois enfants.

20 Cité maternel. — La mére, igée de 60 ans, est excessivement pelite,
maigre, faible et active. De plus, elle est trés nervense, d'une impressionna-
bilité extraordinaire, et appréhensive.

_Elle a des craintes morbides, des phobies.
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GIGANTISME, INFANTILISME ET ACROMEGALIE 3

I a trois tantes maternelles qui sont aussi de petite taille, mais laborieuses
et saines. Flles sont mariées : I'une a eu deux enfants, I'antre un gargon et
trois filles, et la troisidme eut denx garcons, dont I'un est mort.

Ces enfants n'offrent rien d'anormal,

La grand’'mére, assez forte et bien portante, était d'ane taille inférieure a la
moyenne.

Le grand’pére, vigoureux et gros, était d'une taille sensiblement supérieure
i la moyenne.

Comme nous venons de le voir, dans la famille da géant, les petiles tailles
sont fréquentes el particulirement le pére ¢t la mére étaient trés pelits.

De celte union sont nés cing enfants — trois filles et deux gargons — dont
notre géant est le cadet. Excepté celui-ci, ils sont tous de taille moyenne, oua
peu prés, el assez hien portants.

Maria Rita, I'ainée, dgée de 36 ans, est mariée, a une fille et trois garcons,
qui sont tous vivants.

Pas de fausses couches.

Domingas, igée de 32 ans, est célibataire.

Cecilia, 30 ans, mariée, a un fils et est actuellement enceinte.

Antonio, 25 ans, marié, a un fils. Je I'ai fait photographier 4 coté de son
frére. C'est un homme maigre, trés pile, et passablement musclé, qui mesure
1 m. 68. Il dépasse donc de 3 centimétres la taille moyenne.

Comme son frére, il a eu la variole dans I'enfance, et ne fut pas, non plus,
épargné par la malaria. Ainsi que sa mére, il se plaint d'étre trés nerveux et
trées émotif : « Si je vois, dit-il, une mouche, une impureté quelconque dans
mon verre, je suis pris d'angoisse, de palpitations et je me mets immédiate-
ment & trembler. C'est plus fort que moi. »

On sait que cette crainte morbide, franchement angoissante, accompagnée
de palpitations et de tremblement nerveux n’est autre chose qu'une phobie.
« A cet égard, dit-il, je suis absolument comme ma mére. »

Antécédents personnels. — José est venu an monde, dit cet homme, aprés
un accouchement facile et normal. Dans ses antécédents personnels, on reléve
une variole assez discréte et trés bénigne & 'age de b ans ; une maladie fébrile
(rougeole ?) de trés courte durde & I'dge de 10 ans ; et quelques mois aprés,
A I'occasion de travaux agricoles, qu'il faisait exposé aux ardeurs du soleil et
dans des terrains humides, il confracta les fievres palustres, qui I'ont retenn
au lit pendant deux grands mois.

1l affirme n’avoir jamais vu de I'eil gauche ; nous y reviendrons plus loin.
De plus, il dit avoir toujours souffert de maux de téte, parfois assez intenses,
et qui se calment par le frottement du front et des tempes avec un crayon anti-
névralgique, qu'il porte toujours sur lui. Enfin, il a des épistaxis assez fréquen-
tes, qui sonlagent .toujours les maux de téte, immédiatement et pendant les
jours qui s'en suivent. '

Voila son histoire pathologique.

La mére s'est apergue que, o la naissance, il élail déja un peu plus grand
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que les autres nouveau-nés, mais elle n'y attacha aucune importance spéciale,
C'est vers I'age de 6 & 7 ans, aprés la variole, que sa croissance rapide attira
I'attention de tous ; el depuis cette époque, sa taille n’a pas cessé de s'ac-
croitre assez régulierement, sans poussées, et avec une rapidité surprenante
jusqu'a 12 ans.

1l n’aurait jamais eu les douleurs articulaires de croissance ; da moins il ne
se rappelle pas en avoir éprouvé.

1l ne sait pas lire. Son pére, ayant besoin de son travail, n'a pas songé &
I'envoyer 4 I'école. Ajoutons cependant, d’ores et déja, qu'd son allure spéciale,
et dans sa facon de penser et d'agir, on voit bien le cachet de sa débilité
mentale.

A l'occasion de quelque petite contrariété, il se met de mauvaise humeur,
et alors, sa réaction habituelle est la bouderie.

Dans ses premiéres années, il travaillait aux champs avec les siens, mais,
& I'ige de 11 ans, il fut admis dans les travaux des mines de S. Domingos, oit
il gagnait1 fr. 60 (320 reis) par jour. Tout derniérement, profitant de I'admira-
tion provoquée a Lisbonne, lorsqu’il s"y présenta pour la révision, il abandonna
les mines pour aller s’exhiber en public, comme phénoméne, i titre de géant.
C'est 8 son passage & Porto que j'ai pu 'étudier.

Etat actuel (décembre 1909). — Lorsqu’on examine le géant José Lopes, un
fait principal frappe immédiatement les yeux, attire et retient I'attention : C'est
la persistance, malgré son dge et sa taille, des caractéres sexuels de I'enfance —
organes génitaux rudimentaires, avec absence de poils au pubis et aux aissel-
les. Mais nous reviendrons la-dessus plus loin. Examinons-le tout d’abord au
point de vue morphologique, et commencons par les caractéres anthropométri-
ques qui, comme le dit Broca, ont le précieux avantage de pouvoir élre expri-
més en chiffres ; ils se prétent ainsi 4 des comparaisons précises, et surtouf
a Papplication de la méthode des moyennes, qui est la base la plus sire de
I'anthropologie ; ceci va nous donner des documents trés importants pour
discuter le diagnostic de I'acromégalie.

Dans la mensuration des diverses parties du corps, nous avous choisi les
points de repere et opéré d'aprés les instructions de la Société d’Anthro-
pologie.

Taille et membres infériewrs. — Leurs rapports. — La laille, dans la
station debout, est de 2 m.100. Mais, comme on le remarque dans les photogra-
phies que nous reproduisons, la longueur des membres inférieurs par rapport
a la taille est exagérée. D'aprés le canon égyptien de Lepsius, on voil que chez
I'homme normal la longuenr des membres inférieurs, & partir du pubis comme
point de repére, représente les 10/19 de la hauteur totale. Or, si le géant José
Lopes gardait les mémes proportions entre les parties du corps, et étant donnés
ses 2 m. 100 de taille, la haantear du pubis au-dessus du sol devrait élre de
1 m. 105 au lien de | m. 163, que nous avons mesuré. La longueur de ses
membres inférieurs dépasse donc de 60 millimétres les proportions du corps
indiquées dans ce canon.

Ge manque de proporlions entre la haulear du corps el la longueur des
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membres inférieurs apparalt encore plus grande si nous nous rapportons au
canon grec, constrnit par Quételet, qui donne pour une taille de 1000 une
longueur de 513 pour les membres inférieurs. D'aprés ce canon, 4 une taille de
2 m. 100 répond une distance du pubis au sol de 1 m. 077 ; et nous avons
1 m, 165, ¢'est-i-dire 88 millimétres en plus qu’il ne le faut pour la régularité
du corps d'aprés le type grec.

Et cette disproportion, déji si importante, s'accentue encore davantage si
nous comparons nos mesures anthropométriques avec le canon de I'enropéen
adulte moyen, arrété par Topinard (1). En effet, puisque ce canon donne pour
une taille de 100 une hautenr du pubis de 50,3, nous devrions avoir chez
José Lopes, une hantenr du pubis de 1 m. 060, c’est-i-dire 105 millimétres
en moins de ce que nous avons,

En nous appuyant sur ces chiffres, tirés de la comparaison de nos mesures
avec les Lrois canons ci-dessus mentionnés, nous pouvons conclure que le
géant portugais a les membres inférieurs notablement plus longs que ne le
comporterail sa taille. Et cet excés de longueur, comme on peut vérifier par
les mensurations, est dit au développement des deux segments — cuisse et
jambe — sans que I'nn ou I'autre soit plus particulidrement en cause.

Par contre,les dimensions du pied,avec leur 0 m. 363 de longueur est énorme
et en disproportion flagrante avec la partie [émoro-tibiale du membre — le
pied du grand Charles, étudié par MM. Lounois et Pierre Roy n’avait que
0 m. 287 dans la premidre mensuration, et 0 m. 299 dans la deuxieme. De
plus, le pied est plat, toute sa face plantaire touche le sol, et il est éga-
lement difforme par le développement des os du tarse, particulierement de 'as-
tragale et du scaphoide.

Avec MM. Launois et Pierre Roy, nous disons que cet allongement des
membres inférienrs réalise un type tont a fait particulier de géant, de taille
un peun plus qu'ordinaire (1 m. 002) quand il est assis, grand échassier, hant
sur ses pattes quand il est debout (2 m. 100). Ce type, ajoutent ces auteurs,
differe totalement de celui des géants aun grand trone, on tout an moins au
trone développé proportionnellement avec le reste du corps,type qu’on retrouve
surtout chez les géants acromégaliques el dont le spécimen, présenté par
Achard et Leeper i la Société de Nenrologie (2), était un bel exemple.’

Membres supérieurs. — De méme que les membres inférieurs, les membres
supérieurs sont aussi trés longs, comme le prouve la grande envergure, qui
alteint 2 m, 155, Elle emporte, donc, sur la taille de 55 millimdtres — le
géant est un homme aux bras longs (3). Dans Uappréciation de cette différence

(1) Topixinn, Eléments d'anihropologie générale, p, 1092,

{2) Cu. Acianp et M. Lomeen, Gigantisme, acromégalie et diabete. Nouvelle Ieono-
graphie de la Salpétriére, 1900, p. 308,

(3) La grande envergure a été prise directement. Elle est différente de la mesuore
qu'on obtient en ajonlant deux [ois la longueur du membre supérieur (930) & la dis-
tance bi-acromiale (420), ce qui donne 2m 320 ; c'est-a-dire, 165 millimélres en plus,
Dans les mesures du géant Charles il existe aussi une grande discordance entre la
grande envergure prise directement et celle obtenue par le calenl,

Jl =
ﬁ'!!-l'li'-
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entre la taille et la grande envergure, il faut tenir compte de la diminution de
la taille produite par I'alfaissement de la vodte des pieds.

Si, maintenant, nous jetons un regard sur les proportions intrinséques des
trois segments du membre supérieur, si nous les comparons entre eux etavec
le canon de I'européen adulte moyen, nous constatons que le bras est propor-
tionnellement moins accru que l'avant-bras et la main. L'allongement porte
de préférence sur ces deux segments. G'est, en effet, ce qu'on voit Lrés nettement
si on compare les chiffres des colonnes ci-dessous. Les chiffres de la premiére
colonne indiquent les dimensions théoriques que les segments devaient avoir
pour une longueur totale de 0 m.950, celle du membre supérieur de José
Lopes, si les rapports du canon de Topinard étaient conservés ; les chiffres de
la deuxiéme colonne indiquent les dimensions réelles, celles que nous avons
Lrouvées ; el les ehiflres de la Lroisitme colonne représentent la différence enlre
les chiffres donnés par le caleul et les chiffres trouvés par la mensuration.

T e Thc i . MA mm. 375 mm. — 29 mm,
AVROEDEAS & 5 i ey e 2020y 325 » 433 »
L) D e N ) e R v BRE W 250 » I+ 6 »

De méme que le pied, qui est proportionnellement bien plus développé que
le membre correspondant, la main de José Lopes, avec ses 0 m. 250 de long
(PI. 111), est aussi plus grande que ne le comporte la longueur totale du mem-
bre supérienr. Lo main dn géant Charles n'avait que 0 m. 233 dans la pre-
miére mensuration et 0 m. 243 dans la deuxiéme.

Brel, d’aprés les mesures que nous venons d'examiner, le développement
du géant José Lopes porte principalement sur les membres ; el,pour le mem-
bre supérieur, de préférence sur I'avant-bras, sur la main et sur le pied. Il ya
cependant une différence que nous tenons a signaler d'ores et déji : ¢’est yue,
contrairement oau pied qui est aceru et difformé d'une facon trés frappante, la
main s'est développée assez régulidrement, assez proportionnellement dans
toules ses parties, sans subir aucune déformation bien nette.

Tronc. — Comme le prouvent les mesures que nous avons prises, le thorax
est sugmenté dans tous sesdiamétres et bombé en avanl. Sa circonférence sous
les aisselles est de 4 m. 050 ; le diamétre transverse mesure 0 m.350 ; et
I"antéro-postérieur donne, pour une telle largeur, 0 m. 275, au lien de
0 m. 253.

Pour compléter la deseription de I'aspect extérieur du corps, et surlout du
trone, il faut ajouter aux données anthropométriques un certain nombre de ca-
racteres morphologiques (qu'on ne peut pas déterminer par la mensuralion, et
dont quelques-uns sont trés frappants chez notre sujet.

Ce qui, avec l'absence de puberté, altire les regards lorsqu'on examine le
géant José Lopes nu, par sa face antérieure (Pl. I), ce sont les épaules larges
et carrées, donnant I'idée d'un plan horizontal sur lequel vient s'implanter le
cou, et « rappelant les épaulettes du soldat, si différentes des épaules arrondies,
se continuant avec le con en formant un cone ou pyramide d'une courbe con-
cavellrés, pure. » Jamais, comme dit Topinard, on ne pourra rendre ces dis-
tinctions avec des chiffres.
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C’est ensuite, Puniformité de la longueur du tronc dans toute sa hauteur,
exactement limité par deux lignes verlicales tirées par les aisselles,

Pas de bassin large, qui rappelle le type morphologique féminin.

Cou, — Le cou, pédicule de la téte, n’est pas trés haut, ni trés gros — il
mesure & sa base 0 m. 350 de tour.

Larynx peu saillant. Voix lente, gréle et aigre. Le. corps thyroide, bien per-
ceptible & la palpation, n'est pas plus grand que celui d'un homme normale-
ment développé ; il parait méme au-dessous du normal.

Téte. — Comme on voil trés nettement dans la photographie, la téte de
José Lopes, qui, an premier abord semble petite pour un si grand corps, est
pourtant plus grande que celle de son frére, surtout dans sa région antéro-
inférienre, la face; la partie crinienne est i peine supérieure & la moyenne,
et pas méme dans loutes ses dimensions. La longuear de la courbe horizontale
totale, qui oscille respectivement daus les denx sexes, et sur le vivant, autour
de 0 m. 560 (H) et 0 m. 520 (F), mesure chez José Lopes (0 m. 590 ; la courbe
iniofrontale totale, qui oscille autour de 0 m, 355 (H) et 0 m. 310 (F) mesur¢
0 m. 360; le diamétre anléro-postérienr maximum, qui oscille autour de
0m. 190 (H) et 0 m. 170 (F) mesure 0 m. 198 ; et le diamétre transverse
maximum, qui oscille autour de 0 m. 460 (H) et 0 m. 140 (F), présente
0 m. 15%.

La derniére de ces mesures nous donne un chiffre inférieur & la moyenne.

Le crine apparlienl au type mésalicéphale avec un indice céphalique de
77,77, sans l'addition des deux unités, conseillée par Broca, en céphalométrie,
dans le but de compenser la différence en moins qui résulte de I'épaissenr des
chairs, plus grande dans le sens transversal (& canse du muscle temporal) que
dans le sens antéra-postérieur.

Comme pous venons de le voir, le crine esl  peine au-dessus de la moyenne.
Clest surtout la face qui est plus développée, que chez 'homme normal ; les
chiffres de la mensuration que nous en avons faite renseignent trés exactement
sur sa forme et son développement. [ls montrent, lorsqu’on les compare avec
les mesures du crine, que le développement- plus grand de la téte se fait sur-
tout, presque exclusivement, aux dépens de la face, trés nellement augmentée
¢n longueur et en largeur. Les saillies malaires, en particulier, sont trés
développées.

Les l&vres sonl épaisses, les panpidres lourdes, le regard sans vivacilé, et
le visage un peu houlfi.

Largeur buccale 0 m. 056. La langue est sensiblement plus grande qu’a
I'étal normal. La formule dentaire est compléte. Le volume des dents, lenr
direction, leur arrangement, et lenr usure n’offrent rien de particulier.

Le nez est assez long, trés large, et légérement relroussé.

Les oreilles sout inégales et mal faites. Le pavillon de l'oreille droite, pour
une hauteur de 75 millimétres, mesure 38 millimétres de large ; tandis que le
pavillon de l'oreille gauche ne mesure que 68 millimatres de haut pour 32 de
large. De plus, les oreilles sont mal conformées das lenr ensemble ; et, tout
particuli¢rement, le bord libre de I'hélix, recourbé en dedans, au lien d'étre
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régulier, offre dans sa parlie supérieure deux incisures assez profondes qui
limitent un lobe trés distinct, ce qui est dd & un défaut de développement du
bord du pavillon (Meyer).

Son torse el ses bras sont pen musclés, ses jambes le sont davantage. La
peau, qui n’est pas trés fine, présente une coloration un peu foncée, est séche,
froide et glabre, et trop large dans quelquesrégions.

Les ongles ne sont pas striés et n'offrent rien de particulier.

Les organes génilaux sont rudimentaires, quoique bien conformés. La
verge, & I'état de flaccidité, ne mesure que 7 centimétres de long, et encore
deux centimdtres sont dus au prépunce ramassé au-devant du gland. Les bour-
ses sont extrémement pelites, non épaissies, et renferment des testicales & peine
plus gros qu’un pois, et qui n'atteignent pas le volume d’une cerise. De plus,
le géant José Lopes, avec ses 21 ans, est absolument imberbe, et il n'a pas
un poil aux aisselles ni au pubis. Malgré son dge et sa taille il est bien un
infantile,

Jajouterai qu'il n’a jamais eu de rapports sexuels ; et, qui plus est, il ne
peut pas en avoir, ce qui l'attriste beaucoup, parce qu'il n'a pas d’érection.
Avec cela, il m'a aussi avoué qu’il était d'une [rigidité absolue ; et je m'en suis
bien apercu en surprenant sa fagon d’agir vis-a-vis des provocations des jeunes
filles qui faisaient le service dans les salons ot il s’exhibait.

1l mange peut-étre un pen plus que 'ordinaire d'un adulte, mais pas exces-
sivement. Pas de soif exagérée. Il ne boit pas de vin ; en compensalion il aime
beaucoup le café et les confitures.

De méme que son appétit, sa vigueur et son indurance an travail ne sont
pas en rapport avec sa taille, il s’en faut de heaucoup. D'aprés son dire, il fai-
sait sa besogne dans les mines comme les camarades de son dge, avec la méme
aisance. Cependant, un des individus qui 'accompagnait m’informa que pen=
dant son séjour & Lisbonne il lui était pénible de monter et descendre les esca-
liers plusieurs fois par jour, et que alors, il se plaignait de douleurs dans les
genoux. La vérité, c’est qu'il se fatigue trds vite, et qu'il ne peut pas sappor-
ter une longue promenade.

La force musculaire au dynamomatre donne 22 pour la muin droite et 20
pour la main gauche—moins de la moitié¢ d’un adulte normal.

Cette constatation a vexé notre géant qui ne voulait pas avouer une si grande
faiblesse. Peul-étre que sa force s’alTaiblit avec la vie sédentaire qu'il méne de-
puis quelques mois, on pour quelque aulre raison.

Les réflexes rotuliens sont presque abolis ; les réllexes achilléens et tricipi-
taux sont trés affaiblis.

La sensibilité générale (superficielle et profonde) et spéciale sont intactes,
excepté la vision. Il a des tronbles trés importants de I'appareil visuel.

Le prof. A. Placido a bien voulu se charger de cet examen, qui a donné le
résultat suivant :

Léger strabisme convergen! des deux globes oculaires, comme on voit dans
Ia photographie, dit & la parésie des deux nerfs de la sixidme paire.

La papille droite est petite et présente tine coloration rosée claire ; la papille
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gauche est rél'r_éf;.ie, blanche et les vaisseaux sont minces — atrophie congé-
nitale.

11 existe une sensible dilatation pupillaire de denx c6tés.

Le réflexe lumineux et le réflexe accommodateur de I'iris sont presque aho-
lis & gauche et trés affaiblis 2 droite.

L'acuité visuelle est normale pour 'eeil droit, et égale a zéro pour I'ceil gau-
che — cécité absolue congénitale.

Le champ visuel de I"eil droit ofire dans la partie externe, ou temporale a
partir de 48°, un scotome trés limité, ot la sensibilité lumineuse est comple-
tement abolie, et une zone bien plus étendue, signalée & I'examen par I'aboli-
tion du rouge et du vert. Il y a une hyperesthésie pour le bleu.

La figure représente I'élat des deux champs visuels projetés sur les rétines
correspondantes.

Perte du rouge
et du vert

Dans I'eeil gauche, la vision est complétement supprimée dans tout le champ
visuel. Dans le droit, la zone la plus fortement teintée indique la perte totale
de la vision, et la moins teintée, la perte du rouge et du vert.

Il s’agit d'une lésion qui intéresse tout le nerf optique gauche en le détrni-
sant complétement (ou ayant plut6t empéché son développement), et qui empidte
sur le faisceau croisé de la bandelette optique du méme cdté, qui s'irradie dans
les deux tiers internes de la rétine droite, en détrnisanl aussi quelques fibres
et en atteignant moins profondément beauconp d’antres — pas toutes.

Du moins, tout se passe comme si cette lésion existait.

Le pouls est petit et bat 8% pulsations a la minute.

L’analyse chimique des urines a été pratiquée par le DT Souza Garcez ; elle
a donné les résullats suivants :
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Elimination en 24 heures
José Lopes Adulte normal

Volume. . . . ity 2.050 ce. 1200 & 1400
. Coulear, odeur, cuusmance Sk normales

Danaitl i, e Al S s 1,024 1,020

REACHON 1LY o o i 7, e normale

Chlorures. . . LS 23 gr. 6 10 4 20

Acide phoqplmrtque el 10 gr. 26228

Uirbe. =20 e e 53 gr. 3 20 a 25

Pas de sucre, Pas d'albumine, ni urobiline, ni indican, ni hémoglobine, ni
pigments biliaires, ni acides biliaires.

L'urine du géant José Lopes est donc anormale par son volume et par la
quanlité exagérée d'acide phosphorique, d'urée et de chlvrures.

Maintenant, si l'on fait un coefficient urologique relatil an poids du géant
(417 kilos) nous trouvons qu'il élimine par kilogramme :

Acide phosphorique. . . . . . 0,085 au lien de la normale 0,04
Ghlorurase.« 8 o s s o 0420 — - . 047
Uranecas v Dastmatsna it 014D — — 0,40

Or, d’apras les travaux de Monfet et Carron de la Carrigre (1), cette formule
urinaire a un cachet infantile, qui vient s'associer aux autres signes d'infan-
tilisme gue nous avons relevés.

Voici maintenant I’ensemble des mesures que nous avons prises sur José
Lopes, méthodiquement groupées dans le tableau ci-dessous.

Hauleurs au-dessus du sol.

Millim.
Taille debont (hauteur du vertex). . . HE S T o o L [
Taille assise (longueur totale de la téte et du lranc'_l K L
Hauteur du conduit auditif . . . . . . . . . . . . . 1.953
— duo bord inférienr du menton . . . . . . ., . . 184§
= tde laeromion: e T SR E T e Ty s e e S S RO
—  de I'épicondyle. . . . T e e ot ot )
—  de l'apophyse styloide du radms S S T e R (e
— duboutdn doigtmédius. . . . . . . . . . . 845
= de.|d fourchette starnale.. . - LT 2T o 00 o0 040028
= mamelony st T R T s
— del'ombilic . . . . T S e TR R e Y S 0, s
—  du bord supérieur du pulns i s s e i e [ )
—  du raphée du périné ." . . el Y
—  de 'épine iliaque antéro-su pérreure A e et 1
~—  du bord supérieur du grand trochanter . . . . . . 1.158
— de la ligne articolaire du genou. . . . . . . . . 600 *
—  du sommet de la malléole interpe . . . . . . . . 70

{1) Carrox pE 1A Cammikne et Mosrer, Lurine normale de Venfant, Acad. de méd.,
20 juillet 1897.
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: v T ronc. R g

s Distance des deux acromions . . e S AL AL S S e e R i, >
g5 Largeur du thorax (immédiatement au-dessous des aisselles) . . 350

¢ Diamgtre antéro-postérieur du thorax. . . . « « « .+ . « 215

24 —  transverseduthorax. . . . . . & . 4 2Ti o 350

.. Girconférence du thorax sous les aisselles. . . + . . . . . 41.050
== i la partie inférieure du corps du sternum  4.040

— dlaceinture. . . . . . . oL 950

Gin _ : : ' Bassin. _
" Hauteur de J'épine iliaque.au pubis . . . . . . . . . . 96
. . Distance maxima des deux crétes iliffuesy B st 337
A ‘— des deux épines iliaques antro-supérieures, . . . . 79
U A A Cou. :
0% “Qirconférenceduwcon . .. . . - .. . b eTE 380 \
> l Membre supérieur,

S L graude onvergure, . .+« . SR o is e e 88
- Longueur totale du membre supérienr . . . . . . . . . 050

s 1) T M e B R BB ST S e S e o -375
A PR A ET R v T SR R i 28 e -~ 325

— ‘de la main . . A T e R ) s e 1511

—  du pouce (face dorsale) avec le métaaarplen s A B

o s dniponeeisenl, .. s T S L e e S
' —  duo médins (face dorsale) . . . . . . . .ol 443

s=' "delongledu médius . . lononoo o cToa s 18

" Largeur de ’humerus (extrémité inférieure) . . . . . . . 85

cov=_ dupoignet = . . e e e o el L i 77

T S SRR WP T R R 113

. Glreonférance B BB e kYo i gt o T 270

N e lavant-brass. o 4 f et et ind . e 290

 —¢ dopoignet . . . . . . b DR S 208

i du pouce & la ~gmsa de la 47 plmlange SRS P 85

g — . de la 2° phalange . . . . . - 85

~ = del'index 4 la base de'la ™ phalange . . . . . 90
—_ = deladernigre. . . . o.os 70, .

— du méd:usé la base de la 4™ phalange. . . . . - 83

= — . dela derméra ST RS 70

. . . - . . . . - ' . . i .

"



Longueur de lacuisse . . . . . . . . . . .
== de’lajjambe 55 LT et R
+Hauteurda pied . . . . <« . . o o o wo-oa .
; Longueur totale du pied . . . . . . . . . . .
- —  pré-malléolaire . =tesia W,
—  du gros orteil seul (I'aca dorsale: - ittty
: * = — avec le métacarpien. . . . . .
Largeur maxima du pied (4 'équerre) . . . . . . .
g Circonférence du pied . . . . . . .

— du gros orteil & la base de la 1% phalanga.
— — . dela 2 phalange .

Wi Largeur bicondylienne . . . . . . . . . . . .
Bit T — ‘o ihimalldolaire. 2.’ " oo Suhei s St

3 Circonférence supérieure de la cuisse . . . . . .
o — inférieure de la cuisse. . . . . . . .
; — maxima de la jambe . . . . . . . .
it — minima de lajambe . . . . ., . ., .

Face.

‘-h'nglafacial.&e(}amper.- EVeeve. oh lyraril __,... e b

Longuenr du point mentounler 1 Ia naissance des chaveux.
—  de l'ophryon 2 la naissance des cheveux . . .
‘—  delophryonaumenton . . . . . . . .
—  de I'ophryon au point alvéolaire, . . . . .
‘—  de l'ophryon au point sous-nasal . . . . .

: —  del'ophryon 4 la racinednnez. . . . . .,

~—  du point sous-nasal au point alvéolaire g

— du point sﬂus-nasal au point mantonmer 3

Crdne,

Diamétre antéro-postérieur maximum . . . . . . .
i — — INTAGNET . =ai et S, s iy
~—  lransverse maxXimum . . . . . . . . .

— —  sus-auricalaire. . . . . . .

— — . temporal maximum . . . . .
— — frontal mipimum. . . . . . .
—  vertical auriculaire. . . . . . . ee
Courbe inio-frontale totale . . . . . . . . . .
—  sapartie frontale totale . . . . . . . . .
—  sa partie sons-cérébrale antérieure. . . . . .
.—  horizontaletotale .. .. . . . . . . . . .

; —  sa partie antérieure . . . . , . . . .
~ — transversale bi-auriculaire . . . . . . . .
— . —  sus-auriculaire. : . . . . . .

78
Millim,
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Hantenr dn menton's. HEoe USRI S o S L SRR ) A 47
Largeur bi-zygomstique. . . . . . . . . . . . . . 149
—Srbi-orbitaireis SN SR S S e . 124
—ch bizcurdnonlaire’ s ARrn Nl SRt N e 36
i T L SR S P is B e e e el 35
—o+ ohismalaire s s s LS e e L 134
e huesal 8l o o A e I ol i i ¥ h e e 56
— B TGN E T e Pl et M S SRRy, i e AP 116
Mesure oblique gonio-nasale . . . . . . . . . . . . 144
— gonio-mentonniére . . . - . . . . . . 114
Nez.

Liongnentdasmerstei T S A Bl e N e 63
Barganr dnmer2aiiins Sa - Sl i R S e &5

Oreille,
Pavillon de l'oreille ; largeur: d droite. . . . . . . . . 38
= = Cdpadche . 0 . o0 @lmn s 32
— .. hauteur: a droite. . . . . . . . . 75
— — dganchei-a oo B w 68

Verge.
Longueur de la verge a I'état de flaceidité . . . . . . . . 70

A la toise du conseil de révision, comme nous avons lu dans le document
qui-lui a éé délivré, il mesurait 2 m. 08 ; et deux mois et demi aprés, lors de
notre examen, nous avons trouvé 2 m. 10. Or, si la prémiére mesure est bien
exacte, et puisque nous ne pouvons pas mettre en doute la précision de celle
que nous avons prise dans un but scienlifique, il est certain que José Lopes a
grandi de deux centimétres dans les derniers deux mois et demi.Mais cet accrois-
sement nous semble si exagéré, que nous sommes presque a nous demander si
une erreur quelconque ne s'est pas glissée dans la mensaralion faite & Lis-
bonne. =

Quoi qu'il en soit,il est cependant certain que le géant portugais continue de
grandir ; ce qui d'ailleurs n’a rien d'étrange parce que, malgré sa taille, il n’a
pas encore atteint la limite habituelle de la croissance du corps en hauteur, qui
se trouve comprise entre 18 et 25 ans.

* Mais puisque la croissance des os en longueur se fait aux dépens des cartila-
ges de conjugaison, il s'ensuit que ces cartilages doivent persister encore chez
lui, comme d'ailleurs le démontrent les épreuves radiographiques. Sur la ra-
diographie de la main et du poignet Pl 1V,que je dois au D Carteado Mena, on
reconnuit les cartilages de conjugaison des épiphyses radiales et cubitales in-
férieures. Un y voit encore, et avec grande nellelé, une ligne claire séparant
du corps des os les extrémités supérieures des phalanges, des phalangines, des
phalangettes, du premier métacarpien, et I'extrémité inférieure des autres
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métacarpiens. Or, on sait que la soudure des épiphyses inférieures des os de
lavant-bras a lien, pour le cubitus de 21 & 25 ans (chez I'homme), et pour’le
radius de 20 & 25 ans, Quant 4 la soudure des points épiphysaires des méta-
carpiens et des phalanges, on sait qu'elle se termine de 18 4 20 ans, d’abord
dans les segments distaux, puis dans les segments proximaux.

Donc, la persistance des cartilages épiphysaires des os de la main, dépasse
déja la limite physiologiquement permise.

Etant donné 'dge du géant portugais (21 ans moins 5% jours) lorsque la ra-
diographie a été faite, celle-ci ne saurait pas avoir une importance aussi grande
que chez les sujets qui ont dépassé I'époque de la soudure normale des épiphy-
ses. Toutefois, 'examen radiographique n'a pas été inulile, parce qu’il est venu
prouver que les sondures des épiphyses les plus précoces, qui devaient étre
définitivement réalisées 4 cetle date, ne sont pas encore commencées.

« 11 serait & soubaiter, dit Henry Meige, que I'on fit des radiographies de
géants ne présentant pas de signes d'acromégalie. Et il est trés vraisemblable
que, pendant tout le temps que se poursuit la croissance en longueunr, on
pourra constater la persistance des carlilages de conjugaison. Ceux-ci, au con-
traire, auront complétement disparu si le sujet présente des déformations acro-
mégaliques (1). »

Si la premiére proposition est absolument vraie, en revanche, la seconde sem-
ble &tre encore & démontrer. L'observation du géant José Lopes lui est oppo--
sée.

*
L

José Lopes présente cet arrél de développement sexnel, qui, avec un
ensemble de signes morphologiques, caractérise I'infantilisme vrai (2), du
type Brissaud. Je doisméme dire que je ne connais pas, parmi les géants,
un cas plus accusé d'infantilisme, surtout en ce qui concerne les organes
génitaux el la puberté — les premiers n’ont encore subi aucune évolution,
el celle-ci brille par son absence.

Il y a & ans, nous avons publié dans la Nouvelle Iconographie de la
Salpétriere (n° 1 janvier-février 1906) I'observation d’un infantile de notre
service alors dgé de 37 ans, qui présente aussi un remarquable arrét des
organes génilaux. Aprés.avoir aulorisé quelques sorties, nous l'avons de
nouveau repris dans nos salles de I'hépital depuis le 3 octobre 1908 ; et
aujourd’hui, qu’il a 41 ans, nous n’avons rien & changer a la description
(ue nous en avons donnée,i I'exception de quelques rares poils qui depuis
lors,— aprés le traitement par le corps thyroide,— sont apparus au pubis.
~ Cependant il ne s’agil pasici d'un géant. C’est un individu de 1 m.67

(1) Hexnt Meice, Sur le giganlisme, Extrait des Arch. gén. de médecine, octobre
1902, p. 38,

{(2) Il n'y a rien ici qui fasse songer & la débilité, gracilité et petilesse du corps,
qui caractérisent l'infantilisme du type Lorain. %
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de taille; mais en dehors de cette circonstance secondaire. en dehors de
la présence de I'obésité et de I'absence de déformations acromégaliques,
aucune différence essenliclle ne le sépare du géanl José Lopes.

Aprés avoir remarqué que la description classique de I'infantilisme,
d’aprés H. Meige, lui était applicable, nous écrivions ceci : « Il y a ce-
pendant dans le tableau de I'infantilisme, un symplome assez important,
la petitesse du corps, qui nous manque : notre malade dépasse de 2 centi-
metres la moyenne pour les Européens, puisqu'il mesure 1 m. 67 de taille.
Mais,malgré que ce caractére soil un des plus frappants de I'infantilisme,
il n'est pas essentiel. 11 y a de « petits hommes » et de « grands enfants ».
Lesadultes, comme M. Brissaud le remarque avec justesse, ont bien des
maniéres de rester enfants jcela dépend d'une multiplicité de circonstances,
de la convergence de causes qu'on ne saurait passpécifier. Ce qui domine,
dans I'évolution physiologique, le passage de I'enfance vers I'adolescence
c’est, avec la métamorphose plastique connue, I'apparition de la fonclion
sexuelle, el des caracléres sexuels secondaires. La laille joue un role rela-
tivement secondaire, de facon qu’on peut voir la coexistence de I'infanti-
lisme et du gigantisme. Ainsi que I'arrét de la croissance ne suffit pas a
justifier le diagnostic d’infantilisme, 'accroissement normal de la taille,
tout bien considéré, ne saurail I'exclure...

L'enfant a grandi, oui ; mais, chose essentielle, il ne s'est pas métamor-
phosé en homme, puisqu’il garde, i I'ige de 37 ans, les attributs morpho-
logiques fondamentaux de I'enfance » (1).

C'est justement ce qui arrive avec José Lopes, L'enfant a bien grandi ;
sa taille, qui poussait & voe d'wil, dépassa la moyenne et de rés bonne
heure (avant 12 ans) el devint giganlesque; mais il n'a pas pu se méla-
morphoser en homme, puisqu’il garde, lui aussi, les allributs morpholo-
giques el fonctionnels de l'enfance, En effet, nolre géant, absolument
comme notre infantile, a un pénis trés petit, el ses testicales plus pelits
encore sont ceux d'un enfant de 7 & 8 ans ; de plus, son lorse est cylindri-
que, et un peu proéminent, la peau uniformément glabre (pas un poil au
pubis, aux aisselles ou sur le visage),laface légérement arrondie, les lévres
saillanles el charnues,les cheveux fins, le larynx peu saillant,la voix gréle,
el le corps thyroide semble un peu petit.

Brel, il est un homme par son dge (presque 21 ans), un géanl par sa
taille (2 m. 100), et un enfant par I'élal ruadimentaire de ses organes géni-
laux, par I'absence compldle de ses caracléres sexuels secondaires el I'en-
semble de ses formes corporelles (exceplé ses mains et ses pieds),ce qui lui
donne un habitus morphologique trés spécial.

(1) MAGAunAgs Lemos, Infantilisme et dégénérescence psychique.Nouvelle lconographie
de la Salpdtriére, ne 4, 1906, p. 62.
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(est donc un infantile par son corps.

Voyons mainlenant son esprit.

Son visage exprime le découragement, I'apathie. 1l a I'air timide, cher-
che la solitude, et est dominé par un senliment d'invincible tristesse,
d’abattement, de dépression morale. Aussi, il n’aime pas i s’amuser comme
les individus de son dge ; on le voil presque loujours silencieux, taciturne,
abstrail, comme absorbé par une idée, mais en réalité dans ces conditions
il ne pense généralement i rien.

Sans vouloir amoindrir I'importance de I'intervention des glandes &
séerétion interne dans la pathogénie de celle dépression morale, il me
semble qu'on ne saurait pas en exclure tout 4 fait I'influence d’un délicit
de I’état cénesthétique, évidemment mutilé par I'absence des sensalions
provenant des organes génitaux. On sait, en effet, jusqu’a quel point I'état
cénesthélique domine et actionne notre individualilé psychique et notre
vie affeclive ; on sail encore qu'a I’époque de la puberté, pendant cette
période de mélamorphose organique, une foule d'impressions inconnues,
lides en grande partie 4 I'éveil de la vie génitale, apparaissent, agissent et
se traduisent par des manieres de comprendre el surtoul de sentir toutes
nouvelles. Eh bien, puisque le gros lot des sensalions génilales manque
chez José Lopes, il faul convenir que cetle lacune cénesthésique doit élre
pour quelque chose dans la torpeur et dans le déséquilibre de son esprit.

Ceci posé, continuons l'examen de son élal mental.

L'idéation est limilée au cercle restreint des impressions journaliéres, ou
plutot du moment. Le jugement, la mémoire et I'altention sont faibles. 1l
est paresseux, sans initiative; il n'a pas notion des plus élémentaires devoirs
de politesse. Mais je précise. 1l me proposail, par exemple, d'aller I'exa-
miner 4 8 heures du matin, et comme je lui faisais observer que ¢’étail trop
Lot, nous fixions rendez-vons pour les 10 heures. Eh bien, quand j'arrivais
i I'heure convenue, je le Lrouvais presque loujours tranquillement couché ;
il ne se génail pas pour me faire allendre une demi-heure ou méme davan-
tage. Il ne décidait jamais quoi (ue ce soit sans consulter son parrain. El
j'ai Uimpression que, liveé a lui seul, il aurait beaucoup de difficultés 4
parcourir le pays — il ne fail jamais un pas sans élre accompagné.

Il a une pudeur morbide, qui, soit dit en passant, a hérissé mon obser-
vation de désagréments et de difficultés; je Iattribue 4 la conscience
qu'il a de I'élat rudimentaire de ses organes sexuels, en contraste avee sa
taille — il en est honteux ! Lorsque je faisais I'examen anthropomélrique,
i chaque mesure que j'indiquais, il abandonnait la planche graduée,
adossée au mur, el prenait sa chemise pour s'habiller. Et comme j'insis-
tais pour qu’il reslat un instant nu, il commenca & se mellre de mauvaise
humeur, et. .. se mit i plearer.
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Un trait de son élat mental, c’esl encore la bouderie. Jarrive un matin,
comme c’étail convenu, pour faire les mensuralions de la Léte, el par hasard
je le trouve assez content ; mais & peine commencé-je mon travail, d'ailleurs
trés simple, qu'il a air de mourir d’ennui ; aprés les mensurations, il bou-
dait, ne voulail pas déjenner, disait qu’il n'avait plus d’appélit, tout en se
promenant de long en large dans la salle,landis que le repas se refroidissait.
Il a fallu le prier, le dorloter, le cajoler absolument comme wun enfant
pour qu'il se déeidal & manger.

Je crois avoir remarqué qu'il préférait la société des enfants de 8 4 12
ans, a la sociélé des hommes de son dge.

En somme : faiblesse d'intelligence et de volonlé, ristesse, mobilité de
caractére, irritabilité promple, entétement, bouderie, paresse, enfantillage.
Bref, un faible, un enfant, el wn triste — un vrai dégénére.

-
=

Par sa taille associée 4 sa conformation corporelle, aussi bien que par
son élat menlal, José Lopes est un géant infantile.

Est-ce aussi un acromégalique ? La réponse ne saurait pas étre dou-
teuse. En effet, sa 1éle est plus grande que la moyenne; ef, comme nous
I’avons remarqué, elle s'est accrue presque exclusivement aux dépens de
la face. En dehors des mesures prises on voit cela trés nettement lors-
qu'on compare la photographie du géant avec celle de son frére. La
michoire inférieure estsensiblement plus grande, les pommetles plus sail-
lantes, ainsi que la partie exlerne des arcades sourciliéres, le nezlong et
large, et les lévres assez épaissies. On dira,peut-étre,que ces signes ne sont
pas bien caracléristiques ; qu'il n'y a dans cela que des ébauches d’acro-
mégalie, tout au plus. Mais nous avons quelque chose de mieux : ce sont
les importants troubles oculaires, la céphalalgie, et surtout le développe-
ment disproportionné des mains et des pieds, par rapport aux autres seg-
ments de membres. Revenons donc sur ces déformations squeletliques
pour bien melire en reliefl tout ce qu'elles ofirent de particulier, de carac-
téristique. Rappelons tout d'abord que le développement de la main,
comme nous |’avons va en nous rapportant au canon anthropométrique de
Topinard, contraste parson exagération avec la longueur totale du membre
supérieur, et surtout de son segment proximal (bras).

Maintenant, si nous prenons pour point de repére de la proportionnalité
des diverses parlies du corps, le canon artistique romain ou de Vitrave, qui
donne pour la longueur de la main la dixiéme partie de la taille,et si la main
de José Lopes élait d’accord avec ce canon, nous devrions avoir 0 m. 210

au lieu de 0 m. 250, Bref, la main de José Lopes, au lieu de s'arréter
XV 2
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dans sa croissance au dixiéme de sa laille, en mesure prés de un huilieme.
Elle est donc trés grande méme par rapporl @ son corps giganlesque, mais
sans élre ni trop large, ni trop grosse, sans prendre la forme en batloir.

Les doigls, d'une longueur sensiblement proporlionnelle & la main,
sont peul-étre un peu massifs, mais pas en saucisse.

En somme, la main de notre géant offre ce type en long, « caraclérisé
par un développement en longueur i peu prés proportionnel au dévelop-
pement en largeur », qui appartient, en général, & I'scromégalie i début
précoce. EL c’est bien son cas.

Le pied est grand et difforme, comme on peat facilement s'en rendre
compte en jelant un coup d'ceil sur les photographies, el comme d’aillears
le prouvent les mesures prises ; il atteinl 0 m. 363 tandis que celui du
géant Charles n’avait que 0 m. 299 & I"ige de 30 ans. Si on le compare
avec le canon de Vitruve, qui donne pour la longueur du pied la sepliéme
partie de la taille, nous devrions avoir juste 0 m. 300, étant donnée la
taille du géant, chiffre dépassé de 63 millimétres. En somme, le pied de
José Lopes au lien d'avoir un seplieme de sa laille, atleint presque
un sixieme. De plus, il est large de 0 m. 133, et mesure 0 m. 350 de
circonférence. Sa voite s'est aflaissée sous le poids du corps, le cou-de-
pied est énorme, les malléoles sont hypertrophiées et écarlées (largeur
hi-malléolaire 0 m.100). Le gros orteil, long de 0 m. 105, mesure 0 m.105
de circonférence a la base de la premiére phalange et 0 m. 120 a la base
de la deuxiéme. J'ajouterai que I'énormité du pied est si frappante qu’elle
a 616 immédialement signalée par les journalistes qui ont vu le géanl.

Eh bien, celte singuliére hypertrophie de la face, des mains, des pieds
el des malléoles, accompagnée de céphalée et des Lroubles oculaires, que
nous avons décrils, n’est autre chose que I"acromégalie. Et il ne s'agit pas
ici d’un de ces cas insuffisamment caractérisés en présence desquels le dia-
gnostic hésite : Il me semble que ces signes sont suffisanls, et assez
accusés, pour caractériser I'acromégalie.

Le diagnostic de celle maladie se résume,en définilif,dans une question
anthropométrique, et les mesures prises donnent une réponse netlement
affirmative. ; .

El je peux encore y ajouter,comme appartenant aussi d la maladie de
Pierre Marie, 'augmentation du diamétre antéro-postérienr da thorax,la

diminution des réflexes lendineux surlout des rotuliens, qui sont presque

abolis, Pasthénie, la grande faiblesse musculaire, I'absence de puissance
génésique, la (ristesse, elc,

Bref, José Lopes, comme presque la moitié des géanls est acroméga-
lique. Mais a quel dge les premiers symplomes de la maladie de Pierre
Marie ont-ils fait leur apparition chez lui (1) ?

(1) On sait que la grande majorilé des cas de 'acromégalie sont de début postérieur

e —
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Interrogé a ce sujet, notre géant prétend qu'il a toujours eu les mains
et les pieds trop grands, ce qui estcalégoriqguement confirmé par son
frére et par son parrain — d’aprés ceux-ci, les pieds et les mains seraient
apparus déja hypertrophiés a la naissance.

Rappelons ici que sa mére s'esl apercue qu'a la naissance il élait déja
aussi plus grand que les aulres nouveau-nés — c'élait vraiment un nou-
veau-né gigantesque (1).

Je ne sais pas jusqu'a quel point je dois tenir compte de ces informa-
tions, — qui conduiraient 2 admeltre la congénitalité de I'acromégalie
el du giganlisme, mais qui n'onl pas été élablies médicalement ; dois-je
les considérer comme douteuses, ou au contraire leur préter foi. Je tiens
cependant a remarquer qu'elles s’accordent sur tous les points avec la cé-
cité de I'eeil gauche et la céphalée ; le sujet les fait également remonter a
ses premiers souvenirs; elles sont enfin d’accord avec un fait de la
plus haule importance, avec I'aspect de la papille gauche — atrophie con-
génttale, conslatée par un médecin ophtalmologiste des plus compétents.

Voila des faits qu'il fautreteniret que, dans leur ensemble, s'appuyant
les uns sur les aulres, parlent nellement d’une lésion congénitale de la

220 ans (97 sur 125).Les débuts les plus précoces ont été,en général, observés entre 14
et 15 ans (Surmont,Lynn, Thomas, Uhtholl) ; et d'aprés Sternberg les cas quon a décrits
chez les enfants sont contesta bles.

Moncorvo a rapporté un cas exceplionnel d'acromégalie chez une petite fille des
14 mois incapable de parler et de se tenir debout. Mais il se contente de faire remonter
le début de la maladie « & une époque trés rapprochée de la naissance », et ne croit
pas & son origine congénitale. Si on met de colé certaines déformations squelettiques,
observées chez les idiots el les arriérés, et décrites par Virchow sous le nom d'acromé-
galie parlielle, on peut dire que la congénitalité de I'acromégalie est tout au plus dou-
teuse.

Et M. Pierre Marie est si convaincu de la non-congenitalité de sa maladie, qu’il fait
rentrer cetle notion dans la définition qu'il nous en a donnée — une hypertrophie
singuliére, non congénitale, des exirémités supérieures, inférieures et céphalique.

(1) Dans l'immense majorilé des cas, le gigantisme se produit & | époque de la pu-
berté on méme plus tard ; avant cette époque le gigantisme est excessivemenl rare,
ais on I'a cependant signalé.

Un sujet éludié par Sacchi présentail les premiers signes de gigantisme & Vige de
9 ans (1 m.43), un sujet rapporté par Meige et Brissaud & I'ige de 8 ans, un sujet de
Lambert a l'ige de 4 ans.Enfin,Charles H..., étudié par Hudovernig, dans la Nouvelle
Iconographie de la Salpétlrigre (1903, p. 181 et 1906, p. 398), et qui i la naissance étai
« exirémement pelit » s'est mis a grandir rapidement dés la deuxi®me année, et a
I'dge de 5ans el 9 mois il mesurait 1 m.37 de taille et avait 'apparence d'un gargon de
15 a1B6ans. C'ést le cas le plus précoce de gigantisme manifesté aprés la naissance,
dont j'ai pn prendre connaissance.Mais la croissance rapide du corps peut aussi com-
mencer pendant la vie intra-ulerine, comme le prouve I'existence des nouveaux-nés-
gigantesques, dont la laille définitive est impossible a prévoir — tantét elle reste au
dessons de la moyenne, tanlot elle la dépasse, pouvant élre gigantesque.

De méme que l'infantilisme, le gigautisme peut n'étre que Lransiloire.
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base ; ou plutdt, puisqu'il s’agit d'un géant el d'un acromégalique, d’une
hypertrophie congénilale de Uhypophyse.

Et puisque la maladie et la lésion forment un tout, il est trés vraisem-
blable — el les renseignements donnés i ce sujel se trouvenl ainsi &lre
exacts — il est trés vraisemblable, dis-je, que le gigantisme et Pacromé-
galie sont ches José Lopes d'origine congénitale. Du moins on ne saurait
pas le nier.

1l est, en Lout cas, absolument cerlain que ces denx états, ont débuté
tous les deux de trés bonne heure, au plus tard dans une époque rappro-
chée de la naissance, el sans qu'il soit possible d'affirmer que 'un deux a
précédé I'autre.

Il est péremptoire, en particulier, que notre géant n’a pas attendu que
le développement en longuewr des os Gt enrayé par la soudure indestruc-
tible des épiphyses aux diaphyses pour s'acromégaliser .

1l est encore péremptoire que depuis longlemps José Lopes grandit,
devienl géant, el du méme coup s'acromégalise.

Ceci revient a dire que depuis bien longlemps ces deux déformations
squelettiques marchent de pair 'une a colé de I'autre.

11 a des chances de s'acromégaliser davantage,avec le tlemps, il est vrai ;
mais il peut aussi continuer a grandir, parce que les cartilages épiphysai-
res ne sont pas encore ossifiés, el, forl vraisemblablement, ils ne le seront
pas de silol.

Rien d’étonnant & ce qu'il grandisse, comme le porcher grec Simon Bolis,
Jusqu'a I'age de 35 ans — c’est-i-dire pendant les 14 années i venir !

En résumé : chez José Lopes le début ewvceptionnellement précoce du
gigantisme et de l'acromégalie semble remonter a la vie fwtale.

En effet, tout en convenant, el je tiens i insister encore une fois la-des-
sus, que les renseignements donnés au sujet de la congénilalité du gigan-
tisme et de I'acromégalie de José Lopes sont d'une importance douteuse,
considérés en soi, j'estime qu’ils deviennenlassez démonstralifs aprés
'appui qu'est venu lui donner I'examen ophtalmologique.

Enlin, I'évolution aussi bien quele débul du gigantisme et de 1'scromé-
galie affirment chez José Lopes I'existence d'une affinité trés étroite entre
ces denx élals.

La cause du giganlisme chez José Lopes, comme d'ailleurs chez tous les
géants, est myslériense. Il existe un certain nombre d'observations dans
lesquelles on a relevé la grande taille, parfois gigantesque, des ascendants
ou des collatéraux, en vertu de quoi on parle couramment de £'hérédité
similaire du gigantisme. Mais chez notre géant on ne trouve rien de pareil.
Tout au contraire, dans sa famille, les petites lailles sonl fréquenles, et,
en parliculier le ptre el la mére élaient Lrés pelits. Or, il faul avouer que
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la petitesse du corps représente, elle aussi, un trouble de la fonction du
développement, qui peut-élre, par l'intervention de causes accidentelles,
pourra se lransformer, changer de sens dans la descendence.

En plus, j'ai relevé chez lui I'hérédité nerveuse du colé maternel, dont
son [rére s’en ressent aussi.

Aprés ce que nous avons dit au sujet de la congénitalité du gigantisme
chez José Lopes, il me semble que dans la genése de son état, il faut faire
une place importante 4 toules les causes capables d’exercer leur influence
pathogénique pendant la vie feetale; et les deux legs héréditaires que
nous venons de relever se trouvent dans ce cas.

EL les causes accidentelles de tonte nature, les maladies infectieuses
entre aulres ? Quelle est leur influence dans le cas présent ?

[1 est de notion couranle que I'on observe parfois de brusques pounssées
decroissance & la suite de maladies infectieuses, de la fievre typhoide en
particnlier. « On peut supposer alors,expliquent MM. Brissaud et Meige,
que 'agent infeclieux ou ses toxines exercenl une action stimulante sur
ies surfaces osléogéniques ou sur les centres trophiques dont dépend leur
aclivité (1.)»

Or, le géant portugais a eu une variole bénigne a I'dge de 5 ans, el ¢'est
un an aprés que sa croissance rapide éveilla I'allention de loul le monde.
On peut donc, & la rigueur, admettre que celle maladie s'est associée a
la prédisposition congénitale pour lui donner un coup de fonet. Mais la
variole est une maladie si fréquente et le gigantisme une annmalie si rare,
que jeme sens presque disposé 4 n'y voir qu'unesimple coincidence : Son
frére a eu comme lui la variole, 4 pen prés an méme dge, et cependanl sa
croissance ne s’en est nullement ressentie.

El voila tout ce que j’ai pu recueillir au sujet de 1'étiologie du gigan-
lisme chez José Lopes; en définitive, elle reste assez mystérieuse.

*
e

Celte ohservation confirme l'existence de rapports trés étroils que le
gigantisme affecte avec [l'infantilisme, d’une part, et, d’autre parl,
avec I'acromégalie. Nous retiendrons ces rapporls pour les examiner encore
une fois, et pourdiscuter la pathogénie des troubles morphologiques pré-
sentés par José Lopes.

I. Gigantisme et infantilisme. — Comme nous avons vu, le géanl José
Lopes est un infantile au point de vue morphologique et psychologique.
C'est un fait qu'on ne saurait pas nier. Le mol d'infantilisme convient

(1) E. Bussaun et Hesnx Mrior, Type infantile du gigantisme, Nouvelle Iconographie
de la Salpétridre, t. XVII, p. 166.
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admirablement & un élat, comme celui de nolre géant, caraclérisé par
I'immobilisation des phénomeénes qui annoncent la puberté. Celte grande
transformation morphologique et fonctionnelle, qui devail étre presque
accomplie, n'est pas encore commencée ! Aussi, il y a une différence
énorme entre I’dge réel et I'ige apparent de son appareil sexuel.

A quoi cette disproportion est-elie due ?

Aprés les beaux travaux du trés regrellé professeur Brissaud sur |'in-
fantilisme vrai, il faul penser a une lésion du corps thyroide ; el, en ellet,
cel organe nous a paru sensiblement atrophié, & la palpation.

Mais la lésion du corps thyroide est-elle, en somme, bien nécessaire
pour expligner I'infantilisme de José Lopes ?

11 n'est pas prouvé que toules les variétés d'infantilisme, et tout parti-
culiérement le gigantisme a Lype infantile,qui en est une,soit exclusivement
subordonnée & I'état de la fonction thyroidienne. On a aussi, parfois,
incriminé les autres glandes i sécrélion interne. Mais, en admellanl qu’un
trouble de la sécrétion thyroidienne soit bien nécessaire pour expliquer
I'infantilisme de José Lopes, ce trouble ne saurail évidemment pas rendre
comple des autres anomalies morphologiques dont il est porlear.

Et puisqu’on parle de V'infantilisme tesliculaire, caracltérisé par I'arrél
du développement des caracléres sexuels secondaires el une croissance
exagérée, examinons P'influence de l'atrophie génilale de José Lopes sur
son état morphologique.

L’atrophie génitale des géanls, qui est un fait délinilivemenl acquis, a
616 rapprochée de I'influence que la castration parail avoir sur le dévelop-
pement du squelelte, lorqu’elle est pratiquée dans le jeune dge. Kt on
rappelle, 4 ce propos, que les (ailles giganlesques semblent fréquentes chez
les eunuques ; que leurs jambes sont d'une longueur exagérée par rapport
a la hautenr du tronc; et, enfin, que chez les animaux chitrés, le chapon
et le beeufl spécialement, I'allongement des membres posiérieurs esl aussi
noloire, arrivant & donner i ¢es animaux une apparence parliculiére.

Or, tous ces faits — l'arophie génilale des géants, le gigantisme des
eunuques (chilrés avant la puberlé), accroissement du squelelle des
animaux chilrés jeunes — semblent indiquer I'existence d'un rapport trés
intime, en sens inverse, entre les glandes sexuelles el le développement du
systéme osseux. Mais, comme judicieusement I'observent MM, Launois et
Roy, le lien qui rattache entre elles ces malformations n'est pas encorc
connu, el le probleme est plus complexe qu'on ne pourrail le supposer au
premier abord. Pour se convaincre de cetle complexité,il suflil de se rappe-
ler qu'on observe aussi I'atrophie des glandes sexuelles dans des cas toul
i fail opposés, pour ce qui est du développement du squelette — chez les
nains, chez les infantiles de petile taille, chez les hommes pelils; lrapus,
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de petites jambes. Voild, en tout cas, de quoi penser qu’'une aulre glande
s'en méle.

D’aulre part, Babinski, s'appuyant sur I'observation d'une jeune fille,
communiquée 4 la Société de Nenrologie de Paris dans la séance du 7 juin
1900, se demande si I'arrét de développement des organes génitaux qu'elle
présentail, ne serail pas lié 4 une lésion du corps pituitaive, « Il est vrai,
dit-il, en se rapportant 4 son observation, que I'examen du corps thyroide
n‘ayanl pu élre praliqué, on pourrail supposer que celle glande étail,
altérée et que I'infantilisme étail sous la dépendance de cetle lésion pré-
sumée. 1l me semble toulefois, ajoute-t-il, que I'idée d'une relation de
cause & effet entre la tumeur du corps pituitaire el U'infantilisme est trés
acceptable. On sait, en effet, que les lésions de I'hypophyse, quand elles
apparaissent chez I'adulte, peavent amener des troubles des organes gé-
nilaux, la suppression des régles, I'atrophie de I'utérus; il est donc bien
naturel qu'une semblable lésion, quand elle débute chez ’enfant, produise
un arrél de développement des organes génitaux (1).»

Jestime que I'argument de Babinski est suffisant pour nous faire penser
a une lésion de I’hypophyse chez notre sujet ; mais nous avons bien d’autres
raisons, el de plus grand poids, non seulement pour penser i celle lésion
mais pour admellre son exislence.

C’est que José Lopes est un géant, c’est qu’il est acromégalique ; el nous
n'ignorons pas que ’hypophyse est presque toujours lésée aussi bien dans
le gigantisme que dans 'acromégalie.

Cest, enfin, qu'il a des troubles oculaires qui dénoncenl une compres-
sion de la base du cerveau, dans le voisinage de I"hypophyse.

Ces considérations nous aménent a examiner de plus prés les rapporls
qui exislenl enlre le giganlisme el l'acromégalie, au point de vue anatomo-
pathologique et pathogéniique.

IL. Gigantisme et acromégalie. — Comme nous avons vu, le géant José
Lopes présente plusieurs stigmates d’acromégalie. La combinaison entre
ces deux élats est laconiquement, mais avec éloquence, exprimée en chiffres
par la statistique de Sternberg, qui donne une proportion de 42 acromé-
galiques pour 100 géanls; el il faul y ajouter que beaucoup d’acroméga-
liques, sans étre des géanls, ne présentent pas moins une laille supérieure
4 la moyenne — ce qui a son importance au point de vue pathogénique.
- Une semblable constalation numérique ne pouvant pas étre expliquée par
la rencontre fortuile de deux enlités morbides, conduil naturellement a
admetlre I'existence de rapporls assez inlimes entre le gigantisme el I'acro-
mégalie ; mais la nature de ces rapporls n'est pas interprétée par tous de
la méme facon.

(1) Bamisskl, Tumeur du corps pitvilaive sans acromiégalie el avec arvél de dévelop-
pement des organes génilauw. Revue Neurologique, 1900, p. 532.




24 MAGALHAES LEMOS

Pour quelques auteurs, 'acromégalie est purement et simplement un
des facleurs du gigantisme (Pierre Marie) ; ou bien le gigantisme prédis-
pose & toutes les dystrophies, et toul parliculidrement a I'acromégalie
(Sternberg). Mais, chose essenlielle, pour ces anteurs il s'agil des deux
élals pathologiques « absolument différents » I'un de I'autre : « contraire-
ment an giganlisme qui n'est, le plus souvent, que I'exagération d’un pro-
cessus normal, I'acromégalie est une véritable maladie » (G. Guinon).

A l'encontre de cette théorie dualiste Massalongo, Brissaud, Meige, elc.,
expliquent la combinaison du gigantisme et de I'acromégalie par I'identité
des deux processus — identité qu'ils s'attachent a élablir.

On sait que Brissaud et Meige considérent le giganlisme et 1’acromégalie
comme une seule et méme maladie dont le développement i la période de
croissance engendrait le giganlisme el, celte période achevée, I'acro-
mégalie. L'acromégalie, d’aprés Brissand, est le gigantisme de I'adulte,
de méme que le gigantisme est I'acromégalie de I'adolescent. « En défini-
Live, écrit Meige de son colé, le gigantisme d'une parl, I'acromégalie
de I'autre, représentent deux formes d'un méme trouble du développe-
ment de 'individu, le premier survenant au moment de I'adolescence, la
seconde lorsque le temps de la croissance normale est déja périmé, —
I'acromégalie pouvant d'ailleurs succéder an gigantisme et semblant, dans
un assez grand nombre de cas, le mode de confinuation naturelle de ce
dernier » (1).

L'association si fréquente du gigantisme avec I'acromégalie, la consta-
tation d’un certain nombre de phénoménes généraux communs (asthénie,
faiblesse musculaire, diminution de la puissance génésique chez I'homme
el 'aménorrhée chez la femme, céphalalgie, torpeur intellectuelle, irrita-
bilité, tristesse, etc.), ainsi que le début et I'évolution réciproque de ces
deux processus, semblent, en effet, affirmer I'existence d'une affinité trés
étroile entre enx.

Et ce n'esl pas toul.

Un des arguments invoqués par les unicistes pour établir Paffinité et
méme I'identité de nature, qu'a leur avis relie ces deux élals, c'est que,
dans presque la lolalilé des acromégaliques, aussi bien que des géants, on
trouve une lésion commune — I’hypertrophie de I'hypophyse, qui est
marquée sur les vieux crines des géants conservés dans les musées, par
agrandissement de la selle turcique.

Mais Phypophyse sera-l-elle aussi hypertrophiée chez notre sujet  la
fois géant et acromégalique, ou fera-1-il une exception sur ce point ?

Malgré I'absence de la radiographie du crine qui n’a pu éuwre faite, 4

(1) Hesny Metor, Sur le gigantisme, Extrait des Arch. gén. de médecine; octohre
1902, p. 27.
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mon grand regret, j'oserais presque I'affirmer d'une facon péremploire, i
cause de ses maux de (éte, el surloul & cause de ses lronbles oculaires
(fonctionnels el ophlalmoscopiques), qui dénoncenl une compression de
la base du cerveau dans le voisinage de I'hypophyse.

Cene sont que des déductions ; mais dans I'espéce, elles ont une valeur
réelle et si grande, qu'elles comblent presque le vide laissé dans mon obser-
valion par I'absence de la radiographie du crine ; qui d'aillears n'est pas
toujours d'une interprélation aisée et indisculable.

Or, I'existence d'une lésion commune au gigantisme et & I'acromégalie
plaide puissamment en faveur de leur identité.

*
¥ 3

Et ainsi, nous remontons jusqu'a la source probahle du mal. Il est, en
effet, fort vraisemblable que le point de déparl de I’élat morphologique que
nous avons décril chez José Lopes réside dans I'hypertrophie de I'hypo-
physe. Mais, dis lors, comment admeltre que le syndrome de I'infanti-
lisme, généralement considéré comme élant d’origine thyroidienne chez
les infantiles vrais, — et il en est ainsi assurément do moins pour la ma-
jorité des cas — puisse relever d'un trouble de la sécrétion hypophysaire
dans le type infantile du gigantisme ? Si I'hypothyroidie, lolale ou par-
tielle, fait des infantiles pelits etde taille moyenne, — et la chose n’est
plus douteuse, il parail au premier abord que I’hyperfonction du corps
piluitaire pent donoer naissance a des infantiles géants.

Et cependant nous ne voyons aucune démarcation entre les uns et les au-
tres. C'est loujours, au fond, le méme infantilisme vrai, essentiellement
caraclérisé par I'absence (parfois compléte) de tout signe effeclif de puberté.
Ce que nous voyons, au contraire, chez ces infantiles, chez les petits et
chez les géanls, c'est une gradation insensible de stalure, une (ransilion
élablie par des exemplaires de toutes tailles, comme celui que nous avons
éludié, il y a & ans, dans ce recueil. Pas autre chose.

Il faut done admettre,soit que le trouble dela fonction hypophysaire est
suffisant pour produire, & lui seul, le type infantile du gigantisme ; soit
que le corps thyroide (et peul-étre les autres glandes), subissant le contre-
coup de la lésion de I'hypophyse,réaqit a son tour, el ajoute I'infantilisme
aux symplomes fournis par celte glande — el représentés par le gigan-
tisme.

On sait que parmi les glandes a sécrétion interne il y en a quelques-unes
de fonctions analogues, capables de s’entr’aider, de collaborer i la méme
besogne el, en conséquence, de se suppléer réciproquement, dans une
certaine mesure, lorsqu’une d’elles est détruite, partiellement ou totale-
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ment. Cette suppléance est, naturellement, d’autant plus parfaile que
I'atteinte survient dans une époque plus rapprochée de la naissance (1)-

Le corps thyroide et I'hypophyse, par exemple,se trouvent dans ce cas;
ils collaborent tous les deux & la fonction du dévelnppement, fonclion
trophogéne par excellence qui ainsi reste subordonnée, dans une large
mesure, i celle collaboration aclive.

On ne saurail pas metlre en doute que la croissance et le développement
organique sonl Lrés élroitement liés 4 la fonction thyroidienne — c'est un
fait sur lequel tous les auteurs sont d'accord. Mais il est aussi absolument
cerlain que ces phénoménes ne sont pas exclusivement soumis i celle sé-
crétion inlerne ; on sail, en effet, que I'hypophyse, entre aulres, y prend
sa parl. Et comme il est dans lalogique des choses que ces glandes a fone-
tions analogues produisent des (roubles analogues, rien d’élonnant, d
priori, i ce que 4 colé de I'infantilisme d’origine thyroidienne, assez bien
connu grice au professeur Brissaud, nous ayons aussi un infantilisme sem-
blable de provenance hypophysaire,qui porte dans sa laille élevée, el parfois
giganlesque, la marque la plus caractéristique de son origine.

El alors, de deux choses I'une : ou bien le type infanlile du gigantisme
est toujours d’origine hypophysaire, et rien que hypophysaire ; ou bien il
y a parfois. sinon constamment, une association plus ou moins complexe
de troubles glandulaires — ce qui est plus problable ; car non seulement
la lésion d’une glande endocrine retentit généralement sur les autres,
mais la cause qui altére une de ces glandes peul généraliser son action en
se portanl aussi direclement sur les autres, Mais dans ce cas, en face de
celte multiplicité de lésions, il est trés difficile de préciser la part qui re-
vienl 4 I'une ou & l'autre de ces glandes dans la production de chaque
phénomene en particulier. On peut cependant dire que, Lrés vraisembla-
blement, I'hypophyse, agissant en premiére ligne el en premiere date,
produil le gigantisme et I'acromégalie (lorsqu’elle existe) ; qu'elle collabore
avec le corps thyroide, secondairement lésé, dans I'hypogénitalisme et
dans la formalion de la couche adipeuse sous-cutanée; el, enfin, que
le corps thyroide produit les autres phénoménes.

Mais I'insuffisance testiculaire, ou plutol de la glande inlerstitielle du
lesticule, donl I'influence sur le développement définitil de I'organisme
esl aussi trés bien établie, peul a son tour agir sur le squelelte; en relar-
dant Fossification des cartilages épyphisaires el en exagérant la croissance
en longueur des exirémilés, surloul des jambes; aussi bien que surle

(1) Ce qui explique la différence qui existe entre le myxmdéme de 'enfant, quiarréle
le développement sans porter nécessairement aucune atteinte i la santé générale, et
celui de I'adulte qui produil la cachexie strumiprive.
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tissu adipeux et sur les phénoménes infantiles (caractéres sexuels secon-
daires, elc.)...

Et tout cela sans qu'il soit permis, il va sans dire, de nier I'influence
possible des aulres glandes.

Voild comment la pathogénie du gigantisme infantile,associé & I'acromé-
galie, s'élargil el se complique en meltant en jeu I'hypephyse comme lésion
initiale, le corps thyroide el le lesticule comme processus secondaire —
el peut-étre quelquefois primitil. C'est un point augquel je m’arrélerai
bientot.

Au préalable, je veux m’occuper des rapports entre ces trois organes,

*
X %

On sait que I’hypophyse maintient des rapports fonctionnels trés intimes
avec le corps thyroide d'un colé et de I'aulre avec les organes génitaux.

Le premier de ces rapports est affirmé par la coexisience de I'acromé-
galie avec le myxcedéme, signalée dans quelques observations; par I'ex-
tréme fréquence (sinon constance) de ['hypertrophie de I'hypophyse
conséculive & une lésion primitive dn corps thyroide, comme dans le cas
récemment rapporté par A. Calderera, el concernant un myxcedémaleux
dont la thyroide élail trés réduile de volume, et son parenchyme glandu-
laire en grande partie remplacé par un tissu connectif calcifié par places
el qui, comme processus secondaire, avait’hypophyse doublée de volume,
présentant des cellules chromophiles en abondance, beaucoup de subs-
tance colloide et une riche vascularisation.

Enlin, I'hypertrophie compensatrice de I'hypophyse provoquée par |'a-
blation du corps thyroide (Rogowilsche, Stieda) parle dans le méme sens.

Tous ces faits prouvent gu'il exisle une relation fonclionnelle intime
enlre ces deux organes. On est arrivé méme, en s'appuyant sur la siruc-
ture (Lothringer, Viola, Pisenti) et sur I'embryogénie (Valenti, Kupler,
Pisenti) du lobe antérieur de I’hypophyse, a I'envisager comme une giande
aberrante, accessoire, annexe du corps thyroide.

D’autre part, des relalions a peu prés analogues et également inlimes
existent entre I'hypophyse et les organes génilaux. Dans presque lous les
cas de lésion hypophysaire, les auleurs constalent une atrophie des organes
génitaux, ou tout au moins ['affaiblissement de [aclivité génilale.
Fichera (1), dans un intéressant travail sur ’hypertrophie de la glande pi-

(1) Frouera, Sur Uhypertrophie de la glande piluitaire conséculive & la castralion.
Archives italiennes de biologie, vol. 63, ne 3, p. 1905, Gite pur Marixgsco et M, GoLosTem,
Peux cas d'hydrocéphalie avec adipose généralisée, Nouvelle Iconographie de la Salpé-
triere, n® 6, 1909, p. 646.
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tuitaire consécutive i la castration, s'atlache & démontrer expérimentale-
ment el & bien mettre en relief la réalilé des rapporls qui exislent entre les
glandes génitales et I'hypophyse.Chez les animaux chatrés,I'hypophyse est
augmenlée de volume el présente un développement exagéré des vaisseaux
sanguins et la multiplication de cellules éosinophiles. Mais, chose impor-
tanle, si on fait & "animal opéré quelques injections de liguide orchitique,
I'hypophyse reprend son aspect normal.

Du fait qu’on trouve une hypertrophie de la glande pituitaire dans Iacro-
mégalie et dans le gigantisme, et que dans ces dystrophies, ainsi que dans
la castration,il se produit un excés de développement du tissu osseux,
Pauteur tire la conclusion que dans la castration la cause du développe-
ment exagéré des os est également I'hyperfectionnement hypophysaire (Ma-
rinesco et Goldstein),

Les résultats des expériences de Fichera, assez démonstratifs, viennent
d'étre confirmés par les constalations anatomiques de Yntaka-Kon, qui a
va I'hypophyse plus grande et plus lourde qu’a 'élat normal dans 8 cas
de castration chez les femmes.

Jai tout derniérement observé une femme 4 laquelle on avait enlevé les
ovaires, il y a prés de 20 ans, élant encore toule jeune, el qui se plaignait
de maux de téte « entre les yeux », de quelques troubles visuels, et qui
présentait une certaine obésité. Je me demande, en m'appuyant sur ces
fails, si on ne doit pas incriminer comme cause de tous ces troubles une
hypertrophie de I'hypophyse conséculive & I"ovariotomie.

El de méme dans lous les cas analogues.

Bref,étant donnée I'analogie fonctionnelle du corps thyroide, de I'hypo-
physe et de la glande inlerstitielle du testicule, affirmée, avant tout, par
P'ingérence de chacun de ces organes'dans I'évolution du développement,
rien d'étonnant, @ priori, a ce (ue, a colé de 'infantilisme dysthyroidien
— le seul qui, a 'heure actuelle, semble définitivement établi — nous
ayons aussi un infantilisme hypophysaire et un infantilisme testiculaire
analogues au premier, comme nous avons une adipose d’origine thyroi-
dienne,une adipose hypophysaire el une adipose testiculaire,par exemple.

Cependant, en vue de la solidarité trés élroile qui rattache entre elles ces
trois glandes, el parce que, la lésion de I'une produit généralement des alté-
rations non seulement dans les deux aulres, mais dans toutes les glandes &
séerétion interne,il est fort probable,comme le sontient Sancte de Sanctis,
que dans la genese de I'infantilisme— thyroidien,hypophysaire ou testicu-
laire — collaborent en général, plus ou moins activement, par lésion di-
recte ou secondaire,voire par simple trouble fonctionnel,le corps thyroide,
I'hypophyse, le testicule et encore les autres glandes i sécrétion interne,
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sans qu'on puisse dégager, d’une fagon un peu précise, la part respective
qui revient a chacune de ces glandes dans le résultat final (1).

EL dans I'ensemble de troubles évolutifs qui se donnent rendez-vous;
s’enchevélrent el se confondent chez le méme sujet, il y a parfois, d colé
de quelques phénomenes d’arrét (organes génitaux et caractéres sexuels
secondaires) ou de ralentissement, des phénoménes de précocilé et d'aceélé-
ration (croissance des os). L'évolulion du développement est ainsi troublée
suivant les organes el les tissus en deux sens toul a [ait opposés ; ce qui
produit des anomalies morphologiques étranges, d'un contraste [frappant,
contradictoire au premier chel — comme chez le géant José Lopes.

*
L

Maintenant, el revenant i notre point de départ apreés cette discussion
sur les fonctions des glandes & sécrétion inlerne, il me semble pouvoir éta-
blir, comme fort probable, que I'élat morphologique et dystrophique du
géantJosé Lopes est essentiellement, mais non exclusivement, da a I’hy-
pertrophie de I'hypophyse. Car, tout d'abord, cetle Iésion initiale peut
avoir provoqué des multiples lIésions secondaires dans les aulres glandes;
el en conséquence, I'hypophyse, en oulre de son action directe, a pu
agirindirectement, par l'intermédiaire de ces glandes, sur Iévolution de
la croissance. Ces lésions secondaires sonl ainsi a la foisun effet et une
cause.

Ensuite, la cause qui a provoqué la lésion hypophysaire peut s’adresser
aussi direclement aux aulres glandes.

Tachons d’éclairer ce dernier point ; et dans ce but cherchons la cause
de cette lésion.

L’hérédité similaire du gigantisme, quelquelois signalée, n’exisle pas
chez José Lopes, qui est le seul géant de sa famille, ol sont assez fréquentes
les pelites tailles. Mais, & défaut d’hérédilé similaire, faudra-t-il ineri-
miner 1'hérédité névropathique du coté maternel, qui a aussi frappé son
frére et encore la petitesse du pére et de la mére, qui, en définitif, consti~
titue, elle aussi, comme le gigantisme, un trouble de la fonclion dudéve-
loppement ?

On peul objecter que les sceurs du géant sont indemnes. Mais, puisqu’elles
sont plus dgées, esi-il légitime de penser que la lare hérédilaire, pour se
porter exclusivement sur les deux enfants plus jeunes, a élé aggravée

(1) Cette collaboration, cette multiplicité des lésions glandulaires, avec l'ige et le
degré du trouble, expliquerait peul-étre mieux que la mulliplicité des fonctions de la
glande thyroide, & cet effet invoquée par le prof. Brissaud (et sansen tout cas la né-
gliger) les variétés cliniques de linfantilisme.
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par I'dge plus avancé des parents au moment de la conception de ces en-
fants ?

En tout cas,et quoi qu’il en soit de ces antécédents héréditaires, il me
semble certain que José Lopes est de lui-méme un dégénéré. Jestime qu'’il
porte plus de stigmates physiques (arrét de développement de 'appareil
sexuel, absence des caracléres sexuels secondaires, strabisme, oreilles iné-
gales et mal conformées,elc.) et psychiques (frigidité absolue,débilité men-
tale, enfantillage de I'intelligence el du caractére, elc.) qu’il en faut pour
caractériser la dégénérescence.

Et dés lors, la cause qui I'a atteinl, quelle que ce soil, mais qui en
somme esl de nature dégénéralive, pouvait ne pas limiter son action di-
recte & I'hypophyse ; elle élail bien capable de frapper les autres glandes
i sécrélion interne, tous les organes, lous les Lissus. sans rien épargner.

On sait comme la dégénérescence est coulumiére de cette multiplicité de
lésions.

Dans ce recueil, j'ai autrefois insisté d'une facon particuliére sur I'héré-
dité neuro-pathologique comme une des causes primitives, lointaines,
de l'infantilisme vrai. De méme que I'hérédité syphilitique etalcoolique,
ai-je-dit, elle peut produire, a coté des cas vulgaires de dégénérescence
qui encombrent les manicomes, « une dégénérescence loute spéciale, une
dégénérescence a type infantile, constituée par la fusion des caracléres de
la dégénérescence menlale avec caracléres de I'infantilisme du type Bris-
saud (1) ».

Tous ces infantiles ne seraienl done que des dégénérés.

J'ai émis celle opinion en I'élayant sur un cas clinique que je crois
assez démonstratif, el jai é1é heureux de la voir acceptée par le professeur
Brissaud dans les lermes suivants : «... la simultanéité de plusieurs lé-
sions distinctes (dans le myxcedéme, en particulier congénilal) est conforme
a cette loi formulée pas Geolfroy St-Hilaire, en vertu de laquelle il n'y
a pas d’anomalies isolées. Une anomalie en appelle forcément une autre ;
el dans cet ordre d'idées nous nous rallions absolument i la thése récem-
ment soutenue par notre colligue Magalhaes Lemos (de Porto), qui voil
dans tous les cas d’infantilisme — général ou partiel — des syndromes de
dégénérescence (2). »

Eh bien, il doit en étre de méme pour I'immense majorité des géants,
qui, eux aussi, comme José Lopes, ne sont, en général, que des dégénérés
au premier chel — des monstres el des malades 4 la fois. On peut dire,

(1) Loe. cil., p. 5.
(8) E. Bussaup, Linfaniilisme vrai, Nouvelle Tconographie de la Salpétriére, 1007,
p. 16.
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d'une facon générale, que le gigantisme est, en lui-méme et directement,
I'indice d’une constitution dégénéralive.

Il faut donc s’attendre & trouver chez les géants des lésions multiples
(glandulaires ou autres), comme d'ailleurs le démontrent les autopsies de
Simon Bolis, Lady Aama, etc. ; et il y a lieu d’en prendre note dans I'ex-
plication du tableau clinique que le gigantisme présente dans chaque cas
particulier,

En tout cela, il va sans dire, ¢’est I"dge auquel survient le trouble du
développement, qui y joue un role de tout premier ordre, comme ['ont
fait remarquer Brissaud et Meige.

« Il est bien entendu,dit Meige,qu'une lésion,rigoureusement la méme,
chez 'homme adulte ou chez I’enfant, produit des effets dystrophiques
absolument dissemblables. »

*
xw

Si maintenant, I'esprit dégagé de toule idée préconcue, nous jelons un
coup d'eeil d'ensemble sur les faits relevés dans I'observation du géant
portugais,il me semble que nous pouvons formuler les principales conclu-
sions suivantes :

1° 11 exisle un type de giganlisme infantile,caraclérisé par la coexislence
d'une taille trés élevée avec les caractéres essentiels de I'infantilisme vrai,
el assez dislinet, dans les cas purs, du type de giganlisme acromégalique.

2° Cependant, ce premier Lype peut sassocier a I'acromégalie ; il forme
ainsi un type mixte constitué par la combinaison du gigantisme infantile
et de I'acromégalie.

30 De plus, celle associalion peut se manifester non seulement sur le
lard, et en deux lemps successifs, comme c’esl la régle ; c'est-a-dire, dans
I'dge adulte, lorsque le temps de la croissance est complalement ou & peu
pres passé (géants Charles, Mazas, Tchang, Ko...), mais elle peut aussi
débuter d'emblée, bien avant que les cartilages épiphysaires soient ossifiés,
dans une époque trés rapprochée de la naissance, et peut-étre méme avant
celle-ci (géanl José Lopes).

4o Trés vraisemblablement Lhypertrophie hypophysaire,lésion commune
du gigantisme et de I'acromégalie, peut étre parfois congénitale, comme
semblent le prouver les troubles oculairves de José Lopes.

3° Le gigantisme et I'acromégalie semblent tenir d'un seul et méme trou-
ble de la fonction ostéogénique.

6° L’élat morphologique et dystrophique du gigantisme infantile parait
8tre essentiellement da a I'hypertrophie de I'hypophyse, qui semble étre
sa lésion causale, du moins dans I'immense majorité des cas. Mais il est
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fort probable, presque certain, que les autres glandes 4 sécrétion inlerne
(le corps thyroide el les glandes sexuelles en particulier) collaborent dans
le résultat final, plus ou woins activement, et par lésion directe ou secon-
daire.

7° Toul en admeltant I'existence du gigantisme acquis, indépendant d’une
prédisposilion congénilale, et développé sous l'influence exclusive de
causes accidentelles (infeclions, inloxicalions, elc.) agissant aprés la nais-
sance il faut, dans ['étiologie de ce trouble de la fonction ostéogénique, et
comme sa cause primordiale, faire une place importante a I'hérédité (simi-
laire, névropathique, syphilitique ? etc.) eZ peut-étre encore aux influences
pathogéniques de la vie feetale qui, s’exergant sur l'organisme pendant la
période embryonnaire, auraient une action assez analogue a celle de I'hé-
rédité.

8° Enfin, on peut dire d'une fagon générale que le gigantisme est en
lui-méme et directement, V'indice d'une constitulion dégénérative.
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OSTEOMALACIE

Ses rapports avec les altérations des glandes eudocrines.
(G. Marinesco, C. Parhon ol J. Minea).
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FACULTE DE MEDECINE DE BUCAREST

CONTRIBUTION A L'ETUDE

DE L'OSTEOMALACIE
DANS SES RAPPORTS AVEC LES ALTERATIONS DES GLANDES ENDOCRINES.

PAR
G. MARINESCO, C. PARHON et J. MINEA
(de Bucarest).

L’'ostéomalacie ne représente pas, selon beaucoup d'auteurs et c’est éga-
lement notre avis, une entité morbide, n'élant en réalité qu'un simple
syndrome. :

Des causes et probablement des mécanismes multiples peavent y con-
duire.

Les auteurs qui ont cherché a éclairer la pathogénie de l'ostéomalacie
ont invoqué surtoul deux grands facleurs : I'infection et les troubles de la
nutrition générale.

Nous avons eu l'occasion d’étudier, au double point de vue clinique et
anatomo-pathologique, plusieurs cas d’ostéomalacie qui nous ont permis
d’apporter une certaine contribulion a la pathogénie de ce syndrome.

Nous commencerons par donner ['observation de nos cas pour discuter
ensuile la valeur des faits que nous avons observés et les conclusions gé-
nérales qui nous semblent en découler.

OssgrvAaTion I (Pl. Vet VI).

Dans le premier cas il s’agit d’une créline sourde-muelte que I'un de nous
connait depuis plus de six ans. Elle était porteuse d'un goitre volumineux,
présentait de grosses altérations dentaires, un degré assez accusé de cyanose
des lévres el peut-étre une trés légére infiltration des tissus de la face.

La malade mangeait d'elle-méme, était propre et était capable de marcher.

Pourtant elle avait 'habitude de rester la plupart du temps couchée, et quand
alle restait assise elle gardait longtemps la méme position, le tronc courhé en
dvant et les avant-bras en demi-flexion sur les bras,

Cette malade fut opérée pour son goitre au mois de juillet 1908. Depuis

lors son état s'est aggravé. La démarche devient impossible, son tronc s'est
XXV 3
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“déformé, de sorle qu'su mois d'octobre, quand nous avons examiné attenti-
vement cette malade on conslatait les faits suivants :

La malade dont ’age apparent est d’d pen prés 40 ans (1), garde d’ha-
bitude le décubitus latéral gauche ou droit, les membres inférienrs étant en
flexion.

La téte de conformation normale, un peu aplalie dans le sens transversal,
couverte de cheveux noirs parsemés d'autres blancs.

Les cheveux sont assez denses bien que dans cerlaines régions ils soient plus
rares.

Le front de moyennes dimensions, vertical, présente quelques rides Lrans-
versales. Les artéres temporales sineuses s’observent de loin.

Les oreilles plutdt petites, éloignées du crine, les lobules petits et adhé-
rents.

Les sourcils assez fonrnis ne sont pas plus rares dans leur moitié externe,
La malade ne présente donc pas le signe du sourcil.

Les ouvertures palpébrales sont égales et les téguments ridés au-dessous des
paupiéres inférieures. Les pupilles sont égales.

Le nez trés légérement aplali vers sa racine. La pointe mince. Les narines
allongées dans le sens antéro-postérieur.

Les sillons naso-géniens prononcés, surtout du coté droit. Les téguments des
joues un peu infiltrés et piles.

La commissure labiale gauche un peu plus abaissée que celle du coté opposé.
Les lévres un pen renversées.

Entre la lévre supérieure et la cloison des fosses nasales, on observe un
sillon transversal trés évident.

La lévre inférienre plus épaisse que la supérieure proéminant hors de la
bouche.

Entre les deux lévres, on observe une dent canine dont la pointe comprime
la lévre supérieure.

Au-dessous de la lévre inférieure, on observe un sillon dont la concavilé
regarde en bas, il est formé par le renversement de cette lévre.

Les téguments faciaux, ridés, semblent trop larges pour les lissus sous-ja-
cents.

L'expression de la figure est celle du dégodt. La circonférence crinienne
52 cm. 1/%.

La votite palatine Lrés ogivale. Les gencives sont tuméiiées et saignantes. A
la méchoire supérieure il ne présente qu'une seule dent,ou pour mieux dire le
reste d'une senle dent (canine) trés caride.

A la michoire inférieure on remarque les restes des incisives, de la canine
droite, des molaires,et an milieu de ce débris, il est curienx de noter la persis-
tance normale de la canine gauche.

La téte est enfoncée entre les épaules. Les téguments sont ridés dans toute

la région du con.

{1) Nous ignorons complélement ses antécédents.
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Les muscles sterno-masloidiens apparaissent comme denx cordes dures. La
fosse sus-sternale énorme laisse apparaitre une cicatrice opératoire due i l'en-
levement du goitre. Les fosses sus-claviculaires trés prononcées des deux edtés.

Le thorax aplati dans le sens transversal est par contre proéminent en avant
et en arriére ol on constate une cyphose trés prononeée. Les épaules trés rap-
prochées de la ligne médiane. Le bord supérieur des muscles proéminent
comme une corde tendue.

La face postérieure de deux omoplates regarde en debors. Ces os se trouvent
sur la partie latérale du thorax comme chez les oiseaux.

La muscnlature de la face postérieure du thorax semble (rés réduite. Les
vertébres sont bien visibles.

Sur la face antérienre du thorax, on observe que sa partie supérieure pré-
sente une direction oblique en arriére, I'inférieure proémine en avant, de sorte
qu'au niveau de I'union du manubrium sternal avee le corps de cet 0s on re-
marque une saillie angulaire.

Les deux clavicules ont pris une direction trés oblique se rapprochant de la
verticale & cause de la position des épaules qui sont haussées et rapprochés de
la ligne médiane.

On coostate une fracture consolidée de la. clavicule droite dans son tiers
interne.

Les bords inférienrs des museles pectoraux sont bien visibles.

Les glandes mammaires, petites, flasques,gardent encore assez de lissu glan-
dalaire, ainsi qu'on peat se rendre compte par la palpation.

Daus les creux axillaires trés profonds il y a quelques poils bien rares.

La partie inférieure de la face postérienre du thorax trés aplatis dans le
sens antéro-postérieur.

L’hémithorax gauche proémine en arriére,tandis que la moitié opposée sem-
ble plutdt portée en avant.

La colonne vertébrale présente dans la région dorsale inférienre une légére
scoliose dont la concavité regarde & droite.

La forme du bassin se dessine parfaitement sous les téguments. La parlie
inférieure du thorax semble enfoncée dans le bassin, ce qui détermine vn plis-
sement trés accusé des téguments de la région antérieure et latérale de 'abdo-
men. La palpation montre que les derniéres cOles viennent en contact avec la
créte iliaque.

Le tissu adipeux du mont de Vénus est disparu. Les poils de cetle région
sont rares et trés minees.

Les membres supérieurs gardent d’habitude la position en demi-flexion. Le
tissu adipeux et leurs muscles sont tris réduits et les tendons se dessinent sous
les téguments.

Les espaces inlermétacarpiens sont profonds. Les extrémités des dmg!s sonl
froids et de coloration rouge violacée.

Les phalangettes sont ];ypertroplnées. mais cette hypertrophie semble tenir
aussi a l'infiltration des parties molles.

Les ongles striés dans le sens longitudinal et [riables,




36 MARINESCO, PARHON ET MINEA

En ce qui concerne les membres inférieurs, on constate que les cuisses sont
d'habitude demi-fiéchies et il en est de méme pour les jambes.

Les triangles de Scarpa des deux cotés trés évidenls. On peut palper et aper-
cevoir facilement les ganglions inguinaux.

La musculature du bassin et des membres inférieurs est trés réduite.

Sur la partie externe de la cnisse droite on trouve un nodule ayant les di-
mensions d'une noix.

Le pied droit en demi-flexion dorsale, les orleils légerement échis, les
mélacarpiens sonl également en [lexion, de sorte que Varticulation tarsométa~
carpienne est saillante, ce qui ne s'observe pas du ¢ot# opposé.

La voute plantaire droite est exagérée.

Les téguments dorsaux du pied gauche paralysé présentent un léger @déme
et la pression laisse un léger godet.

Le pied gauche en extension, la plante regarde en bas et en dedans. Cette
position tient & une paralysie traumatique du scialique gauche.

La malade exécule tous les mouvements, excepté ceux du terriloire du scia-
tique paralysé. Mais la rétraction tendineuse diminue l'amplitude de cerlains
d’entre eux. Les mouvements sont lents.

La malade garde quelques instants la position qu’on imprime i ses membres,
La marche est impossible surlout i cause de la rétraction tendineuse des mus-
cles postérieurs de la cuisse.

En lui soulevant le membre supérieur et en le laissant tomber de lui-méme,
la chute se fait lentement et en plusieurs temps.

Les mouvements passifs dans |'articulation scapulo-humérale sont trés limi-
tés. Dans plusieurs autres articulations, ils sont également réduits & cause des
rétractions tendineuses que nous avons déjh signalées.

Si on essaie de dépasser une certaine amplitude, les mouvements deviennent
douloureux et la malade gémit.

Aux membres inférieurs, on constate que la [lexion et I'extension des cuisses
est réduile. Il en est de méme pour les mouvements d'abduction et d’adduction
qui sont doulourenx.

Les mouvements passifs dans l'articulation du genou tibiotarsienne et des
orteils du coté droit sont limilés.

Du c6té ganche (paralysé) eces mémes mouvements passifs s'exécatent facile-
ment. :

La marche est impossible.,

La sensibilité douloureuse est conservée, et il en est probablement de méme
pour les autres formes de sensibilité,bien que I'état psychique de la malade ne
nous permette pas d'obtenir 4 ce point de voe des renseignements plus précis.

Le réflexe rotulien est conservé bien que le mouvement de la jambe ne se
produit pas & canse des rétraclions ci-dessus citées. On observe en revanche
d’une fagon bien nette la contraction du quadriceps.

En outre, la percussion du tendon rolulien détermine une contraction des
adducteurs et du droit interne de deux cotés (réflexe contra-latéral de Pierne

Manig).
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Le réflexe achilléen ne se produit pas (i canse de la vétraction tendineuse (?)
du cbté droit et de la paralysie du coté gauche).

Les réflexes tricipitaux existent. Les réflexes massélérin etaygomallqua sont
exagérés.

La percussion de I'apophyse styloide du radius détermine la flexion del'avant-
bras sur le bras et une série de trémulations du biceps. On observe en méme
temps des contractions fasciculaires dans le deltoide.

La percassion de la téte du péronée détermine des contraclions dans le biceps
croral.

La percussion de la tubérasité interne du tibia détermine la contraction des
- adducteurs.

La percussion des différents autres muscles determlne leur contraction. Le
réflexe plantmre ne se produit pas.

La percussion des différentes branches du facial détermine la contraction
des muscles des territoires respectifs (signe de Weiss). On constate également
le signe de Trousseau, bien que le phénoméne ne soit pas assez accusé.

L'examen de I'excitabilité galvanique a donné le résultat suivant :

En excitant le tronc du facial au niveau du trou stylomastoidien avec un
courant de 4 m. 1/4, on peut obtenir des secousses Lrés évidentes au moment
de la fermeture du circuit. Les secousses s’observent dans les orbiculaires des
levres et des paupidres, dans les zygomaliques, dans le sourcilier.

En excitant le facial supérieur avec un conrant de 4 m. a. on n'observe pas
de secousses. Par contre, avec 1 1/& m. a. on observe des secousses dans les
orbiculaires.

En outre le courant diffuse facilement, car on observe en méme temps des
secousses dans les museles des lévres.

L’excitation de fermeture des branches huceales avec un courantde 1 m, 1/2
détermine des secousses dans les muscles des lévres.

Avec un courant de 3 milliampéres on obtient le tétanos musculaire qui est
encore plus marqué avec un courant de 3 1/2 ou & m. a.

L’excitation d'ouverture avec un courant de 2 et 3 milliampéres ne détermine
pas de secousses. Mais elles apparaissent avec un courant de 3 1/2 m. a.

Les pouls, 102 par minute. La tension sanguine & I'artére radiale 16, au
sphygmo-manométre de Potain.

Les bruits cardiaques semblent normaux.

Le foie n’est pas augmenté ni diminué de volume en jugeant par le résultat
donné par la percussion. La rate est percutable sur une étendue de 3-4 travers
de doigt. Les fonctions digestives ne semblent pas altérées.

“La malade n'est pas constipée. Elle n’est pas menstraée.

Un traitement de quelques jours par le chlorure de ealcium (% gr. par jour)
amena une diminution importante de I'excitabilité électrique.

L'examen bactériologique du sang (ensemencement sur différents milieux),

[ait par le Dr Danielopolu a donné un résultat complétement négatif.

L’examen histologique nous donne le résultat snivant :

Dans le corps thyroide enlevé par I'opération, ainsi que dans la portion qui
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esl restée, on remarque une sclérose trés prononcée avee dégénérescence du
tissu conjonctif qui reste incolore sur les coupes colorées par I'hématoxyline-
éosine. Ce tissu englobe des follicules dont un hon nombre sont dilatés. 1l
contient du colloide avee des réactions colorantes normales.

La coloration au schralach montre que les cellules scnt riches en granulations
thyroides.

La paroi des vaisseaux a subi également la dégénérescence graisseuse.

L'hypophyse est constituée surtout par des cellules cromophobes, mais on
remarque aussi des régions ot les cyanophiles sont assez nombreuses. Les
sosinophiles sont par contre absentes ou 4 peu preés.

On observe de rares follicules contenant du colloide hématoxylinophile.

Le tissu conjonclif est plus développé qu’a I'état normal.

Les capsules surrénales ne présentent pas de lésions, On peut noter tout
an plus une légére diminution de la graisse de la substance corticale.

La substance médullaire bien développée ne semble présenter rien d’anormal.

Dans les ovaires, on trouve des cicalrices des corps jaunes,mais pas de folli-
cules, ni des cellules vpir.iaelmlas appartenant aux corps jaunes ou a la glande
interstitielle.

Lractivité glandulaire de ces organes est éteinte. L'examen histologique des
os montre surtout des grandes lacunes contenant de la substance médullaire et
provenant de I'élargissement considérable des canaux de Hawers. La substance
osseuse (décalcifiée) avoisinant ces lacunes est souvent moins colorée que celle
(jui ne vient pas en contact direct avec les canaux médullaires,

La moelle ne peut pas étre bien étudiée sur les conpes des os ayant séjourné
dans Iacide nitrique pour la décaleification. Mais sur des frottis ou des coupes
de la moelle provenant des régions en contact immédiat avec l'os, il ne nous a
pas éLé possible de tronver des clasmatocytes.

Osservarion 11 (Pl. VII et VILI).

Nous avons connu une deuxiéme malade, une vieille femme, présentant des
déformations rappelant celles de l'ostéomalacie sénile et chez laquelle nous
avons fait le méme diagnostic.

Nous ne possédons malheureasement pas I'observation de cette femme, la
malade étant dans un autre service et son observation n'ayant pas été prise.

Mais on sait que son poids était considérablement diminué et il en était de
méme pour sa taille. Elle restait presque tout le temps couchée, la téte enfon-
cée entre les épaules, les jambes fléchies.

Cette malade succombant, nous avons pn confirmer notre diagnostic, et il
nous a éé permis de pratiquer 'examen anatomo-pathologique qoi mnous a
donné des résultals trés iniéressants.

Voici ce que I'on conslate & la néeropsie de cette malade. 11 s’agissait d’un
cadavre considérablement émacié,

Les téguments séchés et trés atrophiés. Les cheveux grisonnants, trés raves
et courls, ayant une longueur d’i peine 45 centimétres. Sur la lévre supé-
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rieure et le menton on observe de rares poils. Le tissu cellulo-adipeux trés ré-
duit, presque disparu.

Le corps thyroide trés petit, ne pése que 8 grammes. Sa couleur est jaune-
rougedtre. La consistance semble normale.

Aprés I'enlevement du plastron sternal, on constate des adhérences pleu-
rales qu'on détache relativement facilement. Ces adhérences sont plus fortes &
la partie inférieure oit on ne peut pas les détacher sans déchirer le poumon.
Du coté droit on ne constate rien d’anormal.

Le poumon présente une coloration brune noiritre, Ou ne constate pas
d'induration des sommets. Le lobule inférienr gauche est congestionné, mais
on ne constate pas de régions atélectasiées.

Il semble exister un petit reste de thymus de la couleur de la graisse. Le
ceeur relativement petit. Sur sa face antérieure, on constate une certaine quan-
Lité de graisse qui manque sur sa face postérieure. Sa masculature est flasque,
friable et d'une coloration rouge-pile. Sur une coupe on constate des pelits
foyers fibreux sous la forme des ilots blanc rougeitre qui tranchent sur la
coloration du tissu musculaire. La valvule mitrale n'est pas altérée. Le ventri-
cule droit est dilaté et sa musculature amincie. Il en est de méme pour |'oreil-
lette dans la cavité de laquelle on trouve des caillots anciens. Les valvules des
artéres pulmonaires sont normales. Les valvnles aortiques présentent un léger
épaississement. Sur la surface intérieare de I'aorte, on trouve quelques pla-
ques blanchitres dont une prés de P’artére coronaire antérieure, plus grande,
dure et calcifiée. Sur la crosse on ohserve également quelques plaques qui se
continuent sur le trone brachio-céphalique et I'aorte thoracique. Le calibre
de I'aorte est un peu petit.

Le foie trés petit ne pése que 470 grammes. Il présente une couleur rouge
brune. Sur une coupe, le tissu conjonctif semble hypertrophié. Dans la vési-
cule biliaire on tronve un gros ealenl biliaire ayant les dimensions d’une
grosse prune. Le rein est petit et la capsule se détache relativement facilement
bien qu'avec un peu de la substance rénale.

La substance corticale réduite & peu prés & la moitié. Les pyramides sont
piles. Le rein gauche pése 85 grammes. La capsude splénique est trés épaissie
(périsplénite) spécialement vers le pole supérieur ou la capsule présente l'as-
pect d'une plaque nacrée.

Sur une coupe on constate que la pulpe splénique est ramollie, sa coloration
est rouge pile et parsemée de petils ilots blanchitres.

La capsule surrénale droite pése 9 grammes, elle est entourée d'une zone
adipeuse trés réduite.

La capsule gauche n'a pas été trouvée. A sa place on a trouvé deux petils
nodules des dimensions d'une lentille rappelant par leur coloration et aspect
la capsule surrénale.

Le paneréas, de coloration janne-grisitre montre sur une coupe que son tissu
est chargé de beaucoup de graisse.

L’estomac semble réduit de volume et sa musculature atrophiée. L'intestin
gréle, long de 5 métres, présente également une diminution de son calibre.
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Les ovaires pelits, scléreux. L'ulérus est petit, rétracté,

Le gros intestin, long de 1 m. 60, semble présenter également une réduc-
tion marquée de son calibre.

Les os présentent des altérations trés accentudes mais variables suivant les
régions.

C’est ainsi que la calotle erinienne est épaissie,mais les tables de tissn com-
pact sont beancoup amincies et le tissu spongieux est angmenlé.

L'humérus présente un aminciszement considérable du tissu compact et un
agrandissement paralléle du canal médullaire. La moelle osseuse trés ahondante
qui remplit ce canal élargi est rouge jaunitre.

La coloration des os est rougedtre, ce qui tient probablement & I"amincisse-
ment de la substance compacte qui est devenne translucide, laissant voir la
coloration de la moelle.

Il faut toutefois remarquer que les alléralions osseuses ne sont pas parlout
égales. C'est ainsi qu'elles sont trés sccenluées & 'humérus et un peu moins
aux os des avant-bras. lci la substance compacte est devenue spongieuse,mais
I'élargissement du canal n'est pas si accentué et la moelle a la coloration jaune
de la moelle en repos.

Dans les phalanges on rencontre de nouvean un amincissement trés impor-
tant de la substance compacte avec prolifération de la moelle qui élargit les
espaces du tissu spongieux qui semble plus abondant. Les articulations ne sont
ni déformées, ni tuméfiées.

Méme élat pour les os du bassin. On trouve dans ces derniers, comme dans
les phalanges, de la moelle rougeitre rappelant celle des os jeunes.

Dans le [émur la rarvéfaction est moins accusée que dans I'humérns, mais
on constate pourlant ici encore I'élargissement du canal médullaire, 'amincis-
sement et la transformation spongieuse du tissu compact,

La moelle a une coloration joune-rougeitre. Dans les os de la jambe, la
moelle est jaune.Le tissa compact des diaphyses est transformé en grande par-
tie en tissu spongienx, mais le canal médullaire n'est pas trés élargi.

Dans les os des orteils la moelle est jaune-rougedtre el le tissu compact Lrés
aminei. On peut trés facilement couper transversalement la phalange avec un
bistouri.

Voici maintenant le résultat obtenu par I'examen microscopique des organes.

Le corps thyroide. — Dans les [ollicales thyroidiens et i la périphérie de
la colloide on voit par ¢i par la des espiees de vacuoles remplies de granulations
colorées de la méme facon que le colloide. Dans certaines vésicales la substance
colloide est rétraclée & la périphérie, en formanl un espace entre la paroi du
follicule et le colloide, ce qui est di probablement & I'aclion des réactifs.

Parmi les follicnles de 'organe, on observe une masse souvent homogéne on
parsemde de quelques noyanx et se continuant dans les espaces interfolliculaires.
Parfois ces masses occupent une vaste surface parmi les follienles en se rami-
fiant dans diverses directions et ocecnpant dans le champ du microscope une
grande partie de la coupe. La coloration de celte masse est variable, rose pile
ou bien rose pourpre.
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Parfois 4 la surface de cette masse on remarque des espéces de fentes don-
nant naissance & des images variées pouvant ressembler 4 un arabesque. Au-
dessous de la capsule on voit des veines considérablement dilatées et remplies
de sang.

Le tissu interstitiel augmenté en certains endroits, contient des vaisseaux
dont la paroi est épaissie.

Mais en général,dans le centre de la glande aussi, le tissu interfolliculaire est
constitué par cetle masse disposée én forme de réseau et sur la nature de la-
quelle, sans élre tout & fait affirmalif, nous pensons que ¢’est du colloide épan-
ché dans des espaces et des fentes de nature lymphatique.

L'hypophyse présente & la périphérie un foyer de sclérose sous-capsulaire
et dans la partie moyenne de la glande, qui attire I'attention par la réaction des
cellules, la forme des follicules et I'hyperplasie du tissu conjonctif. En effet, on
voit disséminés quelques follicules de dimensions variables séparées par des
bandes ou trabécules importants du tissn conjonetif. Les cellules ont la réac-
tion cyanophile, tandis que celles du reste de 'organe réagissent différemment,
et il s’agit des cellules éosinophiles.

Le colloide s’observe dans une région limitée contenant des follicules dilatés,
au voisinage du lobe nerveus.

Toujours au voisinage de ce dernier, on observe une dilatation marquée des
vaisseaux qui sont remplis de sang.

Sur une conpe du foie, on ne constate des lobules hépatiques avee leur as-
pect radiaire qu'a la péripliérie de la conpe.

Dans le centre de la coupe on ne distingue plus de lobules, mais des masses
confluentes de cellules hépatiques profondément altérées.

En effet, ces cellnles sont constitudes en général d'un pen de protoplasme
dont l'aspect est uniforme et le noyau diminué de volume.

Les cellules sont disposées sous forme de séries, parfois isolées, de forme
variable, rondes, oblongues ou irrégulierement polygonales.

L'aspecl est tout autre a la périphérie ot on observe eu général la disposi-
tion en lobules. Mais méme ici on n’observe pas clairement la disposition des
lobules hépatiques.

Les trabécules cellulaires sont désorientés. Les vaisseaux capillaires intralo-
bulaires sont trés dilatés, de sorte que les séries cellulaires sont éloignées. La
dilatation vasculaire arrive parfois jusqu'd I'hémorragie.

Dans le pancréas on constate une grande abondance du tissu adipeux. Dans
le tissu glandulaire lui-méme, on observe & colé des régions dont les acini
présentent leur structure normale, d'autres présentent des Iésions nécrotiques

“et atrophies marquées de cellules.

Dans les régions normales, on constate des flots de Langerhans présentant
également leur structure normale.

Les reins n'ont pas élé examinés,

La capsule surrénale, — Dans la substance glandulaire les noyaux cellu-
laires sont bien colorés. Par contre, les noyaux de la subslance trabéculaire
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sont piles. Les cellules de cetle deruiére sont tassées et disposées sous forme
de tubes. Mais on n’observe pas la disposition trabéculaire. Les cellules sont
petites, leur noyau est pile el le protoplasme péle également, pen distinct et
conténant de fines granulations. Dans certains endroits, on remarque des
masses noires dans Iintérieur desquelles on observe des noyaux de lympho-
cytes. Avec un plus fort objectif, on distingue an contour cellulaire dans I'in-
térienr duquel il existe une quantité de noyaux et du pigment noir. Tl s’agit
probablement des macrophages qui ont ingéré des restes de leucocytes ou d'an-
tres substances.

Il y a nussi des régions oh on observe une quantité trés marquée de bulles
graisseuses extracellulaires. .

Parfois on observe parmi ces bulles des infiltrations cellulaires. La subs-
tance réticulée est infiltrée de pigment. Ces granulations pigmentaires ne se
colorent pas par le scharlach en rouge orange comme le lypochrome, mais en
rouge brun. Mais il est vrai que, méme dans cette région, il existe aussi des
cellules infiltrées de lypochrome et qui contiennent parfois des cristanx de
protagon. '

A la limite de la substance réticulée et trabécalaire on voit, par endroit, des
vaisseaux capillaires trés dilatés, remplis de sang et disposés sous forme de
résean. Parfois on trouve # ce niveau une masse de cellules glandulaires dont
certaines infiltrées de lypochrome et formant des nodules circonscrits par nn
annean de tissu conjonetil,

Sur d'autres coupes provenant d’autres régions, on peul voir par ci par la
Ia disposition en couches glomérulaire et trabéculaire, mais dans lenr plus
grande étendue les trabécules sont confluents en formant des canaux irrégn-
liers qui ne permettent plos une délimitation de cette substance.

Sur la surface de cette masse il existe des nodules lymphocytaires dont la
forme et la grandeur est variable. Parfois ces derniéres font une infiltration
diffuse au milien de laquelle on observe un nombre assez marqué de cellules
plus grandes, probablement des macrophages.,

On peut exclure une prolifération du lissu interstitiel. Bien que le processus
pathologique inléresse le tissu parenchymateux, on n'observe pas une phase de
selérose. En ce qui concerne la substance médullaire, nos coupes ne nous per-
mettent pas d’alfirmer si elle est altérée ou non.

Dans les centres nerveux. on observe que le lipochrome des cellules est
abondant, ce qui tient & P'ige de lo malade. Mais la méthode de Nissl, comme
celle de Cajal, ne nous a pas permis de trouver des modifications appréciables,

Les nerfs présentent des altérations consistant en disparition d'un certain
nombre de fibres, fragmentation des autres, ete.

Les museles (deltoide, demi-membraneux, long péronier, ete.) présentent
des altérations marquées consistant en atrophie d’nn grand nombre de fibres,
dont le volume n’atteint parfois que le cinquigme ou méme moins de celui des
fibres normales. Les noyaux sont proliférés et disposés en chainettes ou en
amas irréguliers. Par endroits ils remplissent presque la goine de sarcolemme
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dont la substance contractile a disparu. La coloralion au scharlach montre des
granulations lipoides surtout dans le voisinage des noyausx.

Dans les fibres moins altérées, la striation transversale est conservée. Plu-
sieurs présentent une exagération de la striation longitudinale. Enfin on ob-
serve des divisions longitudinales de certaines fibres.

Les os montrent I’élargissement des canaux de Hawers et "amincissement de
la substance compactle.

Osservarion 111 (P1, VIL et VIII).

Enfin nons avons en 'occasion d'étudier au point de vue anatomo-patholo-
gique un troisieme cas qui offre beaucoup d'intérét parce qu'il s’agit d’une
trouvaille de nécropsie et que la lésion thyroidienne constatée dans ce cas a
été prévue d’avance aprés I'examen des os.

Nous avons cherché pour comparaison des os normaux. Or a la nécropsie
d’une vieille femme provenant également d'un autre service nous constatimes
avec surprise des altératious osseuses semblables & celles du cas précédent.

Etant donné nolre expérience antérieure, nous avons pensé immédiatement
4 une altération thyroidienne et nous avons pu constater en effet que le corps
thyroide pesait 40 grammes, étanl formé d’on nodule calcifié pesant i lui=
seul 10 grammes, et d’'une portion plus grande dont la coloration ne rappe-
lait nullement celle de la glande normale.

Sur une coupe on constate que I'organe présenle une coloration janne serin
franche qui devient verditre aprés la fixation dans la solution de formol
(10 0/0).

Au microscope on constata une sclérose trés manifeste de la glande. Le tissu
conjonctif est partont proliféré. En revanche on ne voit nulle part-des folli-
cules normaux. Les follicules dont le volume est trés rédnit ont une forme
arrondie et contiennent chacun une goutte de colloide colorée en violet par
I'hématoxyline-éosine. Les cellules de la paroi folliculaire sont en général
aplaties, endotéliformes. On voit souvent des capillaires remplis de sang. Par ci
par li on remarque une congestion marquée allant jusqu’a ’hémorragie.

Dans certains endroits les follicules sont disparus probablement a la suite
d’un processus de nécrose et on n'observe plus que des images effacées, qu'on
pourrait comparer a I'ombre des follicules ou des capillaires sanguins.

A la périphérie de I'organe on remarque une zone ou les follicales, avec peu
ou sans colloide, rappellent les [ollicules embryonnaires. Entre ces follicules on
observe des capillaires dilatés.

La coloration au rouge scharlach montre une abondance extraordinaire de
la graisse. Cette substance se tronve en grande abondance dans toutes les cel-
lules des follicules et surtont dans celles de la zone périphérique que nous
venons de mentionner. En outre tous les vaisseaux, surtoul les vaisseaux plus
petits et les capillaires se sont colorés intensivement en ronge, ce qui montre la
quantité énorme de graisse contenue dans leur paroi.
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Sur une section de ovaire on ne constate pas de follicules ni de corps
jaune en état d'activité.
~ Mais on constate des corpora albicantia contenant une grande quantité de
graisse ainsi que le montre la coloration au scharlach,

Les parois des vaisseaux se colorent également d'une facon intense par ce
méme colorant, ce qui montre également leur grande richesse en graisse.

A la périphérie de l'organe nous avons rencontré quelques trainées de cel-
lules d’aspect épithélioide et contenant également des granulations graisseuses
et représentant probablement des cellules de la glande interstitielle.

L’hypophyse est représenté surtont par des cellules chromophobes et par un
certain nombre de cellules cyanophiles. On remarque un certain nombre de
follicules contenant du colloide hématoxilinophile. Mais ce mombre n’est pas
trés grand.

Le tissu conjonctif est plus abondant qu'a Iélat normal.

Un trés grand nombre de cellules contient & lenr intérienr des vacuoles assez
volumineuses.

M. Gh. Dumitresco a eu l'obligeance de rechercher les sels minéraux dans
les os de ces deux derniers cas.

Voici le résultat auquel il est arrivé.

Dans le premier cas I'os examiné contient 22,7282 0/0 sels minéraux, dont
3.0965 0/0 Ca0. !

Dans le second cas on trouve 38.2239 0/0 sels minéraux, dont 5.0506 0/0
Ca0.

Ainsi qu'on le voil, il existe une diminution considérable de sels minéranx
et de sels de calcium en particulier dans les os examinés.

Les épreuves radiographiques des os longs de ces deux derniers cas donnent
des résultats assez concordants, savoir : I'augmentation trés importante de la
transparence osseuse, |'élargissement considérable du canal médullaire sur le
comple de la substance compacte dont I'épaisseur est réduite & la moitié et
méme au tiers de celle qu'elle présente sur I'os normal. Enfin cetle méme
substance est transformée en une substance spongieuse et pauvre en sels miné-
raux, ce qui explique 'sugmentation de la transparence que nous venons de
signaler.

En résumé, il s'agit de trois femmes présentant comme troubles com-
muns des altérations osseuses considérables consistant en une réduction
tres importante de la substance compacte du tissu osseux avec transforma-
tion de cette derniére en substance spongieuse el ensuile en un élargisse-
ment nolable des espaces médullaires ainsi que du canal central par résorp
tion de la paroi osseuse.

Celle altération coexisle dans le premier cas avec I'ablation du corps
thyroide qui a éLé extirpé apres avoir subi la transformation goitreuse.
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Dans le second cas le corps thyroide élait trés petil (8 grammes) el pré-
sentant des altérations importantes.

Dans le troisieme enfin, celte méme glande, bien que’pesant 40 gram-
mes, élait infiltré de sels calcaires, présentait une sclérose trés avancée et
des allérations atrophiques des follicules dont la sécrétion élait avidement
altérée et dont un bon nombre avaienl complélement disparu.

Faul-il voir entre les alléralions osseuses et celles de la glande thy-
roide dans ces Lrois cas une simple coincidence, ou existe-1-il par contre une
relation plus étroite, le trouble dans le fonclionnement thyroidien étant
un facteur important — peut-étre le seul — dans la production du ramol-
lissement osseux.

En ne tenant compte que de notre expérience personnelle, celle derniére
supposition nous semble la plus probable.

(Vest ainsi que deux d’entre nous ont publié les observations de deux
cas d'osléomalacie sénile el dans les deux la glande thyroide fut trouvée
malade (1).

Dans I'un de ces cas le corps thyroide était transformé en un goitre pesant
120 grammes et montrait au microscope des altérations scléroliques, et la
transformation des follicules dont la plupart ne contenaient pas de colloide. 1I
yavail aussi des infiltralions calcaires.

Dans le second cas la glande ne pesait que 15 grammes et présentait égale-
ment des altérations scléreuses.

Dans un autre cas publié par I'un de nous avec M. Jiano (2), il s'agissait d’'une
jeune femme atteinte d’une scoliose trés prononcée ainsi que d'un goitre volu-
mineux. Ce dernier était apparu & I'époque prépubérale et la scoliose débuta
un an plus tard et marcha parallélement avec I'augmentation du goitre.

L'examen histologique de ce dernier (la malade a été opérée) montra une
transformation adénomatense du corps Lhyroide, transformation qui, dans cer-
taines régions, était si prononcée, gu’un observateur non prévenu auraiteu
beaucoup de peine & dire de quel organe il s’agit.

La substante collofde était dans ces régions complétement absente, el en gé-
néral les follicules élaient Lrés pauvres en celle substance.

Or la scoliose, quand elle ne peut pas s'expliquer par un trouble d'ordre pa-
ralytique ou par une anomalie osseuse, semble bien pouvoir étre considérée
comme une espéce d'ostéomalacie de la colonne vertébrale.

Mais ces cing cas que nous avons pu éludier par nous-méme sonl loin
d’etre les seuls démontrant I'existence d’une relation pathogénélique enlre
I’ostéomalacie el une altération de la fonclion thyroidienne.

La littérature médicale est assez riche en faits de cet ordre, bien qu’on
ne leur a pas loujours prété atlention qu'ils semblent mériter.
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C'est ainsi que nous pouvons citer d’abord la coexistence de I'ostéoma-
lacie ou des troubles voisins avec le syndrome de Basedow.

Il en était ainsi dans le cas de Koeren (3) ayant trait & une femme de 23 ans
atteinte depuis & ans d'un goitre avec palpitations et exophtalmie. Le cenr
élait hypertrophié, il y avait de la tachyeardie, du tremblement, des transsuda-
tions et le caractére « hystérique ». Elle a souffert aussi d’accés d'angine de
poitrine. On observe aussi des crampes qui fixaient les pieds dans lattitude
du pied-bot ?

Une fois les crampes intéressérent aussi les membres supérieurs. Le signe
de TrousseAu n’existait pas dans I'inlervalle des acees.

Dans le cours de la maladie il s’est produit aussi une cyphoscoliose. Elle a
perdu la voix, ne pouvant plus chanter.

REKLINGHAUSEN pratiqua I'examen anatomo-pathologique et trouva le cervean
trés gros, la substance grise particuliérement ronge.

Microscopiquement, pas de lésions nerveuses, on trouva un gros goitre el
un trés volumineux thymus. Le ceeur était hypertrophié, les ganglions lym-
phatiques tuméfiés et les follicules spléniques également. Les os se coupaient
facilement comme le hois pourri.

Ils présentaient beaucoup d'exostoses surtout au nivean d'insertion des
tendons.

Microscopiquement il y avait beaucoup de vaisseaux dans la substance cor-
ticale des os, les canaux de Hawers étaient élargis. Il y avail des exostoses
dans le canal médullaire.

Reklinghausen (4) diagnostiqua l'ostéomalacie.Il publia le cas dans Virchow's-
Festschrift (1881, Berlin).

L’autenr pense que I'ostéomalacie était conditionnée dans ce cas par le syn-
drome de Basedow et partage I'opinion de von Reklinghausen que le ramollis-
ment osseux était en rapport avec la vaso-dilatation des os.

Mais il doute si cetle affection osseuse est identique a I'ostéomalacie vraie
qui se développe a la suite de I'acconchement et est régionnaire, tandis que
dans son cas elle s'est développée, dit I'auteur, sur des bases nerveuses.

L’auteur a vu encore une malade ayant perdu la voix et les dents et présen-
tant une cyphoscoliose et dont le sternum et la colonne étaient douloureux i
la pression.

Deux autres malades oliservés par I'auteur se plaignent que les dents ont
commencé & souffrir depuis le déhut de la maladie.

Dans la discussion Goldscheider dit que dansun cas de Basedow il a examiné
les os sans trouver rien de particulier ; mais il vappelle que Charcot a trouvé
le métabolisme phosphoré altéré dans le syndrome de Basedow.

Dans Pobservalion de Himig (5),a la nécropsie d'une femme basedowienne,
les cotes furent trouvées trés friables et n'élaient plus représentées que par une
écorce nsseuse trés mince. Dans les os du bassin on trouvait des lacunes et
des parties décalcifiées. On tronvait la méme décalcification dans la colonne
vertébrale,
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Moebius (6) cite 'observation clinique d'une femme de 48 ans ayant en
4 grossesses et une fausse-conche, atteinte depuis la dernicre grossesse de
phénomeénes ostéomalaciques. Depuis cinqg ans; a la suite d’une frayeur, elle
présente le syndrome basedowien sans phénoménes oculaires. Le corps thy-
roide avait les dimensions du poignet.

Latzko (7) a observé dans plusieurs cas la coexistence du syndrome de Ba-
sedow avec I'ostéomalacie.

Dans un de ces cas il s’agit d’'une femme igée de 54 ans atteinte depuis 1879
du syndrome de Basedow, et depuis 1893 d'ostéomalacie.

Dans un autre cas, il s'agit d'une femme de 32 ans, ostéomalacique depuis
1893, qui en 1896 présentaiten outre des symptomes de tétanie el le syndrome
de Basedow.

Dans un troisidme cas Iostéomalacie datait depnis 1889, tandis que le syn-
drome de Basedow n’aurait appara que 5 ans plus tard.

Enfin dans un quatriéme cas le syndrome de Basedow aurait précédé de
7 ans l'ostéomalacie.

Dans la monographie de Hoenicke, nous trouvons que Latzko a observé dans
denx autres cas la coexistence de ces denx syndromes.

Un autre exemple de celte coincidence fut rapporlé par Hirschl (8), syn-
drome de Basedow depuis 1879 et ostéomalacie depuis 1893.

Dans le cas de Hofmeier (9), il s’agit d’une femme ayant eu treize grosses-
ses, alteinte d'une ostéomalacie ron puerpérale etayant éLé soignée auparavant
pour le syndrome de Graves. Le corps thyroide avait le volume d’un poignet.

Dans le cas de Hoenicke (10), il s’agit d’un homme de 47 ans ayant un pére
aliéné et qui souffre depuis 3 ou & ans de faiblesse et donleurs rhumatiques dans
les jambes. Il présente lui aussi des troubles psychiques, phénomeénes d’exci-
tation,

Le malade présente en méme temps une cyphoscoliose, de I'exophtalmie, le
signe de Graefe et de Mcebius. Les dents étaient cariées el émoussées. Il exis-
tait aussi vne hypertrophie thyroidienne. Le pouls était souvent mais pas tou-
jours fréquent. Tremblement des mains.

Les premiers troubles basedowiens dataient depuis 8 ans.

L'examen analomopathologique montre que les os criniens étaient trés min-
ces, légers, spongieux et se coupaient facilement.

La substance corticale étail amincie et le diploé élargi. Les cotes trés flexi-
bles et facilement coupables avec le couteau. La moelle était rouge foncé.
Altérations analogues pour le fémur qui pouvait se couper lui aussi, bien que
plus difficilement, avec un couteau.

Pas de tumeurs ni d’épaississements osseux.

Tolot et Sarvonat (11) ont publié I'intéressante observation d'une femme de
b2 ans présentant une tuméfaction thyroidienne depuis I'age de 20 ans. En
méme temps apparurent des palpitations etde la difficulté de mouter les esca-
liers.

Vers I'ige de 36 ans, le cou grossit encore et les palpitations devinrent plus
violentes. L'intumescence thyroidienne augmentait au moment des régles.




48 MARINESCO, PARHON ET MINEA

Elle avait en méme temps de fréquentes bouflées de chaleur.

Les phénomeénes ostéomalaciques (douleur en ceinture, déformation du trone,
ete.), étaient apparus deux mois avant U'entrée de la malade 4 I'hopital.

Pourtant, au dire de I'entourage, la malade présentait déja une gibbosité re-
montant & une date indéterminée mais bien moins accentuée.

A son entrée & I'hopital on observe une cyphose marquée de la région dor-
sale moyenne avec lordose compensatrice dans la région cervicale supérieare,
thorax projeté en avant, peu déformé, sternum normal, cotes fermes, indé-
prassibles, indolores.

Depuis trois ans les régles étaient devenues plus abondantes. Elles étaient
d'ailleurs, & ce qu'il semble, plus abondantes que d’habitude dés le commence-
menti, 4 I’ige de 13 ans.

A la uécropsie le squelette ne semblait pas malléable. L'ulérus portait un
fibrome du volume d’une téte d’enfant. Les ovaires sont atrophiés, blancha-
tres, scléreux.

Le corps thyroide était le sidge d'un goitre volumineux, ayant des dimen-
sions de deux poings.

Les corps vertébraux, les cotes, le col du fémur se coupent au couteau avee
la plus grande facilité,et leur substance spongievse semble plus rouge que nor-
malement.

L'examen microscopique montre qune la moelle présentait les signes d'une
activité marquée, il n'y avait que peu de visicules de graisse et partout les
cellules de la moelle remplissaient les espaces intertrabéculaires ; parmi elles
les myélocytes amphophiles et les hématies nucléées paraissent tout particulie-
rement nombreux ; par contre les éosinophiles sonl relativement rares.

Le tissu osseux avail son aspeet habituel, mais les travées étaient minces.

Dans le corps thyroide, la substance collotde remplit complétement les vési-
cales dont certaines sonl extrémement dilatées, 4 coté d'autres de volume nor-
mal ; les travées qui séparent les vésicules étaient trés minces en général et
on ne trouvait pas & leur nivean d'ilots cellulaires comme on le voit habituel-
lement. :

On ne trouvait nulle part de trace d'inflammation. Il semble s'agir d’un
corps thyroide en hyperséerétion.

Von Jaksch et Rothy (12) ont rapporté I'observation d'une jeune fille de
20 ans atteinte du syndrome de Basedow typique chez laquelle les divers trai-
tements médicaux ayant resté sans effet, ont en recours a la ligature de I'ar-
tere thyroidienne supérieure et inférieure. On observa d’abord une améliora-
tion, mais la plaie opéraloire suppura et on observa une rétrocession des
phénomeénes basedowiens, ainsi qu'une paralysie d'une corde vocale et des
diarrhées intenses.

Deux ans & peu prés aprés la ligature, la malade commenca & présenter des
tuméfactions douloureuses des avant-bras.

Plus tard on observa de semblables tnméfactions aux cotes, aux omoplates, 4
I'extrémité proximale de 'humérus et du fémur, 4 celles de la jambe, ainsi que
certaines altéralions du bassin. On observa une flexion des clavicules et une
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cyphoscoliose et en méme temps une paraplégie avec pied-bot, exagération du
réllexe rotulien mais sans troubles de la sensibilité et des sphincters.

La radiographie montre des espéces de crevasses obscures allant jusqu’a un
véritable décollement des épiphyses,qui n'étaient pourtant pas localisées exacte-
ment an nivean de I'ancien cartilage de conjugaison.

La substance compacte était surtout atteinte, tandis que la substance spon-
gieuse est trés apparente.

Au niveau des fentes osseuses, on observait aussi un processus de répara-
tion, mais le calus était formé plutdt d'an tissu ostéoide.

Von Jaksch et Rotky pensent que dans ce cas il 'agit d'un processus diffé-
vent de celui de 'osléomalacie puerpérale,car la malade n’a jamais eu de gros-
sesse, les séparations osseuses se faisaient sans déficit de la substance osseuse
et les os du bassin étaient moins atteints, et enfin que les vs étaient bien visi-
bles sur les radiographies, tandis que dans I'ostéomalacie ils sont & peine visi-
bles. -

Pourtant le processus serail vosin de I'ostéomalacie.

L'élimination du phosphore et du calcium par Purine n'était pas modifiée.
Malheurensement on n'a pas fait I'examen des feces.

L’examen microscopique du sang ne montra rien d’anormal. Enfin le pro-
cessus n'était pas progressif, car on assistait 4 la formation des calus bien que
pauvres en substance osseuse.

Le processus ne rappelle pas non plus le rachitisme.

Les auteurs se demandent si la suppuration chronique de la plaie opératoire
n'a pas donné 'impulsion au processus particulier de la dégénérescence osseuse,
en rappelant que les suppurations chroniques constituent des causes pour des
ostéomyélites et périostites locales.

_ Enfin les auteurs admettent que P'altération de la fonction thyroidienne a
été responsable du processus osseux, mais n'admettent pas, comme le fait
Heenicke pour son cas, qu’il s’agit de 'ostéomalacie véritable, mais d'un pro-

cessus voisin peut-étre. Ils pensent qu'il a di exister dans leur cas un certain
degré d'hypothyroidisme.

11 convient également de ciler ici les cas ol on trouve la coexislence du
syndrome de Basedow avec une scoliose plus ou moins prononcée, car,
ainsi que nous venons de le dire, la scoliose semble dans certains cas pou-
yoir étre considérée comme une sorte d’ostéomalacie de la colonne verté-
brale. '

(C'est ainsi que Louis Dubreuil-Chambardel (13) a vu la coexistence du
syndrome de Basedow avec la scoliose sous la forme héréditaire el fami-
liale, et I'un de nous a vu avec MM. Dona et Ghiulamila une jeune fille
alleinte de la scoliose de I'adolescence qui présentait en méme temps un
syndrome basedowien avec hypertrophie évidente du corps thyroide.

Mais le syndrome de Basedow ne représente pas le seul syndrome thyroi-
dien dans lequel on peut rencontrer I'existence de I'ostéomalacie.

Xx1v 4
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Cetle derniére peut se rencontrer dans le goitre dil simple et dans les
thyroidites, ete.

C'est ainsi que, dans le cas de Senalor (14), le corps thyroide était volu-
mineux. Dans les cas de Finkelburg (15), Pommer (16), Poppe (17), 'os-
téomalacie élail également accompagnée d’un goitre.

Dans les cas de Wulll (18), Baake (19), Sommer (20), le goilre ignoré
pendant la vie ful trouvé a la nécropsie.

Eckel (21), Sternberg (22), Masiegen (23) ont signalé également la co-
existence du goitre avec I'ostéomalacie.

Mais c’est surtout Hoenicke (24) qui a en le mérite d’attiver I'allention
sur les rapporls étroits qui unissent I'ostéomalacie aux troubles de la
fonetion thyroidienne.

Outre la coexistence de I'osléomalacie avec le syndrome de Basedow,
cel auteur remarque que certaines régions oii I'osléomalacie esl en quel-
que sorte endémique, sont aussi des pays a goitre. Il cilea litre d’exemple
I’Alsace, le Palatinat, le Harlz, la Baviére, la Saxe, la Bohéme, les envi-
rons de Wiirzburg, de Heidelberg, de Bile, de Vienne, de Budapest, la
Croatie, I'Istrie, la vallé d'Olona prés de Mian, la vallé d'Ergolz.

Par contre, pour Heenicke, I'ostéomalacie comme le goilre manquent
dans I’Allemagne du Nord ou ne se rencontrent qu'a I'élat sporadique chez
des sujels déracinés.

Tolat et Sarvonat en citant I'opinion de Hoenicke,ajoulent que la région
lyonnaise, que les (ravaux de Poncet el Mayel (25) ont fait connailre
comme une région goilreuse, semble étre aussi un pays i ostéomalacie, el
ils citenl a cé propos les travaux de Fochier (26), Mondau (27), Chaba-
lier (28), Gayet et Bonnet (29), Courmont et Paviot (30).

Hoenicke cite en oulre la [réquence des symptomes basedowiens chez
les ostéomalaciques.

Enfin il a étudié, au point de vue de I'état du corps thyroide, 33 cas
d'ostéomalacie a la Clinique du Prolesseur Hofmeier (i Wiirzburg), et
voici ce qu'il a trouvé.

Dans un de ces cas 'ostéomalacie coexistail avec le syndrome de Base-
dow. Dans trois aulres il existail une hypertrophie assez importante du
corps thyroide sans syndrome basedowien caracléristique (bien que cer-
tains phénomeénes qui se retrouvent dans ce dernier sont présents). Dans
135 autres cas d'ostéomalacie on (rouve un goitre moyen ou pelit.

Dans la plupart de ces cas on (rouve aussi des sympldmes lels que des
palpitations, du tremblement vibratoire, etc., qui rappellent le syndrome
de Basedow.

Dans deux autres cas il existait une hypertrophie thyroidienne légére.
Dans I'un de ces deux cas on retrouve le tremblement. Dans Iautre il est
noté que le pouls battait & 100 par minute.
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Dans un autre cas on trouve en méme temps I'ostéomalacie el une thy-
roidite. La malade avait 90 pulsations par minule.

Dans 7 cas on ne trouvail pas (cliniquement) un corps thyroide d'ap-
parence anormale, mais les malades présentaient pourtant certains symp-
lomes thyroidiens ((remblement, palpilations), el on nolait en ontre
dans leur famille la présence des affections du corps thyroide.

Ce n'est que dans quatre cas qu'on n’avait noté aucune manifestation
de la part du corps thyroide (pourtant dans un de ces cas on lrouve
108 pulsations par minute et la malade avail souffert de transpirations
généralisées).

Citons encore le cas récent de Haberkant (31) qui, dans un cas d’osléo-
malacie avec troubles mentaux, trouva des altérations trés évidentes du
corps thyroide.

A I'appui d’une relation entre le corps thyroide el I'osléomalacie parle
aussi la constatation de Monéry (32) qui dans le corps thyroide d’un cas
de ce syndirome ne put pas déceler I'exislence de I'iode.

Cela ne veut pas dire qu'il en soit toujours ainsi, car dans les deux cas
communiqués par I'un de nous avec Goldsteim (33), I'iode était présente
el méme en quantité assez grande (0,0115 et 0,0088).

Ainsi qu’on le voit, de 33 cas d’ostéomalacie ot on trouve certaines
indications sur I'état du corps thyroide on ne peul relenir que trois cas,
on ne lrouve aucun symptome (et encore on peut se demandersi une ana-
lyse plus approfondie n’avail pas donné un résullat différent).

floenicke arrive & la conclusion que [lostéomalacie est une maladie du
corps thyroide.

Révilliod (34%), Girard parlent aussi d’une osléomalacie en rapport avec
le thyroidisme. Allara (35) est également d’avis que le crétinisme peul
engendrer le rachitisme et 'ostéomalacie.

Les faits que nous venons de citer parlent,nous semble-1-il,pour I’exis-
tence d'un rapport étroit entre l'ostéomalacie et les altéralions thyroi-
diennes.

Quelle est la nature de ce rapport ? On pourrail se demander si les alté-
rations thyroidiennes sont la cause immédiate de l'ostéomalacie ou hien
si les unes et 'autre ne sont pas en fonction d'un autre facteur, une in-
fection par exemple. On pourrail se demander encore si les altérations
thyroidiennes ne sont pas la conséquence des troubles généraux des échan-
ges nutritifs qui produisent 'ostéomalacie ?

C'est la premiére opinion qui nous semble correspondre mieux a la réa-
lité.

En effet, outre que les allérations thyroidiennes précédent souvent les

I
s
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processus osseux, d'aulres fails prouvent encore l'exislence d’une action
du corps thyroide dans la nutrition du Lissu osseux.

Nous citerons d'abord I'arrél ou le retard considérable de I'ossification
enchondrale dans I'insuffisance thyroidienne spontanée ou expérimentale
quand elle apparait dans le jeune dge et la reprise de la croissance sous
I"influence du traitement thyroidien,de méme que le fait trouvé par Holm-
green (36), que les enfants basedowiens augmentent plus vile et que I’os-
sification enchondrale finit également plus vite chez eux que chez les
Lémoins.

Nous citerons ensuite le fait établi par Gautier (37) (de Charolles) de
I'influence salulaire exercée par I'opothérapie thyroidienne sur la guéri-
son des fractures sans tendances a la consolidalion.

Ce fait fut ensuite confirmé par de nombreux auleurs, et il convient
de citer ici les noms de Reclus (38), Quenu (37), Folet (40), Féria (41),
Tronchet (42), Dejace (43), Poirier 44), Kappeler (£5), Ser (46, Chape-
lier (47).

Gautier (48), en réunissant les cas publiés jusqu'a I'apparition de son
excellent livre sur I'opothérapie thyroidienne,trouve sur 37 cas 32 résul-
lats positifs, et seulement cinq négalifs (cas de Guinard, un cas de Poi-
rier, le cas de Rochard, celui de Stahel (49), un cas de Ser). El dans ces
cing casil s’agissail de cas de fractures compliquées ou d’ancienne pseu-
darthrose. Nous pouvons citer ici aussi les recherches expérimentées de
Hanau et Steinlein (50), Bayon (51) qui ont observé que les fractures gué-
rissent plus lentement chez les animaux éthyroidés que chez les témoins,

Pour Pizzolini (52) le relard de consolidation ne se produil aprés la
thyroidectomie que lorsque 'animal est arrivé & 1'élat de cachexie.

D'aprés Veillon (53), les injections thyroidiennes n’atténueraient que
faiblement le retard apporté dans la consolidation par I'élat strumiprive.

Bayon observa que le traitement thyroidien accélére la consolidation
des [ractures non seulement chez les animaux éthyroidés, mais aussi chez
les témoins.

Carriére et Vauverts (5%), en traitanl par le corps thyroide des ani-
maux avec des fractures expérimentales,mais dont le corps thyroide était
normal,observent par contre que la consolidation se faisait plus lentement
que chez les témoins.

L'explication semble devoir élre cherchée dans la dose trop grande de
substance thyroidienne. Nous reviendrons plus bas suv cetle question de
dose.

Enfin 1’étude de I'action du corps thyroide sur les échanges nulri-
tifs semble nous donner la raison de I'influence de celle méme glande sur
la nutrition osseuse.
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('est ainsi que Scholz (53) en étadiant I'action du corps (hyroide chez
un homme sain et chez un basedowien a trouvé que le chlore urinaire
augmentait chez les deux dans la méme proportion,le phosphore urinaire
n’élant pas influencé. Mais le phosphore des féces augmentait de 250/0
chez I'homme sain. Chez le basedowien celle augmenlation élait énorme
car le phosphore des feces décupluit.

Krauss dit que cette perte de phosphore Lrouvée par Scholz a peul-étre
des rapporls avec le ramollissement osseux el la sensibililé osseuse 4 la
pression. C'est d'ailleurs aussi I'avis de Scholz,

Roos (56) de son coté a trouvé une éliminalion exagérée du chlore, de
Iazole el du phosphore urinaire sous I'influence du corps Lhyroide chez
un goitreux.

La thyroidectomie chez le chien a amené par contre une diminution dun
phosphore, ce qui pourrait lenir & sa rélenlion on plutdl & son absence
d'absorption. Celte derniére hypolhése, disent Tolol el Sarvonal, serait
confirmée par I'arrét de croissance el la torpeur intellectuelle du myxce-
deme el du crélinisme,

Hoenicke, de méme que Tolol et Sarvonat invoquent avec raison ces
faits pour expliquer les rapports des altérations thyroidiennes avec [ostéo-
malacie.

Si on étudie maintenant l'influence du corps thyroide sur le métabo-
lisme du calcium, on trouve des [ails non moins inléressants.

C'est ainsi que Moraczevski (57) en étudiant les échanges nutritifs dans
un cas d’acromégalie trouva que l'administration du corps thyroide dé-
lerminail une exagération de la rétention du calcium déji existante dans
ce cas. Haushaller et Guerin (58) trouvent que I'urine des myxeedéma-
teux est plus riche en calcium.

En partant de ces constalations, el sur la base des résultats donnés
par des urines dans un cas d'infantilisme avant et pendant le traitement
thyroidien, ainsi que de plusieurs faits dont nous avons déja énuméré
une partie (action du corps thyroide sur la croissance, sur la guérison
des [ractures avec retard de consolidation, lendance [réquente aux hémor-
ragies dans l'insuffisance thyroidienne, etc.), I'un de nous avec M. Papi-
niau (59), a soutenu que le corps thyroide a un réle important dans I'as-
similation du caleium.

Silvestri et Tosalti (60),en reprenant récemment la question,ont Lrouveé
que I'administration d'une dose modérée de corps thyroide chez des per-
sonnes ne souffrant pas d’'une affection thyroidienne déterminait une ré-
tention évidente du calcium.

Ces auteurscitent un travsil deSinhuber qui trouve qu'une forte dose
de corps thyroide détermine une exagération dans 'éliminationdu calcium,
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el ¢'est peul-élre de la méme maniére qu’on doit s’expliquer le résultat
de Schiff (61) qui avail trouvé également une exagération dans I’élimination
du calcium.Plus récemment Nissipesco(62),avec des doses assez importantes
de corps thyroide (2 4 3 grammes par jour), fit la méme conslatalion,
el d'autre part Scordo et Franchini (63) trouvérent que dans le syn-
drome de Basedow il exisle également une perte de calcipm.

Si I'on ajoute que Scholz (64) a constaté la méme chose chez les crétins
jeunes on a un faiscean assez important de faits permelttant de conclure
que le corps thyroide exerce une action importante dans le métabolisme
du calcium. Il semble résulter encore que pour le maintien normal de ce
métabolisme, il soit nécessité d'une certaine dose d'un optimum quantitatif,
de séerétion thyroidienne, el qu'au-dessous ow aw dessus de cette dose le
métabolisme du calcium est en défaut.

On concoit de cette facon la possibilité d'un syndrome ostéomalacique
dans I'insuffisance thyroidienne comme dans I'hyperthyroidisme.

Mais la'glande thyroide n'est pas le seal organe dont les altérations ont
pu étre invoquées dans la pathogénie de I'ostéomalacie.

On a fait intervenir des troubles dans d’autres glandes & sécrétion
interne.

Nous cilerons en premiére place les parathyroides. En effel les altéra-
tions de ces organes semblent influencer non seulement les fonctions ner-
venses, mais aussi la trophicité d’autres tisssus.

Pour ne parler que du Lissu osseux, nous rappellerons que dans cerlains
des cas que nous avons déji cités il existait des phénoménes de tétanie el
que la malade de notre premiére observalion présentait une télanie,
latente il est vrai, mais indisculable.

Nous dirons ensuite qu'Erdheim (65) a trouvé des altérations parathy-
roidiennes 4 I'examen anatomo-pathologique d'un cas d’ostéomalacie.

Nous ajouterons enfin qu’on trouve bien fréquemment la tétanie infan-
tile, surtout sous la forme de laryngospasme, associée an rachitisme.

Or le rachitisme et 'ostéomalacie sont des processus hien voisins, el
certains auleurs, comme Bernard (66) par exempie les considérent comme
étant de méme nalure.

Les recherches anatomo-pathologiques montrent dans le rachitisme
comme dans l'ostéomalacie I'élargissement des canaux de Havers avec
résorption progressive de leur paroi osseuse, ce qui donne un cerlain
appui a l'opinion que nous venons de citer.

Enfin certaines recherches expérimentales tendent également & démon-
trer que les parathyroides interviennent dans la nultrition du tissu osseux.

C'est ainsi que Léopold et Reus (67) ont observé un arrét de dévelop-
pement chez un jeune rat parathyroidectomisé, et d’autre part Canal (68)
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et Morel (69) ont trouvé que la parathyroidectomie exerce un retard nota-
ble dans la consolidation des fractures. Pour ce dernier auteur la thyroi-
declomie n’a pas la méme influence, mais nous savons que d'aulres
auteurs sont arrivés i des résultats différents.

Nous rappellerons ici que Erdheim a noté des allérations dentaires im-

- porlantes chez les jeunes rats parathyroidectomisés el que des allérations
dentaires tout a fait semblables ont été notés par Weichselbaum et
Escherich 70) chez les enfants rachitiques, ce qui souléve le probléme de
la nature parathyroidienne du rachitisme. Nature pour laquelle la coexis-
lence de ce dernier avec la lélanie, plaide également.

Les altérations dentaires — parfois trés accusées comme chez notre
premiére malade — sont fréquentes aussi dans I'ostéomalacie.

Laraison de ces phénomeénes semble devoir élre cherchée dans I'influence
exercée par les parathyroides sur le métabolisme du calcium.

Cetle influence supposée par I'un de nous dans un travail fait en col-
laboration avec Goldstein (71) a été affirmée récemment par Mac Callum
el Woeglelin (72). Ces auteurs ont confirmé I'action sédative des sels de
caleium sur les phénoménes convulsifs des animaux thyro-parathyroi-
declomisés el ont trouvé en oulre que le sang et le systéme nerveux de ces
animaux est plus panvre en calcium que celui des témoins.

Pourtant les recherches que I'un de nous 2 fait avec MM. Dumitresco
el Nissipesco (73) n’ont pu confirmer que pour cerlains cas les résultats des
auteurs américains,

Ces deux auteurs ont trouvé encore que les animaux thyroparathyroi-
dectomisés perdent le calcium en quantité plus grande que les lémoins.
Mais Léopold et Reuss, chez un animal avec parathyroidectomie partielle,
ont trouvé une rétention de calcium.

Ces deux auleurs, en analysant les os des jeunes rals parathyroidecto-
misés,les onl trouvés plus pauvres en calcium que ceux des témoins. Mais
quand il s’agit d’animaux adultes, il arrive plutot le contraive. Pourtant
chez ces derniers aussi on (rouve une différence — par rapport aux lémoins
— dans les proportions du calcium des os et celui des parties molles.

Ces auteurs font remarquer que la quantilé plus grande de calcium
trouvé dans les os des animaux parathyroideclomisés n’exclul pas la pos-
sibilité d'une diminution de cet élément lorsqu'il s’agit seulement de ses
ions libres, remarque dont il faul reconnsitre la justesse.

Ces faits nous semblent plaider pour I'existence d'une influence des
parathyroides sur la nutrition du tissu osseux, influence exercée vraisem-
blablement par I'intermédiaire d’'une modification dans le métabolisme du
caleium, mais celle influence et celle action sur le métaholisme doivent
étre précisées par de nouvelles recherches.
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Une aulre glande a été surtout incriminée dans la pathogénie de I'os-
téomalacie. Nous voulons parler de I'ovaire. Cest Fehling (74) qui, trou-
vanl que la castration guérit 1'ostéomalacie, émit I'opinion que celte der-
nigre serait la conséquence d’'un phénoméne réflexe a point de départ
ovarien et grice auquel il se produisait une vasodilatation osseuse avec
hyperhémie passive, accumulation d’acide carbonique et décalcification.

Cette hypothése manque de fondement.

Pourtant la théorie ovarienne resta debout, car elle est appuyée sur un
nombre de faits dont I'importance ne saurait étre méconnue.

En laissant de c0lé les conslatations de Velitz, Rozzier (75) qui trouve-
rent dans les ovaires d'ostéomalaciques la dégénérescence hyaline des
vaisseaux, phénom@ne banal qui ne saurait nullement expliquer la patho-
génie de ce syndrome,nous rappellerons que Ia constalation de Fehling de
la guérison ou 'amélioration de l'ostéomalacie par la castration ful confir-
mée par de nombreux auleurs tels que Winckel (76), Miiller, Hoffa (77),
Truzzi (78), Hofmeier (79), Schauta (80), Guéniot (81), Yolkmann,
Polgar (82), Busche-Haddenhausen (83), Seligmann, Fochier, ete. (84).

Il est yrai qu’on trouve aussi des cas on I'opéralion est reslée sans ré-
sultat, et Hoenicke cile & ce point de vue les cas de Poppe (85), Kunz,
Fehling, Latzko, Truzzi, Sutugin et Trachtenberg, Lohnlein (86), Schaula,
Morisani, Gusserow (87).

Nous pouvons leur ajouter le cas de Gramer (88), et dire encore que
Frenkel el Schuller ont (railé avec succés un cas d’ostéomalacie par le lail
de chévre chitrée,

Quoi qu’il en soit, I'influence favorable de la castration dans un grand
nombre de cas ne saurail étre contestée, el les statistiques publiées par
certains auteurs le démontrent suffisamment.

C'est ainsi que Polgar nota 6 guérisons sur 7 cas, Busche-Haddenhau-
sen, 3 guérisons sur 6 cas, el Trozzi, 82 guérisons sur 97 cas.

D’autre part nous connaissons aujourd hui I'influence de la castration
sur l'ossification enchondrale.

Quand on pratique cetle opération dans le jeune dge chez les animaux
comme chez I'homme, on observe la persistance prolongée du carlilage de
conjugaison avec prolongation de la durée de la croissance, d’olt le gigan-
tisme qu'on observe dans de pareils cas.

Dans le méme ordre d'idées il convienl de rappeler ce fait intéressant
qui résulte d'une statistique de Sternberg (89). Jusqu'a I'ige de 40 ans,
la proportion des cas d’acromégalie est presque la méme dans les deux
sexes. Par contre, aprés 40 ans,le nombre de femmes acromégales est dou-
ble par rapport aux hommes atteints du méme syndrome.

Or c'est vers celle époque que débute souvent la méropause, ce qui veut
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dive que l'insuffisance ovarienne constitue une prédisposition a l'acromé-
galze (Parhon et Goldstein) (90).

Enfin I'étude des échanges nulritifs aprés la castration ovarienne ou
sous l'influence de I'opothérapie ovarienne peut nous donner — au moins
jusqu’a un certain point — la raison de celle action de I'ovaire sur I'os-
téogendse.

En effet, les recherches de Curratullo et Tarulli (91), ainsi que celles
de Gomez (92) conduisent & la conclusion que l'ablation des ovaires dé-
termine la rélention du phosphore dans 'organisme.

Prinzani (93), Mossé el Oulié ont trouvé des modilications dans I'éli-
mination de I’acide phosphorique dans I'urine des femelles chalrées.

1l faut dire pourtant que Lambert (9%) n'a pas confirmé ces résultats et
que Falk et Schulz, Lutje (95), Neumann et Vas, en dosant I'acide phos-
phorique dans I'urine et les féces des femelles chilrées ont obtenu égale-
ment des résultats négatifs.

La question réclame de nouvelles recherches, et nous tenons a remar -
quer ici que I'ovaire élant une glande 4 fonction plus ou moins périodi-
que, les résullals peuvent varier d'un observateur 4 'aulre suivant I’état
fonctionnel de 'ovaire au moment de I'opération. Dans les recherches de
ce genre on voudra bien tenir comple de celle observalion et on deyra étu-
dier histologiquement (et méme physiologiquement) 1'état de l'ovaire
enlevé.

Peut-&lre on arrivera & Lrouver de celle facon la raison de la divergence
des résultals obtenus par les divers expérimentateurs.

En ce qui concerne le caleium, Neuman (96) et Vas, Senator (97), I'un
de nous avec Papinian ont nolé son élimination exagérée sous I'influence
de 'opothérapie ovarienne, et d'autre part Goldthwait, Painter et Os-
good (98) en éludiant les échanges nutritifs chez une jeune fille atleinte
d'ostéomalacie ont observé une importante rétention du calcium sous 1'in-
fluence de la castralion, opération qui a eu dans leur cas comme dans
beaucoup d’aulres une influence des plus favorables.

Nous ajouterons que Hoenicke se refuse 4 admelttre un role aux altéra-
tions ovariennes dans la pathogénie de I'osléomalacie, bien qu'il ne con-
teste pas I'influence favorable de la castration dans certains cas.

“Cette influence doit élre cherchée en tout cas dans le rétablissement de
I'équilibre phosphoré et calcaire el le fonctionnement normal — ou peut
délre exagérée — de ['ovaire conslitue probablement, d’aprés ce que nous
venons de dire, une entrave de plus au maintien de cet équilibre quand
d'autres facteurs contribuent également a le rompre.

Parmi les objections que Hoenicke apporte i la théorie ovarienne de
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I'ostéomalacie, nous trouvons aussi la présence de l'ostéomalacie dans le
sexe masculin.

Mais cette objection ne semble pas irvréfutable, car on peul supposer
que le role joué par les ovaires dans |'ostéemalacie [éminine soitaccompli
par les testicules dans le syndrome ostéomalacique du sexe masculin.

L'influence du testicule sur I'ostéogenése est aujourd hui un fait bien
élabli. En effet les études de Lortet (99), Rollet, Ecker (100), Becker (101),
Pelikan (102), Merschejewski, Pitard (103), chez 'homme ainsi que les
recherches expérimentales de Selheim (104), Briau (105), Pirsche (106),
ont montré que la castration dans le jeune dge améne la persistance pro-
longée du cartilage d’ossilication et de Iossilicalion enchondrale et par ce
fait un allongement de la taille des chilrés par rapport aux lémoins.

Inversement les recherches de Dor et Maisonave (107), deux expériences
de I'un de nous (108) ainsi que celles de Menziols (109) tendent 2 mon-
trer que les injections de suc testiculaire aménent un ralentissement de
la croissance.

1l serait intéressant de connaitre I'influence de la castration lesticulaire
sut les échanges du phosphore el du caleinm. Mais sur ce poinl nous ne
possédons pas de fails précis.

Certains faits récents sounlévent le probléme du role possible des capsu-
les surrénales dans 'osléomalacie. C'est surtout I'action thérapeutique de
I"adrénaline contre ce syndrome conslalée par Bossi el confirmée ensuite
par un grand nombre d'observateurs, qui constitue le fait le plus important.
Bernard dans un travail récent cite 20 guérisons ou améliorations dues a
Bossi, Tanturi, Reinhardt, Mangiagalli, Merletti et Angelli, Rocchini,
Gatelli, Gregoria, Engliinder, Kuliga contre 15 insuccés obtenus par van
Velitz, Engelmann, Lovrigh, Kubiny, Baumm, Pappel (110), Neu Man-
giagalli, Arcangeli, Ferroni, Stoker.

Bernard remarque encore que les différents cas ne sont pas comparables
en ce qui concerne leur forme, la durée du traitement ainsi que la maniére
dont on a conduit ce traitement.

L'influence salutaire du méme traitement contre le rachilisme, syndrome
dont nous avons vu les affinités avec I'ostéomalacie, constitue un anlre
fait en faveur de I'intervention des capsules surrénales dans la nutrition
du tissu osseux.

L'infantilisme surrénal déerit par Morlal pourrait étre invoqué
également.

Dans le domaine des faits expérimentanx nous rappellerons que Bossi,
par P'extirpation d’une capsule surrénale, avail trouvé une décalcification
des os dum@me cOLé assez prononcée pour pouvoir &lre vue sur les épreuves
radiographiques.
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Mais Salda (111), Silvestri et Tosatti (112) n’ont pu confirmer ces
résullats.

En ce qui concerne I'action de I’adrénaline sur le calcium, elle aurait,
d’aprés Quesl (143) plutdt une action favorisante sur son élimination.

Enfin tout récemment Carnot et Slavu ont trouvé que le traitement par
I'advénaline accélére la guérison des fractures expérimentales.

Cerlains phénoménes ostéomalaciques pourraient peut-élre avoir quel-
que rapport avec I'hypophyse.

Dans un cas d’acromégalie rapporté par Broca (114), le calcanéum était
si ramolli qu’il se laissail déprimer par la pression au doigl.

Hutschinson {115) trouve dans un aulre cas une osléoporose marquée
de tout le squelette, el le méme phénomeéne existait dans le cas de Prej-
beanu (116), 'analyse chimique montra d’ailleurs dans ce dernier cas, une
diminution considérable des sels minéraux.

Les relations de I'hypophyse avec l'acromégalie el le gigantisme sont
d'ailleurs des raisons suffisantes pour invogquer I'intervenlion de celle
glande dans les phénoménes d’ostéogendse. Et si dans cerlaines de ces
altérations ces phénoménes sont exagérés,on concoil facilement qu'on doit
observer le contraire quand les altérations seronl d’ordre opposeé.

Nous rappellerons d'ailleurs que si,dans le gigantisme el 'acromégalie,
on observe une croissance exagérée en rapport Lrés probable avec I'hypo-
physe, on a publié aussi des cas d’infantilisme tel que celui de Nazari, en
rapport toujours avec des lésions de I'hypophyse.

Les recherches expérimentales parlent aussi en faveur de l'inlervenlion
de I'bypophyse dans les phénomenes d’osléogenése, bien qu’elles ne soient
pas loujours concordantes.

Nous dirons d’abord que plusieurs auleurs, tels que Caselli (118), Fi-
chera (119) el tout récemment Aschner {120) ont pu observer un arrét ou
un ralentissement de la croissance i la suite de l'extirpation de I’hypo-
physe, que Massay (121)a observé d'importantes déformations osseuses
chez les jeunes chiens traités par un sérum hypophyso-toxique et que Cer-
letti (122),Lewandowski (123) ont observé un ralenlissement de la crois-
sance chez des animaux traités par des injections de suc hypophysaire,
tandis que Ascoli et Legnani (124) oblenaient le résultat opposé par I'hy-
pophylectomie.

Les recherches portant sur I'influence de I'hypophyse sur le mélabo-
lisme du phosphore et du caleium montre que cetle glande exerce une
action effective sur ce mélabolisme, ce qui pourrail nous 'donner jusqu’a
un certain point la raison de I'influence de cetle glande sur le lissu osseux.

Malheurensement ces recherches ne sont pas non plus trés concordantes.




60 MANINESCO, PARHON ET MINEA

C'est ainsi que Narboutle (125), apres I'extirpation de I'hypophyse,
trouve une perle exagérée du phosphore.

D’autre part, Moraczewski observa la rélention de cel élément sous I'in-
fluence de I'opothérapie hypophysaire. Malcolm (126) constala lui ausgi
la rétention du phosphore sous I'influence de la portion glandulaire de
I'hypophyse, landis que sous 'influence du lobe dit nerveux on observe
d’abord une élimination exagérée de phosphore suivie ensuile par une
phase de rétention.

Par conlve, Schifl, ainsi que Thompson et Johnslon (127), trouvérent
I’élimination exagérée du phosphore sous I'influence de 'opothérapie hy-
pophysaire. .

En ce qui concerne le calcinum, Moraczewski trouva sa rélention sous
I'influence du traitement par I'hypophyse,tandis que Malcolm trouva qu'il
s'élimine d'une facon exagérée lant sous I'action du lobe glandulaire que
sous celle du lobe nerveus. L’exirail glandulaire aurait, d’aprés Malcolm,
la méme aclion sur le magnésium, landis que 'influence du lobe nerveux
serait faible on nulle.

Récemment Mochi (128) a publié le résullat de ses recherches sur le
métabolisme de I’azole, du phosphore et du calcium chez les animaux trai-
lés par des injections de suc hypophysaire.

Il trouva une perte peu importante d’azote el une déperdition beau-
coup plus forte de phosphore et de calcium. Ces deux éléments élant dans
les exerétions dans la méme proportion que dans le tissu osseux, on peut
admettre que leur perte est due a la désassimilation du lissu osseux.

L'existence d’une ostéomalacie infanlile, les rapports de I'ostéomalacie
avec le rachitisme el le fail que certains auteurs ont incrimingé le thymus
dans la pathogénie de ce dernier syndrome nous aménent i parler du role
dn thymus dansles phénoménes ostéogénéliques.

Les connaissances que nous possédons 4 ce point de vue sont d'ordre
expérimental.

Cesl ainsi que Tarrelli et Lo Monaco (129), Ghika (130), Basch (131),
Lucien et Parisot (132), et plus récemment Klose el Vogt (133) ont ob-
servé un relard de développement chez les animaux éthymisés.

Ces derniers auteurs ont observé en outre un état ostéoporotique chez ces
mémes animaux el ont noté encore la difficulté de consolidation des frac-
tures praliquées chez ces mémes animaux.

Par contre,Langerhans et Saveliew (134),ainsi que Carbone (135) ont e
des résultats négatifs an point de vue de la croissance. Inversement
Charrin (136) et Ostrowski, en introduisant sous-cutané pendant un
mois,chez le chien, de 3 ou & grammes de thymus,ont observé dans un cas
des déformations costales, analogues & celles signalées par Bouchard, chez
lesjeunes filles au momenton le thymus lermine sa résorplion.
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Nous ajoulerons encore que d'aprés Basch I'extirpation du thymus dé-
termine une perle exagérée de CaQ, perte empéchée par la grefle périlo-
néale de cel organe. Il est vrai que Sinhuber n'a pas confirmé ce résul-
tal.

Mais les résullats posilifs obtenus par la majorité des auteurs concer-
nant le role du thymus dans la croissance doivent marcher de pair avec
certains troubles du métabolisme calcique.

D’autres glandes interviennent encore probablement dans la nutrition
du lissu osseux.

On peut penser au pancréas, glande qui 4 plusieurs points de vue sem-
ble anlagoniste de la thyroide et qui, d'aprés Falta (137), exercerail une
aclion protectrice surle phosphore de I'organisme.

Mais nous ne possédons pas de faits d’ordre chimique on expérimen-
tal pouvant nous démontrer ce role,et nous finissons ici I'analyse des fails
prouvant 'aclion des glandes endocrines sur la nulrition osseuse el le
role de leurs lroubles dans la pathogénie de I'ostéomalacie.

On peut admetire provisoirement que plusieurs de ces glandes inter-
viennent isolément ou en méme temps dans la production de ce syndrome,
mais lerdle des allérations thyroidiennes nous semhle le mieux élabli.

A colé de la théorie glandulaire de I'ostéomalacie il convient de citer
Ja théorie infectieuse.

Zurn (138) et Kehrer, Hennig (139) ont supposé I'origine infectieuse
de l'ostéomalacie en trouvant des microorganismes dans la moelle osseuse.
Pétrone (140) aurait trouvé dans le sang el la moelle osseuse de ces ma-
lades le microbe nitrifiant de Winogradski el soutient avoir pu délermi-
ner un processus analoguoe & celui de l'ostéomalacie en inoculant ce mi-
crobe dans les veines des chiens.

Ce microbe produisait de |'acide_nilreux,et par ce moyen la décalcifica-
tion des os. Le méme auteur avait trouvé l'acide nitreux dans I'urine de
osléomalaciques.

Seligman, Herlz el Lohlein ont admis,eux aussi,sans des failsa Pappui,
la théorie infectieuse de I'ostéomalacie.

Arcangelli (141) a repris la méme (héorie sur la base de I'endémie
osléomalacique de Lazio. .
~ Morpurgo (142) observe une épidémie d'osléomalacie chez des rals
blancs et réussit & isoler un diplocoque dont les cultures inoculées rendi-
rent la maladie 4 des rats blancs el non pas aux lapins. cobayes, etc. Il
produisit également le rachitisme par I'injection de ce microbe i des jeu-
nes animaux et considére les deux affections comme équivalentes au point
de vue éliologique.

Charin et Moussu (143) réussirent & rendre malades des animaux par
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la cohabitation avec d’autres animaux osléomalaciques ou par l'inocula-
tion de la moelle de ces dernieres,

Pecaud (144) réussit & isoler un diplocoque de la moelle osseuse el d"au-
tres organes des chevaux ostéomalaciques.

Enfin Arcangelli e Fiocea (145) réussirent i isoler le diplocoque des cas
d’ostéomalacie humaine.

Nazari (146), Binaghi (147), Ellore Levi et Stefanelli (148), eurent
également des résultats positifs. Le microcoque se trouve, d'aprés ces au-
teurs, dans le sang, la moelle osseuse, l'urine, elc.

Dans le cas de nolre créline avec Lélanie latente el osléomalacie, la
recherche des microbes dans le sang resta négalive.

Nous ne voulons pas conlesler la possibilité d'une ostéomalacie infec-
tieuse. Mais nous ne pensons pas que les choses doivent se passer de celle
fagon dans Lous les cas.

Avec d’autres auteurs nous admettrons que Postéomalacie représente le
syndrome de la décalcification osseuse, n'importe qu'elle soit la raison de
celle décalcification. '

Nous rappellerons ici que Hanot (149), en examinant les coupes du cas
d’ostéomalacie qu'il a publié avec Bouley (150) en 1874, estime ralionnel
de le considérer comme une ostéomyélite syphilitique. Dans celui qu’il a
publié avec Gastou (151), il sagissait d’un épithéliome tubulé, généralisé
i tous les conduils osseux, et lequel avait d’ailleurs donné aussi des mé-
tastases dans le foie.

La théorie discrasique par troubles glandulaives etla théorie infectieuse
ne sont pas d’ailleurs inconciliables. Les infeclions peuvenl agir non
seulement d'une fagon directe, mais aussi par les allérations des glandes
endocrines.

Nous devons dire ici que dans I'un des deux cas de Stefanelli et Lévi la
malade avait une hypertrophie du corps thyroide ainsi que d’autres
phénoménes basedowiens. Le corps thyroide n’a pas été examiné histo-
logiquement.

Mais quel est le mécanisme intime qui produit I'ostéomalacie ?

Les troubles glandulaires comme les maladies infectieuses peuvent agir
par des mécanismes différents.

On peut penser i une modification du milieu intérieur troublant le
métabolisme du calcium en exagérant sa désassimilation ou en empéchant
son assimilation ou amenant ces deux troubles en méme lemps.

On peul penser aussi 4 une action indirecte, le trouble glandulaire ame-
nant par exemple une réaction spéciale de la moelle osseuse (prolifération
des ostéoclastes) qui 4 son tour délerminerait, par un mécanisme mal pré=
cisé, la décaleification osseuse.
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Ce mécanisme nous semble méme trés vraisemblable, et il y a lieu d'al-
tiver ici I'attention sur le grand intérét qu'il y aurait & connaitre d'une
fagon exacle les réactions de la moelle osseuse dans les différentes modifi-
cations cliniques ou expérimentales de I'équilibre endocrinique.

Dans I'hypothése d’une osléomalacie infectieuse, I'agent pathogéne
pourrail agir lui aussi par ce dernier mécanisme, ou bien la réaction
médullaire pourrail étre secondaire aux altérations glandulaires détermi-
nées elles-mémes par le microbe ou ses loxines.

On peut penser aussi & l'intervention dans une certaine mesure des
troubles du systéme nerveux — des altérations vasomolrices surlout —
pouvant étre d'ailleurs elles aussi secondaires aux altérations glandulaires
ou ayanl par contre délerminé ces alléralions.

Les ostéo-arthropathies du tabes et dela syringomyélie montrent 1'im-
porlance du systéme nerveux dans la trophicité des os. La résorption des
phalanges dans cerlaines formes de syringomyélie, des [ractures sponta-
nées dans le tabes parlent dans le méme sens.

Au point de vue microscopique les os altérés des tabéliques présentent
un élargissement des canaux de Havers due d’aprés Dejerine (152) i une
décalcification des travées osseuses de leur voisinage qui serait elle-méme
secondaire a des lésions des osléoplasles qui s’arrondissent el sont alleints
de dégénérescence granulo-graissense.

« La moelle osseuse subil en méme temps une transformation embryon-
naire et remplit de ses pelites cellules les canaux de Havers (Richet,188%).»

Au point de vue chimique Regnard (1353) a trouvé une diminution
marquée de la substance minérale des os qui ne forme plus que 24 pour
100 au liev de 66 pour 100, chiffre normal. Les subslances organiques
sont au contraire augmenlées.

La diminution des sels minéraux porie surlout sur les phosphales
qui ne se trouvent plus qu'en quantité de 10 pour 100 au lieu de 50
pour 100, chiffre normal.

Ainsi qu’on le voil, ces altérations microscopiques et chimiques rappel-
lent assez bien celles qu'on rencontre dans I'ostéomalacie.

Il est vrai que dans ces cas de Labes avec troubles osseux si marqués,
il serait intéressant de connaitre I’état des glandes a sécrétion interne
dont les altérations pourraient avoir leur part dans la pathogénie de ces
(roubles.

Nous citerons encore ici les recherches de Magni (154), ainsi que celles
de Billiard el Brillet (155) qui ont trouvé des modifications dans les dimen-
sions et le poids des os des membres aprés I'élongation ou I'arrachement
des nerfs respectifs.

.
. %

Leur composition chimique ne serait pas modifiée d’aprés Magni.
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Avant de finir nous voudrions dire quelques mots sur les phénoménes
de télanie lalente présentés par la premiére malade.

Ces phénoménes doivent élre en rapport, selon nous, avec le fait que le
chirurgien a enlevé avec beaucoup de probabililé en méme lemps que
la plus grande partie de la tumeur aussi un cerlain nombre de para-
thyroides.

Peut-élre une au moins est restée en place, ce (qui pouvail expliquer I’éLat
latent de la élanie, bien qu'a la nécropie il n'a pas été possible de retrou-
ver aucune parathyroide. Mais une autre explicalion pourrait peul-étre
inlervenir.

Cest I'insuffisance thyroidienne non seulement depuis 'opération, mais
aussi I'insuffisance chronique préexistante.

Or les expériences de Vassale el Generalli (156), ainsi que celles de
Lusena (157) ont montré que les phénoménes lélaniques sonl moins pro~
noncés chez les animanx thyroparathyroideclomisés que chez ceux qui
ont subi la pura-thyroidectomie seule.

Il semble & plusieurs poinls de vue exisler un antagonisme entre le
corps thyroide el les glandes parathyroides.

Un antre [ail inléressant a signaler,c’est le bon résultal obtenu chez celte
méme malade par le traitement au chlorure de calcium.

Ce traitement (i la dose de & grammes par jour) a diminué d'une fagon
marguée |'excilabilité galvanique el la suspension du trailement a éLé suivi
par Paugmentation de I'excitabilité.

Ce fait confirme I'aclion sédative des sels calcaires dans la télanie, fail
é¢tabli d’abord par Netter (158) dans la tétanie infantile et par I'un de
nous avec Urechie (159) dans la lélanie expérimenlale des animaux thy-
ro-parathyroidectomisés.

D'autres auteurs tels que Risel (160) au point de vue clinique, Mac
Callum et Voegtelin, Frouin (161) onl confirmé, ces fails, et le dernier
auteur prétend méme que le trailement de ces animaux par les sel de cal-
cium ou de magnésium suffit pour les guérir complétement.

Frouin a employé la voie buccale. Mais les conclusions de Frouin méri-
teraient d’étre confirmées car I'un de nous avec Urechie par les injections
initra-péritonéales de sels de calcium et Canestro Corrado (162) par des
injections sous-cutanées de sels de magnésium n’ont pu obtenir qu’une
légere prolongation de la survie de ces animaux.

Nous devons ajouter encore que dans un cas de tétanie chronique du
service de 'un de nous, I'administration du chlorure de calcium n'a pro-
duit aucune amélioration.

Faut-il considérer la télanie ainsi que le pense Silvestri, comme due
i I'insuffisance du sysiéme nerveux en calcium.
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Il semble bien que les glandes parathyroides inlerviennent dans le méla-
holisme de cel élémenl et, ainsi que nous I'avons dit, Mac Callum et Voeg-
telin ont trouvé que les centres nerveux des chiens thyroparathyroidecto-
misés contienl moins de caleium que ceux des témoins,

Mais les recherches ultérieures que I'un de nous a fait avec MM. Du-
milresco el Nissipesco ont conduit & la conclusion que cette diminution
ne peul étre affirmée dans tous les cas.

On peul trouver en oulre une diminulion du caleinm du cerveau dans
d’aulres élats, I'inanition par exemple, sans que les animaux présentenl de
phénoménes convulsifs.

On peut done conclure, et celle conclusion esl d’ailleurs parlagée aussi
par Mac Callum el Voeglelin,que la diminution du calcium cérébral,quand
elle existe,peut bien contribuer a produire I'hyperexcitabilité des centres
nerveux,mais que la létanie réclame probablement encore d’autres facteurs,
el i ce point de vue nous rappelerons que Mac Callum el Voeglelin ont
trouvé que les animaux thyroparathyroidectomisés éliminent plus d'ammo-
niagque-par leurs urines que les animaux normaux et, que Isac Ott (163)
est d'avis que les parathyroides neulralisent une substance albuminoide
toxique qui déterminerait les phénoménes d'insuffisance parathyroidienne
en I'absence de ces organes.Nous dirons encore que le calcium des centres
nerveux peul varier non seulement au point de vue quantilatif,mais aussi
- quant & la forme physico-chimique sous laquelle il se trouve, et que ces
variations peuvent influencer les phénomeénes qui se passent dans les cen-
Lres nerveux,

Mais la question est trop obscure el trop difficile & étudier a ce point
de vue aussi. Nous ne faisons que la signaler & notre tour,ce que Léopold
el Reuss ont fait également dans leur Lravail déja cité.
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PAR

Carlo QUADRONE
Assistant et Directeur de la salle des Admissions et des Consultations médicales,

Le cas que je désire rapporler appartient-il a la difformité soi-disant
de Madelung ou bien fail-il partie de quelque forme similaire ?

Pour pouvoir classifier mon cas avec de plus sares données, je licherai
avant tout d’exposer I'opinion que je me suis formée sur I'enlilé nosolo-
gique de celle bizarre difformilé du poignet, en la faisanl précéder d'une
courle synihése crilique de la litléralure sur ce sujet.

Sous le nom de « subluzation spontanée de la main en avant », Made-
lung en 1889 nous avait donné dans un arlicle paru dans les « Archiv
fiir klinische Chirurgie » la premiére et exacte description d’une diffor-
mité de I'articulation radiocarpienne jusqu’alors frés peu connue el non
exaclement classée, En effet, si avanl cel auteur on avail déerit une
forme particuliére de subluxation radiocarpienne qui rappelail de prés
celle que plus lard décrivait magistralement Madelung, il est cerlain que
les cas relalés ne pouvaienl pas donner une lumiére sulfisante sur 'origine
exacle de la maladie en queslion.

Actuellement, si pour I’histoire de la maladie de Madelung I'on cile
les noms de Dupuytren,de Malgaigne, de Weber et de Busch, de Nélaton et
Jean, il est pourlant cerlain que pour avoir une connaissance exacle de
. celte maladie il faut remonler & la deseriplion premiére que Madelung
nous a laissée.

Aprés 1889, c'est-da-dire dés que Madelung eut rappelé davanlage
I'attention sur celte forme partliculiére de subluxation spontanée du poi-
gnet, les observalions sur cetle maladie se multipliérent si bien que par
les données recueillies par Abadie (1903) et par celles plus récentes el
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plus completes (1) de Siegrist (1908) on peut évaluer 4 50 le nombre total
des cas décrils.

A ce chiffre on doit aujourd’hui joindre les cas publiés en 1908 ¢'esl-a-
dire les observalions rapportées et décriles par Franke (1908), Gangéle
(1908), Lévy (1908), Jacoulel (19091, Poncet et Leriche (1909), Pull
(1909), Palazzi (1909) el le cas de Mac Leman (1909).

D'aprésla deseription de cescas, descriplion le plus souvenl Lrés préeise
el diffuse, d'aprés les données analomiques que nous possédons sur quel-
ques cas Lrés rares (Madelung-Franke), el enfin d’aprés les résullals de
I'examen radiographique des derniéres observations, on peul allirmer que
les faits que I'on rencontlre conslamment, consislent :

1° Dans une subluxation de la main en avant.

2" Dans la rétroposition de la téle du cubitus sans qu'on puisse néces-
sairement incriminer, dans sa production, un traumatisme.

Comme exception & celte régle nous avons le seul cas de Kirmisson
dans lequel la main, par rapport au cubitus, était subluxée en arriere. A
c61é de ces alléralions il en exisle d'aulres, variées, d’importance primor-
diale, el particuliérement intéressantes pour la pathogénie dela lésion. Un
enlre aulres est représentée par 1a « courbure du radius avec inclinaison
conséculive de sa surface arhiculaire ».

EL c'esl précisément celle allération de forme du radius qu'on peul Lrés
souvent observer dans la maladie en question que beaucoup d'auteurs,
el Siegrist enlre aulres, considérenl comme la véritable cause de la sub-
luxation du poignel.

Je ne lenlerai pas. par brievelé, d'en expliquer le mécanisme de pro-
duclion el je passerai aussi sur la litlérature.

Cependant dans le radius on peut observer d’autres altérations ; parfois
il conserve ses rapports avec le carpe (la plus grande partie des cas décrils) ;
parfois le radius perd ses rapporls avec les os du carpe el il esl comme
luxé (cas de Dupuytren, Begin, Boinet, Guépin).

Dans d’aulves cas la radiographie nous permel d'observer des courbures .
doubles du radius, el le cubilus aussi présenle parfois des courbures, spé-
cialement & I'extrémilé inférieure el en avant. Souvent I'image radiogra-
phique nous fait voir des hyperostoses au cubitus et an radius.

En beancoup de cas la difformité est bilatérale et parfois parfaitement
symélrique. Selon Siegrist, sur 50 cas de maladie de Madelung, on nole
22 cas avec des lésions unilatérales el 28 cas avec lésions bilatérales, La
difformité affecte les deux sexes, mais bien plus souven! le sexe féminin ;
selon Siegrist on lrouve 44 femmes contre 6 hommes seuls. L'dge del'ap-

(1) Puue la bibliographie du sujel en quesition jusqu'd 1908, V. le travail de Sisemisy
(V. index bibliographique).
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parition de la maladie est Lrés variable dans les diverses observations ;
d’habitude la difformité se manifeste évidente entre 10 el 20 ans!

Mais on cile des cas dans lesquels I"allection se manifesta insidieusement
el sans causes apparenles & un dge avancé. Dans un cas de Madelung la
subluxation en avant de la main se conslitna & I'ige de 22 ans; dans un
cas de Barthés elle fut observée a I'ige de 36 ans, mais dans ce cas, la
difformité doil probablement son début & une chute faite 6 mois aupara-
yanl. De méme Barthés relale le cas d'un sous-officier qui présenta la

dilformité typique du poignel i I'ige de 32 ans, probablement 4 la suile.

d'une contusion. Dans quelques cas lrés rares |alfection de Madelung peut
étre congénitale, a celte opinion se range Jean, se basant sur un cas de
dillormité bilatérale décrit en 1875 avec les résullats de 'examen anatomo-
pathologique. Ce cas a éLé rapporté par Delbel auquel peut s’adresser qui
désire étre plus amplement informé,

Jacoulel de méme relale une observation de la maladie de Dupuylren-
Madelung, comme il I'appelle, héréditaire, bilatérale, plus accenluée au
poignel gauche.

Mac Leman aussi affirme que la maladie de Madelung peul étre congé-
nilale el associée & d'autres malformations. D'ordre congénilal eslL aussi
le cas décrit par Arduin en 1902 sous le titre de « luxation congénilale
incompléte du poignet ».

Jagol estime aussi que son cas décrit en 1897 est d’ordre congénital
el hérédilaire. Congénital fut enfin mon cas qui certainement appartient
a la forme décrite par Madelung et que je m'efforcerai de décrive le plus
briévement possible en me réservant de revenir plus tard sur 'éliologie el
sur la pathogénie de celle affection

Osservation (Pl. 1X).

M. A..., igé de 28 ans, agriculteur-du Piémont. Rien dans ses anlécédenls,
soit comme difformité, soit comme maladies nerveuses.Pas de maladies graves.
Il ne [it pas de service mililaire. Le malade assure qu'il eut toujours celle
saillie anormale & la région dorsale des deux poignels. Ses parents inlerrogés
s'accordent de méme pour aflirmer que leur enfant naquit avee la difformité
du poignet, observée par eux aussilol aprés lo naissance. Le malade el ses pa-
renls nous disent (ue la diflormité était parfaitement symétrique et qu’elle
n’augmenta jamais de volume avee I'ige. La mére exclul absolument un Lrau-
malisme quelconque. Le palient n'accusa jamais de dounleurs au poignel
bien qu'il fasse des travaux manuels laligants. .

Comme on le voit par la pholographie (Pl. 1X) la diformité est bilatérale et
parfaitement symétrique et consiste dans une rétroposilion de la téte de cubilus,
dans une subluxation évidente de la main en avant et dans un raccourcissement
apparent de la région carpienne, de [agon que les mains sont sépuarées de
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I’avant-bras respectif par un profond sillon déterminé par la forte saillie de la
téte cubitale. En examinant le bras en des positions variées on ne peut ob-
server des déviations ni de avant-bras ni de la main. Les mouvements de la
main sont libres mais avee une certaine limitation : spécialement les mouve-
ments d'extension, de fexion et d’abduction de la main sur’avant-bras sont
limités. Le patient est un homme trés fort, de taille moyenne, bien nourri,
au teint brun, On ne peut observer nulle part les moindres signes de ra-
chitisme ancien. Le rachis est normal de méme que la cage thoracique el les
extrémités inférieures, Denls saines et normales. L'examen des organes inter-
‘nes reste négalif.

Description de la radiographie premiére : en perspective face palmaire-
extrémité supérieure droite. — L'élargissement de la région du poignet
apparait évident, I'espace interosseux est aussi trés angmenté, L'apophyse sty-
loide du cubitus se tronve rejetée en bas et en dehors, de maniére qu'elle
vient prendre des rapports avec le grand os ou le 5° métacarpien. Les rapporls
respectifs des articulalions carpo-métacarpiennes, du reste, sont parfaitement
normaux, tandis que les rapports des articulations radio-carpiennes sont com-
plétement bouleversés sur cette | hotographie par la superposilion des images,
qui rend Iinterprétation trés difficile ; elle sera exclusivement possible
avec laradiographie de profil. On voit la diaphyse du radius régulierement
droite sans exostoses. La léte du radius présente des dimensions réguliéres ,
mais on voit que la facette articulaire du radius au lieu d’avoir une direclion
légérement concave sur un plan normal se trouve dans une position trés
oblique. La diaphyse du cubitus est légérement recourbée en dedans et la téte
cubitale présente un contour irrégulier,

Description de la 2° rvadiographie : profil cité cubilal (exirémilé supé-
rieure droile).

La radiographie de la région radiocarpienne, vue dans son ensemble, nous
laisse voir de profil une déviation caraclérvistique qui rappelle la silhouelle
d'une arme & few. Le cubitus apparait fortement dévié et luxé en arvitre, la
premiére rangée des os du carpe est déviée en rolation dovsale. Clest
I'altération plus importante qu’on renconlre dans la radiographie de profil et
qui nous explique parfuitement ['altération des rapports photographiques.

La région radio-carpienne reste normale. Les diaphyses du radins el du
cubitus sont réguliéres sans exostoses, la facetle arliculaire du radius seule au
lien de se présenter sur un plan transyersal se présente en direction longilu-
dinale, presque paralléle a la diaphyse radiale. Au poignet et a l'avant-hras
gauches on observe les mémes adtérations. Je crois inutile d’en fairve la descrip-
tion et d'en rapporter les images radiographiques.

On doil noter que chez notre sujet la luxation prit probablement une ex-
tension plus marquée par suite de son traveil professivnnel, bien que le
patient nie avoir jamais observé une augmenlation dans sa difformité ni avoir
jamais souflert la moindre douleur au niveau de ses poignels.
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Pour mieux éclaicer les altérations topographiques qui produisirent la diffor-

milé daus notre cas,|'ai pensé ulile de présenter ici un schéma des os du poignet i
normal et de le comparer avec le schéma que sur le tracé des examens radio- B
graphiques j'ai pu dessiner. Il représente exactement les altérations- ossenses A

de la région radio-carpienne observées dans notre cas (V. fig. schématiques
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Fig. 2, — Poignet du malade.

-1 et 2). 11 suffit de comparer le profil radiographique normal avec la radiogra-
phie du profil cubital pour relever immédiatement la dilférence marquée qui
existe entre les deux. :

On comprend comment le mécanisme de la déformation consiste dansune
" rotation dela premitre rangde des os du carpe ; c'esl-a-dive que le semi=.
lunaive et le scaphoide, au lien d'avoir leurs fucelles articulaives p
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léles aux facelles articulaires radiales el cubilales se trouvenl complélement
déplacés avec leurs exirémilés posiérieures lournées vers le haut. A cause
de celle rolation, la région carpo-métacarpienne en totalilé reste dans un
plan antériear, la facelte articulaire de 'extrémité cubilale inférieure reste
trés éloignée du pisiforme et on trouve une luxalion postérieure de la léle
cubilale tandis que la facelle articulaire radiale, au lieu de se développer
dans un plan vertical, évolue dans une direction entiérement anormale,
parallélement & la diaphyse radiale. Cetle dévialion de la facelle arlicu-
laire du radius de sa dirvection normale représente le colé le plus inléres-
sanl @ éludier de la question. Par un examen (rés allenlil de la région,
il est lrés possible de s’engager dans des conceplions pathogéniques pro-
pres & expliquer la formation de la dite difformité. Pour le moment il est
cerlain que dans notre cas l'altération dw squeletle est congénitale, certi-
tude confirmée par les données anamnesliques trés formelles, par la symé-
trie parfaite de la lésion bilatérale, par le manque absolu de sensalion
douloureuse el en dernier lieu par I’absence de données éliologiques plus
communes mises en cause pour expliquer I'apparition de la maladie de
Madelung (mais de cela nous reparlerons plus loin).

Pour le moment on peal admettre que probablement la lésion syuelet-
tique congénitale du poignel esl augmenlée par les exercices el le Lra-
vail pénible quoique, 4 vrai dire, les paroles du patient soient en absolue
contradiction avee notre affirmation.

En se basant sur les altérations squelettignes du poignel on peut done
soulenir que la déviation de la direction des lacelles articulaires du radius
ne peul avoir éLé produite que par la déviation congenitale primaire d ordre
mécanique de la partie supérieure du carpe. Conséculivement el secondai-
rement, pendant le développement osseux, les cartilages de conjugai-
sondela léle radiale, au lieu de se développer suivant la direction normale,
prendraienl une position vicieuse, précisément 4 cause de la dévialion
des os semi-lunaire et scaphoide et cela par Ueffet de la traction exercée
par les Ligaments. 11 est en eflel probable que pour la plas grande force
de Iarticulation radio-carpienne, landis que du c6té cubital nous assistons
4 la formation de la subluxation, du c6té radial nous assistons simplement
4 un déplacement de position de la ligne articulaire. En somme I'on au-
rait affaire @ une subluxration congénitale de la premiére rangée des os
du carpe avec altération consécutive de la position duradius et du cubitus.
On pourrail aussi admetlre un fait de vachitisme congénital syméitrique,
par Ueffet duquel les cartilages de conjugaison des extrémités inférieures du
radius au liew de prendre lewr divection normale prendraient par Ualtéra-
tion rachitique une direction complétement anormale.Ce fait dela dévialion
des cartilages de conjugaison suffirait probablement parlui seul & expli-
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quer toute la difformité de la main. Mais celle deuxiéme hypothése ne
peul élre mise en jeu dans nolre cas que cum grano salis ; soil parce
que la possibilité d'un rachitisme feetal est trés douteuse el & ce propos il
suffira de citer les noms de Schildoyichi, Kaufmann, Clivio, Fede et Sin-
cinizio qui le nient absolument ; soit parce que, élant admise celle possi-
hilité, il est assez étrange que les altérations rachitiques se soient limi-
Lées & deux os du carpe, en s'installant de fagon parfaitement symétrique ;
soit enfin pour les altérations osseuses mémes, qui 4 Pexamen radiogra-
phique simulent une véritable subluxation de la premiére rangée des os
du carpe, avec rolation évidente du scaphoide et probablement aussi du
semi-lunaire. Je crois dene pouvoir m'arréler a la premiére hypothése qui
est certainement la plus probable.

Cette hypothése sur le mécanisme pathogéne de la difformité que nous
¢ludions nous porle i disculer bricvement sur la pathogénie et I'éliologie
de la maladie de Madelung. Avant tout il n'y a aucun doule que mon cas
doil élre considéré comme faisanl parlie de ce complexus symplomalique
connu sous le nom de maladie de Madelung, que je me suis efforcé d'ébau-
cher an débul de ce travail, dans ses grandes lignes. Je dois encore faire
observer que la difformilé en question constitue un exemple du manque
d'accord qui existe enlre cliniciens.

Sur la pathogénie el sur I'éliologie de cerlaines affections, ce désaccord
est démontré par les différentes dénominalions que chaque auleur donne
a cette difformilé, dont quelques-unes, en elfet, touchent déji a I'essence
intime du processus morbide, d'autres & sa facon de se manifesler, d'autres
encore mellent en relief le symptome le pluscaractéristique, d'autres enfin
s’accordent sur le nom de I'auteur qui, le premier, I'éludia et la fit con-
naitre. Ainsi Kirmisson la nomme « Subluxation progressive du poignet
chez les adolescents », Delbet Ia nomme « carpus carvas », Arduin et
Jean « luxation incompléle congénitale », Guéry et Abadie « luxalion
progressive du poignet », Duplay « rachitisme tardil du poignel », Sie-
grist « manus valga », Piollet « radius curvus » ; la plupart des auleurs
allemands parlent de celte maladie sous le nom de « difformité du poignet
de Madelung » en mémoire du premier auteur qui I'étudia.

Jestime que la dénomination qui convient le mienx a cetle difformité
est celle donnée par Madelung lui-méme : « subluxation sponlanée du

‘poignet ».

Ni Ja nature ni Povigine de la difformilé ne souffrent ainsi d'aucun
préjudice et en méme temps on arréle l'atlention sur un des symptomes
les plus constants et précisément sur la subluxation du poignet.

Cerles il ne convient pas d'dtre (rop affirmalif sur I'étiologie proba-
ble de celte alfection. En effet on n'est pas trop d’accord a ce sujel, pro=

z.
el
S
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bablement pour la raison Wrés simple que la maladie de Madelung ne
reconnail pas une cause unigue, ni non plus un mécanisme de production
unique. Madelung pense que le processus morbide, cause de la diffor-
mité du poignet, doit étre classé parmi les troubles de croissance des
articulations et des os parmi lesquels novs trouvons par exemple le
pied valgus el le genou valgus. Il serait dd 4 une Lransformation des sur-
faces articulaires, normales auparavant, sous I'impulsion d’influences mé-
caniques. Barthés au conlraire décrit denx cas de maladie de Madelung
chez des sujets dgés, conséculifs a des traumalismes survenus quelque
lemps auparavant,

Dupuytren élait déja d’opinion que la subluxation progressive du poi-
gnel avail une origine (raumatique ou prolessionnelle. Nous trouvons les
premiers indices de Uhypothése que notre affection soit de nature rachitique
dans les travaux de Duplay el de Delbel : ces auteurs reconnaissent done
un processus de rachitisme tardif, localisé spécialemeut sur les articula-
tions radio-carpienne el cubilo-carpienne.

La plupart des auteurs qui suivirent dans I'étude de la difformité de
Madelung partagent celle hypolhése. .

Cependanl tous les anleurs ne croienl pas a celle donnée éliologique el
la plupartd’entre eux estiment qu’il existe d’autres facteurs dans la produc-
tion de la manus valga. Ainsi, par exemple, Siegrist qui s'occupa le plus
longuement de la question, pense que dans la formation de celle diffor-
milé trois facteurs jouentun rdle d’égale importance: un processus de rachi-
tisme parfois tardil; une prédisposition spéciale, el i ce propos il fait
observer que parfois la difformité est héréditaire et on trouve dans les
ascendants ou les collatéraux d'aulres difformités osseuses ou articulaires
(cas 1°F et 3¢ de Siegrist) ; enfin un factewr pour ainsi dire mécanique di
la profession exercée par le sujet. Ce dernier facteur évidemmenl n'a
qu'un role secondaire ; en effet la difformité débute le plus souvent chez
la femme presque toujours dans le premier dge et parfoiselle est d’origine
congenitale.

Voici donc une aulre condition éliologique d’une certaine importance.

Jai déja parlé plus haut des cas de maladie de Madelung d’origine
feelale el j'ai aussi montré l'origine congénilale de nolre cas, exposant &
cel égard mes idées qui, basées sur des données posilives, me conduisirent
i exclure le rachilisme feetal el & admettre que la subluxalion antérieure
du poignet est d'ordre mécanique. A ce propos il me plail de rappeler
que les (héories modernes, c'esl-d-dire les théories basées réellement sur
les données acquises par les sciences histologiques, nous porlent a admel-
tre que la monstruosité des extrémilés peul s'expliquer de (rois [facons:
ou par la Ihéorie mécanique (anomalies de développement des extrémilés
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fcelales, contractions ulérines, lraumatismes), ou par la théorie de I'ata-
visme, ou par la théorie des troubles (rophiques conséculifs aux altéra-
Lions du sysléme neryeux. Par briévelé je renvoie le lecteur qui veul bien
s'inléresser a la question au bravail de Valobra : « DilTormité congénitale
des membres » oii I"auteur étudie les susdites théories a travers les idées
des savanls qui s’occupérent de I'argument.

Tei je fais sealemenl observer que la théorie mécanique parail acquérir
de jour en jour plus de valear, élant la plus propre a expliquer la plus
grande partie des difformités congénilales, et mon cas contribuerail ainsi
a éclaiver le role du facteur mécanique, quelle que soil la cause originaire
qui produise la dilformité. Dans nolre cas cependant a la période [celale,
pour une cause mécanique quelconque, il y a en certainement une subluxa -
tion de la premiére rangée des os du carpe avec rolalion dorsale du semi-
lunaire et du scaphoide avec allérations conséeutives dans la position du
cubitus et du radius. Par vapport & la pathogénie, mon cas se délache aussi
de lous les aulres cas décrits. En effel, suivant la majorité des auteurs,
donl les idées se résument en celles de Siegrist, la difformité de Madelung
ne serail pas due au déplacement de I'articulation du poignel, mais bien
4 la dévialion des os de I'avant-bras el spécialement an déplacement dorsal
de la surface articulaive du radins autour d'un axe transversal ; la diffor-
mité du cubitus serail passive el dépendante de la précédente disposition
anormale du radius ; 1'état subluxé du poignel serait de méme conséeulif
4 celle disposition du radius.

Conclusions

1° Le cas que j'ai décril, par la dilformité caraclérislique du poignet,
par les données anamnestiques el par les résullats des examens radiogra-
phiques, rentre dans I'altération spéciale du poignel connue sous le nom
de difformité de Madelung ou sublyxation spontanée du poignel.

2° Dans mon cas la déformilé est bilatérale el parfaitement symétrique.

39 Comme moment éliologique on ne peul invoquer ni un processus de
rachitisme fetal, ni un traumaltisme pendant I'acconchement ou aussilot
aprés : la difformité décrile est certainement congénitale, pas héréditaire
gt comme facteur de cause, s'appuyantsur la théorie mécanique qui expli-
que bien des difformilés d’ordre fee(al, nous pouvons admellre que dans
notre cas, par des conlractions ulérines ou par quelques anomalies de
développement des membranes [eelales, se soil produile une subluxalion
de la premiére rangée des os du carpe, semi-lunaire ou scaphoide, avec
altération consécutive dans la position du radius et du cubitus. On voil
que loul en élant comprise parmi celles décrites par Madelung et par les
aulres auleurs, elle s'en délache quelque pen par deax fails :
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a) Parce qu'elle est congénitale (el i ce propos je rappellerai qu'il exisle

d'aulres observalions également) (plus haut).

b) Par son méeanisme pathogéne,congénilales, voyez puisque I'altération

du radius ne serail pas primitive, mais hien secondaire a celle du carpe.

RIBLIOGRAPHIE

1. Mapetuse. — Arvchiv [ar klinische chirurgie, 1879, Bd. 23, Di¢ spontane sublus-
sation der Hande nach vorne.

2. Duruyrrex. — Legons orales de clinique chirurgicale, L. 1, p.-164, Paris, 1832,

3. Mancatoxe. — Traifé des fractures et des luxations, 1885, t. 11, p. T11.

4. Wenen, — Chirurg. Ervfahvungen und Unlersuchungen. Berlin, 1859, S. 231,

5, Buscn. — Lerhbuch der Chirurgie. Berlin, 1864, Bd. 1I, 3 abt. S, 114,

6. Nevaton. — Eléments de pathologie chirurgicale, Paris, 1874, t. III, 8, 195.

7. Jeax. — Luration incomplite congénitale du poignel, Bull. de la Soc. Ait., 18 mai
1875.

8. Avavie. — De la luxation progressive du poignet ches Uadolescenl. Revue
d'orthopédie, nov. 1903, p. 481,

0. Sigcnist, — Uber manus valga oder soge nnanle Madelungsche deformitil des Hand
gehenks. Deutsche Zeitschrill . Chirurgie, 1908, S. 52§.

10, Fraske. — Zur Anatomie der Madelungsche deformitiit der Hande, Deulsche Zeit-

* schrift . Chirorgie, 1908, 8, 1586.

11. GancELE. — Eaxisle-(-il une maladic de Madclung & proprement parler.Zeitschrilt
f. Ortopeiie chirurgie, Bol. XXIV, Heft. 3 und %

12, Levy. — Traitemen! de la maladie de Madelung, Berlin. klinische Woch,, 1908,
ne 50.

13. Jacovrer, — Un cas de maladie de Dupuytren Madelung, Revue d'orthopédie,
n° 1, 1909,

15, Poncer el Lewcug. — Traifemen! de la maladie de Madelung, Gazette des Hopi-
taux, 9 fév. 1909.

13, Porri. — Etude analomigque de la maladie de Madelung. Revue d'orthopédie,
1*r mars 1903.

16. Parazzi. — Coniribulo alla cura operatoria della deformitd di Madelung. Clinica
Chirurgica, aprile 1909 :

17. Matesoun. — Jdem, British Med. J., sept. 1800,

18. Kimnssox. — Les déformilis acquises de appareil locomoteur pendant [enfance

el l'adolescence. Paris, 1902, S, 363.

19, Biciy. — Diclionnairve abrégéd des sciences meédicales, t, XXIII, p. 493.

20. Bower. — Vedi lavoro di Siegrist, p. 129,

21. Gurpin.— Laxité congénilale de Farliculation vadio-cubilale infévieure el subluza-
tion conséculive de la téle du cubilus en arriére. C. R. de la Soc. de Biologie,
2 juillet 1892, p. 627.

29, Bantuez. — De la luzation progressive du poignel chez l'adolescenl el ches ladulte.
These de Paris, 1904, n° 4235,

23, Deuser. — Carpus curvus, Legons de clinique chirurgicale, Paris, 1899, p. 161.

24, Jacouter. — Vedisopra.

25,

Mac Lenur. — Jdem.

26, Anrouly. — Un cas de luzation congénilale incompléle du poignet. Revue d'ortho-

a1,

28.

pédie, 1°r sept. 1902, p. 351,

JaGor. — Sur un vice héréditaire de conformation des deux poignets. Avchiv med,
d'Angers, 1897, n. 4, p. 159 (conf. lavoro dell'Abadie e di Siegrist).

PiotLer. — Un cas de radius curvus, Lyon médical, 1906, n° 46,

29, DurLaY,— Courbure rachitique de Uextrémilé inférieure du radius. Archives géné-

rales de médecine, avril 1885,

30, VavoBra. — Difformité congénitale des membres. Nouvelle Iconographie de la Sal-

pétriere, sept.-oct. 1005, n® 8.



NoOUVELLE 1CONOGRAPHIE DE LA SALPETRIERE.

MALADIE DE MADELUNG
(F. Costantini).

Masson & Ch, Editeors.

T, XXIV. PLIX



ASILE D'ALIENES DE ROME

Direclewr: Prol. G, Mingazzisr,

CONSIDERATIONS SUR LA VALEUR MORPHOLOGIQUE
DE LA POLYDACTYLIE

PAR

.

F. COSTANTINI
Aide-médecin des Hopitaux assistant & 1'Asile d'aliénés.

Les déformations congénilales des mains sont nombreuses. Bien que les
caracléres morphologiques en soient connus, la significalion en esl encore
un objel de discussion. Au point de vue historique, je rappellerai seule-
menl qu'aux époques d’ignorance et de superstilion ces déformations
élaient considérées comme étant le produit d’influences surnatvrelles et
qu'on n’en a commencé l'élude scientifique qu'an xvine siécle.

Roblot (1) classe ses anomalies de la maniére suivante :

A. — Anomalies par arrét de développement :

1° Ectrodactylie (manque des doigls, absolu ou relatif).

2° Brachydactylie (doigts courls) encore appelée microdactylie (doigls
petits). :

B. — Anomalies par exces de développement :

1° Polydactylie (augmentation du nombre des doigls).

20 Mégalodactylie (augmentation de la longueur des doigts).

3¢ Macrodactylie (augmentation de la grosseur des doigts).

C. — Anomalies survenues pendant le développement :

1° Syndactylie (union de deux doigts ou plus) qui peut étre:

Compléte,

Incompléte.

La polydactylie est I'anomalie dont nous nous occuperons, a 'occasion
d’un cas que nous avons observé nous-méme a I'hopital de S.-Spirito.

HistoinE cLiNieue. — Antonio Caso, dgé de trente ans, né & Sinescola (Sas-
sari), journalier, célibataire. Son pére est mort d'une pneumonie. Sa mére vit
encore et se porte bien ; elle n’a jamais eu de fausses couches, mais a eu trois
fils qui sont en bonne santé, et une fille qui est morte d'une infection puerpé-
rale. 1l n’y a dans la famille ni maladies nervenses ou mentales, nialcoolisme,
ni difformités quelconques. Le sujet est né a terme, par accouchement régu-
lier. Huit jours aprés la naissance de I'enfant, sa mére s’apercut qu’il avait un

*11) RoBLot, La syndactylie congénilale. Paris, 1906, p. 11,
Xxiv 6
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doigt aariculaire de plus & chaque main. 1l n'a commencé & parler qu'a I'age
de trois ans, aprés que le médecin lui edt coupé le frein de la langue. Malgré
c¢ela il lui en est resté un défaut de prononciation. Il n'a jamais eu d'infection
syphilitique, et il ne fait pas d’abus d'alcool. Il a toujours travaillé dans les
champs el n'a re¢u aucane instruction. Il vieat & I'hopital pour une bron-
chile d'influenza.

Objectivement, le sujet présente : le crine ovoide & contour régulier. Che-
veux chitains & un senl tourbillon médian, ligne d'insertion antérieure semi-
circulaire. Front de grandeur moyenne, avec des bosses manifestes et sillonné
de légeres rides transversales. Sourcils épais, ayant une tendance a $e réunir
sur la glabelle. Nez droit. Face symétrique. Lévre inférieure grosse. Denls
régulieres comme nombre, forme, grandeur et implanlation. Etat normal du
tronc et des membres inférienrs. Quant aux membres supérieurs, on y re-
marque I'anomalie qui sera décrite ci-aprés. Taille 4 m. 62. Systéme pilenx
passablement développé et régulidrement distribué. Blésité légere.

Main droite (Pl. X).—Elle présente un doigt auriculaire en snrplus.Ce doigt
surnumeéraire est uni  l'auriculaive, vers le milieu de la premiére phalange,
au moyen de parties molles seulement. Il est muni d’'un ongle et mesure
2 em. 5§ de longueur, tandis que l'auriculaire a 7 cm. 5. 8il'on y imprime
des mouvements passifs, on sent qu'il est formé de deux petits os articulés
entre eux. Le sujet ne réussit a imprimer activement aucun mouvement a ce
doigt surnuméraire. Les autres doigts ont les phalangettes un peu grosses,
les ongles courts et larges. _

Main gauche. — Elle présente aussi un doigt auriculaire en surnomhre. Ce
doigt est également uni & lauriculaire vers le milieu de la premiére pha-
lange au moyen de lissus mous. Lo longueur en est d’environ 3 cen-
timétres,celle de 'auricalaire est de 7 em. 5. 1l est muni d’un ongle, un os uni-
que le constitue et, comme l'autre doigt surnuméraire, il est incapable de tout
mouvement actif. Les autres doigts présentent les mémes caractéres que ceux
de la main droite.

La radiographie démontre clairement ce que nous venons de décrire : le
doigt surnuméraire, des deux cOlés, est uni & l'auriculaire seulement par des
parties molles ; le squelette de celui de droite est constitué de deux petits os
articulés entre eux, tandis que celui de gauche posséde un os unique qui est
d'ailleurs composé de deux petits os soudés ensemble. Les phalanges des autres
doigts ainsi que les 0s métacarpiens el carpiens sont a I’état normal.

11 s’agit done d'un cas d’hexadactylie bilatérale des mains, sur un sujet
qui, du coté héréditaire, n'a rien de spécial et présente, du coLé objectif
anthropologique, I'anomalie dont nous avons parlé et, en plus. la leyre
inférieure grosse et une légere blésité. Yoyons maintenant si le cas pré-
sente quelque chose de particulier et quelle est Ia valeur la plus probable
qu'il convient d'attribuer a la polydactylie. Nous rappellerons tout d'a-

s
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bord que celte déformation est tantot bilatérale, tantdl unilatérale, parfois
aux mains ou aux pieds seulemenl, assez souvent méme aux mains et aux
pieds en méme Lemps el avec un nombre égal ou différent de doigls. Il y
a en cela une oscillation notable dans les divers cas. Ainsi, pour en ciler
quelques exemples, Ruysch (1) rencontra dans un squelette sepl doigts i
la main droile et six 4 la main gauche ; Morand (2) observa un cas oil
chaque main présentait sept doigls ; Suviard (3) vil chez un nouveau-né
dix doigls & chaque main el & chaque pied ; Johnson (4) rapporte égale-
ment une observation de dix doigls & chaque main el a chaque pied ;
Voight (5) trouva chez un nouveau-né treize doigts & chaque main et douze
i chaque pied ; Hagenbach (6) décrit, entre autres, un cas de qualorze
doigts a chaque pied ; etc.

Les auteurs ne sont pas d’accord sur la fréquence de la polydactylie.
Pour ceriains elle est trés rare, si bien que Maupertuis en a renconlré
seulement Lrois cas sur 100.000 habilants. Blol ne I'a observée qu'une
seule fois sur10.000 malades des hopitaux et des cliniques, et Forl éga-
lement une seule fois sur 14.000 nouveau-nés. Spolo n’en a vu qu’un cas
en Lrois ans dans un asile d’aliénés abritant 1.500 malades.Pour d’antres,
au conlraire, comme Guersanl, Giraldes, Sainl-Germain,Trélal, Gerhardl,
Redard, elc., c'est une anomalie beancoup plus fréquente (7). La poly-
dactylie des mains se rencontre beaucoup plus souvent que celle des pieds
dans le rapport de 3 a 1 (Spoto) (8). La lorme la plus commune est I’hexa-
dactylie, mais I'heptadactylie esl aussi assez [réquente, si l'on pense au
nombre immense de généralions penladigitées qui nous ont précédé (Gru-
ber) (9). Les doigls surnuméraires occupent de préférence le colé exlerne
ou méme le cOlé inlerne de la main : cesont donc un double pouce ou un
double orteil,un double auriculaive ou un double petit orteil (Morselli) (10).
La polydactylie est souvent hérédilaire ou familiale. Ainsi, pour ne ciler
que quelques-uns des exemples les plus remarquables, Maupertuis observa
un cas, dans lequel celle anomalie se répélait jusqu’a la qualrieme géné-

(1) Ruvscu, Squeletle ayant sept doigts & la main droite et six a la gauche. Rirt,
Enc. des s. m.,, t. 30, p. 138.

(2) Monann, Recherches sur quelques conformalions monstrueuses des doigls dans
Uhomme. Histoire de I'Académie des sciences, 1870, p, 137.

(3) Suviann, Cfr. Riforma medica, 1893, p. 139,

(4) Jonnsoxn, Case of Polydaclylisen ete. Transact. Path,Soc. London,IX, 1857.p, §27.

(5) Voieur, CI. Riforma medica, loe. cil.

(6} Hacexnacn, Enfanl ayant de la polydactylie. Corresp. Blalt. [. Schweiz. Aerzte,
1879, n. 47, p. 520,

(7) Cle. Svoro, Polidatlilia e degenerasione. Arvchivio di psichialria, 1894, p. 2.

{8) Sroro, loc. eit., p. 2.

(9) Cfr. MonsgLiy, Antropologia generale, p. 635,

(10) Morseuu, loc. eil., p. 635,
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ration (1) ; Wilson I'a vue se continuer jusqu’d la 6° généralion (2) :
Whilcher rapporte une observation dans laquelle I'hexadactylie bilaté-
rale des mains se transmeltlail sans interruption & travers neul généra-
tions (3). Devay raconle que dans le village d'Eycaux hommes el femmes
avaient presque tous un doigt surnuméraire aux mains et aux pieds (4).
Renon parle d'une famille dans laquelle la polydactylie se transmetlait
indéfiniment malgré les unions contractées avec des personnes de familles
normales (5). On a également remarqué que la polydactylie peut se trans-
metlre soit seulement dans I'ascendance des femmes comme dans la famille
Hartmann, soil seulemenl en ligne de descendance male comme dans la
famille Kalleia (6). Les aulres exemples de polydactylie héréditaire ne
manquent pas: il y a ceux de Rorberg (7), de De Carolis (8),de Lucas (9),
de Marzolo (10), de Furst (11), elc.

Le caractére d’hérédité de la polydactylie n'a cependant rien de cons-
tant. 1l existe en elfet 4 ce sujet dans la littérature des cas oi I'hérédilé
mangue. D'ailleurs, si 'hérédité devail étre une condilion nécessaire de
la polydactylie, nous ne pourrions pas nous expliquer comment elle se
produit chez le premier auteur et de quelle maniére cetle conformation
se transmet de ses auteurs & leurs propres descendants (Spoto) (12).

La question de savoir quelle est la signification qu’on doit attribuer a
I'anomalie en question est Lrés controversée. En eflel, cerlains auleurs
(Darwin, Tonnini, Penta, Spolo, Mariani el Mannini, etc.) (13) soutien-
nent qu'elle représente un phénoméne atavique ou de réversion, landis

(1) Cir. Manmiy, Histoire des monslres, 1880, p. 241.

(2) Wusox, Hereditary Polydactylism. The Journal of Anatomy and Physiology,
vol. XXX, p. $37-449. L

(3) Warrcnen, Hereditavy polydactylism, The Lancet, 1806, p. 804.

(&) Devay, Danger des mariages consanguins, 1862, p. 763.

(5)-(6). €fr. Riforma medica, p. 138 et 139,

(7) Ronuenc, Doigls surnuméraires hérdditaires pendant cing générations. Gaz. des
Hép., 1861, p. 439.

(8) De Canouis, Ueberzahl der Finger mil Werwachsungen ete. Johrb. von Schmidt,
t. CXII, 1861, p. 159.

(9) Lucas, Observation curieuse de tendance hévéditaire @ la production de doigls
surnuméraires. Eny's Hop. Reports, 1250, 1882, p, 47.

(10) Mauzovro, Intarno ad una famiglia di sedigiti. Memorie del R. Istituto Veneto di
suienze, lettere ed arti., vol. XX, 1879,

(11) Funsr, Excés hévédiluire de doigts el d'orlvils avec augmentation successive des
Pexcés. Nord, Med. Art., t. 43, 1881, p. 41.

(12) Srvoro, loc. cit.,p. 8.

(13) Danwin-Tosxiwt, Cfr. Guorrmpa-Rucceni, Sulle dignita morfologica dei segni
detli a degeneralivi ». Atti della Soc. Rom, di Antrop., vol. IV, 1896-97, p. 190 ; Pexta,
Su aleune pilt importanti anomalie ete. Arch. di psichiatria, vol. XVI, 1895, p. 337:
Spoto, loc, eil, ; Mawiamt et Manxing, Inlorno ad alcune note teratologiche delle mani
e dei piedi. Archivio di psichiatria, vol. XXV, 1004, p. 444,
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que d'autres (Topinard, Delage, Delbierre, elc.) (1) nient I'atavisme el
pensent pluldt qu’il s’agit Ia d'un phénoméne purement tératologique ou
pathologique.

La significalion alavique de la polydactylie; selon les auteurs qui sou-
tiennent I'hypothése de la véversion, ressortirait des données suivantes :

1° Données embryologiques : Schenk put observer, dans deux embryons
humains, un nombre de rayons, correspondant aux premiers linéaments
des phalanges, supérieur 4 cing, dansun cas allanl jusqu’a nenf (2).

9¢ Données d’anatomie humaine : Le squelette de notre main, tant du
colé ulnaire que du colé radial, posséde des rudiments osseux qui auraient
la signification philogénétique de doigls perdus dans I'évolution de I'es-
péce. Selon cetle théorie, l'os pisiforme représenterail un sixieme doigt el
les tubérosités qu'on trouve du coté radial sur le premier os du carpe el
du métacarpe un rudiment de « praepollex » (Bardeleben, Kollmann,
ete.) (3). '

3o Données d'anatomie comparée. Celle science enseigne que, dans
des espices vivanles d’animaux inférieurs, le nombre des doigls est varia-
ble. Ainsi certains mammiféres (célacés, taupe, elc.) ont plusieurs doigls,
d’autres (cheval) en ont un, tandis que la plupart des aulres en ont (ua-
tre ou cing. Le fait méme que la polydaclylie se manifeste plus [réquem-
ment aux membres supérieurs qu'aux membres inférieurs serait bien en
harmonie avec ce qui se produit chez un grand nombre de mammiléres
qui ont plus de doigts aux palles antérieures qu'aux pattes postérieures
(chiens, chals, etc.).

&° Données de paléontologie, 11 existe des espaces fossiles ayant plus
de doigls que n’en onl les espices animales vivantes correspondantes.
Ainsi anchiterium avait trois doigls, tandis que le cheval n’en a qu’un.
Lichthyosaure qui est un amphibie avait sept doigts, tandis que les gre-
nouilles n'en ont que six aux patles postérieures, elc.

Aux critériums sus-indiqués, quelques auleurs ajoutent aussi celui de
la transmission héréditaive de la polydaclylie el de la [réquence avec
laquelle elle se Lrouve unie & d'autres signes de dégénérescence. Comme
on le sait d'ailleurs, bien des auteurs altribuent  ces signes la valenr de
phénomenes réversifs. C'est dans les cas oit la transmission direcle man-
que que les auleurs mettent souvent en relief I'existence d'aulres signes
de dégénérescence (alcoolisme, épilepsie, etc.) chez les ascendants, au

(1) Tovixann, DeraGE. Cfr. GivrrRina. — Ruaaent, loe. eit. ; DELBIERRE, v, Centralbl, f.
Anthropologie, 1898, p. 57.

(2) Scuex, Lehrbuch der vergleichenden Embriologie der Wirbellhiere, Wien, 1874,
p. 137,

(3) BanoeLenex, Praepollex und Praehallue, 1889 ; Koutsasy, Handskelet und Hyper-
dactylie. Verhandlungen der anatomischen Gesellschalt, mai 1888, et Anatomischen
Anzeiger, 1888, no* 17-18,
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point que certains de ces auteurs (Spoto) voul méme jusqu'a parler d'une
transformation morbide de 'hiérédité (1). 11 faul pourtant rappeler que ce
genre d'hérédilé ne se rencontre pas toujours dans les cas oit il n'y a pas
d’hérédité divecte. Il y a en effet dans la littérature du sujet des obser-
vations (Portigliotti et autres) dans lesquelles il est impossible de relever
chez les ascendants quelque signe quece soit de dégénérescence (2).
Nolre cas méme, et c’est I4 qu’en réside, & notre avis, I'unique inlérét,
démontre clairement que I’hérédité, tant directe qu'indirecte, n’esl pas
une condition nécessaire de la polydactylie. D'autre part, il ne faul pas
oublier que I'hérédité n'appartient pas seulemenl aux phénoménes ata-
viques mais aussi & beaucoup de phénomenes purement morbides. Par
conséquent elle dépose en faveur tant de la théorie alavique que de la
théorie pathologique.

Je rappelle enfin que, selon Devay, les doigls surnuméraires représen-
teraient le signe le plus sir de la consanguinité des ascendants (3). Mais,
laissant méme de coté ce fait qu’elle manque dans la plupart des cas, Huth
se demande alors comment il pourrait se faire que la consanguinité, qui
ne crée pas mais assure I'hérédité ol peut-élre elle aurait pu échapper,
donnit lieu a un fait qui n’existe pas dans I'ascendance (4).

Morselli est au nombre de ceux qui considérent I'heptadactylie et ’hexa-
dactylie comme des phénomenes ataviques. Mais il renonce a expliquer
par I'atavisme les exemples d'oclodactylie, d'enneadactylie, el de déca-
dactylie dont il pense que ce sont des phénoménes apparlenant plutol &
la tératologie (5).

Gegenbaur veut démonltrer que la polydactylie ne représenle pas un
phénoméne de réversion. Cependant, dans sa conclusion, il n’exclut pas
I'élément alavique, en ce qu'il affirme « qu'il s'agit d’'une monstrnosité,
d’une formation par excés. Mais, ajoute-t-il, cette formation défectneuse
n'est point sans rapport avec un élat antérieur (atavique), car les mons-
troosités ne différent des états alaviques que par un défant d'accommo-
dation qui est pour elle I'empreinte du caractére pathologique (6) ».

Hasse croit que la plupart des cas de polydactylie appartiennent i la
tératologie, mais il admet 1'atavisme si les mémes formations se trouvent
aux deux mains el aux deux pieds (7).

(1) Sroro, loe, eit., p. 10.

(2) Poxmicriorr, Tre easi de polidattilin. Arch. di psichiatria, vol. XXII, 1904,p. 603.

(3) Devax, Nouvelles observations sur les dangers des mariages enlre consanguing
aw point de vue sanitaire. Gaz. hebd., 1860, n® 37, p. 593-509.

(4) Hora, The marriage of near kin. London, 1887, p. 231-237.

(5) Monserr, Loe, cit., p. 635,

(6) Groesnaun, Cf. Revue d'hygidne, t. XIX, 1881, p. 455,

(7) Hassw, V. Centralbl. f. Anthrop., 1898, p. 57,
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Bertacchini retient que la polydactylie a une signification diverse chez
les verlébrés pentadactyles et chez les oligodactyles. Chez ces derniers, il
est sirement démontré que la présence de doigls surnuméraires peul avoir
la valeur d'un caractére réversil ; chez les premiers, au contraire, la poly-
dactylie devrait étre considérée pluldt comme un phénoméne de schisto-
dactylie. Et comme celle-ci n’a pas une valeur alavique, puisqu’elle dé-
pend simplement de causes pathologiques, I'anteur refuse aux anomalies
en question chez les pentadactyles, el par conséquent chez ['homme,
toute signification réversive (1).

Gronberg, qui s’est oceupé de la polydactylie chez les poulets, Slest
basé sur une étude attentive de la distribution des muscles el des nerfs
et a pu conclure qu'elle est due i un simple phénomene de dédouble-
ment (2). Boas lui-méme avait du reste déja démontré que chez le cheval
et le porc la polydactylie est due an méme phénomeéne (3).

Morselli, cependant, fait avec Albrecht remarquer & ceux qui soulien-
nent I'hypothése du dédoublement, que la dactyloschise esl normale chez
les sélaciens (4).

Ahfeld attribue I‘hyperdacty]ie& un fait purement mécanique, par 'ac+
tion des plis de I'amnios pendant la vie intra-utérine (3).

Weismann et Wilson pensent qu'il s’agit la d’une variation du pldsnn
germinatif par excés de nutrition locale (6).

Blanc distingue dans la polydactylie trois calégories :

1° La polydactylie atavique par réapparition de doigls ancestraux.

2° La polydactylie tévatologique par division de doigls normaux ou
ataviques.

3° La polydactylie hétérogéne par formation de doigls qui ne viennent
ni de atavisme, ni de la schistodactylie (7).

Legge accepte la classification de Blanc et soutient que la polydactylie
est atavigque lorsqu’elle est cardclérisée par ce fait que le doigl surnumé-
raire se trouve ou au dela du cinquiéme doigt ou au deld du premier,
mais jamais entre les doigls normaux. Si, au contraire, ajoule l'autenr,
le doigt surnuméraire se trouve intercalé entre deux doigls normaux, mais

(1) Bearaccmst, Un caso di doppio pollice bilaterale nell'vomo e alcune considera-
ziont sul valore morfologico del l'iperdaltilia nelluomeo. Inlern. Monalschr. [ Anat.
u, Physiol., XXI, 1-3. Arch. di psichiatria, vol. XXVI, 1905, p. 514.

(2) Gnonsenc, Beitrige zur Kenntniss der polydaclylen Hiinerrassen, Anal. Anz., IX,
500-514, fig. 4, 1894.

(3) Boas, Bidrag til opfaltelsen of Polydactylihos Patledyrene. Videnskap, Middel.
fraden Natorh. Foreining i Kjobenhavn, 1883.

(4) Monserrr, loc. cil., p. 636. Avanrcur, Sur la valeur morphologique de Uhyper-
dactylie. Deut, Gesells, [, Chir., 1886.

(6-6) Anrelp, Weismany et Wisox. Cfe. Ponmcriort, loc. eif., p. 607.

(7) Buaxc, Etude sur la polydactylie chez les mammiferes. An. Soe. Linnéenne, Lyon,

1896.
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n'a avec enx aucun rapport de connexion osseuse, ligamenteuse ou tendi-
neuse, s'il n’a avec eux qu'un rapport de proximilé, on ne peut, dans ce
cas-1a, parler de schistodactylie puisqu'il n'y a aucune donnée analomi-
que qui le démontre d'alavisme i cause de la place occupée par le doigt
surnuméraire. On doit donc parler alors de polydactylie hélérogéne. La
cause prochaine de la polydactylie atavique el de la schistodactylie se-
rait représentée, selon Legge,par un afflux excessif de liquides nutritifs,
de la méme maniére que la syndactylie et la brachydactylie seraient
dues 4 un afflux insuffisant de ces mémes liquides (1).

Mais alin que I'on puisse mienx comprendre la valeur de la polydac-
tylie et d'autres anomalies congéniltales, il faut serappeler aussi ce qu’en-
seigne la léralologie expérimentale. Aprés les recherches de Strasbur-
ger (2), de Pfeffer (3), de Dareste (%), de Féré (5), elc., nous savons que
des agents physiques (chaleur, secousses, air confiné, électricité. etc.) ou
des agents chimiques (alcool, substances alcaloides, essences, toxines mi-
crobiennes, etc.) sont capables d’agir sur I'eeuf fécondé. Elles peuvent
troubler plus ou moins profondément le développement normal de I’em-
bryon, au point de créer des états tératologiques qui arriveraient ainsi i
se produire dans des conditions nalurelles. Aussi ces résullals nous in-
duisent-ils 4 croire que ces mémes agenls que nous lrouvons comme cau-
ses dans la production des élats pathologiques représenlent également,avee
beaucoup de vraisemblance, la cause prochaine, directe des phénoménes
tératologiques.

Rien n’empéche d'ailleurs que ces agents assument parfois le caraclére
de souvenirs ataviques. Il doit méme sembler toul naturel qu’'une cause
morbide venant agir pendant le développement de I'embryon dont elle
arrive i troubler I'évolution normale, des souvenirs ataviques revivent et
se fixenl, surtout lorsqu’ils ont déja dans l'ontogénésie une vie (ransi-
toire. Il semble en effet qu'il doit en étre ainsi.

Les études de Schenk, que nous avons rappelées plus haut, montrens
en effet que dans I'embryon humain les phalanges seraient représentées
au moins par neuf indications cellulaires de doigls disposés en rayouns,
dontil ne reste que cing normalement dans I'évolution successive.

Une aulre considération en faveur de l'origine pathologique des défor-
mations congénilales ressort également de ce [ail que certaines allérations,
dont lagenése est encore obscure, sejoignent i d’aulres dont on peul dire
désormais que la nature morbide en a é16 démontrée. Ainsi, 'on a vu le

(1) Leaes, Di un nuovo caso di polidatiilia, Bologne, 1896.

(2-3) Stnasouncen-Prerrent, Cf. Hosror, loc. eit., p. 43.

(4) Daurdre, Recherches sur la production arlificielle des monstruosités, 2° éd,, 1801,
(5) Fénd, La famulle névropathique, Paris, 1894, p, 246, 20 .
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bec-de-liévre coexister avec I'infantilisme (Binet) (1), et personne ne doute
plus aujourd’hui que c'est un fait d'origine morbide (glandulaire). Le
bec-de-liévre peut aussi se trouver en méme lemps que la polydaciylie et
le pied-bot (Marsh) (2). Celle-ci peut, & son tour, s'unir au colobome de
I'iris et & la rétinite pigmentaire (Darier) (3) el ainsi de suite. Cetle con-
comitance de formations défectueuses, en apparence si diverses, et d'orga~
nes éloignés I'un de 'autre, nous démontre, d'une part, I'étroile parenté
qu’il y a entre elles, et, d’autre part, nous induil & croire que les agents
qui les déterminent sont généralisés dans I'organisme. Mais il n’esl pas
absurde de penser que des stimulants locaux (plis de 'amnios, comme le
voudrait Ahfeld, ou d'aulres causes) peuvent, dans quelques cas, en loca-
liser I'action au point correspondant & la déformation qui se produira.

Celte idée,qui au fond accepte la signification pathologique attribuée par
Virchow aux élals tératologiques, sans renoncer complétement pour cela au
concepl alavique, s'accorde avec la conclusion générale, & laquelle arriva
Mingazzini dans ses éludes sur la microcéphalie : « Durant P'onlogonie,
dit I'auteur, les sonvenirs philogénétiques disparaissent en lant qu’ils sont
remplacés par des formations définitives appartenant @ une forme ani-
male donnée et qui se fixent par loi d’hérédité. S'il se produit un trouble
dans la lutle enlre I'ontogonie et la philogonie durant le développement,
non senlement les souvenirs ataviques ayanl une vie transiloire resleront
vainqueurs, mais ceux qui ne sont qu'da I'état lalent pourront se repro-
duire de nouveau el rester stables définitivement. Or, cest précisément
aux processus morhides que nous devons attribuer I’élément le plus im-
portant et le plus aple @ troubler I'achévement régulier des processus
évolulifs » (&).

En nous basant sur ce que nous avons exposé jusqu’ici, nous croyons
pouvoir conclure que par analogie avec d'antres formations défectueuses
congénilales, la polydactylie, Lout en rappelant une formation ancestrale,
a, trés vraisemblablement, une valeur essentiellement pathologique, en
tant que trés probablement délerminée par des momenlts étiologiques de
nature morbide et qui doivent agir pendant le développement de !'em-
bryon ou du felus.

(1) Bixer, Anomalie des organes genitaux males, Bull. Soc. anat., 1881,
(2) Mansn, A case of double polydactylisms, double harelip. ete. The Lancet, 1899,
t. 1, p. 139.
(3) Damien, Quelques observations de rélinite pigmentaire avec anomalies intéres-
santes. Arch. d'ophtalm.; 1887, VII, p. 17C.
(#) Mixcazzisy, 1L cervello in relaziong coi fenomeni psiehiwor, Boces, Torino, 1895,
p. 192,
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ETUuDE DU SYNDROME « PRESBYOPHRENIQUE »,

PAR

DEVAUX et LOGRE

La Presbyophrénie, conception nosologique d'importation allemande, a
été accueillie en France avec la bienveillance dont la Psychidtrie francaise
a coutume de faire preuve envers les docirines étrangéres. Les auleurs
frangais, & I'envi des auteurs allemands, ont étudié la séméiologie, porté
ou discuté le diagnostic, recherché 1'anatomie pathologique de I’afTection
nouvelle ; et récemment encore, on faisait & la Presbyophrénic les hon-
neurs de plusieurs présentations de malades 4 la Sociélé de Psychidtrie et &
la Societé clinique de Médecine mentale,

Nous avons eu I'occasion d’observer quelques cas pouvant étre rappor-
tés 4 la Presbyophrénie des auteurs allemands. Il nous a paru intéressant
d'entreprendre, & I'aide de ces documents, une étude séméiologique et
critique de la Presbyophrénie,

Avant d'envisager les applicalions cliniques de celle conceplion noso-
logique nouvelle, il convient de préciser, d’aprés les textes originaux, le
tableau morbide décrit, sous le nom de Presbhyoplirénie, par les différents
auleurs. ;

Ce rapide apercn historique, en montrant les remaniements successifs
apportés i la conceplion primitive, sera comme la critique naturelle de la
Presbyophrénie : « C'est I’évolution, disait Leibnitz, qui juge les doc-
trines ».

Le nom de Presbyophrénie semble avoir été imaginé par Kahlbaum,
mais la référence au texte de cet auleur n’étant nulle part indiquée, la
descriplion initiale du tableau morbide est praliquement celle de Wer-
nicke ; dans cet exposé se Lrouventconlenues, pour ainsi dire en germe,
toutes les interprélations ultérieures de la Preshyophrénie.
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Texles de Wernicke,

Premaer texte (1). — « Je vousai souvent dit qu'en psychidtrie, on ne
peut établir de rapport entre le tableau clinique et 1'étinlogie, que dans les cas
ol des formes cliniques bien nettes se manifestent couramment i la suite de
causes nocives bien déterminées ; par contre, I'expérience journaliére monlre
qu'il ne faut pas admettre un tel rapport d'une fagon exclusive ; cette remar-
que s’applique & la psycho-polynévrite, envisagée d’un point de vue purement
empirique.

« A vrai dire, celte dénomination méme indique déja que des facteurs étiolo-
giques trés variables penvent intervenir, commeil est naturel dailleurs lors-
qu'il s'agit de polynévrites. La justesse de notre manidre de voir sur ce point
recoit une démonstration éclatante du fait que nous pouvons rencontrer exac-
tement le méme tablean clinique, sans polynévrite. Un cas de ce genre m’est
rappelé par la femme d'un médecin qui, voyant son enfant tomber par la por-
tiere d'un compartiment de chemin de fer, dont le verrou n'était pas fermé,
ne trouva rien de mieux a faire, dans son anxiété, que de se précipiter 4 sa
suite ; elle recut une blessure grave 4 la téte, et,quand elle reprit conscience,
elle présenta le tableau typique de la forme délirante de la psycho-polynévrite.
A I'examen médico-légal, on put reconnaitre que les quatre symptomes cardi-
naux du stade chronique existaient an complet.

« Je traile, en ce moment, un cas analogue qui se manifesta 4 la suite d'une
intervention chirurgicale, avec gastro-entérostomie bien réussie ; le malade est
anjourd’hui en convalescence.

« Comme le montrent ces deux observations, oit laréunion de Iésions somati-
ques et de modifications psychiques graves donna lieu 4 I'éclosion de la mala-
die, un certain nombre des faits trés variés, que I'on considére comme des psy-
choses symptomatiques ou d'inanition, présente un tablean clinique analogue 4
celui de la psycho-polynévrite ; mais 'argument le plus probant pour notre
thése, est le tablean morbide de la preshyophrénie, presque identique, elini-
quement, d la psychose polynévritigue.

« La preshyophrénie est la maladie spécifique de la sénilité,dans le sens, el
avec la restriction que nons admettons, en général, dans une division éliolo-
gique des maladies mentales : c'est-d-dire que, conlrairement & la psychose
polynévritique, elle ne se manifeste que chez les vieillards, et dans beaucoup
de cas, ne révéle ancune autre étiologie. En cela, elle représente une partie
importante des psychoses produites par la sénescence ; comme la psycho-poly-
névrite, elle s’observe sons denx formes, I'une aigné, délirante, I'autre chro-
nique ; celte derniére peut, aprés longtemps, devenir incurable, et présente
alors les mémes symptomes conslitulifs que la psychose polynévritique, & son
stade de chronicité. Vous rencontrez les mémes signes de désorientation allo-
psychique, avec absence de perte du jngement (fehlender Ratlosikeit), perte
de la mémoire de ixation, conservation de ['altention, confabulation et amnésie

(1) Grundriss der Psychiatrie, p. 290. Leipzig, 1906,
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rétroactive. Souvent aussi s'ajoutent des modifications pathologiques de I'état
affectif (Gemiitslage) et cela sous deux formes : tantdt c'est une euphorie, qui
n'est pas en rapport avec les circonstances réelles, tantot, une humeur colé-
reuse, de durée variable. Vous vous souvenez des deux exemples que je vous
ai présentés : dans un cas, il sagissait d'une femme de 78 ans, Mme H..., qui
manifestait son bien-étre par son bavardage [lacile, et, se croyant encore jeune
fille, prenait des allures prudes, qui, 4 son dige, étaient de I'effet le plus co-
migque.

« L'antre malade, Mme H..., figée de 84 ans, était, vous vous en souvenez,
une femme violenle, criarde, renversant tout, injuriant tout le monde,
et accusant son enlourage des brutalités les plus extraordinaires. Probable-
menl,il s'agissait de confabulation reposant sur le souvenir d’événements mal
interprélés et de sensations hypocondriaques. Ces denx malades avaient ceci
de commun que I'expression du visage, les gestes, les propos faisaient immé-
diatement penser & nne démence.

« La forme aigui ou délirante a les mémes symptomes fondamentaux que la
forme chronique, excepté, peut-élre, 'amnésie rétroactive ; en plus, cn cons-
tate une légére excitation motrice, de I'insomnie et, de temps & aulre, des
hallucinations, surtout visuelles,

«L'ensemble donne le tableaw atténué du delirium tremens, avec durée
analogne.

«Je me souviens d'un exemple fourni par une femme agzée de 76 ans, jus-
que-lii trés active, chez laquelle la maladie se termina si favorablement qu'elle
put encore, pendant de nombreuses années, conduire une affaire importante.

« La durée de l'affection,lovsqu’elle doit guérir,et c'est assez fréquent,est de
4 @ 8 semaines. Dans d’autres cas, la chronicité s'installe d’une fagon insen-
sible, ou bien il reste une démence sénile simple qui représente toujours le
stade terminal de la forme chronique. »

Deuzieme texte (1). — « L'influence exercée par la sénescence, ou invo-
lution sénile du cerveau, sur la forme et In marche des psychoses, est peu
connue. Pourlant la presbyophrénie, décrite antérieuvement, psychose jus-
qu'a un cerlain point spécifique, reléve de cette étiologie. Vous vous sonve-
nez que ce tableau clinique, dans ses traits importants, ressemble a celui de
la psychose polynévritique ; on peut cependant trouver quelques différences,
portant sur des poinls accessoires.

« 11 semble, par exemple, que la désorientation allopsychique de la preshbyo-
phrénie change de degré au cours de I'évolution ; c'est coque j'ai observé hien
des fois. Dans la psychose polynévritique, la désorientation est permanente,
dis le début. Les états délirants de la presbyophrénie se comportent de fagon
analogue : ils ne se manifestent parfois que la nuit,et il existe des cas-limites,
dans lesquels toute la symptomatologie consiste nniquement dans ces acceés de
délire nocturne, accompagnés de symptdmes de déficit particuliers.

«Je vous ai déja fait observer que la presbyophrénie ne ventre pas dans le

(1) Wensickr, loc. eit., p. 502,
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cadre de la démence sénile ; ceci est prouvé déji par l'expression d'attente du
visage, et par la promptitude de la réaction 4 I'excitation, abstraction faite de
la guérison, connue de vous, des acees de délice & débul brusque. »

La description est, on le voil, complexe, et la pensée présente de nom-
breuses indécisions. Il est difficile de savoir au juste si Wernicke considére
la Presbyophrénie comme une espéce nosologique autonome. Sans doule,
i 'exemple de Kahlbaum, il lui donne un nom particulier, en rapport,dil-
il, avec une étiologie spéciale, la sénilité ; il lui assigne, comme d une
entité morbide, des formes cliniques, une évolution propre et un diagnos-
tic différentiel. Mais, dans celle symptomatologie complexe, se Lrouvent
associés denx ordres d'¢éléments bien distincts, qu’il parait difficile de ré-
unir dans une méme affection : d'un coté, hallucinations, confusion,
carabilité ; del'aulre c6lé, absence d’hallucinations, chronicilé, incurabi-
lilé.

Une telle conception, enfermant, dans l'unité d’'une méme synthése,
deux groupements symplomatiques disparates, devail aboulir, chez les
successeurs de Wernicke, 2 un démembrement de la Presbyophrénie.

Voici le texte de Kraepelin, relatil a la Presbyophrénie (1) :

« Parmi ces différentes formes de Démence sénile, il faut isoler un petit
groupe de faits, caractérisés par la conservation relative de l'activité psychique,
de Pordre et de la suite dans les idées, et, jusqu’a un certain point, du juge-
ment, malgré les altérations profondes de la mémoire de fixation, et de la mé-
moire en général.

« Nous désignerons ce tablean clinique trés particulier, sous le nom de pres-
hyophrénie, proposé par Kahlbaum et adopté par Wernicke.

« Les malades (2) sont d’un abord facile, et peavent snivre sans difficulté
une conversation, méme longue. Ils soisissent les détails des fails qui se
passent autour d'eux, lout en se trouvant néanmoins hors d'état d'avoir la
notion exacte de leur situation ef des liens intimes qui unissent les événe-
ments.

« Celte impuissance leur échappe du reste complétement ; ils oublient
avec une extréme rapidité ce qu'ils ont fait on entendu ; seules quelques ra-
res impressions, ayant agi sur leur sensibilité, persistent plus solidement ; une
malade, par exemple, savait encore, au bout de quelques jours, que je I'avais
accusée de vol, tandis qu'elle avait oublié, aprés quelques instants, les
visites et les observations gqu'on lui avait faites. Les malades ne savent
plus ot et quand ils ont pris leur repas, les mels qu'on leur a servis, depuis
combien de temps ils ont quitté leur lit, si 'on se trouve en hiver, en été,

(1) Knaresu, Psychiatrie, t. 11, p. 603, Leipzig, 1910.
(2) Dans la précédente édition Kraepelinajoutsit que ces malades « étaient pour la

plupart des femmes v,
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le matin ou le soir. Ils sont incapables de reconrir aux moyens ou aux ob-
jets (horloges, calendriers), qui pourraient les renseigner.

« C'est l'orientation dans I'espace et dans le temps qui est le plus profondé-
ment altérée. Aprés des mois de séjour, les malades ignorent ont ils se trou-
vent, depuis quand ils sout la, le nom des personues qui les entourent. Les
réponses qu’ils font aux questions ont parfois vn air de vérité, mais elles
varient conlinuellement. Les malades se croient & I’hotel de I'Aigle, & un ma-
riage, i la maison d’arrét, dans leur appartement ; il leur faut quitter I'établis-
sement, ou bien ils sont retenus par un lombago ; ils saluent les étran-
gers comme de vieilles connaissances, prétendant les avoir déji vus, mais ne
peuvent se rappeler leur nom, et, en hésitant, ils indiquent une désignation
quelconque qui leur était familidre autrelois. C'est Monsieur le Directeur.
« Quelques patientes prennent pour des hommes d'antres femmes malades.
Elles ignorent la date du jour, de I'année, et méme celle de leur propre nais-
sance ; interrogées sur leur ige, elles répondent par les contradictions les plus
grossiéres. La mort de leurs parents est ignorée. De l'sir le plus naturel do
monde, elles parlent de leurs enfants comme s'ils élaient tout petits. La grand-
mére est dgée de 20 ans, le pere a le méme dge, le fils entre dans sa 80°
année ; une malade se disail plus jeune de deux ans que sa fille ; d’autres font
allusion & leur récent mariage, alors qu'elles viennentde parler, comme s'il
vivait encore, de leur mari, décédé, en réalité, depuis longtemps.

« Les connaissances acquises sont, d'habitude, trés réduites : le calcul est
encore suffisant, de méme que le sens de la vie pratique ; le souvenir du prix
des denrées, des recelles de cunisine persiste encore assez bien ; toul le resie
est disparu : gros événements politiques, détails d’histoire et de géographie,
nom d'un prince régnant, souvent méme le nom el I'dge de leurs propres en-
fants ; fréquemment le souvenir des événements qui remontent & une époque
éloignée est conservé ; par exemple, les malades se rappellent leur nom de
jeune fille, celni des pitces de monnaie et des poids d'autrefois.

« Les presbyophréniques ne se rendent compte que trés imparfaitement de
cette altération énorme de lenr « capital de représentation ». Si on les presse
de répondre & des questions, cerlaines malades prétendent qu'elles ne se sont
jamais intéressées au sujet de la conversation, que les femmes ne s’occupent
pas de ces choses-Ia : & la campagne, on n'a pas hesoin de savoir toul cela ;
elles ont tout écrit sur Ia bible de famille, mais, pour le moment, ne peuvent
se souvenir de rien. Elles ont tellement courn, ont tant de choses en Léte,
n'arrivent & rien, el puis, quand on est seule, on n'y pense pas, « cela appar-
tient an domaine de 'oubli ». Une malade disait : « Pour une femme de 80 ans,
ma mémoire est encore honne ; ¢’est I'avis de tout le monde. »

« Dans bien des cas, par contre, il exisle un sentiment exact de la maladie :
« Quand on est sivienx, la mémoire est mauvaise »,« Lo mémoire ne venl plos
rien savoir ». « Je suis un vieil homme et ne m’occupe de rien ». Cerlains
malades se sentent faibles de tdle, mal & P'aise, étourdis, ne reconnaissent
plus personne ; depuis denx ans, ils ont perdu Vintelligence, ils ont tout ou-
lié, ils ont tant de confusion dans I'esprit, leurs idées sont si courtes,
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« [ls comblent les lacunes de leurs souvenirs au moyen des faits les plus
récents, par de petites histoires inventdes pour les besoins de la cause, et les
embellissent encore, si on les y ponsse. Le matin, certaines malades disent
avoir travaillé ; la veille, elles sont allées rendre visite & leur famille, y ont bu
du café, ety ont rencontré d'autres parents. On a illuminé I'arbre de Noél.
Maintenant, elles sont ici « pour aider » et elles s'en iront dés qu’elles auront
terminé, « chez le président qui les a engagées, et quilenr donue de bons ap-
pointements », ou bien chez leur pére mourant, ou encore soigner leur mari
(mort depuis longtemps) qui est gravement malade.

« On rencontre quelques rares et faibles idées délirantes.Le malade est atleint
d'une affection nerveuse, pulmonaire, on I'a volé, on ne lui donne rien & man-
ger, il doit mourir de faim, éire crucilié, les autres parlent de lui. Le mari
d’'une malade vient de prendre une autre maitresse, sa belle-sceur veut s’em-
parer de son argent, dans son lit couche un étranger ; un malade vient de
faire un héritage, il s'adresse an médecin comme 4 une altesse, et prépare de
grands projets. Certains sujets prétendent voir des gens, des chiens, des
chats, des souris jaunes sur les murs, ou bien ils sont poursnivis par des
oiseaux ; d'autres trouvent des vipéres dans leur lit, entendenl des hommes
chuchoter, se disputer dans l'escalier, et reconnaissent la voix de leur peére on
de leur seeur, Dans tous ces cas, I'alcool semble jouer un role important.

« Le jugement est bon tant qu'il s'agit de notions que les malades ont acquises
antérieurement. Des phrases dépourvues de sens, comme « la neige est noire »,
« les chevaux aboient », « les voleurs sont récompensés », sont accueillies par
un éclat de rire, ou par une réponse comme celle-ci : « la neige est noire,
quand on a jeté de la poussiére dessus ».

Beaucoup de malades ne réagissent pas & des phrases dépourvues de sens,
si elles évoruent des impressions sensorielles, mais ils protestent immédiate-
ment,dés qu’on faitappel 4 des notions générales, Par exemple,la phrase « les
feuilles des arbres sont blenes » sera admise sans remarque; mais celle-ci :« les
menleurs sont de braves gens » souléve l'indignation. Ils écoutent sans réaclion
les remaryues les plus paradoxales sur le nombre et le nom de leurs enfants,
sur leur situation actuelle et celle de leur entourage, mais régulierement ils
se récrient avec violence dés gu'on suppose qu’ils ont pu manquer & la mo-
rale, commettre quelque acte délictueux, voler de Pargent, cacher un objet
trouvé, étre convoqués par les gendarmes. Une de mes malades racontait
qu'elle venait de voir le bourgmestre, & ce sujet, et qu’il lui avait assuré que
la coupable était une autre femme da méme nom. Par contre, dans I'apprécia-
tion du temps, les malades commettent les contradictions les plus invraisem-
blables, sans s'én apercevoir, et méme sans comprendre, lorsqu'on leur ex-
plique leur erreur. Ils trouvent tout naturel que leur pére ait le méme age
qu'enx-mémes ; que leur fils soit plus jeuue de quatre années, et, cependant,
soit venu an monde dix aps auparavant; qu'une femme de 86 ans puisse en-
core avoir des enfants : « Tout est possible », disait une malade.

« Au cours de la conversation, les malades sont aclifs, sonvent bavards,
assez présents, parfois pourtant inattentifs; leur humeur est ordinairement
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gaie, rarement, et seulement par instants, elle sst plenrarde ou excitée ; ils
parlicipent & ce qui se passe autour d'eux, el en sont émus ; ils acceptent les
plaisanteries et d'ordinaire, répondent rapidement, et sur le méme ton.

« Leur conduite est ordonnée, ils s’occupent méme un peu, en bavardant
avec I'un et avec l'autre, mais, de temps en temps, s'excitent légérement, dé-
placent leur literie, veulent sorlir, et sans savoir oil aller, courent autour de
leur lit.

« La presbyophrénie est-elle une maladie particuliére, ou seulement une
forme ?

« Question disculable ; quoi qu'il en soit,on observe dans la démence sénile
simple, des élals analogues transitoives, qui peuvent disparailre et, par le
retour de la lucidité, reproduire le tablean clinique antérieur,

« D’autre part,dans la presbyophrénie,l'activitd intellectuelle et sentimentale
peut disparaitre et faire place 4 une démence simple et stupide.

« De temps & autre, on voit anssi le tableau clinique de la presbyophrénie
durer des années, & peu prés sans modification ; I'évolution se fait d’une fagon
progressive ; il semble pourtant que, dans certaines circonstances, 'affection
peut s'installer en quelques mois et méme se conslituer en quelques semaines
complétement. Des symplomes de lésions céréhrales, en particulier les para-
lysies ou les ictus,sont trés rares ; il s'agit presque toujours de sujets physi-
quement rtobustes. »

« Nons (1) observous aussi dans la preshyophrénie des troubles ac-
centués de la mémoire de fixation et d'évocation ainsi que la perte de I'o-
rienlation. Mais ici il s'agit toujours de malades d'un dge avancé, tandis
que la psychose de Korsakoff se manifeste dans 55 0/0 des cas, entre 30 et
50 ans. En outre, abstraction faite d'antécédents alcooliques, notamment de
signes de polynévrite, les presbyophréniques sont heauconp plus actifs que
les alcooliques. Ils sont présents, bavardent, s'intéressent i 'entourage, quel-
quefois méme d'une fagon un pen génante. Ils manifestent un état desprit spé-
cial,gai et enfantin, et un incessant besoin d'occupation qui d’habitude augmente
encore la nuit; le déficit dans le domaine des représentations est beaucoup plus
considérable, 4 tel point que souvent les malades ont perdu leurs acquisitions
antérieures les plus simples et cessent de réagir aux affirmalions qui contredi-
sent grossierement leur expérience journaliere. En outre, 'éclosion, la marche
et la terminaison sont totalement différentes de celles de la psychose de Korsa-
koff. On peut tout au plus trouver des difficultés diagnostiques dans les cas ot
il existe en méme temps des excés notables d'alcool avec leurs conséquences. »

Wollenberg (2) se contente de résumer les idées de Wernicke el de
Kraepelin sur la Presbyophrénie.

Kraepelin, dans le tablean clinique qu'il trace de la Presbyoplirénie,
isole done, pour ainsi dire, I'un des deux ordres de symptomes décrits par

1) Knerevin, Psyehiatrie, 1910, p. 184.

{2) Lelwbult der Psychidirie, bearbeitet von Binswasoen, Coanes, Hocug, SIEMERLING,
Westpaait und Worrexsene, Iéna, 1907,
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Wernicke. De la conception primitive, il récuse |I’élément confusionnel
el ne retient que I'élément démentiel. La Preshyoplrénie, pour Kraepe-
lin, n’est plus, semble-t-il, gu'une forme clinique de lo démence sénile,
nou une affeclion autonome ; mais ici encore, de I'aveu méme de I'antenr,
quelque indécision subsiste.

Par cetle dissociation, au profitde la démence, el i 'exclusion de I'élé-
ment confusionnel, Kraepelin éliminait du cadre de I'affection toule une
série de symplomes qui faisaient partie de la synthése primilive, et que
les partisans de Wernicke, en Allemagne, continuaient i ratlacher a la
Presbyophrénie,

En France, Dupré el ses éléves, ont, a leur lour, insisté sur la confor-
milé du tableau clinique de la Presbyophrénie avec la symplomatologie
de certaines psychoses de Korsakoll, subaigués ou chroniques. La Pres-
byophrénie, pour ces auteurs,se présente [réquemment, mais non toujours,
comme une forme clinique de la psychose de Korsakoff, el, en régle géné-
rale, lorsqu'on observe un cas de Preshyophrénie, il y a lieu de recher-
cher syslémaliquement les signes de polynévrite, et en particulier, I'abo-
lition des réflexes rotuliens.

« Souvent la presbyophrénie (1) s'observe cliez des malades qui présentent
des signes manifestes de polynévrite, surlout accusée aux membres inférieurs.

« Celte association morbide est d'ailleurs conforme aux enseignements de la
clinique qui démontre les grandes analogies qui existent entre le syndrome
presbyophrénique et le syndrome de Korsakoff,

« Dans les cas que nous avons observés, 'ensemble du tableau morbide, psy=
chopathique et névritique, peul étre considéré comme une psychopolynévrite,
insidiense et d’emblée chronique ou consécutlive & une polynévrite aigné, avec
syndrome de Korsakoll ayant évolué vers la chironicité. »

« La presbyophrénie (2) offre, avec le syndrome psychopolynévritique; les
ressemblances cliniques les plus ftappantes : amnésie continue, désorientation,
fabulation, et ne différe gnére de la psychose de Korsakoff que par I'étiologie,
I'évolution et I'nbsence de signes de polynévrite. La plupart des observalions
de presbyophrénie sont muettes sur I'état des nerfs périphériques ; on n’y voit
pas mentionné I'examen de la sensibilité et de la réflectivité des membres in-
férieurs. D'un autre cdté, 1'étiologie de la presbyoplirénie reste inconnue, et,
enfin, 'évolution méme de I'affection ne permet guére de I'assimiler compléle-
ment aux démences, puisque,dans cerlains cas, la presbyophrénie peat guérir.
On voit ainsi s'elMacer les caractéres distinetifs qui semblaient séparer les deux
syndromes,et on comprend la difficallé qu'éprouvent Wernicke et Kraepelin a

(1) Duené et R, Cuanvextien, Psycho-polyndvriles chronigues el démence. Encéphale,
Téyrier 1909,
(2) Dupni, Société de Pxychidtrie. Séance du 7 mai 1909, Encéphale du 10 juin 1909,
p. 593.
Xxiv T
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établir le diagnostic différentiel entre la presbyophrénie et la psychose de
Korsskoll.

« Dans beaucoup de cas,une enquéle anamnestique minulieuse et un examen
neurologique complet permettront de retrouver, soit dans le passé, soit dans le
présent, l'existence d'ane polynéyrite, c'est-a-dire tous les éléments centraux
et périphériques de l'atteinte bipolaire du systéme nerveux par une infection
ou une intoxication d'origine externe ou interne. »

Mais une telle interprétation n’est pas, comme celle de Kraepelin, ex-
clusive d'une conceplion plus large ; les deux théses en présence peuvent
se concilier, si I'on admel, comme Dupré el ses éldves,que la psychose
de Korsikofl et la démence sénile sont, l'une el I'antre, susceptibles de
réaliser le tableau clinique de la Presbyophrénie.

Voila done la synthése nosologique de Wernicke reconstituée dans sa
totalité, et méme élargie, mais sa significalion s’est modifiée : groupement
symplomalique commum & plusieurs affections, la Presbyophrénie doil
&lre envisagée comme un syndrome.

« Il semble (1) bien que le syndrome presbyophrénique peut s’observer a
différents degrés, et dans des conditions variables, au cours de diverses encé-
phalopathies. »

« J'admets (2) volontiers que ces élats d'affaiblissement intellectuel sont liés
souvenl a la psychose polynévritique, mais je crois qu’il faut se garder de trop
généraliser ; il existe certaines formes de démence sénile dans lesquelles les
symplomes prédominants sont précisément des troubles de la mémoire, et la
fabulation. »

Enfin, une autre opinion, qui n'est pas non plus en contradiction avec
les précédentes, mais qui les compléte el les précise, avail élé anlérien-
rement formulée par Dupré, dans son élude sur « la Mylhomanie » (3). Le
syndrome presbyophrénique se raméne a une variété de fabulation ; il re-
présente un cas de « Mythomanie associde ».

« Cette forme (&) de la démence sénile, étudiée par Wernicke sous le nom de
preshyophrénie, et dans laquelle, comme dans le syndrome de Korsakoff, I'ac-
tivilé intellectuelle se manifeste par une incessante confabulation, nous offre
également un exemple de syndrome mythopathique aequis et temporaire,
symptomatique de confusion et d'nflaiblissement psychiques. »

Au cours de l'évolution historique, le groupement symptomatique,
«d’abord isolé sous le nom de « Presbyophrénie », a done;, en quelque sorte,

(1) Duenk, Société de Psychidtrie, 11 novembre 1908 ; Encéphale, 10 novembre 4909,
p. 571,

(2) Steras, Société de Psychidtrie, 17 décembre 1908 ; Encéphale, 10 janvier 1909.

(3) Durne, LaiMythomanie, Bulletin médicnl, 25 mars, 1°° el 8 aviil 4005,

(4) Durng, Lip. it , p. 60,
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parcouru loules les étapes logiques par lesquelles peul passer une con-
ceplion nosographique nouvelle. La Preshyophrénie, d'abord posée plus
ou moins neltement comme une entité morbide, a €16 considérée, lour a
tour, comme une forme clinique de la démence sénile ou de la psychose
de Korsakoff, comme un syndrome, ouenf(in comme la manifestalion par-
ticuliere d’un symptdme, comme une variélé de fabulation .

Enlre lemps, des anatomo-pathologistes, sur la foi d'une doclrine el
d'un néologisme, ont tenté de décrive & I'alfection nouvelle des lésions
spéciliques.

Fischer ful le premier qui dota la Preshyophrénie d'une analomie pa-
thologique. Dans plusieurs travaux (1), il décrivit comme spécifique une
lésion consistant en petils foyers,répartis d'une fagon irréguliére,sans loca-
lisation régionale précise, dans I'écorce de 'encéphale.Ces foyers qu'il dé-
signe d'abord sous lenom de « Gourmes » (Druse),puis de « Spheerotrichi »
sonl bien mis en évidence par la méthode de Bielschowsky.1ls sont consti-
Lués par des amas de fibrilles, plus ou moins f(ines, dont I'ensemble rap-
pelle soil une éloile (Stern, Morgensternformation), soil une roue.Parfois,
a la périphérie des spheerotrichi, les fibrilles sont plus écartées les unes des
autres et figurenl un évenlail ou une natle. Dans d'autres formes, les
fibrilles sont plus épaisses, et reproduisent le dessin d'une pelote (dicke
faserige Knaul). Chacun de ces foyers se comporte vis-d-vis du lissu
nerveux comme un corps éltranger, il écarte les cylindraxes, les rejelte
a sa périphérie. Exceplionnellement, ces derniers sont modifiés dans leur
structure, et jamais Fischer ne remarqua de réaction inflammaloire. A
cOlé de ces lormes délimitées, 'auteur décril une Iésion diffuse caracté-
risée par une infiltration du tissu nerveux par des (ibrilles (rés courles
qui ne s¢ conglomérent pas en masse.

Bien que spéciliques de la Presbyophrénie, el per mellunlde I'isoler
comme « une affection cérébrale au sens clinique el analomigque », ces
sphaerotrichi auraient été rencontrées par Fischer lui-méme dans I'écorce
cérébrale de vieillards atleints d’ « artério-sclérose pseudo-preshyoplivéni-
que » (?) ou encore chez des gens dgés ayanl présenlé un « complexus de
symplomes paranoides» (paranoidesSymplomenkomplex),voire méme chez

(1) Ficnen,Miliare Nekrosen mit drusigen Wucherungen der Neurofibrilien, eine regel
miissige Verdnderung der Hirnrinde bei seniler Demenz. Monatsschrift [, Psychiatrie,
Bd XXII, p. 44 ; Die Histopathologie der Preshyophrenie. Jahresvers, d. deuts Ver.
f. Psych., Berlin, 1908 ; Die presbyophrene Demenz deven analomische Grundlage
wnd Kliniseche Abgrenzung. Zeitselrifl fiie div gesamte Neurologie u.Psychiatrie, 1910,
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trois vieillards, sur neul cerveaux examinés, morts sans qu’on ait pu ob-
server chez eux de troubles psychiques (1).

Les lésions décriles par Fischer avaient déja été observées par d'aulres
auleurs.Blocq et Marinesco (1892) (2),Redlich (1898)(3),Seiler (1901) (%),
Leri (3), Mijake (6), Alzheimer (7) onl rapporlé des observalions analomi-
ques analogues. Pour cerlains d'enlre eux, il est vrai, ces lésions étaient
pathognomoniques de I'épilepsie sénile. Hubner (8), Vogt (9), Op-
penheim (10),Sarteschi (11) nienl tout rapport entre les spheerotrichi et la
Presbyophrénie.

L'opinion qui semble prévaloir en Allemagne, aujourd’hui, confirmée
par Perusini (12), est que ces allérations, fréquentes chez les vieillards,
ne sont nullement caracléristiques de la Preshyophrénie ; elles représentent
des substances de désintégration (Abbaustoff) des tissus nerveux. Celte in-
lerprélation, d’aprés nolre expérience personnelle, semble élre exacle.

*
¥ ¥

Aprés cel exposé hislorique et au lerme de celle évolulion doclrinale,
le probléme de la Presbyophrénie se présente, en pralique, sous une for-
me nouvelle : le terrain est, en quelque sorte, déblayé : cerlaines concep-
lions, en désaccord avec les données de I'expérience, tombent et dispa-
raissent. Par contre,les [ails cliniques communs aux diverses descriplions
se dégagent el leur importance relalive se précise.

(1) Fischer, il est vrai, ajoute que deux de ces malades auraient été agités et confus
uelques heures avant leur mort.

{2) Broce et Mamisesco, Sur les lésions el la pathogénie de U'épilepsie dite essentielle.
Semaine médicale, 1892, p. 445,

(3) Reouicu , Ueber Miliare Sklerose der [ivnrinde bei seniler Atrophie. Jahrb. I.
Psych, u. Neurol., Bd XVII, 18Y8.

(4) Setuen, Ueber Spitepilepsie. These Leipzig, 1901.

(5) Lear, Le cerveau 'sénile. Congrés des médecins aliénistes et neurologistes, Lille,
1806.

(6) Muake, Beitrage sur Kenntnis der Altersverinderungen der menschlichen Hirn-
winde, Obersteiners Arbeiten, Bd XIII, 1906,

(7) Auzuminen, Ueber den Abbau des Nervengewebes Allg. Zeitschr, [, Psych., Bd LXIII,
1906. ' :

{8) Husxen, Ueber das Greisenaller in psychologischer, psychopathologischer, u. foren-
sischer Beziehung. Allg, Zeitsch. f. Psych., 1908 p. 839 ; Zur Histopathologie des seni-
len Gehirns. Archiv [, Psych. u, Neuorol., Bd. 46, Hf. 2, 1908.

(9) Yoor, Discussion. Jahresvers. der deatschen Ver. I. Psych. Berlin, 1308,

(10) Oerexueim, Neurologischen Zentralblatt, 1909,

(11) Sanrescar, Revista di Frenatrie, vol. 35, 1909.

(12) G. Penusint, Deber klinisch und histologisch eigenartige psychische Evkrankun-
gen des spileren Lebens allers. Wistologische u. histopathologische Arbeiten Nissl's.
Bd III, hf 2, 1909
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(Pest ainsi que la conception de la Presbyophrénie-maludie ne parail
plus, & ’beure présente, en France du moins, défendue par personne. Les
analomo-pathologistes eux-mémes, Fischer exceplé, ne prétendent plus,
semble-t-il, qu'a déerire les lésions d'une forme clinique et non d’une entilé
morbide.

La conceplion de Krauepelin, la Preshyophrénie forme clinique de la dé-
mence sénile, réunit, en Allemagne et en France (1), un grand nombre de
partisans. Elle a pour elle des éléments inconleslables de. logique el de
précision: elleestlogique avecle motde Preshyophrénie,puisqun’elleréserve
cette appellation & un état psychopathique, qui, par son étiologie, ne peut
se rencontrer que dans la vieillesse ; elle est précise parce qu'elle répond
a un tableau morbide bien délimité, assez Lypique, el dont I"auteur a mi-
nulieusement fixé les symplomes dans une descriplion lrés exacle el lrés
vivante. Il y ald une contribution certainement heureuse, el relalivement
originale, a I'élude des formes cliniques de la démence sénile.

Celle conceplion est, en oulre, conforme aux habitudes de la no-
menclature kraepelinienne. Dans la classification de Kraepelin, la Pres-
byophrénie est, en efflet, pour les psychoses de la vieillesse, I'exacl pen-
dant de ce qu'est I'hébéphrébénie pour les psychoses de la puberté. Dans
les deux cas, I'auteur se propose d'isoler une espéce dans un genre ; et,
dans les deux vas, lenom de I'espece n'est aulre chose que la traduction
grecque du nom qui convient au genre lui-méme (Presbyophrénie = Psy-
chose de la vieillesse.— Hébéphrénie = Psychose de la jeunesse).

L'esprit analylique des auleurs francais s’accommode mal de la notion de
ces lypes nosologiques multiples et comme inlriqués les uns dans les aulres.
Au lieu de grouper el d’individualiser, il dissocia el généralise. Au lien
de restreindre le diagnostic de Presbyophrénie, a4 une forme clinique de
la démence sénile, on peul observer au contraire, que les é¢léments dis-
tinctifs de cetle forme spéciale (amnésie de fixation, désorientalion, fausses
reconnaissances, fabulation), se retrouvent aussi hien dans la psychose
de Korsakofl, par exemple, que dans la démence sénile ; etsi le tablean
clinique d'ensemble est différent, dans les deux afleclions, c'esl parce (ue
les symplomes communs, qui font tout I'intérét de la presbyophrénie,
s'ajoutent et se superposent, pour ainsi dire, aux signes ordinaires, soil
de la démence sénile, soil de la psychose de Korsakoll.

Celle analyse conduil a la conceplion plus compréhensive de la pres-
hyophrénie-syndrome. On sait, par ailleurs, les services que peul rendre an
clinicien la notion des syndromes (2) dont la médecine générale fail, a

(1) Nover et HaLnersTapT, Encéphale, 1909. — Nouer, Encéphale, février 1911.
(2) M. Lasng, Les grands syndromes pathologiques. Presse médicale du 26 février 1908,
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['heure présenle, un usage de plus en plus fréquent et parliculirement
fécond. Tandis que la synthese est un aboutissant, le dernier mot du dia-
gnostic, le point d’arrivée ot lout progrés s’arréle, le syndrome, au con-
traive, n’est qu'un terme de passage, un instrument de perfection, el
comme le gage d'un diagnostic plus complet. Conclure & la Presbyophré-
nie, c'est, si I'on acceple la conception de Wernicke, se référer a la no-
tion d'une entilé bien obscure, on, si l'on suit Kraepelin, ¢’est s’exposer
4 négliger, par idée précongue, la recherche des signes de polynévrile,
comme il arrive souvent dans les premiéres observalions allemandes de
Presbyophrénie, el par conséquent, & rapporter (rop vile, et comme de
parti pris, le tablean morbide & une forme clinique de la démence sénile.

Transformée en syndrome, la Presbyvophrénie ne peut plus conserver
une anatomie pathologique distincte.. Si, en psychilrie, ['anatomie pa-
thologique d’une entité morbide esl possible, si celle ’'une forme clinique,
quelque différenciée soit-elle, est trés contestable, I'anatomie pathologi-
que d'un syndrome ne se congoil méme plus. Autant vaudrait rechercher
’anatomie pathologique des idées de grandeur ou des idées de négalion.
Du méme coup, la preshyophrénie doit, logiquement, perdre son nom ; en
effet, le tablean clinique, n’élant plus spécial 4 une variélé de démence
sénile, peut, dans la psychose de Korsakofl notamment, se rencontrer i
tous les dges (4 I'dge adulle dans un cas de Deny et Camus) (1).

Mais la notion de syndrome une fois dégagée, I'analyse clinique peul
élre poussée encore plus loin el s'appliquer aux éléments complexes du
syndrome lui-méme. De ces éléments, I'un, représenté par l'amnésie de
fization, avec ses conséquences : désorientalion dans le temps el dans I’es-
pace, etc., est un symptome d’ordre banal qui se (rouve Loujours, an moins
4 I'élal d'ébauche, et parfois Lrés accusé, dans les formes les plus (ranches,
les plus normales, les plus classiques de la démence sénile ou de la psy-
chose de Korsakoff, Mais il est un autre sympléme, nullement conslant
celui-la, el méme assez insolile, qui imprime au lablean morhide une
physionomie a part, propre i dérouter parfois le clinicien, un symptome
nouveau, qui seul confére au syndrome preshyophrénique nne individua-
lité véritable, ¢'est la confabulation. Dés lors, les éléments complexes du
syndrome se (rouvent ramenés 4 I'unité d’un symptdme essentiel el comme
central, aulour duquel tous les autres convergent, et donl ils ne représen-
lentplus, pour ainsi dire, que les conditions d’apparition. Et la Presbyo-
phrénie, conception allemande, désignée d’'un nom grec, ne serait pas au-
tre chose, de ce point de yue, qu'une variélé, d'aillenrs pleine d'intérét,
de la fabulation el de la tendunce awx récits imaginaires, symptome (rés
anciennement signalé el décrit par les anteurs francais.

(1) Dexy el Camus, Soclété de Psychidtrie, 27 mui 1909 ; Encéphale, 20 juin 1909, p. 588,
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Clest & I'étude de ce chapitre particalier de la confabulation, envisagée
dans ses rapports avee U'amnésie de fizxation, el réalisant le syndrome de
U'amuésie fabulante, que nous nous proposons d'apporter, une contri-
bution personnelle, d'aprés les quelques cas dont nous allons résumer

I'histoire.
OpsErvaTion I,

Mythomanie constitutionnelle. — Démence sénile. — Syndrdme
preshyophrénique sans polynévrile.

M. H.., igé de 72 ans, entre dans le service, alteint d'une hémiparésie gau-
che, avec exagération des réflexes lendineux, plus marquée a gauche, signe de
Babinski survenu il y a quelques mois 4 la snite d'un ictus. Depuis deux ans,
le malade présentait des signes d'arlério-sclérose cérébrale, du rire et du pleu-
rer spasmodiques, avec affaiblissement psychique progressif. Complétement
désorienté dans le temps et dans 'espace, il ne semhle pas se préoccuper
de ce qui I'enloure ; il répond complaisamment aux questions qu'on lui adresse,
par des récits imaginaires qui lui permeltent de combler les lacunes énormes
de sa mémoire, ou de masquer son ignorance du sujet de la conversation ; ne
se souvenant plus de son age, il dit tantdt 30, tantdt 40 ans, et, si on lui fait
remarquer la contradiction : « Aprés 40 ans, les hommes ne doivent plus
compter », répond-il, en souriant avec malice. « Volre visage ne m'est pas
inconnu », dit-il an médecin qu'il voit plusieurs fois par jour ; « nons nous
sommes déji rencontrés, au quartier latin probablement, lorsque j'étais
apprenti avoeat, » Le jardin ot il se proméne est « le pare d'une ville d'eanx »
qu'il habite « depuis un certain temps ». « Le séjour est si agréable qu'on ne
veut plus songer depuis combien de jours ou de semaines on est arrivé » ; « le
temps passe si vite | »

Lui demande-t-on ot va un infirmier portant une carafe sur un plateau :
« Chez un baigneur empéché d'aller & la buvelle qui se trouve la-bas », dit-il
en indiquant un hosquet.

Un couple de personnes, inconnues de lui, passe : « C'est une femme qui se
fait courtiser par un ami de son mari : depuis plusieurs jours je les vois i la
méme heure, et je les ai surpris s'embrassant ; il ne faut pas se fier a leur
allure correcte ! »

D’autres fois, il se croit dans une ville de province, ol il a rendez-vous
avec une femme « qu'il anrait pu compromelttre chez lui | »

Un sléthoscope doit étre « un morcean de monlure détaché d'un cadre noir
qui entoure une toile achetée & nn de ses amis » ; & une antre interrogation,
c’est un « instrument de musique invenlé par une personne qu'il n'a pas
vue depuis longtemps » ! Il va pen chez son pére, qui lni reproche de s'amu-
ser et fail toujours des difficultés pour lui donner de I'argent.

Avec les progrés de IP'affaiblissement psychique, la confabulation devint
moins riche ; elle disparut complétement aprés un iectns qui survint un an
avant la mort el laissa le malade dans un état de démence absolne. x

M. H..., aprés des études de dloll. avait mené une vie déseuvrée ; heau
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causenr, il élait recherché pour sa conversation brillante et son esprit enjoué ;
il écrivait avee facilité des nouvelles et des contes, et laissa un drame histori-
que, on les situations les plus romanesques montrent la fertilité de son ima-
gination.

Onsenvarrox 1L

Mythomanie constilutionnelle. — Démence sénile. — Syndrome
presbyophrénigue sans polynéurite (1).

Malade dgée de 78 ans. Pas d'antécédents morbides intéressants. Doude
d'une imagination trés vive. Revenail chaque soir de son travail avec une
bonne histoire, toujours préte, que ses enfants attendaienl comme un régal,

Depuis plus d'nn an, diminution de la mémoire : se couche et s’endort aprés
le déjetiner, qu’elle a pris pour le diner ; alimente perpéluellementson chat, a
I'en rendre malade ; ete.... Elle se perd dans la rue ; sa fille altache au collet
de la malade un papier portant son nom et son adresse ; la mére égare ce pa-
pier, et ¢'esten descendant 'escalier, dans sa propre maison, pour alley deman-
der 4 la concierge de lui remettre au cou un éeriteau, qu'elle se donne une en-
torse ; envoyée & I'hdpilal, elle accuse un infirmier de la maltraiter. La fille
s'indigne contre cet infirmier, sans avnir jamais vérifié le témoignage de sa
mere. La malade est ensuite envoyée & Samle—:\nne, puis & Ville-Evrard, sé-
jours dont elle n’a gardé aucun souvenir, enfin i la Salpétriére.

Tenue au lit par une entorse, elle raconte qu'un monsieur est venu la voir,
qu'il était trés poli; il lui a offert le bras, et I'a reconduite chez elle ; ce mon-
sieur I'accompagne dans toutes ses promenades. Trés loquace si on Ini pose
des questions, elle se fiche. « Vous parlez tout le temps, je ne pourrai rien
dire ». Ordinairement trés affable. « Je remercie Diea de m’avoir donné un
beau langage et de belles manidres v, dit-elle; elle rencoutre souvent « un
beau jeune homme » qu’elle va marier prochainement et i qui elle donne des
lecons de « heau langage »; elle se plaint de ne pas &tre parmi les autres ma-
lades « en bonne saciélé ». Voici quelques exemples des récils qu’elle impro-
vise, chaque jour, et qu’elle a, d'ordinaire, oubliés le lendemain.

« Je viens d'aller & la mairie, mais je n'ai pas trouvé Monsieur le maire ; 11
était absent ; on m'a dit de revenir un autre jour; on ne les Lrouve jamais
dans les mairies | »

* @ J'ai regu ce matin une rone sur le pied : cest pour cela qu'il me fait mal ;
cela a fait da bruit, cela s’est délaché ; j'ai cherché i I'éviter, mais, & mon
dge, on ne court plus assez vile. »

« Je viens de voir un cheval qui est tomhé, le charretier le battait ; il sai-
gnait, ¢a faisait pitié ; ces gens-la sont des brates; ils boiventcomme des trous,
et ils passent leur eau-de-vie sur les chevaux ! Je rdve souvent de chevaux
qui tombent, »

On lui demande de décrire le costume du docteur qu’elle vient, dit-elle, de

(1) Cette observation et la suivante ont été recueillies par I'un de nous dans le ser-
vice du D* Séglas, nuquel nous adressons nos plus vifs remerciements,
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recevoir : « Il s’habilled l'ancienne mode ; il a un grand ruban a son cha-
peau ; il ne sait pas s'arranger; il parait 10 ans de plus que son ige.Clest Lrés
important le costume, pour nn médecin. »

La malade est devenue maussade et coléreuse. Egarée dans les cours du ser-
vice Pinel, elle demande en maugréant qu'on la remettre dans son chemin.
Elle interroge : « c’est bien ici la Rue Pinel ? A deux pas d'ici, la Rue Pinel 2 »

Ossenvarion [I1.

Démence sénile. — Syndrome preshyophrénique avec paramnésie,
Pas de polynévrite (1).

Malade figée de 77 ans. Jamais d'affection grave ; caractére sérieux, aurait
é1é pen imaginative ; sentiments de famille trés développés.

Depuis le début de 1909, perte progressive de la mémoire, surtout de la
mémoire des faits récents ; accuse un voisin de I'avoir volée : il est venu dans
sa chambre, et sous prétexte d'aider la malade & retrouver un objet perdu, il a
fonillé dans 'armoire : faits reconnus entiérement inexacts.

A I'examen : petite vieille propretle, affable, bonnes maniéres, langage
choisi ; a perdu la notion de son dge, de la date du jour et de I'endroit ot elle
se trouve ; se rappelle fort bien le nom de ses amies d'enfance; elle reconnait
I'interne, qu'elle dit avoir vu chez elle.

« J'ai 38 ans, mon pére est contrarié qu'on m’ail amenge ici, car je ne suis
pas malade ; vous ne connaissez pas mon pére ? Il est fatigué, mais il n'est pas
mort. Il est tonjours dans la boucherie ; je vis avec lui, quai Bourbon. »

« Je couche dans ma chambre, et mon pére dans une autre & ¢61é ; il s’oc-
cupe actuellement des commandes pour la boucherie, mais il ne travaille
guére, il a des varices., » « Aujourd’hui, j'ai mangé aveec mon pére des cOle-
lettes ; je Ini prépare tout ce qu'il faut.» « On a parlé, eu diner, de la famille ;
il parle peu, mon pére, et toujours de la famille ». « Des cousins m'ont proposé
de m'épouser. Un monsieur qui vient me voir me fail la cour : ce sont de
beaux partis, mais je ne veux pas me remarier, je veux rester avec mon pére
pour le soigner. » T,

Elle répéte, & trés peu de chose prés, les mémes propos & différents exa-
mens, pratiqués i plusiears mois d'intervalle. Dans le service, elle recoit ses
visites avec des révérences ; on lni apporte des giteaux. « Je vais en garder
un pour mon pére », dit-elle, « il sera si content, ce panvre Eugéne | »

Un jour, en pleurant, elle raconte que son pére vient de se casser la jambe.

En réalité, son pére est décédé depuis plus de 30 ans ; aprés la mort de sa
mére, la malade a, pendant plusieurs années, habité seule avec son pére qui
était boucher, soulfrait de varices, et a eu la jambe cassée.

Pas de signes de polynévrite.

(1) Observation recueillie dans le service du D* Séglas.




106 DEVAUX ET LOGRE

OvservaTion IV,

Syndrome presbyophrénique, — Démence avee polynévrite ches une femme
dgée (6% ans).

La malade dit qu-elle est entrée i I’hdpital parce qu'elle s’est surmende en
venant d'Auxonne & Paris, pour voir son fils qui fait son service militaire.
Chaque jour, la malade indique un age différent pour elle et pour son fils, et
cela parfois & quelques minutes d'intervalle. Elle dit, tour & tour, que son fils
est fantassin, chasseur & pied, artilleur, et elle décrit son costume, chaque fois,
d’une fagon différente et souvent de la maniére la plus fantaisiste. Son fils
rentre du régimenl, et il a 30 ans ; elle reconnait toules les personnes qu'clle
voit, elle les a vues 4 Auxonne. L'interne est son fils, Elle répond 4 toutes les
questions avee convietion ; elle est légérement eaphorique.

Signes de polynévrite : abolition des réflexes rotuliens et achilléens, donleurs
i la malaxation des mollets. Hyperesthésie marquée aux membres inférieurs,
moins nette aux membres snpérieurs. Alrophie musculaire du (uadriceps,
parésie des membres inférieurs.,

Signes d’éthylisme : canchemars, pituites, tremblement.

OsservATION V.

Syndrome presbyophrénique (1). — Fabulation fantastique conséeutive @ un
étal onivique. — Polunévrile éthylique fruste chez une femme adulle
(48 ans).

Amenée par son mari, & U'infirmerie spéciale de la préfecture de police ;
malade depunis 45 ans ; insomuies, irritabilité, troubles gastro-intestinaux,
diminution de la mémoire, mais depuis 3 mois, I'élat s’est aggravé : hallucina-
tions nocturnes (voit des animaux, assiste & des scénes de meurtre).

A I'infirmerie, malade calme. Ignore la date et les événements récents de
son existence. S'imagine étre 4 I'Hotel Dieu, o elle anrait été déja soignée,
Raconte que son voisin vent I'épouser. Il lui envoie des lettres dans lesquelles
il la menace de « I’assassiner comme son premier mari ». Elle est mariée, « en
troisiémes noces » ; voici comment son voisin a tué son premier mari. « Nous
étions en promenade prés de l'eau ; il Ini a coupé le con complétement. J'ai
pris la téte de mon mari dans un tablier et je me suis sauvée ; le corps est
tomhé & I'ean »,

Son deuxiéme mari a é1é (né par le méme homme : « il I'a pendu dans 'es-
calier, aprés avoir manqué de respect 4 sa scenr », Puis il lui a « tranché le
cou: ca en faisait denx qu'il tuait en quinze jours ». « Mon Lroisitme mari élait
maitre d'hdtel dans la maison ol travaillait le voisin, et ce monstre, pris de
jolousie, I'a tué parce qu'il était avant lui en grade. » « 1l n'a pas été pour-

{1) Nous ne conservons ici que pour la commodité le nom de syndrome preshyo-
phrénique qui, nous l'avons fait remarquer, ne peut s'appliquer logiquement au
syndrome d'amnésie fabulante que dans les psychoses de la vieillesse,
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suivi parce qu’il ressemblait & la victime et qu'il a fait une substitution de
livret militaire. »

« Je n'ai plus d'enfants, parce qu'on les a tuds. J'ai porté huit tétes coupées
devaut le tribunal. On m'a planté un coup de couteau derriére la téte, mais je
n'ai pas été blessée, parce que j'avais une fourrure Lrés épaisse. »

La version qu'elle donne de ces différents assassinats est trés variable ; la
malade se contredil souvent ; & plusieurs reprises, il est manifeste qu’elle
umprovise son récit, en partie sous la suggestion de I'interrogatoire et en par-
tie pour justifier les événements invraisemblables qu’elle raconte ; elle recon-
nait les assistants: « Je les ai vos au tribunal », dit-elle. Elle est atlentive
aux queslions, parle avec une aliondance intarissable. Diminution des réflexes
roluliens et disparition des achilléens, douleurs i la rnalaxation des mollets.
Signes d’éthylisme chronique.

Onsenvation VI.

Démence, — Ethylisme chronique sans polynévrite. — Epilepsie. — Paraly-
sie générale. — Syndrome preshyophvénique chez une adulle (%0 ans).

La malade a été arrétée an moment on elle volait des rideaux dans une voi-
ture de premiére classe, & la gare du Nord. Remise en liberté, elle revient
d'elle-méme an commissariat de police, présentant une chaise qu'elle a dérobée
d la terrasse d'un café ; on la trouve porteuse d’une hoite de conserves et d'un
morceau de cire.

A Pinfirmerie spéciale : agitation, insomnie; déchire ses draps et ses véle-
ments. Légérement excitée et enpliorique ; souriante, demande & sortir : « Ce
sera pour aller coucher aves un homme. » Désorigntée, ignore le jour, le mois,
l'annde, le lieu ol elle est. Interrogée sur le délit qu’elle a commis, elle s'é-
tonne : « Je n’ai pas été arrétée 4 la gare du Nord ; hier je n'ai pas bougé de
chez moi, je n'ai rien fait, j'ai passé ma journée & lire. » « On a trouvé une
boite de conserves sur moi ? ¢’est faux, je n’en achdte jamais ; quant a la chaise,
c'est une chaise de cliez moi que j'ai apportée ; je vonlais I'expédier pour le
pays. La cire élail & maman. J'ai I'habitude de tonjours porter une hoite de
conserves sur moi. Je n'ai pas pris de rideanx ; ¢'étaient les miens que jem-
portais, parce qu'ils étaient usés el que je vonlais en acheler d’aulres ; je n'en
suis pas & un ridean prés. » Ses alfirmations paraissent sincéres; elle ne
s'indigne pas de ['accusation portée contre elle et semble ne pas se soucier des
conséquences de ses acles ; elle se déclare conlente de son sort, el regoit avec
indifférence la visite de son mari et de ses enfants. Croit reconnaitre dans
I'assistance un médecin élranger qu'on lui désigne.

Réflexes rotuliens et achilléens normaux. Pas de signes de polynévrite.
Réactions pupillaires & la lumiére paresseuses des deux cotés : tremblement
de la langue et des mains. Pas de dysarthrie. Antécédents éthyliques: habi-
tudes anciennes de boisson, canchemars, pituites. Aurait en des crises épilep-
tiques nombreuses : morsures de la langue, écume & la bouche, miction inve-
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lontaire, blessures, etc... Pus d’antécédents spéciliques connus, % enfanls, pas
de fansse couche.

Cel ensemble d'observations mel tout d’abord en lumitre I'intérét cli-
nique et diagnostique qui s’attache au syndrome dit presbyophrénique.
Dans lous les cas, I'associalion de 'amnésie de fixation & la confabulation
imprime au tableau morbide une allure trés particuliére, qui assure
au syndrome une individualité légitime, mais qui esl susceplible d'égarer!
parfois le diagnostic.

Ces vieillards affaiblis qui confabulent (obs. I, II, IIl) n’onl pas
'indifférence, I'inertie mentale ordinaire aux déments séniles. Celle aulre
malade (obs. IV), qui présenle de Iammésie de fixalion, confabule
a I'ﬂge de la démence sénile, el Fon pourrait se contenler de ce diagnostic,
si I'examen systémalique des réflexes ne mellait en évidence un antre
élément : la polynévrite. Celle épileplique confabulante (obs. VI) n’est
pas, 4 coup siir, une démenle sénile, mais il est extrémement difficile de
décider s'il s'agil d'une démence éthylique, d’un état crépusculaive post-
épileplique, ou méme d'une paralysie générale au début, cerlains de ces
diagnostics pouvant dailleurs s'associer. En these générale, on concoil que
la fabulation peut, en s’ajoutanta I'amnésie de fixation, donner naissance
au syndrome preshyophrénique dans lous les élats oil I'amnésie de fixation
est snsceptible de se manifester : non senlement démence sénile et psychose
de KorsakofT, mais encore épilepsie (1), paralysie générale (2), démences
organiques, notamment syphililiquesel artério-scléreuses ; fréquemment
on voil, en cas d'insulfisance hépatique ou rénale, surtout chez des déments
organiques, le syndrome presbyoplirénique évoluer parallélement a
Uictére ou 4 I'albuminurie (3). Le diagnostic différentiel est, dans tous ces
cas, d'autant plus difficile que le syndrome observé est commun & un
plus grand nombre d’affections.

Ces observalions nous permeltent, en outre, d’éludier les vappaorts de
l'amnésie de fizalion et de la confabulation, el de préciser les différentes
modalités cliniques de celle confabulation.

L'amnésie de firation esl, chez nos malades, trés accusée ; aucun d'eux
n'est capable de rappeler, au cours d'une méme conversalion, un chiffre
ou un nom qu'on |'a prié de retenir gnelques instants plus LOL. Leur inca-
pacité d’attention les expose 4 de [réquents Iranmalismes (enlorses,

(1) Tuexer, Discussion de la communicalion de MM, Brissot et Hamel. Société de
clinique menlale, 18 juillet 1910,

(2) Trenew et Livesr, Paralysie générale sénile el presbyophvénie. Société clinique
de médecine mentale, 18 juillet 1910,

(8) Kuterer et ToexAuxaY, Revue de psychiatrie 1600 et 1004,
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fractures, etc.). Le malade n'inscrit plus, dans le registre des souvenirs,
les données de I'expérience actuelle, ou tout au moins, I'impression s'ef-
face presque aussitdt que pergue. La vie extérieure du sujel se rélrécil,
dans le temps, par suite de cetle espéce de cécilé mnésique presque com-
pléle, el I'aclivité allopsychique se trouve limitée, pour ainsi dire tout
entiére, a I'instant présent.

Celle désorientation allopsychique peul &tre le seul résultal clinique
de I'amnésie de fixation. Les cas sont fréquenlts oit une amnésie de fixa-
lion, méme Lrés accusée, ne s'accompagne d'auncune tendance 4 forger des
récits imaginaires (1), mais on peut affirmer qu'une telle amnésie cons-
litue un terrain particuliérement favorable au développement de fabu-
lation. Voici un sujel assez présent pour enlendre les questions qu'on
lui pose, et pour y répondre. Mais celte présence est loule parlielle
el momentanée ; il y a ruptare, dans la conscience, enlre I'instant actuel
el les inslanls précédents. [nterrogeons le malade sur ce qu'il vienl de
faire, sur ce qu’il a fait le matin ou la veille: il peul répondre négative-
ment el alléguer qu'il ne sesouvient de rien ; maiss’il donne une réponse
positive, elle sera imaginée, et le plus souvent inexacte. Quand on ['in-
terroge sur les événemenls récents, il doit: ou se récuser, ou fabuler.
L'illusion de la fausse reconnaissance, (rouble complexe, oi I'activilé de
I'imagination supplée aux défaillances de la mémoire, représenle ici
en quelque sorte, & I’état d’ébauche, le phénoméne de I'amnésie fabu-
lante. Clest la fabulation complémentaire, fabulation de remplissage el de
suppléance, donl la richesse est direclement proportionnelle & I'activité
mythique du sujet,

Pour préciser davantage les conditions cliniques de la fabulation, il y
a inlérél, croyons-nous, & comparer I'élat morbide du presbyophrénique
avec deux aulres étals lrés voisins, I'élat de réve el I'élat de réverie, &
I'opposer au réve, et i le rapprocher de la réverie.

Dans le réve, I'homme qui dort ne communique plus avec le monde
extérienr ; les images externes réductrices des images inlernes sont sup-
primées. Si 'aclivilé de I'espril conlinue a s'exercer, elle estessentielle-
ment d'ordre hallucinatoire : c’est le véve. Dans le syndrome preshyophré-
nique,an contraire, le sujet est assez éveillé pour percevoir les images ex-
ternes réductrices des images internes. L'aclivilé créatrice de 'espril, si

“elle contlinue & s'exercer, ne se manifeste plus sous la forme de I'halluci-
nation, comme dans le réve.L'objectivation de I'image ou de I'idée ne peut

(1) Dueni, Amnésie antérograde continue, tepo-agnosie el troubles de la psycho-réflec~
tivilé émotive, conséeutifs & un choe moral, Revue neurologique, 45 mai 1903.

StsLas, Méningo-encéphalite syphilitique. Amnésie rétro-antérograde sans confabulas
tion, ni délire. Encéphale, ne 10, octobre 1904,
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plus se faire dans le présent, pergu par le malade ; elle esl rejetée ail-
leurs, dans le passé ou dans I'avenir, sous la forme, non d'un réve, mais
d'une conceplion ou d'un vécit imaginaires. G'est ainsi que, dans un état
différent du réve, dans la réverie, le sujel, assez éveillé pour lenir compte
du présent, n'est pas non plus un halluciné, mais, du moins vis-a-vis de
lui-méme, un fabulant.

Une aulre analogie rapproche la réverie de la fabulation : dans les deux
cas, non sealement la vie allo-psychique est conservée a I’élat rudimen-
taire, mais la vie auto-psychique esl exallée dans ses processus aulomali-
ques. Le sujel en élat de réverie associe ses idées avec abondance et faci-
lité et il est, assez souvenl, du moins, euphorique. De méme, le fabulant
associe ses idées avec aisance el quelquefois méme avec une exubérante fer-
tilité. En oulre, le ton affectif est, chez lui, d'ordinaire, légérement ex-
cilé ; el-cel éréthisme se manifeste, en général, par I'expansion, la bien-
veillance, 'euphorie, si fréquemment liées a la suractivité des processus
imaginalifs ; 'exquise aménité du presbyophrénique, quin’est, d’ailleurs,
nullement conslante, el s'observe, de prélérence, sur le lerrain de la dé-
mence sénile, étail particaliérement remarquablejd cerlains moments sur-
tout, chez nos Lrois premiers malades, Ce déroulementautomatique facile
des associations d'images et d'idées, joinl a celle légére excitation aflec-
tive, souvent agréable, représente I'élément aclif de la production imagi-
nalive, aussi bien dansla réverie que dans la confabulation.

On sail que Laségue disait du délire alcoolique : « Ce n’est pas un délire,
¢'est un réve ». De méme, el pour des raisons analogues, on pourrait dire
de la fabulation : « Ce n'est pas un délire, c'est une réverie ».

Aprés avoir recherché les conditions générales de la fabulation chez
les amnésiques de fixation, essayons d’analyser les modalités cliniques par-
ticuliéres de cetle fabulation ; tichons d’en dissocier les éléments consti-
tutifs. Nous distinguerons, a cet égard, chez nos malades, diverses moda-
lités de fabulation, ordinairement plus ou moins associées enlre elles: la
fabulation eonsécutive ou équivalente awx élats oniriques ; la fabulation
paramndsique et ccmésique 5 la fabulation mythopathique constitutionnelle.

Les cas de fabulation conséeulive ou équivalente aua états oniriques cons-
tituent un groupe naturel. La fabulation est si proche parente du réve et de
I'onirisme qu’on la voit souvent alterner avec ces deux élals, surlout leur
succéder el parfois 'y substituer. A la période onirique hallucinatoire de
la psychose de Korsakofl fail suite, dans I'observation V, une période de
fabulation ot le réve se transforme en confabulalion post-onirique; le
theme hallucinatoire est repris, modifié et amplifié par I'imagination qui,
4 chaque instint, fabule, el improvise manifestement, au hasard des asso-
ciations d'idées, ou an gré de ko suggestion élrangdre. Souvenl aussi la
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fabulation se poursuit sans emprunter au réve qui I’a précédée auncun
souvenir précis ou s'inslalle d'emblie. La réverie de 1'homme éveilld
remplace le réve de 'homme endormi.

Dans certains cas, le presbyophrénique, sujet a e fréquents aceds de
somnolence, ramine el ressasse, a son réveil, les épisodes de son réve, en
les complélant el les arrangeant, comme il est d'ailleurs normal, méme
chez I'homme sain qui rvaconte un réve. Il estsouvent trés difficile, en
pareil cas, de distinguer la fabulalion conséculive 4 I'onirisme ow au réve,
de I'onirisme proprement dit, et surtout des souvenirs de I'onirisme (idée
post-onirique) ou des souvenirs d'un réve. Il y a la toule une gamme d'élals
assurément Lrés voisins et souvent combinés, mais qu’une analyse psyclo-
logique minulieuse doit tenter de différencier : onirisme, ou réve palho-
logique, et réve normal, qui I'un et 'autre, relévent essentiellement d'un
trouble d’ordre hallucinaloive ; souvenir de 'onivisme el souvenir du réve
qui relevent d'un trouble complexe, & la fois d’ordre hallucinatoire el
mnésique ; souvenirs plus ou moins exacts de la vie réelle, relevantd’un
trouble plus ou moins isolé de la mémoire ; enlin, fabulation proprement
dite, trouble qui n'est ni sensoriel ni mnésique, mais uniquement {na-
ginatef.

Ce genre de fabulation, si proche parent de 'onirisme des psychoses de
KorsakolT,el de I'onirisme des psychoses de la vieillesse (Régis),porte bien
souvent I'empreinte de I'élément onirique dont il procéde ; il est fréquem-
ment de caractére professionnel, mouvementé, fanlaslique, Lerrifiant.
Dans les cas nolamment ot I'éliologie loxi-infeclieuse s’impose, on peut
dive que la réverie towvique fail suile ou se subslilue au réve loxique, en
conservant la méme modalité générale d'associalion d’'idées el les mémes
disposilions senlimentales.

La fabulation chez les amnésiques de fixalion emprunte, plus souvent
encore, son théme favori aux souvenirs anciens. 1l s'agit alors de fabula-
tion paramiésique. En régle générale, el presque ahsolue, les récils ima-
ginaires des preshyophréniques portent sur le passé. D’aprés la loi bien
connue de la régression de la mémoire, on sail que I'amnésie de [ixalion el
la disparition des souvenirs récenls s'associent d'ordinaive 4 la conser-
valion relalive et méme & I'exaltation de la mémoire des fails anciens,
surlout des plus habituels, des plus simples, des plus aalomaligues.
Par suite de celle recrudescence, de ce floL montant des souvenirs an-
ciens, qui déborde sur le passé récent el I'envahil, la fabulation dispose
surlout des matériaux psychiques d'ordre paramnésique ; seules les fonc-
tions végélatives el une aclivité psychique toute superficielle et momen-
tanée s'exercent dans le présent; les pensées du malade, son imaginalion
apparliennenl au passé. 1l vil parmi ses conlemporains, d'une vie en
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quelque sorle eclopique, anachronique. Souvent méme, il y a régression
de la personnalilé du sujel vers uneépoque délerminée de son existence,
vers |'ige adulte, ou la jeunesse ordinaivement, mais parfois aussi jusqu’a
I'enfance. Alors la fabulation mérite le nom d’ecmnésique. La vieille
femme de I'observation 111, rajeunie d'une (rentaine d'années, se consacre
a soigner son pere, mort depuis longlemps el songe i se marier ; elle revit
une période assez hien déterminée de son existence (entre 30 et &40 ans).
Dans d’aulres cas, on observe le lableau clinique du Puérilisme, décril par
Dupré (1) et qui se renconlre surtout, lui aussi, chez les déments el chez les
confus (2).

Dans cette forme de fabulation paramnésique, plus particuliére & la
démence sénile, les conceplions imaginaires sont en général pauvres et
niaises; il s'agit d'événements (rés simples, trés habituels; le malade
évoque les occupalions professionnelles de 1'ige mar, on les jeux de 'en-
fance ; sa conversalion se réduil bien souvent a des phrases banales, con-
venlionnelles, au formalisme vain de la civilité puérile. La confabulation
paramnésique comporte fréquemment un maximum de troubles du souve-
nir, I'imagination se bornant presque uniquement & combler les lacunes
de la mémoire. 1l est, assezsouvent, difficile de faire la part entre le sou-
venir, plus ou moins inexact, et la fabulation proprement dite.

Mais la fabulation est, parfois, d'une richesse beaucoup plus grande ; le
malade a quelque bonne hisloire loujours préte el il improvise d’abon-
dance : alors domine, dans le mécanisme de la fabulation, un autre élément,
la mylthomanie anlérieure du sujet. La fabulation mythopathique consti-
tutionnelle entre en jeu. Vraisemblable & titre d'hypothése, dans beau-
coup de cas de fabulation chez les amnésiques, et propre & expligquer
précisément 'apparition de la fabulation & la suite de 'amnésie, ce facteur
éliologique peut &tre relevé, en fail, dans certains cas, oil, comme dans
nos observations I et II, I"activité fabulante du sujet se relie 4 des anté-
cédents mylhopathiques incontestables. — En pareil cas, l'aclivité créa-
trice n'est plus simplement proportionnelle au déficit de la mémoire.Son
rdle de suppléance & I'égard de I"'amnésie de fixation ne lui est plus qu'un
prélexte a se déployer librement pour son propre comple avec complai-
sance et exubérance. p "

Ces cas parliculiérement intéressanls, permellent de ratlacher a titre de
fail, el non de simple hypothése, la confabulation & I'histoire psychologi-
que tout entiére du sujet; ils autorisent & concevoir le syndrome presbyo-
phrénique comme la rencontre, dans un cas donné, d’une cause

(1) Dueng, Puérilisme démentiel sénile, Nouvelle Iconographie de ln Salpétridre, jan-
* vier-féyrier 1905,
(2) R. Cnaneexmien et Counson, Encéphale, 10 octobre et 40 décembre 1008,
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occasionnelle : 'amnésie de fixation, et d'une cause prédisposante: le ler-
rain mythopathique,!'importance relative de ces deux ordres de causes élant
d’ailleurs extrémement variable.

Dans la manifestation de cetle activité mythique, toules les gradalions
peuvent &lre observées : fabulation provoquée par héléro-suggestion, dans
les réponses porlant de préférence sur les événements récents ; fabulalion
spontanée issue de I'auto-suggestion, lorsque le malade, au cours de la
conversalion fait lui-méme appel 4 ses souvenirs ; fabulalion sponlanée en
rapport avec I'hyperidéation imaginative, mythomanie de luxe, mythoma-
nie vanileuse ou malicieuse, parfois mythomanie de défense, et,plus rare-
menl enfin, simulation.

Les conditions psychologiques de la fabulation, chez le presbyophréni-
que, peuvent donc se résumer dans les termes suivanls : amnésie de
fixation, avec perceplion du présent, ce qui exclul le réve, mais len-
dance naturelle & remplacer, dans la reconstitution du passé récent, les
faits réels oubliés, par des faits inexacts, imaginés : d'oi possibilité de
Jabulation. Ruplure d'équilibre entre la vie extérieure, rudimentaire, et
la vie intérieure prépondérante, qui s'exalte surlout dans ses processus
auntomaltiques : d'oti état de réverie, fabulation effective. — Emprunt des
matériaux de celte aclivité fabulante aux éléments de la mémoire épar-
gnés par I'amnésie ¢'est-a-dire : soil aux souvenirs anciens bien conservés,
mais déplacés dans le temps : d'oti fabulation paramnésique ; soil aux sou-
venirs plus récenls, portant de préférence sur les fails de la vie intérieure
automalique et onirique : d'ot fabulation pest-onirique (contlinuation de
activité de réve par 'activité de réverie); étal mythopathique en apparence
acquis, mais, le plus souvent, simple réaction 4 I'amnésie d'un état my-
thopathique antériewr constitutionnel.

De I"analyse de nos observations, un dernier fait clinique se dégage:
c'est la croyance presque constante du malade @ sa propre fabulation. En
vertu d’une loi générale, la mythomanie et la crédulité, ces deux symp-
tomes, i priori conlradictoires, mais qui ne sont que les deux poles d'un
meéme déséquilibre, s’associent constamment dans la pratique. Dans le syn-
drome preshyophréniqne, la crédulité est d'ordinaire porlée an maximum.
Cet élal qui, par lant de traits, se rapproche de la réverie, en différe par ce-
lui la: le sujet, dans la réverie, n'est pas dupe, en général,des événements
qu’il imagine ; il les rejette le plus souvent dans 'avenir,c’est a-dire dans la
domaine du possible, non du réel (Il y a cependant des exceplions:
qu’on se rappelle Perrette et le pot an lait) Le fabulant, lui, localise
‘les événements: dans le passé, dans le domaine du réel. Son imagination
se présente & lui sous les apparences trompeuses de la mémoire. 1l

affirme I'exactitude des récits qu'il avance, et il se fche lorsqu'on les
XXIV 8
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conleste. Le malade tend i objectiver, 4 réaliser sesassociations d'idées. El,
‘dés lors, la signification clinique du syndrome se (rouve précisée. Le sajet
est alleint, non seulement dans sa mémoire, mais aussi dans son jugement ;
il n'a pas conscience des lacunes de sa mémoire, el il n’a pas conscience
de sa fabulation. La presbyophrénie suppose une diminution du contréle
entellectuel. Elle se constate, en effel, chez les sujels troublés et affaiblis,
cest-i-dire chez les confus el chez les déments. Allération d’ordre régres-
sif, portant éleclivement sur la mémoire et ['imagination, elle raméne, a
cerlains égards, le malade aux conditions psychologiques de I’enfance.
De méme que I'enfance, ot la mémoire est insuffisamment fournie de
malériaux, ol I'imagination est insuffisamment réfrénée par un contrdle
supérieur, représente le terrain d'élection de la mythomanie primitive
et physiologique, de méme,on peut dire que la Preshyophrénie constilue
une variélé de mythomanie acquise el pathologique. Dans le domaine
spécial de I'imagination, elle est 4 la mylhomanie primilive ce que,
dans le domaine de I'aclivité psychique générale,la démence ou la confu-
sion sonl 4 la débililé. Et, dans la démence sénile, dans le puérilisme sur-
toul, elle marque un véritable « retour & Penfance » ; il a la une sorte
de régression, de dissolution de I'imagination,paralléle 4 la dissolution de
la mémoire (1), el qui mérite, elle aussi, une élude particuliére.

Syndrome moins aigu que 'onirisme, affaiblissement, en quelque sorle,
installé plus & demeure chez un sujel plus éveillé el chez qui I'errenr
pathologique persiste en dépit d'élémenlts réduclenrs plus nombreux, la
réverie du presbyophrénique soppose ainsi au réve du confus el présente,
par conséquent, un pronostic plus grave. Dans la psychose de KorsakolT, par
exemple, aprés la période onirique proprement dite, elle marque une étape
indécise, une zone [rontiére, ot la confusion s'achéve, ol souvent la
démence va commencer. Dans les élals démentiels, dans la démence sénile,
par exemple, elle représente une forme aberrante, répondant i la période
initiale de I'affection ou a la période d’élat, el sous laquelle se manifeste,
el aussi se dissimule P'affaiblissement psyehique ; puis, le syndrome s'ef-
face d’ordinaire progressivement quand I'activité mentale, trop profondé-
menl déchue, ne peul plus faire les frais de la fabulalion.

La Presbyophrénie caraclérise done, en pareil cas, des élats d'affaiblis-
sement relatif, démenliel ou non, portant éleclivement sur la mémoire et
I"imagination. Celle signification clinique est d'aulant plus inléressante
(ue 'apparente activité da sujel, la conservation plus ou moins compléle
de cerlaines facullés (attention, jugement, elc...) et sartoul I'exallalion
des processus imaginalifs peuvent masquer la faiblesse psychique sous-

(1) Rmor, Maladies de la mémaire.
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jacente. De méme, chez les confus, I'excitation toxique peul faire mécon~
nailre la torpeur réelle de 1'activité psychique supérieure.

La confabulation qui n’est pas, & proprement parler, un délire, mais
une réverie, peul, lorsqu'elle tend A se systématiser autour d'un théme
déterminé, afférent 4 la personnalité du malade, réaliser un délire vérita-
ble, délire dont le mécanisme psychique ne releve ni de I'hallucination ni
de I'interprétation, mais de I'élat mythopathique du sujet. Il s'agitalors
d’un délire d'imagination. Dupré signalail récemment :

« Ces délires d'imagination qu’il faut opposer anx délires interprétatifs et
aux délires hallucinatoires. Cest ce délire d'imagination qui s'observe chez
certains mythomanes, lesquels ne sonl ni des hallucinés, ni des confus, ni
des interprétateurs, mais des fabulateurs chroniques (1), »

Enfin la Preshyophrénie, par les illusions qu’elle entraine chez des
sujels dont la démence n'est pas loujours évidente, penl offvir un certain
intérét médico-légal. L'une de nos malades accusail un voisin de l'avoir
volée, el appuyail ses affirmalions de récils imaginaires, qui parurent
tout d’abord vraisemblables; une autre accuse un infirmier de l'avoir
mallrailée, et le récit de la mere, démenle el fabulanle, enlraine la con-
viction de la fille, débile et crédule. En matiére de témoignage judiciaire,
il convienl au médecin légiste d'avoir loujours présente a 'esprit, surtout
lorsqu'il s’agit d’un vieillard,la possibilité du syndrome de I'amnésie fabu-
lante. En dépit de I'opinion regue, la sagesse classique des vieillards, pas
plus que l'innocence proverbiale des enfanls, n'est un stir garant de vé-
racilé ; le radolage des uns el le babillage des autres sont également tri-
butaires de la mythomanie, el le témoignage, loujours si suspect i tous les
ages, acquierl, aux deux périodes extrémes de la vie, un maximum d’in-
certitude. :

Qu'on envisage le syndrome « preshyophrénique » dans son mécanisme
psychologique, ses variélés cliniques ou ses conséquences médico-légales,
son prineipal intérél théorique et pratique nous parait done résider,en défi-
nitive, dans I'étude des troubles si multiples, si riches, si nuancés, el, en
méme temps, si spéciaux de celle fonction Lrop négligée peul-élre en
Ppsychiatrie : l'imagination.

Décembre 4910.

(1) Snciété de Psychidtrie, Séance du 18 mars 1900 ; Encéphale, 10 solt 1909, p 373
— Durne et Loeug, Les detires d'imaginalion. Congrés des aliénistes et neurologistes
de langue frangaise. Bruxelles, 1910,
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PAR

P. E. LAUNOIS
Médecin de I'hdpital Lariboisiére.

En entr'ouvrant mes cartons poury choisir les estampes destinées a illus-
trer celle étude iconographique sur les nains, ma pensée s’est reportée
vers mon regrellé ami E. Brissaud. Il aimail 4 feuilleler parmi mes gra-
vures el, fidéle & la méthode que Iui avail inspirée Charcot, il se plaisail
4 mellre en valeur les difformités qui avaient plus parliculiérement frappé
peintres et graveurs. Parmi les planches, que la loule gracieuse hospila-
lité de mon ami H, Meige me permel de reproduire, j'ai, 4 dessein, choisi
celles gui avaient retenu I’altention du mailre commun, qui nous a incités
tous les deux a I'étude des « dystrophiés de la nature », qu'ils soient grands
ou qu'ils soient petits.

Les nains peuvent, & I'exemple de Garnier (1), élre classés en deux
grandes variétés.

Les uns, remarquables tout autant parleur extréme pelllesse que par
I'harmonie de leurs formes, présentent a toules les époques de leur exis-
tence une laille de beaucoup inférieure i celledes individus de leur age :
ils naissenl petils, restent pelils pendant leur enfance el leur adolescence
el demeurent pelils 4 I'age adulle. Les autres, normalement conslilués a
leur naissance et paraissanl susceptibles de se développer suivant le Lype
moyen, subissent, 4 une époque variable de leur croissance, un arrét de
développement qui les empéche de grandir ; leur taille demeure de beau-
coup inférieure  celle qu’elle aurail di ou pu étre.

Les nains de la premiere catégorie sonl de véritables diminniifs du Lype
humain moyen (2). Les petits hommes ou les pelites femmes « ressemblent &
desadultes vus par le gros bout de la lorgnetie » (Brissaud et Meige). Ce sont
de véritables miniatures humaines, dont la plastique reste, d'une fagon
générale,conforme 4 celle du type moyen. « Leur t8te n’est pas trop grosse,
leur tron¢ n’est pas trop long, les membres sont bien dessinés el proporlion-

(1) Ganxisn, Les nains el les géants. Bibliothéque des Merveilles. Hachette, 1884,
(2) P. E. Lauvsors, Elude biologique sur les nains, Bulletin médical, 27 octobre 1909,

T
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nés ». Ils présentent loulefois des caractéres sexuels assez réduits et,chez
les miles, I'examen des glandes génitales démontre leur atrophie. Chez
quelgues-unson a pu mettre en évidence I'influence dystrophiante d'une
spéeificité hérédilaire.

Parmi les miniatures humaines les plus célébres on peut citer le gentil-
homme Borulawski el la reine des fées. J'en rapprocherai volonliers le
pelilt homme et la pelile femme représentés dans la planche XI.

Le naindela planche XT, A ne mesurait que trois pieds de haut 4 I'ige de
36 ans, comme nous I'apprend la légende qui accompagne son portrait.
« La représenlation exacle de ces deux remarquables personnes, M. Bam-
field, le géant de Staffordshire et M. Goan, le nain de Norfolk, a été au-
torisée par M. Ralh, qui les a moulées de leur vivanl. L’'un mesurant 7
pieds 1 pouce de hauteur, I'autre ne dépassant pas 3 pieds de haul.
Chacun de ces personnages extraordinaires mouruta I'ige de 36 ans... ».

Nanelle Stocker ou Stockerin (pl.X1,B)étaitnéed Kaumer, dansle Nord
de I’Autriche; ses parents el son [rére, plus jeune qu'elle de deux ans,
élaient d'une laille ordinaire. Elle-méme n’offril rien de remarquable
jusqu'a I'age de & ans, époque a laquelle elle cessa loul & coup de grandir.
Elle avait alors 33 pouces de haut (0 m. 891), élait trés bien propor-
lionnée dans sa pelile laille, vive, gaie, douée d'un excellent appétil et
n'ayanl jamais en aucune indisposition. Aprés la morl de sa mére, sur-
venue en 1797, son tuteur la montra comme une curiosité d'abord & Ralis-
bonne, puis dans loules les villes d’Allemagne, ou elle obtint un grand
succés, non seulement i cause de sa pelilesse el de sa grice, mais aussi et
surtoul & cause de son talent de musicienne.Elle rencontra John Haupmann
qui,né i Rigendorlf, était plus 4gé qu’elle de 4 ans, ne mesurail que 0 m. 97,
el était, lui aussi, un des virtuoses les plus distingués. Ils voyagérent de
compagnie en France el en Angleterre. En 18154, Nanetle pesait 33 livres
el avait 33 pouces de haut. Elle mourut 4 I'dge de 39 ans; sa tombe se
trouve dans le cimeliére de I’église Sainl-Philippe 4 Birmingham,

La seconde variélé de nains, de beaucoup la plus nombreuse, comprend
une variété trés grande de types, affligés de déformations plus ou moins
disgracieuses, relevant d'altérations du squeletle, en partioulier du car-
tilage conjugal, unissant les épiphyses a la diaphyse des os longs. Chez
nombre des nains de ce groupe, on a nolé des lésions diverses (ahsence,
atrophie, dégénérescence) de la glande thyroide.

Bien avant que Charcot, que Bourneville aienl isolé le Lype si parti-
culier et si monstrueux du nain myredématewz, en se basant sur une
étude détaillée du Pacha de Bicélre, cetle variété de nanisme avail déja
atlivé I'atiention. Nous n’en voulons pour preuve que la planche XII,qui,
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datant de 1787, représente Kelam Whitelamb, agé de 22 ans, mesurant
34 pouces de haut. Il répond en tous points a la description aujourd’hui
classique. « Les nains myxcedémateux sont laids, bouffis, souvenl repous-
sanls: leur corps est comme infiltré de gélatine ; ils ont une face en pleine
lune avec des paupiéres boursonffiées, pen de cils, peu de cheveux, pas
de poils, les membres cylindriques, en colonnes... Ce sont des dysthy-
roidiens aux gestes lents, au cerveau lorpide. »

Whitelamb est représenlé appuyé & I'entrée de sa chaise a porteur, de
sa « hoéle »,comme on disail alors,instrument de (ransportsi décrié parle
poéle anglais Pope qui, au dire de Voltaire, élail lui-méme aussi pelil que
contrefail. « Heurenx les nains aisés, a écrit Pope, qui n'éprouvent pas la
martification d’étre portés dans des boéltes, de foires en [loires!»

Parmi les nains rachitiques doil prendre place celui que, par antiphrase,
on surnommail ¢ le plus grand arocat de Paris ». Le volume exagéré de
son crine, de sa face coniraste singuliérement avec |'exiguilé du tronc et
des membres, Un vétement, trés seyant d'ailleurs, dissimule assez mal les
déformations ; en s'arrétant aux genoux, la culotle rend plus apparenle
I'incurvation du tibia. Habitué du Palais de Justice, il en lienl dans la
main droite I'almanach. Son intelligence élail trés développée. « Possédant
pour les questions légales un jugement si pénétranl, il ne se charge jamais
d’une cause, que ce soit pour I'accusateur ou pour I'accusé, s'il n’est cer-
tain d'avoir le succés. Il a 10t fait de s’apercevoir s'il y a équité ou Lrom-
perie. Il ne soutient jamais la derniére el déjoue aisément les assauls fal-
lacieux de son adversaire. » (P, XIII, D).

A I'un de ses portraits gravés par Le Bas est annexée la légende sui-
vante:

De Thémis ce suppot comirue
Est le célébre La Grandeur.
11 sgait du palais la rabrique
Au gré du juge et du plaideur.

Chez la femme naine,le vélemenl parvient mieux que chez I'homme  dis-
Simuler les diiformités On pent toutefois, par I'examen des parties décou-
verles,la face,le crine,juger des altérations profondes du squeletie.La plan-
che X111, Ereprésenteunenainerachitique,quiétaitnéeen 1709 4 Salisbury.

Aux nains achondroplasiques appartient la supériorité numérique et
souvent aussi celle de la laideur. On les trouve représenlés dans nombre
d’objels d'art, en particulier dans les lableanx que nous onl laissés les
mailres de la Renaissance, I"Arélin, Manlegna, Veronése, Velasquez. Ils
ont é1é pendanl longlemps les favoris des princes el des rois ; aujourd’hui,
on les rencontre surtoul dans les cirques ot leur aspect, leur démarche si
particuliers suffisent pour entrainer I'hilarilé. Nous avons pu rassembler
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es portrails de quelques-uns d’entre eux el méme élablir leur biographie.

Hans Worienbergh ou Womberg (planche VI), né en Suisse, s’exhibait
4 Londres soas le régne de Jacques 1I. L'afliche annoncant son arrivée
élait surmonltée du chiffre et des armes du roi. « Ceci est pour donner avis
aux personnes de qualité qu'il est derniérement arrivé, dans celle fameuse
¢ilé de Londres, la rareté de l'univers, c'esl-i-dire un homme de la plus
pelile slature qui ail jamais élé vu, ayant seulement 2 pieds 7 pouces
(Om. 783) de haut et 37 ans d'dge. Il possede une longue barbe et chante
bien, »

La planche XIV, F le représente lel qu'il étaita I'ige de 36 ans, 4 Ham-
bourg, ot il se montrait pendant les mois de mai et de juin 1687. Copianl
exaclement le modéle qu'il avail sous les yeux,Iarlisle a su mellre en valeur
la brievelé des membres, le développement disproportionné de la (8le et
du tronc. Il n'a omis ni le plosis de la paupiére supérieure droile, ni la
difformilé de I'auriculaire gauche. Dans un coin est figurée la boile qui
Iui servail dans ses déplacements, toul en le soustrayant aux regards des
indiscrels.

Ce pauvre nain périt d’étrange fagon, comme le rapporte Garnier ; il
fut noyé @ Rolterdam en 1695, alors qu’on le transportait du quai sur le
baleau on il devail s’'embarquer. La planche qui servait de passerelle se
rompit el I'homme qui le portait tomba & Pean avec son fardeau. Le
pauvre nain mourut asphyxié dans sa boite qui lui servil de cercueil.

Owers Farrel (planche XIV,G) véritable nain hercule,dit e nain irlan-
dais, élait venu se placer comme domestique, & Londres, vers 1730, chez
un colonel.Mesurant 1 m. 13. Lourd et épais,il se faisait remarquer par sa
force, portant a la fois quatre hommes, deux sur chaque bras. Il alla de
ville en ville et, trop paresseux pour travailler, il lomba dans la misére.
Comme le représente le portrait gravé par Hulelt, il se promenait dans
les rues vétn d'une vesle de cuir, d'un chapeau déchiquelés sur leurs
bords, d’oti le nom de Jack habit de cuir, sous lequel on le désignait
communément. Les chaussures élaient trouées ; & la main il lenail un
énorme gourdin & peu prés anssi haul que lui. En 1742, quelque
temps avanl sa mort, il avail vendu son corps moyennant une pelile renle
qui lui était comptée par fractions tous les huit jours, & un chirurgien,
M. Osurod, qui monlta son squelette avec soin el le placa dans la collec-
tion du due de Richemond, d’ot il passa dans celle de Wiliam Hunler, &
I'Université de Glascow. Un écrivain anglais a dit de Owers Farrel : « La
nature s'est largement trompée en donnant a ce nain une laille qui égale
a peine la moité de celle d'un individu ordinaire, alors qu’elle lui a accordé
la force de deux hommes ».

Mynhere Wybrand Lolkes peul élre considéré comme un type parfait
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de nain achondroplasique(P1.XV).Son histoire mérite d'étre résumée.Fils
d’un pauvre pécheur, il élait né & Jelot, dans la Frise occidentale, en1730.
Ses parents élaient d’une laille ordinaire el eurent sepl autrés enfanls
qui ne présentaient rien de particulier dans leur conformation. Dés sa
jeunesse, Wybrand montra de si rares dispositions pour la mécanique que,
lorsqu’il eut atteint I"ige de quinze ans, son pére le conduisit 8 Amsterdam
etlemilen apprenlissage chez un des premiers norlogers de laville.Il devint
rapidement un trés habile ouvrier, s’établit & Rotterdam ol il se maria.
Plus tard, soit que ses affaires ne [ussenl pas brillantes, soit qu'il pensil
gagner plus facilement de I'argent en se montrant au public, il aban-
donna sa boutique d’horlogerie pour voyager de ville en ville et venir &
Londres en 1790. II avait alors 60 ans et sa taille ne mesurait que 27 pou-
ces (0 m. 64) de haul. Sa femme se montrait lonjours & ¢6Lé de lui en
public et. bien gqu’elle ful d'une stature fort ordinaire, elle élail ohligée
de se baisser beaucoup pour lui donner la main. Ils ont eu trois enfants,
dont un, mort 4 I'ige de 20 ans, mesurail cing pieds el sept pouces de
haut. Malgré Pexiguilé de sa laille el son apparence un peu lourde,
Lolkes était d’une agilité remarquable, d’une force peu commune ; il pou-
vail, sans efforls, sauter & pieds joints du parquel sur une chaise. Sous le
rapporl du caractére, il élait généralement morose et trés vanileux.

« Mynhere Wybrand Lolkes, le célébre homme en miniature, de la
Frise Occidentale et Madame Lolkes, son épouse, qui onl eu Lrois enfants,
lous vivanls et baptisés. » Telle est la traduction de la légende qui accom-
pagne la gravure.

L'artiste n’a oublié aucun délail ; il a soignensement figuré el les mem -~
bres raccourcis et la main en scie, déformalions si particuliéres sur les-
quelles Pierre Marie a, depuis, avec juste raison atliré I'allention. La
chaise, figurée 4 co1é des deux personnages,a pour but de mettre en valeur la
pelitesse du nain ; peut-élre méme est-elle symbolique, cherchant & faire
devinerla fagon dont pouvail s’égaliser la taille du nainel celle de sa femme.

Les épreuves photographiques el radiographigques, que nous avons
aujourd’hui & notre disposition, sont, a la vérité, plus précises el plus
scienliliques. Les estampes,que nous ont laissées les peintres et les gravears
n'en sont pas moins des plus suggestives, car, loul en conslilnant des
documents de grande imporlance, elles nous montrent comment on savail,
au lemps passé, allier la plus scrupuleuse exactitude au sens le plus artis-
tique.

Le gérant : P. Boucngz.

Imp. J. Thevenol, Saint-Dizier (Haule-Marng).
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HOPITAL STARO-EKATERININSKY DE MOSCOU

(SEAVICE DES MALADIES NERVEUSES)

LA SPONDYLOSE RHIZOMELIQUE

LA SPONDYLOSE RHIZOMELIQUE EST UNE ENTITE MORBIDE SPECIALE (1)
(D'aprés 16 observations personnelles et & autopsies).

PAR

M. Nicolas ELDAROFF,
Interne de 1'nopital.

En un temps déja éloigné, les maladies et les affeclions des arlicula-
tions de toute nature ont éLé décriles sous la dénomination générale de
« rhumatisme ». Le développement progressil des sciences médicales a
amené la division de la conception générale des affeclions rhumatismales
el la science moderne connail deux grands groupes d’arthrites rhumatis-
males : les arthrites rhumatismales aigués el les arthriles rhumatismales
chroniques. :

Le premier de ces groupes esl conslilué de formes pathologiques assez
bien étudiées,tandis que la conception de I'arthrite chronique conserve de
nos jours encore son caraclére de confusion. C'esl pourquoi nous assistons
aujourd’hui 4 un effort soutenu qui tend a dégager du vasle cadre des
arthrites rhumatismales chroniques, une forme pathologique nouvelle,
une nouvelle unilé pathologique. -

En 1892, le Professeur Bekhterefl a décrit cing cas « d'une affection
spéciale qui se manifeste par une déviation du corps en arriére, par l'im-
mobilité ou la rigidité de la colonne vertébrale el une série d'affections
du systéme nerveux ». Celle forme a recu plus tard le nom de « Cyphose
hérédo-traumalique » (Pierre Marie).

En 1897, Sirtimpell a décrit un cas d’ankylose compléle de la colonne
verlébrale et des articulations du bassin ; dans ce cas, les articulations de
I’épaule el toules les autres articulalions élaient restées intactes. Mais dans
cet effort pour dégager une nouvelle forme pathologique de la masse des
affections « rhumatismales », le plus grand mérite revient incontestable-

(1) Conférence faite le 22 ayril 1910 & In Société des neurologistes et des aliénisles
de Moscou.

XX1V
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ment au Professenr Pierve Marie qui a lail, en 1898, une 'description cli-
nique parfaite de deux cas d’arthropathie chronique sous le nom de Spon-
dylose rhizomélique (smavdulng, vertehre, piza, racine, pfho:, membre).

Dans ces deux cas, lonte la colonne vertébrale el les articulations coxo-
féemorales sont soudées en un bloc osseux, tandis que les arliculations des
exirémités restent inlactes; il existe une ankylose incompléle dans les
articulations de I'épaule.

Le tableau spécial de cetle affoction est complélé par la cyphose, par
I'absence de déformations locales des os el des articulalions el aussi par
I’absence de Lroubles de la sensihililé objective.

En se basant exclusivement sur des symptomes cliniques et sur 'évolu-
tion de la maladie, M. P. Marie se déclara pour la spéeificité pathologi-
que de la spondylose rhizomélique. La juslesse de celle opinion a été
prouvée au point de vue anatomo-pathologique par I'aulopsie de ses ma-
lades faite et publiée par M. Léri en 1898 et 1905 ; les résullals de celle
aulopsie permirent d’établiv une différence entre la spondylose rhizomé-
lique el le rhumatisme chronique de la colonne vertébrale. L'arlicle de
M. P. Marie amena la publication d'une telle quantité d'observalions ana-
logues que,suivant I'expression de Senator,on aurait pu croire qu'il sagis-
sail 'une nouvelle épidémie.

La maladie elle-méme n'est pas mortelle el les malades meurent de
causes accidentelles ou d'autres maladies: ¢'est pourquoi, dans la période
de douze ans qui s'est écoulée depuis la publication du premier article de
M. P. Marie, les observations cliniques ont élé nombreuses, mais les au-
lopsies, par conlre, onl é1é assez rares. Nous avons trouvé, dans la lilté-
rature, 13 cas d'autopsie (quelques cas décrits par MM. Bekhtere(f, Marie
el Léri, Pie el Bombes de Williers, Gasne, Fr. Reuter, Siven, P. Jans-
sen, Milian, ZoubofT, ete...). Au début, le nombre minime des aulopsies
provoqua une certaine confusion dans la compréhension des traits essen-
liels de celte maladie et beaucoup d'auleurs, sous le nom de spondylose
rhizomélique, donnérent la description des cas « d'immobililé » de la
colonne vertébrale ou des articulations, mais ces cas n’onl, au fond, rien
de commun avec la spondylose rhizomélique dans ses lrails spéciaux, Lelle
du moins que M. Pierre Marie I'a décrite el que les aulopsies ullérieures
I"onl conslalée.

Nous avons en I'occasion d’observer, au cours de ces 8 derniéres années,
4 'Hépital Staro-Ekaterininsky, d Moscou (Service pour les maladies ner-
veuses du Dr Préobrajensky) 13 cas, et 3 cas hors de I'hopital ; soil 16 cas
en lout d'immobilité dela colonne verlébrale el des grandes articulations
d’un type quis'approche de trés prés de la spondylose rhizomélique décrite
pour la premiére fois par M. P. Marie. Dans quatre cas qui onl eu une
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issue mortelle, il a éLé procédé a I'autopsie el a I"analyse macro el micros-
copique des pieces analomiques. A nolre connaissance, une pareille élude
microscopique n’avail pas encore élé faite.

Voici d’abord un exposé rapide de nosseize cas quenous avons observés
personnellement.

Osservariox [ (Pl XVI)

Jean R..., 30 ans, ouvrier verrier, admis dans le service pour les maladies
nerveuses i I'hdpital Staro-Ekaterininsky, le 16 janvier 1902. Il se plaignait
de 'immobilité de la colonne vertébrale et de la Léte, de douleurs et de difficulté
des mouvemenlts daus l2s articulations des épaules, et dans ['articulation de la
hanche droite. Il a été malade prés de denx ans. Il séjourna a I'hdpital pen-
dant dix mois (type de la spondylose rhizomélique de P. Marie) (PI. XVI).

Anamnese. — L’hérédité pathologique, la syphilis et 'urétrorrhée sont ex-
clues : le malade élait alcoolique depnis 10 ans.Depuis I'ige de 6 ans, il travaille
dans la verrerie, la il avail pris I'babitude de sortir en bras de chemise, en
hiver et tout échauffé par la chalenr du four; pour se rafraichir, il s'enfon-
cait dans la neige, I'é1é il se baignait dans un puits i eau glaciale, ;

A 28 ans, sans aucane cause apparente, il ressentit pour la premigre foin
des douleurs irradiées et une difficulté des mouvements de la colonne verté-
brale dans la région du cou. La propagation de I'ankylose, qui descendit avec les
dounleurs amena, en un mois, l"ankylose de toules les régions de la colonne ver-
tébrale. Deux semaines apreés le début de la maladie, des donleurs et une pro-
pagation trés lente de 'ankylose se manifestérent dans I'articulation des épaules;
un an et dix mois apres le débat de la maladie, des” doulenrs irradiées appa-
rurent dans l'articulation du bassin du coté droit. Difficulté passagére des mon-
vements dans l'articulation temporo-maxillaire.

Elat au moment de notre examen. — Anhkylose compléte et immobilité
absolue de {foute la colonne vertébrale et de la téte, cyphose dans les
régions cervicale inférieure el dorsale supérieure en forme de courbe, dont
les extrémités sont posées sur les premiéres vertehres cervicales et les 4° et
5 verlébres dorsales, la partie la plus convexe répondant aux 6-7° vertébres
cervicales et & la premiere vertébre dorsale. Dans le but de démontrer que I'im-
mobilité de la colonne vertébrale tient aux altérations osseuses et non 8 la mus-
culature le D* Rosanoff, chirurgien de notre hépital,sur notre proposition a chlo-
roformé le malade et nous avons constaté que l'incurvation et 'immobilité du
rachis ne se modifiaient en aucune fagon. La cage thoracique est aplatie d'a-
vant en arriére, il existe une immobilité compléte des cotes pendant la respi-
~ ration; cette derniére est du type diaphragmatique. Les bras ne peuvent étre éle-
vés passivement ou activement plus haut que la ligne horizontale ; il existe un
brait de frottement dans les articulations,une forte diminution de mouvements
et un broit de frottement dans 'articulation coxo-fémorale du cdté droit. Enfin,
on note une légére sensibilité douloureuse dans les articulations maxillaires.
Toutes les autres articulations sont intactes, il n'y a ni exostoses, ni déformation
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des os ; pas de douleurs spécifiques, mais des douleursintenses au moindre
mouvemenl ; dans la région lombaire surtout, il y a des douleurs qui irradient
dans la cuisse droile, et, & la région de la nugue, des douleurs semblables,
qui se portent dans les denx épaules. La colonne vertébrale n’est pas objecti-
vement douloureuse. Les museles brachiaux, du coté droit surtout, et ceux de
loute I'extrémité inférieure, sont atrophiés légérement (de 1 em. & loules les
lauteurs). Diminution quantitative, mais non qualitative de |'excitabilité fara-
dique et galvanique dans les muscles atrophiés. Exagération des réflexes tendi-
neux aux membres inférieurs, Lo systéme nerveux est normal. Les viscéres
sont intacts,
Ossenvarion 11

A. D..., &l aus, cordonnier. Admis dans le service neuro-pathologique de
I'hépital Staro-Ekaterininsky le 12 décembre 1902.

Le malade se plaignait de douleurs au dos, & la poitrine, aux deux arlicula-
lions du bassin et de 'immobilité du cou et du dos; il élait malade depuis
10 mois ; il est mort le 1¢* avril 1902, aprés un séjour & 'hopilal de 46 jours
(Spondylose rhizomélique).

Anamnése. — Les parents du malade sont alcooliques et lui-méme est alcoo-
lique ; le malade nie avoir e la syphilis et Ia blennorrhagie. A 1% ans, ayant
pris froid, il fit une fievre et, pendant celte maladie, il eat des convulsions
dans le bras gauche et dans la jambe droite.

Dix mois avant son entrée & I'hdpital,sans aucane cause apparente il souflrit
de maux de téte pendant trois semaines et ressentit des douleurs au cou : une
immobilité de cette région se développa rapidement. L'évolution de I'ankylose,
descendant le long de la colonne vertébrale, amena I'immobilité compléte de
toute la colonne vertébrale, de la téte au sacrum, des deux articulations du
bassin, et limita les mouvements des arliculutions des épaules.

FEltat au moment de l'evamen. — Cyphose peua accentuée dans les régions
cervicale inférienre et dorsale supérienrve. Lu colonne vertébrale, dés les ver-
tebres dorsales supérieures, présente une ligne presque droite. La lordose
lombaire a presque dispara, Immobilité compléte de loute la colonne verlé-
brale. Immobilité dela cage thoracique pendant larespiration.Les denx extrémi-
tés supérieures fie peuvent se soulever plus haut que la ligne horizontale ; I'an-
kylose desdeunx articulations coxo [émorales est plus accentuée du cOté droit ; il
existe une faible limitation de mouvements dans I'articulation du genou droit.
Toutes les autres articulations sont intactes, La musculature des extrémilés
inférieures est un peu rigide. Il n'y a pas d'atrophie musculaire partielle.
Atrophie générale de 'extrémité inférieure droite, de 1/2 i 1 centimétre par
comparaison avec I'extrémité gauche. Doulears & la région lombaire, 4 la poi-
trina et aux grandes articulations ; elles surviennent senlement & l'oceasion des
mouvements. Les verlébres ne sont pas doulourenses au toucher. Le sysiéme
nerveux est ohjectivement normal ; il existe pourtant une faible exagération
des réflexes rotuliens. -

Lie compte-rendu de autopsie, faite par le prosecteur de I'Hopital Staro
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Ekaterininsky, M. V. Kolly, porte : « Tuberculose pulmonaire clironique. De-
generatio adiposa myocardii et hepatis. Offuscatio parenchymatosa renum.
Tuberculosis lienis. Spondylosis rhizomelica. Arthritis chironica. Toutes les
vertébres sont soudées entre elles, les carlilages sont corrodés, on a disséqué
les articulations des épaules, des genoux et des hanclies. Les membranes sy-
noviales sont agrandies ; dans I'articulation de la hanche la téte du fémur est
déformée, elle est aplatie. »

Onservarion [I11.

A. N..., 27 ans, infirmier, se plaignait de la déviation de la colonne verté-
brale et de douleurs survenant & chaque mouvement dans la colonne verté-
brale et dans la jambe droite. S'est [ait traiter pendant I'an 1903 & la clinique
privée du D* Kourdumoft & Moscou. Il est malade depuis einq ans (Spondylose
rhizomélique).

Anamuése. — L’hérédité pathologique n'existe pas. Avant l'ige de 10 ans,
le malade eut la rougeole, la searlatine, la diphtérie. Il dit n’avoir en ni la sy-
phylis ni l'urétrorrhée et ne pas étre alcoolique.

Au mois de janvier de I'an 1898, aprés avoir pris un bain chaud, le malade
est relourné & la maison pendant une tempéte de neige, apris avoir jetd
simplement son manteau sur les épaunles sans se soucier de le boulonner.
Le lendemain il vessentil des douleurs aigués le long de loute la colonne ver-
tébrale, surtont & la région lombaire ; ces donleurs, plus on moins accentudes,
durérent toute une année ; puis apparurent des douleurs irradiées qui, de la ré-
gion lombaire, se propagérent dans toute la jambe droite. Durant les deux pre-
miéres années de la maladie se manifesta une lente propagation ascendante
de I'ankylose de la colonne vertébrale. Au bout de trois #ns et demi se déve-
loppa une limitation progressive des mouvements des articulations des épaules,

Etat du malade au moment de l'sxamen. — Le malade est pile et amaigri,
Les viscéres sont inlacts. Cyphose de la région dorsale supérieure et cervi-
cale inférieure: la lordose lombaire est aplalie et la colonne vertébrale, i
partir des extrémités inférieures des omoplates, présente une ligne droite.
Immoabililé absolue de toute la colonne vertébrale, sauf dans les vertébres cer-
vicales supérieures ; la cage thoracique est aplatie et reste immobile pendant
la respiration ;limitalion des mouvements dans les arliculations coxo-fémorales;
absence de déformation des os. Atrophie et épaississement des muscles longs
du dos el de quelques muscles de la région de I'épaunle. Absence compléte de
douleurs sponlanées ; les doulenrs ne sont ressenties qu’d I'occasion des mou-
vements dans le sacram et elles irradient dans 'aine. Sensibilité donloureuse
objective de la seconde vertébre dorsale et dn sacrum ; la perception est con-
servée ; le systéme nerveus est normal,

Onservarion IV,

Jean Tch..., 32 ans, commercant, se plainl de douleurs aux articulations
des genousx, aux régions lombaire et dorsale, de I'impossibilité de redrvesser le
dos et d'une faiblesse générale. Malade depuis 10 ans (Spoud. rhizom.).
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Anamnése. — Hérédilé normale. Le malade, dans soo enfance, élait ché-
tif, mais n'eut ancune maladie. A 22 ans, pour la premiére fois, il eut une go-
norrhée aigut ; ce moment marque le début de la maladie actuelle : le 10° jour
des écoulements accentués, apparait une tuméfaction des talons et des articu-
lations des genvux avec donleurs irradiées. Aprés % mois de traitement les dou-
leurs et les tumeurs disparurent, mais elles réapparurent plusieurs fois; a
26 ans le malade eut la syphilis. Un an et demi apres, c¢'est-a-dire 8 ans et
demi aprés le début de la maladie, des douleurs et une propagation lente de
I'ankylose se manifestérent dans la région lombaire el dans les articulalions
de I'épaule.

Etat du malade aw moment de U'examen. — Le lissu adipeux et surtout la
musculature sont bien développés. Cyphose et ankylose des régions dorsale
et lombaire de la colonne vertéhrale, Le cou est libre; trés [laible diminn-
tion de I'excursion de la cage thoracique pendant la respiration ; limitation des
mouvements et crépitalion dans les articulations des genoux. Les autres arti-
culations sont intactes. Pas de dépdt osseux. Douleurs aux régions lombaire el
dorsale, aux articulations coxo-fémorales et aux articulations des épaules, qui
ne sont ressenlies qu'aux mouvements, Les systémes musculaire et nerveux
sont dans un état normal.

Onservarion V.

Al. L..., 27 ans, rémouleur : se prasenta le 6 avril 1903 au service neuro-
pathologique de I'Hopital Staro-Ekalerininsky, se plaignant de doulenrs an
dos, aux épaules el sux cuisses. 1l étail malade depnis denx ans el séjourna o
I'hopital deux mois et demi (Diagn. clin, Spond. rhizomélique).

Anamnése. — Le malade a un pére alcoolique et sa mére est morle de la
tuberculose & 28 ans ; il a des tantes et des oncles alcooliques. Arrivé de la
campagne 4 Moscou, & 14 ans, il est dés ce temps rémoulear et fait une tournée
de 10 kilometres el plus par jour, porlanl ses ustensiles lourds sur les épaules ;
a 19 ans, le malade eut la figvre typhoide et, a 20 ans, la syphilis; il n’a pas
eu d'urétrorrhée. pas de contusions du dos. Le malade s'adonne & la boisson.
Deux ans avant son entrde a I'hopital, sans aucune cause apparente, il ressentit
des douleurs aux diverses régions du corps, surtout d la région lombaire el aux
cuisses ; en méme temps, sans que le malade s'en soit apercu, se développa
la déviation et I'immobilité de la colonne vertébrale,

Etal du malade au moment de l'examen. — Les viscéres sont intacts.
Cyphose uniforme dans la région thoracique. La lordose lombaire physiologi-
que est aplatie. Immobilité des régions lombaire et thoracique. Le Llronc se
meut comme un seul bloc aux dépens des articulations du bassin. Le cou est
libre. Le type de la respiration est abdominal. 1| existe un bruoit de frottement
et des douleurs & chaque mouvementdanslesarticulations des épaules et dans les
articulalions coxo-fémorales ; 'amplitudedes mouvementsdans cesarticulations
reste normale. Les autres articulations sont intactes. Pas de douleurs sponta-
nées, les douleurs n'apparaissent qu'i I'occasion des mouvements aux régions
lombaire, dorsale, aux omoplates, aux cuisses el aux muscles oceipitanx ;
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les cordons nerveux de I'extrémité inférieure gauche ont une sensibilité dou-
loureuse ; le systéme nerveux est normal.

OpservaTioN VI.

Pr. F..., 28 ans, ouvrier. Se présenta dans le service neuro-pathologique
de I'Hopital Staro-Ekaterininsky le & mai 1906. Il se plaignait de ne pouvoir
plus lever les bras et de ne pouvoir plus marcher sans canne; il disait res-
sentir des douleurs dans les articulations. Il est malade depuis deux ans et
séjourna a I’hopital pendant 26 jours. (Pl. XVII)(Diagun. clin. Spond. rhiz.).

Anamnése. — Le malade dit v'avoir eu ni la syphilis ni lurétrorrhée.
Avant la maladie actuelle, il était loujours bien portant. Il y a deux ans, sans
aucune cause apparente, il ressentit des douleurs 3 la région lombaire el aux
arliculations fémorales et une limitation de mouvements dans ces derniéres.
Un an et demi aprés se manifestent : une propagation ascendante de I'ankylose
de la colonne vertébrale, une déviation de celte derniére en avant sans dou-
leurs spécifiques, enfin des douleurs et une limitation des mouvements dans
les articulalions des épaules.

Llat dumalade aa moment de l'examen. — Les viscéres sont inlacls. Le
malade a P'air épuisé, il ne peul redresser le dos. Cypho-scoliose dans la région
dorsale, immobilité compléte de toute la colonne vertébrale. Le colé gauche de
la cage thoracique est rejelé un peu en avant; toute la cage reste immobile
pendant la respiration. Sensation douloureuse pendant les mouvements, et li-
mitation de mouvements dans les articalations des épaules (les bras s'élevent
jusqu'd 35°), dans les articulations des coudes et daus les articulations fémo-
rales (jusqu'a 63°), les cuisses se fléchissent. Brait de frottement et doulears
aux arhicuiations des genoux. Toutes les aatres articulalions, le sysléme mus~
culaire et le systéme nerveux sont intacts.

Osservation VIL

V. P..., 31 ans, garcon de restaurant ; admis dans le service neuro-patho-
logique Ie 21 seplembre 1906. Le malade se plaignait de douleurs i la région
lombaire et au cou ; ces douleurs irradiaient dans les épaules ; il a des dou-
leurs el une I'alblcssc dans la main gauche et une immobilité du dos. Il est
malade depuis 5 ans (Pl. XVIII).

Anamnése. — Le malade a un peére alcoolique et lui-méme s'adonne & la
boisson. Il dit ne pas avoir en la syphilis. A 21 ans il a eu Purélrorrhée qui
évolua sans complications. A 21 ans, le malade ressentit pendant 6 semaines
des douleurs irradiées dans I'articulation gauche du bassin. A part cela, il n’a

. jamais é1é malade. Depuis Idge de 12 ans, il est garcon de restaurant et passe

16 heures par jour sur pied ; pendant tout le temps de son service, il est ex-
posé & des changements brusques de température, élant obligé de passer et
repasser d’un appartement chaud dans une cave. A 26 ans, sans aucune cause
ﬂpparenlp. il ressentit, a chaque mouvement, des douleurs aigués a la région
lombaire, 5 mois aprés au cou et plus tard des douleurs trés aigués le long de
la colonne vertébrale : en & mois, les douleurs se calmérent et une immobilité
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absolue du dos se manifesta; il y a un an et demi que les douleurs sont réap-
parues et les articulations du conde gauche ainsi que I'articulation gauche du
hassin ont été faiblement et passagérement alleintes.

Etat du malade au moment de l'examen. — Les viscéres sont intacls.
Cyphose i courbe réguliére, de grand rayon,de la partie dorsale de la colonne
vertébrale. Lordose lombaire physiologique peu accentnée. La cage thoracique
est immobile et trés enfoncée, ce qui fait avancer les épaules. Immobhilité com-
plete de la région lombaire el thoracique. Le cou reste libre. Absence d'expsto-
ses et de déformation des os. La faible limitation des mouvements des articu-
lations de I'épaule gauche, du conde gauche et de I'articulution du bassin, qui
s'6tait manifestée auparavant, disparat aprées un mois de séjour & Phopital.
Atrophie de quelques muscles de la région de I'épaule et de toute I'extrémité
supérieure gauche (3 ¢cm,); cetle atrophie ne s’accompagne pas de tremble-
ments fibrillaires ni de réaction de dégénérescence. Les douleurs n'apparais-
sent qu’d I'occasion des mouvements ; la colonne vertébrale par elle-méme ne
fait pas souflrir le malade. Le systéme nerveunx reste normal.

Onsenvarron VIII.

Jean 0..., 26 ans, jardinier.Admis dans le service neuro-pathologique de I'Ho-
pital Staro- Ekaterininsky le 10 juillet 1906. Le malade se plaignait d'une immo-
bilité du dos, de douleurs et d'une limitation des mouvements de l'articulation
de I'épanle droite et de I'articulation coxo-fémorale droite. Le début de la mala-
die remonte & 6 ans (Spondylose rhizom. P. Marie).

Anamnése. — Les antécédents familianx n'apprennent rien, Dans le passé
du patient, aucune muladie. La maladie actuelle fut chronique dés le début,
Dés I'ige de 20 ans, sans aucune cause apparenle, apparaissent de faibles dou-
leurs aux monvements dans la région du sacrum; deux ans aprés, dans la
région lombaire et, plus tard, dans les articulations des genoux, dans |'articu-
lation de I'épaule droite et & la nuque ; en méme temps, les différentes arti-
culations s’ankylosent progressivement. Les arliculalions temporo-maxillaires
sont intéressées passagérement. A 21 ans, le malade a une gonorrhée qui
passe vite; & 2k ans, une pleurésie du coté droit et un érysipele. Le malade
nie avoir eu la syphilis, il n'est pas aleoolique,

Etat du malade au moment de I'examen. — lia région cervicale de la colonne
vertébrale est libre; les régions dorsale et lombaire de la colonne vertébrale
se profilent en une ligne droite el, de cette manidre, la cyphose physiologique
dorsale et la lordose lombaire sont aplaties ; faible scoliose de la région
dorsale inférieure ; aucune verlébre n’est saillante. Les extrémilés internes
des clavicules sont épaissies, la cage thoracique est aplatie d’avant en arriére,
elle est immobile pendant la respiration. Immobilité absolue de la colonne ver-
tébrale dans les régions dorsale et lombaire. Limitation des mouvements et
bruit de frottement dans les articulations des épaunles ; d’autre part, difficnlté
de mouvemenls et faible sensation douloureuse dans larticnlation droite du
hassin. Les douleurs articulaires n'apparaissent qu'a l'occasion des mouve-
ments ; la palpation révéle 'existence de points ossenx douloureux. Atrophie
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des muscles longs du dos, de denx muscles serrati ant. maj., supra et infras-
pinati, des deux portions supérieures des muscles grands pectoraux, Diminu-
tion quantitative de 1 excitabilité faradique et galvanique dans les museles atro-
phiés. Le systéme nervenx est normal. Crépitation anx sommets des poumons,

Opsenyariox IN.

A. K.,k ans,choriste. Admis dans le service nearo-pathologique de I'Hopital
Staro-Ekaterininsky le 10 février 1907. Tl se plaignait de déviation et d'immobi-
lité du cou, d'une difficnlté des mouvements dans les arliculations des épaules
et du bassin et d’avoir des douleurs dans ces articulations. Il était malade
depuis 8 ans (Pl. XVIII),

Anamnese. — Hérédité normale. A8 ans, il a en la petite vérole et, 4 12 ans,
une « fitvre » qui le tint alité deux semaines ; & 24 ans, lors du service mili-
taire, en faisant la gymnastique, il tomba & terre en sautant et se donna un
coup & la région lombaire : pendant deux semaines il ent de Il'incontinence
d’urine et de I'anesthésie locale ; 4 31 ans, blennorrhagie. Le malade nie avoir
eu la syphilis. Abus marqués in venere et in Baccho. I est marié, mais depuis
15 années, il est pédéraste actil, quoique en méme temps il continue i fréquen-
ter les femmes. 11 y 0 8 ans & pen prés, sans aucune cause apparente, il ressentit
des douleurs 4 la région lombaire et aux articulations des hanches. Les douleurs
étaient faibles et vares au début, puis elles sonl devenues aigués et fréquentes,
Dans une période de 7 années se développa lentement et presque insensiblement
une incurvation de la colonne vertébrale et une difficulté croissante des monve-
ments dans cette derniére et dans les articulations des hanches. Depuis un an
seulement sout apparues des douleurs et une difficulté des mouvements dans
les articulations des épaules ; depuis 5 mois, 4 la suite d'une chute sur le dos,
existenl des douleurs et s'est développée une immohilité compléte du dos.

Etat dn malade au moment de Uevamen. — Le malade est de haute taille ;
il a un leint pile Les viscéres sont intacts. La cyphose de la région dorsale pré-
sente une courbe régulicre a grand rayon ; la région lombaire et le sacrum
sont sur le méme plan. La cage thoracique est aplatie d'avant en arriére, elle
est complétement immobile pendant la respiration ; un pli horizontal passe &
trois centimétres plus haut que Pombilic et divise abdomen en deux parties :
I'une, supéricure, est plate et aatre, inférienre, fait saillie en avant; les apo-
pliyses épineuses forment un bourrelet osseux uni; les extrémilés internes
des clavicules et les condyles des extrémités inférieures sont épaissis ; il
existe une faible tumeur dans la région des métatarsiens gauches.

Absence d’autres déformations et de dépots osseux sur tout le reste du corps.
Toute la colonne vertébrale est absolument immobile, sauf dans son segment
cervical (la téte se meut de 3 centimétres), les denx bras ne peuvent se sou-
laver plus haut que la ligne horizontale ; difficalté des mouvements des han-
ches (de la gauche surtout), géue pen sensible dans lesarticulalions des genoux.
Faible ateophie des muscles de la région des épanles et des muscles sous-cutanés
dn dos ; absence dans ces derniers de tremblements fibrillaives et de réaction
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électrique de dégénérescence. Les parties ankylosées sont douloureuses, Le
sysléme nerveux ne présente aucun trouble objectif.

OssErvATioN X.

Jean K..., 37 ans, colporteur, entre & I’hopital le 4°* juin 1904 dans [e ser-
vice neuro-pathologique. 11 se plaignait de douleurs a la région lombaire qui irra-
diaient dans les jambes. 11 est mort le 14 aotit 1904 apreés avoir séjourné 2 mois
et demi & I'hédpital (Spond. rhizom, Type de P. Marie).

Anamnése. — Enfance sans maladies ; 4 17 ans, gonorrhée qui guérit sans
laisser de sraces. 1l y a 3 ans, aprés une chute daus un fossé, le malade eut
une contusion du dos el une hémoplysie. Depuis trois mois il ressent des dou-
leurs dans les jambes et a la région lombaire et, depuis un moig, il ne peut
plus redresser le dos. Il est alcoolique. Le malade nie avoir eu la syphilis.

Elat du malade aw moment de l'ezamen. — Assez chétil. Signes de tu-
Lerculose pulmonaire. Cyplose de la colonue vertébrale et immbbilité de cetle
derniére dans les régions dorsale et lombaire. Les deux bras ne peuvent se
lever plus haut que la ligne horizontale ; crépitation dans les articulations des
épaules et dans le genou droit ; faible limitation de mouvements dans les ar-
ticulations coxo-fémorales. La cage thoracique dans ses deux tiers, supérieur
et médian, est complétement immohile. La respiration est du type costal infé-
rieur et abdominal. Atrophie symétrique des muscles autour des articulations
des épaules el des cuisses. Le systéme nerveux est normal. La température
durant le séjour & I'hdpital oscille entre 38 at %0° ; pendant ce séjour le malade
a eu un érysipele. Le malade est mort des progrés de la tuberculose pulmo-
naire.

Le compte-rendu de I'autopsie, faite par le prosecteur de I'hopital, M. le
D. V. Voronine, porte : « Tuberculosis chronica apicum el acula pulmonis
utrinsque. Adhasiones pleurarum, dextr. preecipu. Tuberculosis miliaris
rennm et hepatis. Degeneralio parenchymatosa myocardii, hepatis, renum.
Tumor lienis acutus. Spondylose rhizomélique (Spondylitis ankylopoetica).
Arthritis sicea artic. humeri sinistri ».

(pservariox XI1.

N. P...., &3 ans, paysanne. Admise & I'hopital le 8 mai 1905. Se plai-
gnait d'une faiblesse générale, de maux de tdte. de vomissements, de la dé-
viation el de 'immobilité du dos, La malade est morte le 44 mai 1905.Diagnostic
clinique : tabes dorsalis, spondylose rhizomélique.

L’histoire de la maladie signale que les viscéres sont intacts, la colonne ver-
téhrale est dévide en forme de courbe, dont la convexité est tournée en arriére ;
limitation des monvements de la colonne verlébrale el des arliculations des
cpaules et du hassin. Crépitations dans Particulation de I'épaule gauche. La pu-
pille droite est plus dilatée que la gauche ; les pupilles ne réagissent pas 4 la
lumigre. Absence de réfleses rotuliens. Alaxie des extrémilés inférienres ;
la sensibililé, surtout la sensibilité musculaire, est affaiblie dans les membres
infériears. Doulenrs de I'ahdomen et vomissements. La malade est morte an
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milieu des symptomes d'une grande faiblesse générale et aprés avoir eu des
crises de douleurs dans I'abdomen et des vomissements.

Les résultats de Pantopsie, fuite par le prosecteur M. Voronine, sont les
suivants : « Tabes dorsalis. Pericarditis chr. adhaesiva, obliterati cavi peri-
cardii. Perihepatitis et perisplenitis chronica adhaesiva. Emphysema pulmo-
num. Spondylitis ankylopeetica. » Nombreuses nodosités de la grosseur d'un
pois dans la rate.

: Osservarion XIL

K. M..., 27 ans, laboureuar, admis dans le service neuro-pathologique le
10 mars 1908 ; il se plaignait d'immobilité et de déviation de la colonne verté-
brale,de dounleurs et de diflicullé des mouvemenls dans les articulations du bassin
et de douleurs & chajque mouvement dans la colonne vertébrale. Il séjonrna a
I'hopital pendant 7 semaiues. Le débul de la maladie remonte & 5 ans (Spond.
rhizom. P. Marie).

Anamnése, — Hérédilé normale. Le malade se distinguail auparavant par
une grande force physique et n’élait jamais malade. Il nie avoir eu la syphilis
ou la blennorrhagie. A 29 ans, sans sucune couse apparente, pendaot un mois
il eut une tumeur et une sensibilité douloureuse de I'articulation du genoun
gauche. A 2% ans, lors du service militaire, pendunt les exercices gymnasti-
ques, il ressentait une sensibilité douloureuse et une géne dans I'arliculation
sauche du bassin ; ces sensations disparurent pour un lemps mais réapparurent
un an plus tard et se propagérent a Varticulation droity du bassin. Quelque
temps aprés, des doulears el une difficulté des monvements apparurent dans la
région lombaire. Le malade passa trois mois a ufirmerie el,pendant ce temps,
sans qu'il ait ressenti des douleurs névralgignes aigués, se développa, & I'insu
du malade, une difficulté des mouvements de toute la colonne vertébrale, qui
aboutit plus tard a une immobilité compléte de la colonne vertébrale. Pendant
une semaine environ, il ressentit des douleurs dans I'articulation de I'épaule
gauche ; aucune douleur ni dans l'articulation de I'épaule droile ni dans loutes
les autres articulations.

Elat du malade au moment de 7'evamen. — Le malade est d'une consli-
lilution forte ; il a une boune nulrition. La courbe de la dévialion de la colonne
vertébrale dans la région dorsale est 4 grand rayon. La lordose de la région
lombaire est aplatie. La cage thoracique est enfoncée et reste immobile pen-
dant la respiration. Il existe une immobilité absolue de la colonne vertébrale,
sauf dans la région cervicale. L'amplitude des mouvements n'est pas limilée
daus les articulations des épaules, dans les articulalions des cuisses aussi bien
que dans les autres articulations. La force du mouvement est diminuée et les
mouvements sont douloureux dans I'articulation gauche du bassin. Absence
d'exostose et de déformation des os. Le systeme musculaire est normal. I
existe des douleurs & chaque mouvement, an dos el aux articulalions des han-
ches, ces douleurs sont plus fortes du cdté gauche. Le systéme nerveux esl
normal,




132 ELDAROFF

Onsenvarion XIII.

N.Pr...,49 ans,portefaix dans nne maison de commeree, admis dans le service
neuro-pathelogique le 1 février 1909. Il se plaignait d’une dévialion accentuée
et d’immobilité de la colonne vertébrale, d'une toux avee expectoration, de diffi-
cnlté de la déglutition et d'une faiblesse générale. Il fut malade pendant 3 ans
el mournt le 1°" mars 1909. 1l séjourna & I'hépital pendant 29 jours,

Diagnostic clinique : Spondylose rhizomélique. Tuberculosis pulmonum.

Anamnése. — Le pére du malade éait oleoolique. On ne trouve pas dans
la famille d'affection comme celle dont sonlfre le malade. A 18 ans, il eut la
syphilis, 4 23 ans, I'urétrorrhée. De 18 & 30 ans, il est colporteur et i
partir de 30 ans, il sert dans une maison de commerce comme portefaix. I
eut, il y a trois ans, une grippe et durant la maladie il ressentit des rétré-
cissements el une immobilité du cou. Sans que le malade s’en soit rendu comple,
le dos commenca graduellement & se cambrer et apparnt I'ankylose dans les
articulations de la cuisse gauche. Le malade conlinua d’exercer son métier de
portefaix jusqu’au jour de 'entrée & I'hdpital.

£tat du malade avant son entrée. — Le malade cst épuisé, amaigri, il a
un teint pile. Symplomes de la tuberculose pulmonaire. La eyphose de la par-
tie dorsale de la colonne vertébrale forme une conrbe régnliére bien prononcée.
La cage thoracique est aplalie et immobile pendant In respiration,La téte et toule
la colonne vertébrale sont d'une immobilité absolue. Les articulations des han-
chesont des mouvements limités,toules les autres arliculations des jambes et des
bras sont intactes. Absence d'ostéophytes et de déformalions osseuses. La
région du pharynx est diminuée dans son diamélee antéro-postérienr. La
cnuse probable de ce fait est la saillie des eorps des vertebres cervicales el un
dépdt d’ostéophyles sur la face anléricurede ces derniéres (Ainsis'explique sans
doute la difficulté de la déglutition, dont lo molade s’est toujours plaint), Amai-
grissement général de tout le systdme musculaire ; le sysléme nerveux est nor-
mal. Aprés un séjour d'un mois & I'hdpital, le malade est maort de tuberculose,

Le compte-rendu de 'autopsie, opérée le 3 mars 1909 par le prosectenr de
I'Hopital Staro-Ekaterininsky M Sinellporte : « Spoudylosis zhizomelica, Anky-
losis ossea inter processus spinosi et lransversales columnae verlebralis. Tu-
herculosis chron. niriusque apicis pulmonam. Tubercnlosis miliaris utrinsque
pulmonis. Tuberculosis laryngis,intestinorumque. Peritonitis chron. adhaesiva
cam eerpuscualis oryzoideis multiplicibus. »

Onservamion XIV.

Pr. M..., 27 ans, marchand ambulant, admis dans |2 service pour [es mala-
dies nerveunses de I'Hopital Staro-Ekalerininsky le 23 février 1909, Le malade
se plaignait d’immobilité compléte da dos, d'une limitation des mouvements
dans les articulations des épaules el dans les articulations du bassin, de don-
leurs & la colonne vertébrale el aux artizulations offectées, Il est malade de-
puis & ans 4/2 (Diaguostie : Spond. rhizomélique).

Anamnése, — Le pére du malade a le dos un peu voulté, la mére sonflre de
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rhumatisme. Avant son service militaire, le malade jouissait d’une excellente
santé. Des lige de 13 ans, il 6tait marchand ambulant & Moscou et portait un
lourd éventaire de 2 pouds 1/2 environ sur la téte. Comme conserit, il prit
part 4 la guerre russo-japonaise et endura pendant toute une année le sibge
de Port-Arthur ; il n’a pas été blessé, mais durant le sidge, il a dit souvent
passer de longues heures tout trempé, avec les pieds humides, c’est alors qu’il
ressenlit pour la premiére fois une arthralgie et une certaine difficulté des
mouvements et, plus tard, une limilation dans les articnlations des hanches et
celles des genoux ; denx ans aprés les douleurs apparurent au sacrum et six
mois plus tard se manifesta une difficultés des mouvements dans la région lom-
haire, qui se propagea, dans I'espace de deux années, sur la région dn thorax ;
les trois derniers mois, il ressentait des doulenrs et une limitation des mou-
vements dans I'épaule gauche, dans les articulations du cou, plus tard dans I'é-
paule droite et, enfin, dans les articulations temporo-maxillaires.

Le malade n'a pas eu la gonorrhée ; 9 mois avant son entrée & I'hopital, il
eul la syphilis, :

Elat du malade au moment de U'examen. — Le malada est robuste. La co-
loune vertébrule est d'une configuration normale, sauf dans la région lombaire
ou la lordose est aplalie. Les mouvements de la téte sont limités ; la colonne
verlébrale est d'une immobilité compléte ; il existe npe limilation des mouve-
ments et un broit de frottement dans les articolations coxo-lémorales. Absence
d'ostéophytes et de déformation des os ainsi que d’strophie muascalaire. Dou-
leurs & la région lombaire, au cou, dans les articalations des épaules et du
bassin, qui ne se ressentent qu’i I'occasion des monvements. Le systéme ner-
veux est normal,

Upsenvation XV,

N. G..., 27 ans, marchand, admis le 8 avril 1908 dauns le service neuro-pa-
thologique de I'Hopital Staro-Ekaterininsky. Le malade se plaignait d’immobi-
lité compléte du dos, du cou et de la téte, d'une grande limitation des mouve-
ments et de douleurs dans loutes les arliculations des extrémilés et dans les
articulations des épaules. Il estmalade depuis 5 ans. Diagnostic: Rhumatisme
chronique ankylosant.

Anamnése. — On na trouve pas d'affection articulaire chez les ascendants.
A 12 aps, pour la premiére fois, aprés un refroidissement, le malade eut pen-
dant un mois et demi des tumenrs et des donleurs dans les articulations des
genoux et dans les articulations du cou-de-pied. L'affection des mémes arti-
culations se renouvela encore trois fois, & 1%, 17 et 20 ans. A 2% ans, il entun
chancre induré, la plaie n'étail pas encore guérie quand apparurent des douleurs
dans l'articulation de la hanche droite ; six semaines aprés, surviennent des
douleurs dans [Particulation du genoun droit et plusienrs mois aprés, dans
I'articulation du con de-pied de la jambe droite. En un an, I'alfection se pro-
page successivement, avec des intervalles de quelques mois, aux arliculations
des genoux, du bassin et du cou-de-pied gauche. Puis, un an plas tard, les
douleurs de la région lombaire s’accentuent el une lenle propagation de I'an-
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kylose se manifeste qui aboulit, en lrois ans, & une immobilité compléte de
tonte la colonne vertébrale. Quand le processus eut alleint les articulations
des épaules, des doulenrs et I'immohilité y apparurent. Le malade est alcoo-
ligue. 1l y a trois ans, il eut, pendant un mois el demi, des hémoptysies.

FElat du malade aw moment de l'evamen. — Le malade est de haale
slature, il est pile et maigre. La colonne vertébrale présente une ligne droile,
fes déviations physiologiques sont aplaties. La cage thoracique est enfoncée,
les mouvements de la respiration sont limilds, la respiration est d'un type
mixte (abdominal et costal). Tont le trone ainsi que la téle sont dans une
immobilité compléte. Grande limitation dans les mouvements articulaires des
épanles : les autres arliculations des extrémilés supérieures sont inlacles ;
ankylose des articulations des extrémilés inférieures ; grande limitalion de
la motilité des articulations des hanches,desgenoux el des arliculalions dn con-
de-pied ; un bruit de frotlement s’y entend ; limilalion des mouvements et
douleurs i leur occasion dans les articulations temporo-maxillaires. La région
des petites articulations des deux piuds est eufllée, Atrophie ou tension de
quelques muscles de la région de I'dpaule. Doulenrs aux mouvements dans
les articulations affectées.

Le sysléme nerveux est normal.

OnservaTion XVI.

A. 8..., 19ans,élevedecollége,admisdans laclinique privée duo D* Kourdumoll
le 19 mars 1902. Le malade se plaignait de douleurs dans les articulations des
genoux et des coxo-fémorales qu'il ressentail 4 occasion des mouvements, et
de douleurs dans le dos, dans les cotes et dans les muscles de I'épanle gauche.
Il est malade depuis 6 ans (Arthrite et spondylite chron. rhom. aukylos.).

Anamnése. — Le malade eut, dans I'enfance, la scrofule, un abeés a I'oreille,
la rongeole et, trois fois, une fluxion de poitrine. A 12 ans, aprés un refroi-
dissement sarvint une inflammation aigué des arliculations des genoux avec
douleurs, tuméfaction et fievre ; 'affection dura 6 semaines. Deux ans apris,
nouveau reflroidissement snivi de la méme tnméfaction fEbrile qui se propagea
déja sur les articulations des genoux, des hanches et sur les arliculations du
con de-pied. L'affection pril un cours chronifque et il eut plusieurs paroxysmes
avec les mémes caractéres.|l y a un an, appararent des douleurs et une immo-
bilité dans le rachis. La syphilis, la gonorrhée et I'alcoolisme sont exelus.

Etat dumalade aumoment de Uewamen. — Le malade se tient debout, les
pieds arqués dans les arliculations des genoux et des coxo-fémorales, le corps
penché en avant et du coté droit. Scoliose de la région dorsale. Immobilité
de la région dorsale et lombaire du rachis; le cou reste libre. Limitation des
mouvements et doulenrs aiguiéls pendant les mouvements dans les articula-
tions du bassin et des genoux ; tuméfaction de ces derniéres (plos marquée an
genou gauche) ; douleurs dans l'articnlation de I'épaule gauche et douleurs en
ceinture. Absence de troubles objectifs de la sensibilité ; sensibilité dou-
loureuse des apophyses épincuses des vertebres ankylosées el du sacrum ; ri-

-
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gidité des muscles dorsaux. 1l s'agit dans ce cas de rhumatisme arliculnire
chronique, ayant débuté par des phénoménes aigus, qui s’est porté des articula-
tions des extrémilés tnférieures an rachis dans la direction ascendante. Il est im-
portant de signaler une certaine amélioration subjective et objeclive dans I'état
du malade aprés un traitement d'un mois ; un certain accroissement de mo-
bilité du rachis doit étre expliqué par un alfaiblissement de rigidité des muscles
dorsaux.

Sur les seize observations que nons venons de décrire, il s’agit 14 fois
de la forme d'immobilité de la colonne vertéhbrale et des articulations dé-
crile par M. le Professenr P. Marie, sous le nom de spondylose rhizomé-
ligue, el deux fois (obs. XV et XVI) d’ankylose chronique consécutive
au rhumatisme articulaire, et qui rappelle beaucoup la forme précédente.
En se basant sur les données de ces 14 observations (qui toutes sont des
observalions personnelles), sur les résultats des quatre anlopsies et sur la
littérature de la question, nousallons essayer d’esquisser un lableau de
la spondylose rhizomélique, éludiée au point de vue de la symplomatologie,
de I'étiologie, de I"anatomie pathologique, elc...

Nous nous arrélerons plus spécialement sur le diagnostic dillérentiel.

Symptomatologie.

1° Cetle maladie se rencontre presque exclusivemenl dans le seve
masculin (13 hommes el 1 femme). La litlérature ne signale, i notre
connaissance, qu’un cas chez la femme (le cas de Gasne).

2° Le déhut de la maladie se fail @ un dge pew avancé : 20 i 40 ans
(9 malades de 20 & 30 ans, 4 malades de 30 & 40 ans, 1 malade de
£9 ans).

30 La durée de la maladie est de dix ans el davantage.

&° La profession des malades estdes plus variées : cordonnier, infirmier,
marchand, rémouleur, garcon de reslaurant, choriste, marchand am-
bulant, élec...

5° L'élaL général est bon.

6° Les douleurs el I'tmmobilité de la colonne vertébrale, des articulations
des hanches et des épaules constituent les deux symptomes fondamenlaux de
la spondylose rhizomélique. Le rapport réciproque de ces deux symptomes
- conslilue lout le lableau clinique de la maladie.

7° Le début de la maladie peul éire: a) aigu ou subaigu el b), plus fré-
quemment il se fail lentement el insensiblement el a un cours chronique.
Dans les formes aigués (3 fois sur 14) la maladie commence immédiate-
ment ou bien une ou quelques années aprés le moment funeste. par des
douleurs aigués dans toute la colonne vertéhrale ou seulement dans une
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de ses parties, le plus souvent dans la région sacro-lombaire avec irvadia~ -
tion des douleurs dans lesarticulalions coxo-lémorales ; les douleurs com-
mencent ravement dans la région du con (obs. 1, 1V), dans les grandes
articulations du bassin,des genoux (obs. I1I-VI). Il n’existe pas de phéno-
ménes inllammatoives de tuméfaction, de rougeur de la peau; il ny
a pas d'élévation de lempérature. Les douleurs spécifiques, lancinanles et
aiguis s'accenluenl au moindre mouvement & el poinl que les malades
sont obligés de conserver une immobilité absolue de la partie affectée.
Apreés quelque temps, quelques semaines ou guelques mois, les douleurs
s'apaisent et les parties du corps, que le malade tenail immobiles & cause
des douleurs (c'est le plus souvent In.régicn sacro-lombaire avec les arli-
culations coxo-fémorales), restent immabilisées, ankylosées. Cest de celle
maniere qu'apparail le second symptome de la maladie : I'ankylose.

Dans les formes subaigués, le débul de la maladie est le méme, seule-
ment les douleurs sonl moins aiguis.

b) Dans les formes chroniques(9 cas),qui sont les plus [réquentes,la mala-
die commence lentement, insensiblement pour les malades, et se développe
dans une période de plusieurs années ; le malade ne ressent qu’une géne
et de faibles douleurs, le plus souvent dans les mémes parties de la colonne
verlébrale que dans les cas de la forme aigué. Dans les mémes parties se
développent, en méme temps que les douleurs, une limitation des mouve-
ments et, plus tard, une ankylose absolue. Les cas sont (rés rares ou le
processus de I'ankylose commence el se développe sans aucune douleur
(Gasne, Spillmann el Etienne),

8° Le moment ot le malade s’apercoit de /'‘mmobilité objective aprés
'apaisement ou la disparition des douleurs ne correspond pas au début
de 'apparition de I'ankylose ; le début de ce processus ankylosant coin-
cide probablement avec le momentde I'apparition des premiéres douleurs.
L'ankylose est le processus primitif el les douleurs ne sont qu’un symp-
ome de ce processus.

90 La région principale de Uossification dans la spondylose rhizomé-
lique est la colonne verlébrale el « les racines des extrémilés », c'esl-i-
dire les articulations des hanches el des épaules.

Le mode de propagation du processus d’ossification le long de la colonne
verlébrale peul se produire de bas en haut ou vice versa. Au cas ol les
douleurs el I'immobilité se propagent de bas en haut (onze cas) ces dou-
leurs se manifestent dans la région sacro-lombaire el dans les articulations
des hanches.Du moment oit cesrégions sont ankylosées, le processus d’ossi
fication se propage trés lentement, « en tache d'huile », le long de la co-
lonne verlébrale, et, aprés avoir atteint la région dorsale, s'arréle pour
longlemps. Cesl & ce moment probablement que se produil Possification
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de la cage thoracique. Longtemps aprés, quelquefois plusieurs années, les
douleurs aigués el I'immobililé apparaissent dans la région des épaules,
comme elles sont apparues déji dans la région du bassin, La colonne ver-
lébrale dans ses parties cervicale el dorsale se soude avec la (éte el les arti-
culations des épanles. Le méme processus de propagation se manifeste quel-
queflois, mais bien plus rarement, dans une direclion opposée (lrois cas) :
il commence 4 la région du cou et des articulalions des épaules, descend
le long de la colonne vertébrale jusqu'a la région sacro-lombaire, s'arréle
dans celle-ci pour quelques années souvent, et soude enfin la région du
bassin el les articulations des hanches.

10° Aprés la premiére période de douleurs aignés, les douleurs s'apai-
sent el dans le cours ultérieur de la maladie elles n'apparaissent que de
lemps en lemps, comme des crises isolées. Au premier plan du tableau de
la maladie ressort le second et le principal symptome de la spondylose
rhizomélique : U'immobilité absolue de la colonne vertébrale. La colonne
vertébrale esl immobile dans loute sa longueur, dela téle jusqu’an sacrum
(dans 8 cas), ou bien elle n’est immobile qu'd la région dorso-lombaire
(dans 6 cas)._

11° La cyphose de la colonne vertébrale présenle une déviation anti-
rieure en forme de cowrbe réguliére el ordinairement de grand rayon. La
dévialion ne se trouve le plus souvent qu'i la partie dorsale (8 cas), ou
bien elle siége & la partie cervicale inférieure el a la parlie dorsale supé-
rieure (3 cas); il existe parfois une cyphose de la partie dorsale et lom-
baire (1 cas).

La configuralion de la colonne vertébrale saul la dévialion en avanl est
normale ; dans un cas la cyphose s’est accompagnée d'une scoliose peu
marquée, il n’y a pas de saillies postérieures des veriébres.

120 Dans nos 14 cas, la lordose lombaire physiologique est aplatie.

13° Dans toutes les observalions, la cage thoracique est enfoncée d’avant
en arriére, elle est plate et immobile pendant la respiration ; le type de la
respiration est abdominal,

14° La région de l'abdomen est divisée par un pli horizontlal, qui passe
a 3 cenlimétres au-dessus de I'ombilic, en deux parties : I'une, supérieure,
qui est plate, et "autre, inférieure, qui esl rejelée en avant.

15° 1l y a dans loules nos observalions une affection plus ou moins
marquée des arliculalions des hanches el des épaules; il existe une faible
limitation des mouvements avec bruit de [rottement ; il peul y avoir une
ankylose compléte ; les cuisses sont, pour la plupart, ankylosées en demi-
flexion.

16° La statique et la dynamique des malades dépendent: de I'élal de

I'ankylose de la colonne vertébrale, du degré de sa propagation, de la diffi-
XY 10
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culté des mouvements ou de immobilité des articulations des hanclies el
des épaules, de I'intensilé el de la locaiisalion des douleurs. Les parlies
ankylosées sont soudées en un bloc osseux, « qu'il est plus facile de briser
que de [léchir ».

17° Toules les autres articulations dans les 14 observalions (saul les
articulations des hanches et des épaules) restent i peu prés intacles (exceplé
dans l'obs, VI oit s'est manifestée une légére limitation des mouvemenls
dans les articulations du coude, et dans 'obs. 1X, oit les mouvemenls des
arliculalions des genoux ont élé légérement limités. Dans (rois cas on
Lrouve dans les antécédents personnels, des alfeclions passagéres des arli-
culations temporo-maxillaires).

180 U7n bruit de eraquement se manifesle presque toujours dans les arli-
culations ankylosées, qui onlencore conservé la possibilité du monvement,

19° Un des symplomes caracléristiques pour la spondylose rhizomélique
esl labsence presque absolue de dépdts osseux et de déformations des os
(sauf une déviation cyphotique de la colonne vertébrale, qui a éLé signalée
plus haut).

Chez deux de nos malades (obs. VIIL et IX) on a observé un léger épaissis-
sement des extrémités internes des clavicules ; dans I'observalion IX, les
condyles des extrémilés inférieures sont épaissis, dans 'observation XIII,
il existe une saillie du corps des vertébres cervicales a la région du pharynx
el un dépoL d’osléophyles sur la surface antérieure de ces derniéres.

Dans toules les autres observations, I'examen clinique n'a permis de
déceler aucune exoslose.

20° Non moins caracléristiques que 'ankylose sont, pour la spondylose
rhizomélique, les douleurs. Au début de la maladie, les douleurs aigués
annoncent I'immobililé et du moment ol cette immobilité s'est installée
dans les parties ot se ressenlaient les douleurs, ces derniéres disparaissent,
Les douleurs ont leur maximum d’acuité dans les régions de la colonne
vertébrale qui ne sont pas encore ossiliées.

Au cours de la maladie, il n'existe pas de douleurs spontanées ; les dou-
leurs ne se manifestent qu'a 'occasion des mouvements.

21° Le toucher et la pression’n’éveillent, dans les verlébres el les articu-
lations affectées, aucune sensation douloureuse qui aurait pu signaler la
présence d'un processus osseux. On parvient quelquefois 4 trouver des
poinls douloureux le Jong des apophyses épineuses des vertshres et dans
quelques points des articulations affectées, mais ils n'ont aucun rapport
avec le squeletle osseux.,

22° Dans une des 14 observations (obs. XI) il y a un labes, qui a é1é
diagnostiqué pendant la vie de la malade et confirmé par les résullats de
I'autopsie; & I'analyse microscopique de la moelle épiniére on a conslaté :
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une compléle dégénérescence des faisceaux poslérieurs (un élal semblahle
a élé décrit par le Dt Babinski),

Dans loutes les aulres observations, le systéme nerveux, au point de vue
clinique et analomique, ne présente aucun trouble objectif dans la sphere
sensitive ou molrice, sanf une faible exagération des réflexes tendineux.

23° Troubles trophiques. — Dans presque loules nos observalions, les
troubles du coté des muscles sont manifestes : le plus souvent, ce sont de
faibles alrophies simples et une rigidilé des muscles de la région des
épaules, du bassin el des muscles qui enlourent « les racines des extrémi-
1és » ; on remarque quelquefois un amaigrissement des extrémités supé-
rieures ou inférieures, in toto (1 & 3 centim.) (obs. I, II, VII); une
alrophie avec épaississement des muscles longs du dos. Dans quelques
cas on ohserve un tremblement fasciculaire, mais on n'a jamais obseryé
de tremblement fibrillaire et de réaction électrique de dégénéreseence.
Tous les troubles alrophiques des muscles doivent &lre mis sur le compte
de l'affection des arliculations (Des convulsions myocloniques ont été
décrites dans la spondylose rhizomélique par Levi et Follet).

(A suivre.)
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Il est depuis longtemps connu, surtoutdepuis les mémorables travaux
de Charcot, que chez les tabéliques on rencontre Lrés souvent des arthro-
pathies el des fractures spontanées, qui ont un caractére toul & fait par-
ticulier d'indolence ; elles sonl délerminées par un traumalisme insigni-
fiant, ou surviennent sans aucun traumalisme, quelquefois méme presque
sans effort. Un malade de Charcol s'esl cassé la jambe en tirant sa botle. A
ces arthropathies et i ces fraclures spontanées, on a reconnu une origine
Lrophique centrale.

A une des séances de I'année derniére, 4 la Sociélé de neurologie de
Paris, & I'occasion d'une communication de MM. Barré et Flandin,la ques-
tion a é1é suivie d'une discassion  laquelle ont pris part MM. Déjerine,
Thomas, Girard, Gilbert Ballet, Babinski et P. Marie. Les opinions se
sont partagées, s'il fallait oui on non reconnaitre, comme on le croyail
jusqu’ici, une origine trophique centrale & ées lésions arliculaires el os-
seuses el si elles sonl toujours liées & une maladie de la moelle. Depuis les
travaux de Charcot, on a rapporté des observations d’arthropathie el de
fractures spontanées survenues aussi chez des malades syringomyéliques,
chez des diabéliques, et chez des syphilitiques, qui n’avaient pas de mala-
die de la moelle.

Nous rapportons ci-dessous une histoire que nous croyons intéressanle
4 plusieurs points de vue ; il s’agit d'un des malades de notre clinique,
chez qui nous avons observé une arthropathie de la hanche droite avec
fracture spontanée du col du fémur el disparition presque lolale dela (éte
de I'os, ce qu'on voil trés bien dans la radiographie de ce malade (voir
pl. XX et XXI).

Osservamion. (Pl. XIX) <
S. Koz., murié, pas d'enfants, employé & la Donane. Mére morte da cancer.

Pas d'abus d’alcool. Rougeole & I'ige de 6 ans. Fiévre gastrique, comme il I'ap-
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pelle, @ Page de 48 ans. T'rois mois avant son entrée a notre clinique, étant
allé, comme d'ordinaire, s'asseoir & un café, il sentit une trés forte douleur
dans son articulation coxo-fémorale droite el ne Lrouvant pas de repos, 4 cause
de celte douleur, retourna chez lui & pied, mais avec beaucoup de difficulté et
en s'appuyant sur sa canne. Quand il est arrivé 4 sa maison, et qu'il a voulu
monter la premidre marche de I'escalier, la doulenr est devenune trés forte et
il a méme éprouvé un sentiment particulier, une sorte de craquement dans
son articulation. Les jours suivants pourtant, malgré les douleurs qu’il ressen-
tait dans son articulation malade, il sortait en boitant et en s’appuyant toujours
sur sa canne pour s'occuper de ses affaires de douanier, et cela pendant un
mois.

Aprés ce temps, les douleurs dans la hanche sont devenues tellement fortes,
que le malade n'a pu ni sortir, ni marcher. Celles-ci apparaissaient & tout
mouvement de son membre malade et méme spontanément, de sorte que le
patient passait des jours et des nuils sans pouvoir reposer. La température
durant ce temps, ne s'est pas élevée 4 plus de 377 5.

Il est entré & la clinique le 9 avril 1910, avee 38¢, pounls 115, et un étal
général plutdt mauvais. Il souffrait de douleurs continues jour et nuit, ne
lui laissant auncun repos ; amaigrissement marqué. Le membre inférienr droit
est tout & fait immobile et, au moindre mouvement passif, le malade pousse
des cris & cause des douleurs provoguées. Tounte la région aulour de I'articn-
lation coxo-fémorale est cedémalide. Le grand frochanter est fortement porté
vers le haut jusqu'd 5-6 centimetres de la créte iliaque correspondante. Au
devant de I'articulation, 4 la région inguinale, on Lrouve une proéminence, au
lien duo creux normal de cette région. Le membre droit est beaucoup plus
court que le gauche. Il existe une alrophie trés marquée de tous les muscles
du membre malade. Mais surlout I'atrophie est grande aux muscles de la
face antéro-externe de la jambe, olt lI'on remarque une cavilé creuse au lieu
de la proéminence normale des muscles de cette face. Les mouvements de tous
les muscles innervés par le nerf péronier sont totalement abolis. Le pied
droit est tourné en dedans et en bas (pied-bot paralytique) dans une immobi-
lité absolue, le malade ne pouvant exécuter que quelques mouvements de flexion
de doigts seulement.

La sensibilité se conserve presque partout intacte, les réflexes existent du
¢olé sain. 11 n’y a aucun signe de tabes (pas de douleurs fulgurantes, pas d'a-
taxie, pas de signe d'Argyll-Robertson). Le malade a parfois de la rétention
d’urine, pour laquelle on est obligé de le sonder.

Sur la face antérieare de la evisse gauche, & I'union de son tiers inférieur
avec ses-denx tiers supérieurs, il existe une tuméfaction oblongue, mesurant
12 centimétres de long sur 6 centimétres de large, adhérant intimement dans
la profondenr & I'os, de consistance solide plutdt ; la peau est mobile sur cette
tumeur, qui est doulourense & la pression, et méme spontanément ; le malade
ressent des douleurs & cet endroit. Une autre tumenr de méme nature, grande
comme une pidce de 5 francs en surface et soulevant la pean, ayant une hau-
teur de 2 centiméatres environ, se trouve placée sur les 4° et 5° cotes gauches,
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exaclement sous le sein ; elle adhére intimement aux cdtes sous-jacentes, la
pean est mobile sur elle; elle est de consistance plutdt solide et doulourease &
la pression. Le malade ressent en outre des douleurs spontanées i celle ré-
gion. Une troisieme tumeur, beaucoup plus petite que les deux premitres,
grande comme nne noix, se trouve sitnée sur les 7° el 8" coles droites et sur
la ligne axillaire, ayant exactement les mémes caractéres que les denx autres,

Ceur. — Le second bruit, & la base, est dur el parcheminé.

Urine. — Un peu d'albumine, pas de sucre.

Poumons. — Rien d’anormal.

Appareil digestif. — Le malade présente des taches de muguet dans la
bouche, sur la langue, s’étendant jusqu'au pharynx. [l a de la dysphagie, de
I'anorexie, de la diarrhée alternant avec de la constipation. Pendaut les der-
niers jours de son existence, le malade s'est plaint d'une forte douleur dans
la région cervicale de la colonne vertébrale, de sorle que les mouvements de
celte partie étaient douloureux et trés restreints.

La réaction de Wassermann fut trouvée posilive, malgré que le malade niait
qu'il eiit jamais contracté la syphilis.

Vu celte réaction positive el le manque de signes d’une maladie quel-
congue de la moelle épinidre, nous avons porté tout d’abord le diagnostic :
Arthropathie avec fracture du col du fémur probablement syphilitiques.

Les tumeurs, que le malade présenlait dans les autres parlies de son
corps, furent considérées, provisoirement au moins, comme des gommes.

Nous avons par conséquent soumis le malade au Lrailement spécilique,
et appliqué au membre fracturé I'extension continue. L’élat du malade
a parn s’améliorer au débat, lant au point de vue local qu’au point de
vie général ; il faisail quelques mouvements avec son membre infériear
droit, les douleurs ont été diminuées, la stomalite fut guérie, il mangeait
bien, le sommeil étail revenu. Mais cetle amélioration n’a pas durvé long-
lemps ; I'état du malade n’a pas tardé & empiver, celui-ci se cacheclisa de
plus en plus, la fidvre s’éleva de 37°5 4 38°5.

Ayant soumis le malade entre temps 4 I'examen radiographique (P1, XX),
nous avons darectifier,an moins pour laseconde partie, celle quiconcernail
Jes tumeurs osseuses de la cuisse gauche el de la poilrine, nolre diagnos-
tie. En effetsi I'on veut bien observer parmi nos radiographies, celle de la
cuisse (el celle des cdles élail pareille), on n'y trouvera point les caracléres
déerits el mis en évidence par les observations de Hahn, Kohler, Kienbock,
Halm, Deycke, elc., de I'osléite syphilitique gommeuse, dans laquelle la
néoformation spécifique, formée aux dépens du lissu osseux, qui parail
épaissi, se distingne par une zone plus claire, limitée par un cercle som-
bre. Ce qui caraclérise ici le néoplasme ossenx, c'est I'érosion de I'os fail
par celui-ci, qui est (rds netle, I'os parait comme rongé par Ia néoplasie,
(ui faisant nne bréche, pénétre en lui.
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Liactinographie de I'articulation de la hanche (Pl. XXI) monlre une
fracture ducol du fémur avec déplacement de celui-ci en haul vers la fosse
iliaque.

La téte de fémur parait alrophiée, ne se voyant presque pas dans la
cavilé colyloide ; peut-8tre aussi le col-du fémur luxé est-il usé aussi & un
cerlain degré.

La mort du malade est survenue le 13 mai 1910 dans une profonde
adynamie. Aprés la mort, on a enlevé des morceaux de la tumeur de la
cuisse el de celle siluée dans le sein droil, qu'on a soumis i I'examen
histologique.

Ces tumeunrs élaient constituées par un stroma de lissu conjonctif, infil-
tré par places par des cellules rondes, dans lequel élaient contenus des tubes
pleins de cellules polygonales, disposées en plusieurs couches dont la
plus externe est formée de cellules cylindriques. Beaucoup de ces cellules
onl subi la dégénérescence granuleuse et muqueuse. Nous avons done
affaire & un épithélioma glandulaire. Malheureusement, n’ayant pu faire
I"autopsie du malade, nous n'avons pas vu ou étail le siege primitif du
néoplasme.

Iy a plusieurs queslions i résoudre, croyons-nous, i propos de celle
observation. D'abord I"arthropathie et la fracture spontanée qui sont sur-
venues chez ce malade élaienl-elles dues aussi a une mélastase cancéreuse
siégeanl au col da fémuar, qui, érodé par celle-ci, n’a pu, i cause de son
affaiblissement, supporter le poids du corps & un moment donné el s’esl
fracturé et tont le reste n'était que la conséquence nécessaire de celle
fracture? Ou P'arthropathie et la fracture spontanée n'avaient pas de rap-
port étiologique immédial avec une mélastase épithéliomateuse locale,
mais elles sont survenues tout simplement chez un cancéreux cachectique,
comme des lésions articulaires el osseuses analogues surviennent chez les
tabétiques ? Et la syphilis, quel rdle joua-L-elle li-dedans ? Peul-on attri-
buer une origine myélilique & ces lésions ostéoarticulaires? Nons ne le
eroyons pas, puisque le malade n’a pas eu de signes de tabes évidents,
ni d’autre maladie de la moelle. La paralysie du nerf péronier peut étre
expliquée par névrile autoloxique survenue chez un cancérenx cachecti-
que, comme il n'est pas rare d'ailleurs de voir de pareilles névrites péri-
phériques.chez d’autres cachecliques, des tuberculeux par exemple.

On peul donc conclure que des arthropathies el des fractures sponla-
nées peuvent &tre rencontrées non seulement chez des malades tabéliques
el syringomyéliques mais chez d'autres qui ne soullrent point de la moelle
épiniére ; par conséquenlt ces lésions ne sonl pas, comme on le croyail
jusqu'ici, d'origine trophique centrale, exclusivement lides & une lésion
des cordons postérieurs de la moelle.
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L’étiologie de I'affection décrite par Dercum sons le nom d’adipose dou-
loureuse, esl encore peu connue. La maladie débulte le plus souvenlaprés
la ménopause. Guillain et Alquier (1), Le Play (2) insistent sur I'impor-
tance de ce facteur ; d’autre part,Sicard et Roussy (3), Sicard et Berko-
vitsch (&) ont noté 'apparition du syndrome de Dercum aprés I'ovariolo-
mie. Il semble done exister des rapports élroils enlre la suppression de la
fonclion ovarienne et 'apparition de I'adipose douloureuse.

Les recherches anatomo-pathologiques, d’ailleurs trés rares, n'ont pas
encore apporté a I'heure actuelle de résullats trds précis. Sellerni (3).
dans une étude d'ensemble, considére que cing fois sur cing on reléve
dans cetle afTection des lésions des nerfs périphériques (névrite intersti-
tielle), quatre fois sur cing des lésions du corps thyroide et deux fois sur
cinq des altérations de I'hypophyse. Outre ces lésions, quelques auteurs
onl trouvé des lésions des glandes surrénales. Four MM. Hallopeau et
Bourdet (6), il y a lien d’atlacher une grande importance aux troubles
concomilanls de la nutrition et de I'innervation du grand sympathique,
ainsi qu'a celle des centres moteurs médullaires et des centres psychiques.
Toutefois les lésions du corps thyroide et celles de I'hypophyse semblent
jouer un role prépondérant dans la pathogénie de I'adipose douloureuse.

(1) GuiLay et Arquien, Etude analomo-pathol. d'un cas de mal. de Dercum. Arch.
de méd. exp. et d'Anat. pathol., 1806.

(2) Le Puay, Un cas de mal. de Dercum. Soc. de Neurologie, 1903,

{8) SicAnn et Rouvssy, Deux cas d'adipose douloureuse,suite d'ovariolomie. Soc. méd.
des Hop., 1903,

(4) Sicarp et Beagovitscu, Adipose douloureuse par insuffisance ovarienne. Soc.
méd. hop,, 1908.

(5) SeLLent, Contrib. & U'étude de Uadipose douloureuse. Th, de Paris, 1903.

(6) Hatroeeau et Bouner, Sur une variété lipomaleuse de la maladie de Derveum,
Soc. francaise de dermat. et de syphiligraphie, décembre 1006,
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La seule observation dans laquelle on reléve des lésions isolées de I'hy-
pophyse est celle de Dercum et Mae Carthy (1). Le systdme nerveux dans
ce cas élail normal, & parl quelques anomalies des circonvolutions du lobe
frontal. 11 existait de plus un épithélioma du corps pituitaire.Les capillai-
res des nerfs périphériques sous-culanés étaient distendus ; les testicules
présentaient manifeslement un arrdt de développement.Le corps thyroide
élait normal.

Bien plus communes sont les observations dans lesquelles on nole une
lésion de la glande thyroide. Pour Ghelphi (2) la maladie de Dercum esl
sous la dépendance d'une dysthyroidie. Fralti (3) et Gelphi (%) signalent
la présence de symptémes basedowiens chez leurs sujets. Dans le cas de
Guillain el Alguier (5) il existait des lésions scléro-graisseuses du foie et
des reins, une hypertrophie avec sclérose assez développée du corps thy-
roide et une hyperirophie considérable de I'hypophyse avec sclérose asso-
ciée.De plus ce dernier organe présentait des alvéoles irréguliers, remplis
de cellules basophiles accumulées sans ordre, comme les éléments d'un
carcinome alvéolaire dans de vérilables alvéoles conjonclifs (processus
@’hypertrophie simple). D’autre part, dans les observations de G. Price (6)
on trouve les lésions suivantes : dans le premier cas des lésions inflamma-
toires de la glande thyroide et de I'hypophyse, dans le deuxiéme cas une
prolifération du tissu conjonetifl de la glande thyroide et des lésions légéres
de I'hypophyse.

La lésion des surrénales n'est conslalée que dans un eas, celui de Mac
Carthy (7), et consistait en une hypertrophie.On a noté enfin dans plusieurs
observations des lésions des nerfs périphériques et sympathiques; cetle
Iésion se trouve expressément nolée par Dercum, Mac Carthy et G. Bal-
let (8). Taylor el Luce (9) ont observé un sujet atteinl de névrite alcoo-
lique chez lequel se développérent des masses graisseuses doulonreuses el
plus tard des troubles mentanx. Le Meignen et Levesque (10) ont relevé

(1) Dercum et Mac Cantay, Autepsie d'un cas d'adipose donloureuse. American journal
of Med, Sec., 1902,

(2) A. Gnereni, Syndrome de Deveum avee phénoménes basedowiens. Bull, delle
cliniche Milan, septembre 1904,

(3) G. Frarmi, Maladie de Devcum, Gazz, degli Ospedali et delle Cliniche, 1907. -

(4) Geuenr, Loe. cil,

(3) Gureay et Avouies, Loc, eil.

{8) G. Puice, Adipose douloureuse. Diagnostic et Pathogénie. Philadelphie Soc.Neu-
rol,, 1908, The journal nerv. and ment. disease, mars 1909,

(7) Mac Cartny, Philadelphie Neurological Society, 230 et 1906.

(8) G. Bavuuer, Adipose douloureuse. Presse médicale, 1903, no 28,

(9) E. V. Tavror et J. S. Luce, Un cas d'adipose dowulonreuse. Boston med. journ ,
[évrier 1006, 2
(10) LE MetNeN et Levesoue, Un cas de maladie de Dereim & rémissions pmmg&_‘

chez un homme. Bull, méd., 28 avril 1906. =5
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également des symptomes de névrite alcoolique chez un sujet alteint de
maladie de Dercum.

Dans I'observation suivanle, concernant une imbécile épileptique,
alleinte d’adipose douloureuse généralisée, les lésions les plus accusées
siégent au niveau du corps Lhyroide ainsi que I’a montré I'examen histolo-
gique qui a porlé sur les principaux organes et sur le sysléme nerveux.

*
¥ w

L’observation clinique de celle malade a élé publiée ici méme par
M. Prunier (1). Elle peut se résumer de la fagon suivanle :

H. P... est entrée & 'asile d’Evreax en 1870. Le certificat de transfert (Sal-
pétriere) porte le diagnostic dimbécillité avec épilepsie et cécité. La cécité ot
I'épilepsie remonteraient anx premiéres années de I'existence. H. P... est inter-
née depuis I'ige de 10 ans. Les accés épileptiques sont au nombre de 30 40
par an environ.

C'est en 1899, aprés la ménopause, & I'age de 49 ans, qu'apparatle syn-
drome de Dercum. L'infiltration graisseuse a toujours progressé depuis cette
époque.

Les joues et le menton sont recouverts d'une masse adipeuse, le cou est
énorme, la poitrine et I'abdomen ainsi que la région fessiére présentent une li-
pomatose diffuse.

Les seins sont trés volumineux. Au nivean des membres, il exisle une in-
filtration intense qui anugmente progressivement de la racine vers ['extrémild
poar s'arréter brusquement aux poignets et aux chevilles. Les pieds et les
mains sont normaux. Toutes les régions adipeuses sonl trés douloureuses 4 la
pression.Le moindre contact améne chez la malade des monvements de défense
el provoque des cris de doaleur.

La peau est seche, rngaeuse et presque totalement dépourvue de poils aux
aisselles, au pubis. Les orleils ont une leinte asphyxique.

Les réflexes rotuliens sont normaux, ainsi que les différents appareils ; on
ne note rien de particulier dans les urines.

Le poids du corps est de 80 kilogrammes ; la taille de 1 m, 38.

Tel était I'étot de H. P... en 1907. Elle était alors dgée de 57 ans. Depuis
cetle époque jusqn’a sa mort, la siluation ne s'est pas sensiblement modiliée.
La mulade est décédde & Iige de 58 ans le 3 janvier 1909, i la suite d’une
allection cardio-pulmonaire qui dura quelques jours el fut caractérisée par
les symptomes suivants : toux, dyspnée, cyanose de la face, riles crépitants
aux denx bases. A l|'anscultation da eoeur, les bruits étaient sourds, mal
frappés. Le pouls était petit et irrégnlier. H. P... mourut dans un accds de
dyspnée. -

Avrorsie, — L'autopsie est pratiquée 24 heures apris le décis.

(1) Pauxien, Nouvelle Iconographie de la Salpétridre, mars-avril 1907,
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Les poumons sont le siége d’nne congestion trés prononcée.

Le ceeur pase 250 grammes. 11 présente une infiltration graisseuse considé-
rable. A la coupe la moitié de I'épaisseur des parois ventriculaires est envahie
de tissu adipeax. La valvale mitrale est sclérosée, déformée. Les valvules
nortiques sont le sidgge d'un athérome trés prononcé.

Les reins pésent : le droit 145 zrammes, le gauche 175 grammes. On ne note
aucune lésion appréciable.

La rate est voluminense ; son poids est de 275 grammes. Elle est de con-
sistance trés dure, scléreuse ; son Lissu crie sous le coutean.

Le foie, du poids de 1.%00 grammes, a un aspect normal. Dans la vési-
cule biliaire, on Lrouve six calculs composés de cholestérine.

Les ovaires sont Lrés petits, scléreux. Ils pésent chacun 5 grammes.

L'hypophyse est de taille et d’aspect normaux i la coupe.

La glande thyroide est énorme: 172 grammes. Elle a conservé sa forme
normale, hypertrophie est symétrique. A la coupe, elle présente un aspect
grisitre ; son lissu crie sous le coutean et prend par endroits un aspect carti-
laginenx. L'ensemble de la glande est atteint de sclérose Lris accusée.

Les ner(s périphérigues (médian, radial) paraissent infiltrés de graisse.

- Le tissu cellulaive sous-cutané est formé d'une masse adipense de coulenr

jaune, comparable & de la graisse de beeuf. Il n'existe pas de sérosité, mais
senlement du tissu adipeux. Celte couche mesure au nivean des membres une
épaisseur de 5 centimdlres environ.

Cerveau, — Le crine est trés épais et résistant. On ne nole rien de parti-
calier a P'extraction du cervean. Le liquide céphalo-rachidien se trouve en
quantité normale. Les méninges molles sonl épaissies par endroit. Le volume
des ventricules latéraux est normal. Pas d’athérome des artdres de la base. Sur
les coupes vertlico-transversales on ne note ancune lésion localisée. Le plan-
cher du quatriéme ventricule est normal. L'hémisphére droit est manifeslement
plus pelit que le gauche, il peése 200 grammes, le gauche %50 grammes, le
hualle et le cervelet 155 grammes.

EXAMEN HISTOLOGIOUE. — L'examen a porté sur la deuxiéme ciconvolution
frontale droite, sur les circonvolutions de la région motrice gauche. La pie-
mére est adhérente au cortex et présente des épaississements. La snbstance
ecorticale est d'une épaissenr moindre que chez I'individn normal, les circonvo-
lutions ont une surface hosselée. Les vaisseanx sonlt sains. On note une pro-
lifération névroglique trés accusée et diffuse. Les fibres tangentielles sont
totalement disparues, la strie de Baillarger elle-méme est & peine indiquée.

Bulbe. — On ne trouve ancune lésion; les cellules des noyaux des nerfs
criniens sont normales.

Cervelet.— Les circonvolutions sont pea développées ; on n'ohserve ancuna
lésion des éléments conslituants.

Ner(fs périphériques. — L'examen a porté sur le nerl médian et le sciatique
poplité externe ; on note autour des nerfs, du lissu graisseux, mais cette dis-
position est normale. Le tissu conjonctif périfasciculaire, les gaines lamellenses
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et le tissu intra-fasciculaire ne présentent aucune infiltration graisseuse on
hypertrophie. On ne reléve aucune Iésion des fibres myéliniques.

Rate, — Elle présente une sclérose trés appréciable.

Reins. — On ne reléve aucnne altération des éléments parenchymaloux et
interstitiels.

Foie, — On ne note aucune lésion,

Tissu adipeuz. — Ce tissu ne présente aucun caractére spéial,

Muscles. — Le tissu musculuire a une constitution normale.

(vaires. — Les ovaires sont alleints d’une légere sclérose diffuse, la
couche musculaire est trés diminuée d'épaisseur. On ne trouve aucun ovisac,

Plezus choroides. — Ces organes sont normaux et contiennent quelques
conerélions caleaires. - .

Glande thyroide. — Elle est formée d'un tissu sclérenx trés dense domi-
nant parlout Par places les vésicules ont conservé lear forme normale et les
cellules épithéliales ont conservé leur ordination réguliére. Dans d'autres
rigions, il y a un bounleversement total des cellules épithéliales. Non senle-
ment les vésicales ont perdu leur caractére régulier, mais on trouve épar-
pillées dans le tissu conjonctif extrémement dense, des cellules épithéliales
formant des groupes composés d'un nombre plus on moins grand d’éléments
(figure). Ces groupes sont tellement nombreux et confluents que le tissu revét

a .

Adénome de la glande iﬁymide.

I, Tissu fibrenx. — 2, Cellules épithéliales disséminées dans le fissu flbreux. — 3. Vé-
sicule normale contenant de la matidre colloide.

In constitution et In physionomie de I'adénome. Dans d'autres régions de la
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glande thyroide, on ohserve des zones complétement séparées les unes des
aulres par un tissu scléreux lrés dense. Il s'agit de régions présentant les
caractéres du goitre folliculaire enkysté. La coque du kyste est formée de
tissu parenchymateux glandulaire refoulé et comprimé ; au sein du tissu
fibreux on trouve de nombreux amas de cellules épithéliales provenant de fol-
licules atrophiés. Le contenu du kyste est formé de tissu glandulaire dont les
alvéoles sont irréguliers.Les vésicules sont d'autant plus dilatées par la maliére
colloide qu’elles sont sitnées davantage au centre de ces régions enkyslées.

En résumé, chez une femme alteinte d'imbécillité congénitale et d’épi-
lepsie, se développent, a I'dge de 49 ans, les symptomes de la maladie de
Dercum. La malade meurt & I'dge de 58 ans. A I'autopsie on ne rencontre
que des lésions portant sur la glande thyroide el les ovaires. L'hypophyse
examinée macroscopiquement ne présente aucune hypertrophie, aucune
altération apparente. Les lésions des ovaires consistent en une sclérose
diffuse avec disparition de la couche ovigéne ; celte allération est commune
chez les femmes qui ont passé I'dge de la ménopause et qui n’ont présenté
cependant aucun trouble rappelant le syndrome de Dercum. Il esl intéres-
sanl de relever que chez nolre malade, il n’exislail donc comme lésions
importantes que celles de la glande thyroide. Les aulres organes, foie, reins,
rale, elc.,. ne présentaient rien de parliculier; le sysieme nerveux lui-
meéme, i part les 1ésions corlicales scléreuses déterminant 'imbécillité, était
indemne ; les nerfs périphériques élaient normaux. On peul admellre
que dans mnotre cas les aliérations dysirophiques élaient bien sous la
dépendance des altérations de la glande thyroide ; peut-étre I'insuffisance
ovarienne est-elle venue surajouter son action au fonclionnement défec-
tueux de la glande thyroide.

Les lésions da corps thyroide sont parliculiéres ; elles ne consislent pas
en lésions scléreuses banales, comme il est fréquent d’en rencontrer chez
des sujets qui n’ont présentéaucun troubled'insuffisance thyroidienne (1) ;
il s’agit 'un véritable tissu néoformé portant i la fois sur le lissu fibreux
el sur les éléments épithéliaux, en un mot d’un véritable adénome.
D’autres régions de la glande, divisées en ilols, présentent les lésions du

goilre folliculaire enkysté.

(1) 3. Ramavien et L. Mascuasn, La glonde thyroide ches les alidnds. L'Encéphale,
ne 8, aout 1908.




ASILE DE BEL-AIR (GENEVE)

DE QUELQUES ALTEBATIONS DU TISSU CEREBRAL
DUES A LA PRESENCE DE TUMEURS (1}

PAR

le Professeur R. WEBER (de Genéve),

M. V. Monakow, dans son ouvrage sur « I'élal actuel de la question
des localisations cérébrales » (p. 582, fig. 105 et 106) (2), déerit une
lumeur ayant détruit presque lotalement les voies opliques du lobe occi-
pilal gauche, sans produire d’hémianopsie. En examinant de plus prés
les deux dessins donnés de celte région, on remarque que sur I'un I'angle
inféro-externe de Fli et la partie de ce faisceau qui lapisse la paroi inféro-
interne du ventricule oceipilal sont conservés. Sur la figure suivanle el
plus rapprochée du pole, c'est la région calcarine qui est relalivement
indemne. Si 'on lient compte du fait que les tumeurs refoulent Mréquem-
ment les faisceaux nerveux, en altérant la disposition sans les délruire
complétement, on peul supposer que ces resles de la conduction oplique
ont suffi pour empécher la production d'une hémianopsie nelle.

Je dispose d’une observation analogue, plus compliquée cependant, cir
les deux lobes occipitaux furent envahis par des néoplasmes.

Ossenvamion XITI (P1. XXII).

. V., 54 ans, paveur, italien, n'a séjourné que trois semaines 4 l'asile, oit
il est décédé. Les renseignements qu'a pu fournir sa fillette sont fort incom-
plets. Pleurésie il y a 10 ans ; a « pris froid » il y a quatre mois et depuis lors
n'a plus travaillé. Depuis deuz semaines, début de la maladie mentale : « s'est
mis a parler seul ». Le médecin appelé crut avoir affaire i un alcoolique el nous
I’envoya avec ce diagnostic.

F. est complétement désorienté sur le temps et le lieu ; il n’est plus capablc
de raconter son passé de facon suivie. Puis son état s'améliore passablement ;
il sait qu'il est & Bel-Air, se souvient de la visite de sa fille. Bientot cependant
I'obnubilation augmente de nouveau, changeant du reste d’intensité d’un jour
a l'antre. 1l se léve souvent de son lit, va anx portes.

(1) Voir Nouv. Iconographie de la Salpbiriere, 1905, 1906, 1907, 1908,
(2) V. Monakow, Ueber den gegenwiirligen Stand der Frage nach der Localisalion
i Grogshivn, Wiesbaden, 1907,
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Au point de vae somatiyue, on note dés I'entrée la lenteur du ponls. La réac-
tion pupillaire, diminuée d’ampleur et de rapidité, n’est cependant pas abolie.

Pas d'aphasie, ni de troubles de la vision, an début.

Nenf jours aprés I'admission, F. n'est plus capable de se tenir debout, il
tombe en arriére. Les mouvements des bras sont ataxiques ; il ne sait plus
retrouver son lit, dont il s'est & peine éloigné. On est [rappé du fait qu'il re-
garde souvenl & colé des personnes qui Uinterpellent ; mais il reconnait les
objets présentés & environ 50 centimétres de distance et de tous cétés. Il loca-
lise mal la piqire, ce qui est en partie dd & l'ataxie du bras, mais distingue
la pointe de la téte de I'épingle. Pas de Stauungspapille, cing jours avant le
déces.

Puis la somnolence devient de plus en plus profonde et F. succombe en état
de marasme provoqué en partie par les vomissements continuels.

L'autopsie révéla qu'il s'agissait d'une sarcomatose généralisée ; on trouva
des noyaux néoplasiques dans le mésentére, la capsule surrénale droite, le
tissu adipeux du rein droit, le pancréas, les ganglions bronchiques, les deux
corps thyroides et diverses vertehres (Prof. Askanazy).

La dure-mére est lendue, signe d’exagération dela pression intra-cri-
nienne. La pie-mére esl séche, les espaces arachnoidaux ayant élé fermés
aulant que possible pour gagner de la place.

Les veines ont creusé des espices de canawz dans les circonvolulions,
ce qui prouve une fois de plus « I'énergie vitale », — si je puis dire ainsi
— de la circulation sanguine; de peliles destructions locales du lissu
cérébral permeltlent de maintenir la nutrition de I'organe dans sa lotalilé.

Les circonvolutions sont aplaties, plus & gauche qu'a droite ; les sillons
sont fermés surtoul dans les parties postériewres des hémispheéres.

Au point de vue de la pression, le cerveau n'est pas comparable 4 un
liquide ; certes, la pression est augmentée partout, mais elle I'est en cer-
tains endroits plus qu'en d’autres, Chez F . _une « localisation » in vive
fut impossible ; par contre, une fois la dure-mére enlevée, on pul ainsi
prévoir que surtout les lobes occipitaux seraient le siége de néoplasmes,
la masse la plus considérable serait sans doule & gauche.

On conslata en outre qu'une tumeur de la grosseur d'une féve, sise dans
la région de I'hypophyse, se continnait dans la subslance osseuse de la selle
turcique.

En ne tenant compte que des sarcomes macroscopiques, j'en ai complé 15,
9 & droite, 6 &4 gauche. C'est bien dans les lobes occipitaux qu’ils sont ou le
plus grands, ou le plus denses. Le plus gros noyasu est a gauche.

Le planimétre indique les rapports moyens suivants entre surface totale de
I'hémisphere et tumeur :

Gauche 3 : 1. — Droite 8 : 1.

L’hémisphére gauche est plus grand que le droit.
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La planche XXII et la figure 1 montren! ce qui est resté plus ou moins intact
des faisceanx sagittaux : seulement la partie inférieure de Fli et de Rth., jela taxe
2 1/3 au plus en longueur,alors que la largeur en est notablement réduite aussi,

Fig. 1. (Obs. XIII).

Et ces resles ont suffi a éviter la production d’hémianopsie; il est
expressément nolé dans 'observalion que F. reconnaissait les objels dans
loules les directions du champ visuel.

Tous ceux qui ont é16 appelés a soigner des malades atleints de lumeur
cérébrale ont été frappés de leur somnolence remarquable : le patienl parail
ne s’intéresser i rien, mais si 'on arrive a le réveiller, on est souvent
élonné de la juslesse de ses réponses. '

Il me semble que les troubles visuels de F. oul en un caractére abso-
lument analogue. D'abord, il regarde « a co1é » ; il faut revenir i la charge,
fixer son allenlion ; une fois cela obtenu, F. voil el reconnail les objels.

Il paraitrait ensuile permis d’admelire qu'une part trés importante
dans la conduction des images optiques revienl awu tiers inferieur des fais-
ceanxr sagillaux qui longent la paroi extérieure de la corne occipitale
pour se rendre a la calcarine.

Rth étant, dans notre cas, plus rapproché de la tumeur et lésé de fagon
plus intense que Fli, c’est bien & ce dernier que nous devons sans doule
altribuer le réle principal dans la vision. On ne peut que s’étonner de la
puissance de résistance de ces faisceaux de projection.

Dans un cas précédent (obs. VIII), I'évacuation des ventricules avait
servi 4 gagner de la place. Celle fois-ci, deux des tumeurs — la plus
grande & gauche, une aulre a droite — se sonl développées aux dépens du
ventricule, dans lequel elles ont fait irruption. Pratiquement, cela revient
au méme résultat, condition cependant que le néoplasme ne fasse pas bou-
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chon, n'obstrue pas totalement le courant du liquide céphalo-rachidien.

Enfin; on serail lenté, chez F., de parler de « lumeur galopante » ; en
réalité, nous ignorons avec quelle rapidilé croissent ces néoplasmes ; ils
peuvenl ayoir été latents, pendanl une période assez longue, parce que
disséminés el en parlie intra-ventriculaires. Ce que je puis affirmer une
fois de plus (voir obs. XI), c’esl que ces cerveaux ne présentenl pas les
lésions analomiques de la compression- chronique ; ces semis multiples et
simullanés — i en juger d'aprés les dimensions atleinles — de germes
néoplasiques, conduisent bien avanl a la mort. :

Deux des 15 tumeurs sonl (rés riches en substance colloide ; ce ne sont
point les plus grandes, ni les plus anciennes, a supposer qu'il y ail une
cerlaine proportionnalilé enlre I'ige el les dimensions. Il semblerait donc
ne pas s'agir ici simplement d'une forme de nécrose. Je ne Lrouve pas non
plus d’explication dans leur lopographie; par conlre, elles sont loules
deux riches en hémorragies d’étendue variable (fig. 1). L'épanchement
sanguin, détruisant du lissu néoplasique, représenterait en quelque sorte
un processus curalil. D'aulre part, ces hémorragies pourraient expliquer
les variations rapides des symplomes cliniques.

On distingue, dansle tableau clinique de I'apoplexie, les symplomes
initiaux des résiduels. 1l serail [ort intéressant de pouvoir faire de méme
dans les tumeurs cérébrales : séparer les phénomenes de la compression
de ceux qui sont attribuables aux destructions occasionnées par le néo-
plasme. Ces derniers persisleraient aprds la décompression. Ayant soigné
un malade qui survécul 6 ans @ une (répanation, j'osais espérer arriver
A quelque résullat dans ce domaine; il n’en [ul rien. Il s'agissait,en eflel,
d’une (umeur s'infiltrant dans-la masse cérébrale et dont la marche
envahissanle ne ful uullement arvétée par 'opération.

Osservarion XIV (Pl XXI1II).

J. L..., mort a 32 aus ; fut atteint d'une premiére crise épileptique & ldge de
35 ans, La seconde ne survint que % ans plus tard. Un matin, & son réveil,
J. veut se lever, mais il tombe immédiatement — car tout son coté gauche
est paralysé — et resle 2k heures sans secours. Convulsions du bras gauche,
flexion forcée de la main et des doigls & tel point que les ongles pénétrent dans
la chair ; grimaces de la face. — D’abord les altaques sont quotidiennes, puis
elles disparaissent pendant un mois, éclalent de nouveau et deviennent défi-
nitives.

La paralysie du bras gauche subit également des variations, mais les mus-
cles s’atrophienl.

xxiy 1

&
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Les crises sont précédées d'upe aura sous forme de courant électrique dans
la moitié gauche du corps.

Un trailement par le bromure — jusqu’a 10 grammes par jour — resle
sans ellet appréciable, — Ayant entendu parler de la trépanation, J, demande
iy étre soumis ; I'opération eut lien en mars 1901, — A travers la dure-mére
de la région rolandique, on ne sentit rien d'anormal ; c'est pourquoi on décida
de Pinciser. 1l s'ensuivit immédiatement une hernie considérable et irréducti-
ble. — De tumeur, pas de trace, en apparence du moins, et I'on dut se horner
4 suturer la peau aussi hien yue possible.

[opération eut pour résultat de délivrer J. de ses crises pendant environ
15 mois. Malheureusement, elles réapparurent ensuile et celle fois-ci s’accom-
pagnérent de symptomes mentaux des plus pénibles. — J. est trés déprimé ; il
s'accuse d'onanisme et sa maladie actuelle est la punition méritée de ce vice. Son
corps est en décomposition, il est mort et n'existe plus qu'a 'élat de « sur-
vie ». On le méprise « avec raison » et on le persécute. — C'estaprés nne ten-
tative de suicide qu'il fut conduit & Bel-Air, en décembre 190%.

L’hémiplégie gauche est compléte ; les membres sont affectés d'une conlrac-
ture que I'on peut encore vaincre cependant. La sensibilité & la piqare est
émoussée, Les moitiés droites des deux rétines sont hors de fonclion. — Galisme
périodique. — Hernie cérébrale dans la région pariétale droite.

J. est un dément ; cependant avec de la patience, on retrouve encore chez
lui nombre de souvenirs et de vestiges des connaissances acquises aulreflois.
Son existence ultérienre fut bien misérable ; & diverses reprises il chercha
4 se détruire pour échapper & tous les maux qu'on lui infligeait en I'empoi-
sonnant et en le torturant. — Au cours d'une crise, il bula contre l'angle
d'une table, s'attira un décollement de la rétine gauche.— En 1905 sa lin parut
imniinente, mais & peine sorti de son état comateux, il se mit 4 insulter et &
battre son entourage. — Ce ne fut qu'en avril 1907 et aprés plusieurs jours
d’une somnolence profonde, qu'enfin il fut délivré,

Le toul premier enseignemenl qui se dégage de cetle hisloire est qu'on
a rendu 4 J. un bien mauvais service en le trépanant. Reculer I'échéance
fatale n’est un avantage pour le malade que lorsque les jours qui lui sont

donnés sont supportables. Ce ne ful point le cas. Nous deyons par lous
les moyens possibles chercher & éltablir notre pronostic sur des bases plus
sitres, afin d’éviter de pareilles erveurs. L'étude anatomique nous fournira
quelques données a ce sujel.

Nous observons assez fréquemment chez nos hémiplégiques des phases
rappelant la manie ou la dépression, parfois anssi des symptomes para-
noides. Il est rave cependant qu'ils arrivent a P'intensité de ceux que je
viens de déerive. Presque toujours, il me fut possible de démontrer que
ces « organiques » avaienl déja 6ié des natures pathologiques aupara-
vant. J., par exemple, s’élait séparé de sa famille, avail mené une vie
excenlrique el solitaive.D'autre part,les tumeurs cérébrales détruisent sans
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doule moins que les affections d’origine vasculaire ; le malade est done
plus conscient de son élat misérable et enlfin, il soullre en général davan-
tage, deux circonstances qui sont bien de nature @ altérer son psychisme.

J. a porté sa tumeur cérébrale an lotal pendant 17 ans ; celle conslala-
tion n'est pas banale. La cause immédiate de la morl [ul une pleuro-
. pneumonie, du resle peu élendue.

Il ne présenta jamais ici de ralenlissement du pouls, n'eut pas de vomisse-
ments ; un observatenr superficiel I'edt pris pour un simple hémiplégique.

Ce qui nous intéresse de l'autopsie est que J. avait en outre quelques an-
giomes dans la peau de la poitrine et au foie. Fausses coles en majeure partie
ossiliées.

Les bords du défect de 'os pariétal droit sonl un peu irréguliers el émous-
sés. Les pariies molles ne sont plus bombées mais au contraire déprimées en
cet endroit.

Sous l'aponévrose épicrdnienne, le couteau renconlre un tissa lardacé el
fibreux qui pénétre i travers 'ouverture du crine el est sondé au cervean.

M. le professeur Askanazy, qui procéda a I'autopsie, ful immédiatement
frappé de voir que le plancher de la fosse cranienne anlérieure était un peu
concave, el que les apophyses clinoides antérieures étaient elfacées. La selle
turcique était un peu aplatie et élargie ; la créte sphénoidale trés peu élevée.

La dare-mére a, dans la fosse antérienre,un aspect tendineux, avec des trai-
nées fibreuses paralléles. Une fois la dure-mére basale enlevée, on constate
que les apophyses clinoides postérieures sont pointues et tranchantes, Le fond
de la selle turcique est aplali et rugueux.

. Toute Phypophyse est aplatie et 'infundibulum y a creusé & la partie posté-
rieure une dépression de la grosseur d'un pois.

On voit donc qu'une tumeur de longue durée peut modifier la forme
du crane, méme de 'adulte. Il est trés curieux que le lissu en apparence
le plus résistant de notre corps doive céder & une masse aussi peu solide
que celle du cerveau.

Conformément i ces conslatations, les bases des lobes frontaux sont
proéminenles. Les parties postérieures des lobes frontaux el les antérieu-
res des lemporaux s’emboilent les unes dans lesautres. En dehors de cela,
le cerveau parait pen comprimé, saul dans les régions occipitales.

Il sagit donc probablement d'altérations osseuses de dale ancienne,

“ayant débuté déja avant la trépanaliou.

Relevons le fail remarquable gque I'endroit de la trépanation, bombé
pendant la vie, élait déprimé aprés la mort. La cessalion de la circulation
doit en élre la cause, sans loulefois que je puisse en expliquer le méca-
nisme. Peul-étre 'ouverture de la boile crinienne servail-elle de passage
au liquide céphalo-rachidien el celui-ci s’esl-il dispersé suivanl la pesan-
teur apres la mort.
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Cette explication parait d’aulant plus probable que des parties profondes
du cerveau élaient edémaliées, ce que démontrent fort nettement le poids
de cet organe (1.645 gr.) el les dimensions peu communes de la protubé-
rance (4, 5 em. en largeur).

Ventricules. — Comprimés dans le tiers postérieur, ils sont au contraire
un peu dilatés dans 'antérienr (G. > D).

Dans les plans correspondant & l'ouverture du crine, le ventricule latéral
est étroit, mais s'allonge loin (PL.XXIII) vers celle-ci. A son extrémilé se voienl
des fissures irrégulidres dans Je lissu qui, pent-étre, communiquaient enire
elles et donnaient issue au liquide ventricnlaire.

Il y a done eu d'abord évacuation, plus tard stase du liquide céphalo-
rachidien ; mais elle ne sesl pas accenluée, celui-ci ayant Lrouvé un
débouché par I'ouverture du trépan.

Coupes sérides. — Tros Lot déja, le lobe occipital droit se distingue du gau-
che. Les noyaux sont plus denses et plus grands dans la substance blanche,
les vaisseaux y sont plus engorgés ; les espaces périvasculaires contiennent
presque tous du pigment. Ces altérations sont plus fortes dans la moitié supé-
rieare des coupes el bientol on s’apercoil que cela tient déja & ce que la partie
supérieure de Pa, Parc. et L. sont envahis par la tumear.

Celle-ci dépasse en longneur le corps calleux ; formant une proéminence
qui remplit le trou du trépan — endroit ol elle est compacte el en partie
fibreuse — elle s'infiltre sous forme de tissu glio-sarcomateux dans une grande
partie de I'hémisphére droit (voir Pl. XXIII). A droite elle occupe avant tout :
Ce., Li, Fy, Fa, Pa, Thal. opt., C. i., N. R., la région de I'insula et jusqu’au
lobe temporal, c. g. e, le pied du pédouncule. Elle n'a guére épargné que les
parties les plus inférieures de Pa et Fa et la zone lenticulaire, envahissant sur
certaines conpes, la moitié de lo surface i droite.

Dans I'hémisphére ganche, elle a passé par contiguité daus Ly, de la elle s'est
étendue dans la zone hlanche voisine de 'angle extérieur du ventricule laté-
ral et le long du bord ventriculaire du Thal. opt.

Sauf au point de départ du néoplasme, dans la région centrale droite, oit le
tissu nerveux fut repoussé et en pactie détruit, on retrouve partout des fibres
nerveuses, altérées il est vrai, mélangées aux cellules sarcomateuses. C. g. e. &
droite est transformé en une masse voluminense, mais dont on ne reconnail
que difficilement la structure originale. C'est donc ici que se trouve la couse
de I'hémianopsie constatée chez J.

La tumeur a envoyé un prolongement dans la C. A, & droite, et nous la
retrouvons encore dans la région protubérantielle (1/3 sup.). Le trigone droil
est sarcomateux dans sa partie antéro-supérieure, Il est dégénéré jusque dans
le tub mam. plus petit & droile qu'd gauche.

Ce cas, qui par sa longue durée semblait devoir étre utilisable au point de
vue des dégénérescences secondaires, ne I'est guére en réalité, anssi bien parce
qu'il y a peu de destructions lotales, que parce que les mémes faisceanx sont
touchés en plusieurs endroits et de fagon plus ou moins intense.
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Je me bornerai donc & relever que, dans la moelle allongée, la pyramide
droite est complétement dégénérée et que le ruban de Reil correspondant est
neltement atrophié, surtout dans sa partie ventrale.

Si les modifications du erine onl é1é relevées en délail, c'est que peul-
otre elles ont quelque rapport avec des dépdts calcaires remarquables, en
différents endroits du cerveau, surlout: dans le pulvinar & droile ; dans
la courbure du C. c. et de la couronne rayonnante, en dehors de 'angle
du ventricule latéral des deux colés et a droile dans la protubérance,
entre les faisceaux de substance blanche,

Ce sonl des amas,de formes variées,jaunes el réfringenls au carmin, noirs
au Weigert, entourés de lissu ui n'est pas du Lout ramolli. C'est nolre
collegue, M. Askanazy, qui en établit la nature calcaire (1). Il y en a de
punetiformes, d'autres rappellent des balonnels, parfois recourbés. Cela
me donna l'idée qu'il pourrait bien s'agir de vaisseanx modiliés ainsi, el
en effet, on peut voir dans le voisinage de ces foyers des capillaives qui se
font immédialement remarquer par leur réfraction spéciale: on dirait des
vaisseaux en verre. Le [orl grossissement démontre qu'ils sont composés
de goultteletles s. |, v. apposées les unes aux aulres.

De pareils vaisseaux se rencontrent dans le Th. opL., lesilols postérienrs
de N. L. i droite et L' d gauche (lig. 2).

Fia. 2, — Dépits eoleaires dans Th. opl. dr. (Obs. XIV).

Il est remarquable que les dépols symétriques appartiennent au lerri-
réhrales antérienres dont la eireu-

loire de vascularisalion des artéres cé
lation aura sans doule éé particuliéremenl génée par la lumeur.

D'autre part, le néoplasme lui-méme, aun voisinage de I'ouverture du
trépan, est viche en dépols caleaires : on a quelque peine a se défendre de

(1) Askanazy, Centralblatt T, pathol. Anat., 1896,
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I’idée, par trop simpliste sans doute, que le crine ail élé rongé en quelque
sorle par le liguide ot il baignait, et que ces masses aient été déposées en
des endroils out la stase était particuliérement intense (D. > G.).

La méme hypothése s’appliquerait aux concrélions du pulyinar, amenées
depuis la base et déposées dans les parois des artéres lerminales de ce noyan
gris. Quoi qu’il en soit,ce phénoméne élait nouveau pour moi; il doil étre
relativement rare, car il n'en est pas fail mention dans la littérature que
j’ai pu pmcouru. D’autre part, aucune des tumeurs observées j ]usqu el &
Bel-Air n'avait en pareille durée.

On peut meltre en paralléle avec le manque d'hémianopsie du cas pré-
cédent, le fail que J. ne ful pas apraxique ; ce qui reste du corps calleux
snffit 4 empéeher la production de ce symplome et plus tard la paralysie
fut si forte qu'elle domina complélement le tableau clinique.

On sail que I'on a déja cherché 4 expliquer les formes paranoides par
une lésion analomique de la substance blanche (Rémond et Chevalier-
Lavaur, Encéphale, 1910).

Notre observalion se prélerait particulidrement bien & pareille hypo-
thése, car I'écorce y est relativement trés bien conservée. Mais d'une parl.
ceci esl fréquemment le cas dans les cerveaux & tumeurs, tandis que le
type paranoide y est pluldt rare; enfin, il nous parait démontré par
I'anamnése que J. élait déja « perséeuté » avant I'époque ou débula son
néoplasme cérébral.

A bien des reprises déja I'analomo-pathologiste de notre Universilé.,
M. Askanazy, nous a fait remarquer combien rarement les tumenrs céré-
brales font des mélaslases lointaines alors que fréquemment elles en sont
elles-mémes.

Les deux cas ci-dessus illustrent cela de facon [rappante : Obs.XITI, sar-
comatose de divers organes ; mélastases multiples an cerveau ; mort en
quelques semaines.— Obs.XIV,glio-sarcome de la périphérie du cerveav ;
durée 17 ans, point de mélastase. 11 n'esl pas improbable que la compres-
sion exercée par la boile crinienne, I'influence beaucoup moindre des
moavements corporels sur le cerveau et peul-étre aussi l'organisation par-
ticuliére de la circulation lymphatique céréhrale jouent un role important
dans 'explication de ce fait.

Je ne puis m'empécher de critiquer ici en quelques mols I'opéralion
faite sur J. Elle a prolongé son existence, il esl vrai, mais ce ful une exis-
lence indigne d’étre vécue. Fat-on pu le prévoir? Il est probable que
oni. — Une ponctlion [aile soignensement eil démontré la nature de la tu -
meur, fixé le pronostic et suspenda l'intervention. — L'aliéniste qui, plus
tard, ent & empéceher la réussite des diverses tentatives de suicide de J, fit
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son devoir « réglementaire », mais en réalité il fulinhumain et par consé-
quent, son traitement ne fut pas « médical ».

Certes, J. élail devenu bien dément et son horizon se bornait presque
i son bien-élve, du reste fort relatif, comme on I'a yu, Cependant jamais,
saufl toul & la fin de son existence, il ne présenta la lenteur de réaction,
la difficulté associative des tumeurs cérébrales. Ces symplomes sont done
sans doute i meltre au comple de la pression exagérée. — Voyant le vaste
domaine envahi par le néoplasme, on ne peul que s'étonner du capital
intellectuel qui élail resté 4 J. — N'oublions toutefois pas qu'il n’y avait
pas de destruction compléle étendue el que I'hémisphére gauche n’élait
que peu lésé. Les voies du langage en particulier, par lesquelles nous avons
pris I'habitude de penser,fonctionnaient el permirent ainsi la conservation
de bon nombre de phrases usuelles qui sont plutoL des antomalismes que
des produils de réflexion,

S'il est peut-étre vrai que I'on a une tendance & exagérer la démence
des aphasiques, il est encore beaucoup plus certain que I'on en altribue
trop peu aux aliénés qui ont gardé I'usage de la parole.

Résumé. — Une lumeur décomprimée par trépanalion produil & peu
prés la symplomatologie d'un foyer de destruction d’origine quelconque.

Ces 14 néoplasmes cérébraux nous ont appris & connailre les modes
suivants de « faire place ».

1° La surface du cervean s'applique aussi élroilement que possible & la
face interne du crine, réduisant & un minimum les espaces normalement
ouverts entre les méninges.

2¢ Les sillons se ferment el 'hémisphére ot sidge la Lumeur empiéle
sur I'espace réservé & son jumeau.

37 Comme conséquence de 1 et 2: les lobes (p. ex. [ronlaux el oceipi-
laux) se tassanl, prennent une forme massive ; leurs bords médians sont
plagués I'un contre I'autre. A" lear périphérie, les circonvolulions sont
recourbées & angle droil, laissant juste de la place aux vaisseaux.

4° Evacuation plus on moins complite des ventricules.

5" Développement du néoplasme dans I'espace ventriculaire, ce qui
pratiquement aboutit au méme résultat que 4.

6° Perforation sponlanée du crine ;

70 Dans des cas de tumeunr spécifique, le ramollissement de cerlaines
régions « compense » le développement de gommes dans d’autres.

80 Destruction de tissu dans la tumeur méme, par dégénérescence col-
loide, ce qui permel lonl au moins un maximum d’adaptation de la forme.

9° Destruction de tissu nerveux, ce qui sans doute est la derniére res-
source, nne fois les aulves épuisées. La substance blanche en souffre plus
que les masses grises.
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10° Enfin, dans des cas trés chroniques, on peul observer, méme chez
I'adulte, des modifications de la conliguration de la boile crinienne.

Dans les cas de tumeur d'un seul hémisphére el surtout & partir du
momenl ol le courant ventriculaire rencontre un obslacle, on conslate
(que les ventricules sont inégalement dilatés ; le plus grand est apposé an
néoplasme.

Les ventricules qui normalement servent sans doute de lacs lymphati-~
(ues et de coussinets pour adoucir les chocs produils par les mouvements
brusques, deviennent alors un danger pour le tissu cérébral. Ils favorisent
la généralisalion de la pression exagérée suivant une formule telle que
par exemple hémisphére 4 lumeur + petit ventricule = hémisphére +
grand ventricale. L'hémisphere épargné par la tumeur est mallrailé par
la pression du liquide.

Les néoplasmes métastasiques 4 semis multiples, peuvent prendre une
allure quasi foudroyante. On n'y retrouve pas les altérations histologiques
de la compression chronique.

A laréunion de la Sociélé neurologique suisse, en avril 1910, i Genéve,
J'ai pu, en choisissant parmi les 14 observations publiées dans I'lconogpa-
phie, fournir des exemples et des coupes i 'appui de ces conclusions.

En méme lemps, ces projections démontrérent que, suivant le siége de
la tumeur, les eflels généraux peuavenl élre précoces ou lardifs. Ils sont
précoces lorsque le néoplasme fait obslacle au courant du liquide céphalo-
rachidien, allant da T11° auw IV® ventricule et de li, par le trou occipital,
au canal rachidien. Tout en admetlant ¢ue ce courant puisse en parlie
étre alimentd par sécrétion des plexus choroides, il me parail certain
également que ce liquide céphalo-rachidien a pour liche d’emporler les
déchets de la nutrition des régions profondes des hémisphéres. S'il ne la
remplit plus, I'accumulation de ces produits usagés — ontre qu’elle mel
obstacle i la nulrition normale — pourrail produire une sorte d'inloxica -
lion. Ceci doil étre pris en considération avant d'affirmer la présence el
I"action de subslances loxiques séerélées par les néoplasmes.,

Au point de vue opéraloire, il est peut-&lre permis 4 un aliéniste de
fournir les remarques suivantes :

I. Les tumeurs a retenlissemenl général précoce (voisinage de I'Aque-
due, du IV® ventricule, du trou occipital) foreent le malade i se présenter
1oL an médecin ; & celui-ci 4 penser alors déji & cetle possibilité et & en
assurer le diagnostic. Elles pourront alors étre opérées — naturellement
si leur situation le permet — avant d'avoir atleint de grandes dimensions
el le résultat pourra 8tre favorable.

II. Les néoplasmes 4 siége indifférent — dans ce sens — sonl souvenl
négligés pendant longtemps par le palient, prenve en soil la malade de
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notre observation X qui se rend en clinigne hémiplégique et 4 peu prés
aveugle. Pourlant celte tumeur eit ét6 parfaitement opérable puisque
facilement accessible el bien délimiltée.

Les roles sont done renversés ; du fait que le néoplasme est d’abord
plutdt bénin, on le néglige; lorsqu’on voudrait opérer, les destructions
du tissu eérébral sont déja trop avancées. Méme si le chirurgien réussit,
le résullal est plutot pitoyable : cela me semble conflirmé par la présenla-
lion de malades que fit M. Krénlein, de Zurich — un chirurgien de qui
je n'ai pas & faire I'éloge — 4 la Société suisse de neurologie (Courr. f.
schweiz. Aerzte, n° 10, 1910) ; les parésies s'allénuent, il est vrai, mais
il n'y a plus restitution compléte. L'un des patients, opéré il y a 14 ans,
est resté quasiment hémiplégique el ses crises épilepliques n'ont pas
disparu.

Dans nolre observation XIV, une ponetion avec extraction de Lissu el
sans doute démontré la nalure sarcomatense du néoplasme el I'inutililé
{'une intervention chirurgicale : ce moyen de diagnostic ne devrail jamais
dtre négligé. La ponction des ventricules peut élre également trés utile au
chirargien : elle diminuera Ia tension et facilitera son travail. Denx remar-
ques s'imposent loutefois :

1° Du fait que la ponction ventriculaire donne un résultal négalif, il
faul se garder de conclure & une pression non exagérée. En effet, les ven-
tricules peuvent avoir 616 évacués, ou étre, le sitge de la tumeur. L'opé-
rateur qui ouvre alors la dure-mére se trouvera en présence d’un prolapsus
cérébral irvéductible.

2° Les ventricules pouvant étre I'un de dimensions réduiles (coté de la
tumeur) ; 'autre dilalé (coté opposé), il peut y avoir avanlage a ponclion-
ner ce dernier.

Dans les cas de néoplasmes qui meltent obstacle an courant ventricu-
laire, la ponction lombaire péut déranger I'équilibre hydrostatique des
cavilés crinienne et rachidienne au point de meltre la vie en danger
(Obs. IX).

Quant & la décompression par trépanation, en Lant qu’opération pallia-
live, elle ne fail parfois que prolonger une vie qui est plutét un supplice.
Mieux vaul la mort.
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Le tissu cellulaire en raison de I'extréme richesse des capillaires san-
guins et lymphatiques qui prennent part 4 sa conslitulion, présente au
supréme degré les conditions nécessaires & la fonction physiologique de
I'absorption. '

Magendie le premier démontra I'exisltence de celle propriélé pour le
lissu sous-culané ; mais |'expérience a prouvé depuis, que les parties
profondes de la nappe cellulaire, enfoncées entre les faisceaux musculai-
res,possédent un pouvoir absorbant supérieur & celui de la couche super-
ficielle. Un liquide injecté dans I'épaisseur du muscle est plus rapidement
absorbé que si I'injection a été faile sous la pean.

Cela se comprend aisément si I'on songe que, d'une part les capillaires
inlramusculaires sont plus gros, comme il est aisé de le constaler par la
plus grande abondance des hémorragies aprés piqire dans le muscle méme
el que d'antre part, 'dlasticité et la contractilité des fibres musculaires
exercent sur le liquide introduit une pression qui facilite sa pénétration
i I'intérienr des vaisseaux,

Il est donc loul naturel qu'on ait en I'idée d’appliquer a la thérapeuti-
(que celle donnée physiologique, et de s'adresser an lissn cellnlaire pour
suppléer & la défaillance du (ube digestif,

La médication hypodermique a en outre I'avanlage de permetire 'in-
troduction directe dans le torrent circulatoire de I'agent médicamenleux.
Elle lui évile ainsi loutes les combinaisons plus ou moins neatralisantes
ue peayvent lui faire subir les ferments digeslifs, et elle le soustrait aux
effels destructenrs de la fonction antiloxique du foie. Absorption plus
compléte du reméde et rapidité plus grande de son aclion sont done les
principaux bénéfices de celle méthode.

Aussi, afin d’en généraliser I'emploi, s'est-on efforcé de Lrouver pour
chaque corps, des solutions ou des suspensions donl I'injection ne soitni
causlique ni douloureuse, la douleur et la causticité productrice de kys-
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les, d'abeés, d’hémorragies el de sphacéles élantles seuls obstacles qui
s'opposent & son application.

En étendant la dilution de cerlaines subslances comme le chlorhydrate
de quinine, dont 'injection & la dose de 0,50 cenligrammes pour 1 centi-
melre cube, est intolérable, tandis qu'a ladose de 0,50 centigrammes pour
5 centimétres cubes, elle est parfaitement supportée, en augmentant an
contraire la concentration de certaines aulres, comme le recommande
Lévy Bing (1), pour le biiodure de mercure qui est, prétend-il, d'autant
plus indolore que le véhicule dissolvantest moins considérable, en modi-
fiant la composition chimique de certains agenls (hérapeutiques comme le
prescrit Manquat (2) pour I'argent dont le sel électrargol est préférable
au collargol, on est arrivé i rendre utilisables par la voie hypodermique
la plupart des médicaments.

Mais,du fait qu’une solution donnée présente loules les conditions phy-
siques el chimiques nécessaires pour étre injectée, il ne s'ensuit pas for-
cément que son absorption soit faite par n'importe quel lissu. A c61é du
reméde & administrer, il faut tenir comple de I'organisme auquel il est
destiné. Etde méme que,chez cerlains sujels, I'intolérance digestive oblige
d renoncer & l'ingestion, il en est d'autres dont le tissu cellulaire es
rebelle & I'injection.

Il en est ainsi dans toules les affections du tissu cellnlaive, c¢'est-d-dire
dans tous les cedémes séreux ou adipeux, quelle qu’en soil la cause :
edémes rénal, cardiaque, cachectique, méeanique, inflammatoire, infec-
lieux, lonique ou nerveux, myxedéeme, maladie de Dercum, ele.

A colé de ces cas, ot l'infiltration méme du lissu donne de son élal
pathologique une preuve évidente, il en est d’aulres encore oii, malgré
ane apparente intégrité, il se trouve en imminence morbide. Celle dimi-
nution de sa vitalité retentit fatalement sur ses fonctions physiologiques,
el toute lentative de mise cn ceuvre de celles-ci risque d'élre infructueuse
ou méme néfaste. On connait, par exemple, les insucces el les dangers des
injections sous-culanées chez les cirrhotiques, alors méme qu'il n’y a
aucune infiltration au niveau ot I'on pratique la pigare.

Semblables conditions d'intolérance sont réalisées dans chaque segment
du corps dont un obstacle quelconque vient entraver I'innervation. Le
tissu cellulaire, comme tous les organes de ce terriloire, esl [rappé dans
sa natrition et subit par 1i méme une alteinte d’impotence fonctionnelle
plus ou moins considérable. Tout travail i lni imposé est désormais un

{4) Levy, Bine, Les injections mereurielles intra-nusculaives dans le (raitement de [a
siyphilis, 1909, p. 17.
{2) Maxouar, Principes de [hévapeutique raisonnée el pratigue, 1909, p. 274,




164 CHARON ET COURBON

surmenage el peul, s'il est répété, produire la désorganisalion des élé-
menlts analomigques.

C'est le [ait que nous avons constalé chez nolre malade. Des injections
de biiodure de mercure & dose habituellement inoffensive, ont provoqué
une vaste gangréne de la fesse hémiplégiée oit elles furent pratiquées.

OBSERVATION.

B ... Charles, chiffonnier, agé de 29 ans, entre i 'asile d’Amiens le 17 juin
1910, avec le diagnostic : confusion mentale hallucinatoire el aphasie.

Ce que I'on connait de ses antécédents héréditaires n’offre rien 3 signaler,
Il est marié et pére de 2 enfanls en bonne santé,

Lui-méme n'avait jamais été malade, mais se livrait, depuis plusieurs années,
i de nombreux excés alcooliques. Il huvait chaque jour plusienrs absinthes, et
force verres de vin ou de liquenrs.

Depuis un an environ, sa conduite paraissait anormale. Il accomplissait avec
irrégularité son métier de chiffonnier, avail des coléres terribles, et tenait par
moment des propos dépourvus de sens. Mais sa femme mettait tout cela sur le
compte de l'ivresse, qui de plus en plus semblait étre continuelle, fait peu
élonnant vu 'intempérance habituelle de son mari.

Elle ne le considéra malade qu'éu début de février, une paralysie compléte
du ¢01é droit, I'ayant en quelques jours rendu incapable de marcher et de parler.
Aussi, le conduisit-elle a I'hopital, o, 4 la suite d’un traitement ioduré, les
troubles moteurs s'améliorérent.

Il y était en traitement, lorsque dés la fin do mois de mai, la docilité et la
passivité,dont-il avail fait preuve jusque 1d,firent place & une turbulence de plus
en plus accentuée. Il ne Lennil pas en place, errail an hasard, frappait ses voi-
sins, poussait par instants des cris de terreur, cassail les carreanx, et ne cié-
dait ni devant les pridres, ni devant les menaces. Aussi, le considéra-l-on
comme aliéné, et il ful transféré & ['asile.

A sonentrée, il présente une obnubilation trés marquée de lintelligence.
[l est impossible d’obtenir le moindre renseignement ; il répond par gestes
désordonnés et sans aucune signification aux questions qu'on lui pose, tantot
éclatant de rire, lantdt menagant, le plus sonvent mimant des grimaces absur-
des. 1l ne parle pas, pousse de pelits cris inarticulés, Les demandes concer-
nanl son nom, son due, sa profession, son élat civil, sa famille, la date, le lieu
ne provoquent aucune réaction intelligente de sa part. Cependant, il exécute
les ordres simples : levez le pied droit, tirez la langue,prenez le porte-plume,
etc...; ce qui prouve que, malgré le trouble mental et I'aphasie motrice, il
entend la signification des mols prononcés devant lui! done aphémie sans
aphasie sensorielle.

A cerlains moments, son regard prend une expression terrifiée ; il bondil
de son lit, lance des cris d'ellroi et boxe des étves imaginaires ainsi que les
infirmiers qui s’approchent de lui,

L'examen somatique révéle un état cachectique, une inégalité pupillaire,
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avec abolition du réflexe lumineux du cdté gauche myolique, un tremblement
marqué de la langue el des lévres, une exagération des réflexes rotuliens, sur-
tout & droite, une hémiparésie droite intéressant le facial inférieur et les mem-
bres, sans trouble sensilif, ni trophique appréciable, une incontinence des
sphincters.

Ce malade présente donc le syndrome de confusion mentale avec acceés hal-
lucinatoires pantophobiques, hémiparésie droite et aphasie motrice.

Ces derniéres constatations chez un homme de 29 aus (irent penser d la
syphilis et prescrire le Lrailement mercuriel : injections quotidiennes de
1 centigramme de biiodure de mercure dans 1 centimétre cube d’eau distillée.

L'interne chargé de les appliqueropéraalternativementsurlesdeux fesses. La
premiére injection eut lien le 2% juin. A ladate du 4 juillet on notait une amé-
lioration de I'état général : disparition du gitisme,et des accés hallucinaloires ;
mais Je 10 juillet, c'est-i-dire le lendemain de la 17¢ piqire, on conslalait une
large ecchymose de la peau de la fesse droite, qui avait ainsi recu 8 centigram-
mes de biiodure. On suspendit aussitdt les injeclions.

Les jours suivants, la fesse ecchymotique était soulevée par un hématome

douloureux, perceplible d la palpation el d’an volume recouvrant tout I'os coxal ,
Insensiblement, la surface cutanée se racornit, et le 1% aoit un placard noird-
tre de 11 centimétres sur 11, sonore & la percussion,indolora, et limité par un
sillon & pus fétide, était constitué.

Le 2% aotit ce lambeau mortifié était éliminé sans hémorragie lnissant une
vaste ulcération de 13 cenlimétres sur 13 au fond de laquelle les faisceaux du
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muscle grand [essier apparaissent déchiquelés et baignant dans un liquide pu-
ralent et nauséabond. Pendant toule la période d'élimination, la température
ne dépassa pas 380% et I'état général lut excellent : appélit et embonpoint mar-
chérent de pair,

Celle eschare a ¢élé Lraitée par les douches d'air chaud quotidiennes et par
des pansements secs. L'application pneumothermique a été intermittente par
suite du dérangement de I'appareil et Iévolution du processus réparateur eut
une marche oscillante avec les applications d’air chand. Pendant lenr adminis-
tration, la cicatrisation élait rapide ; elle se ralentissailau contraire pendant
leur interraption. A I'heure actuelle, la perte de substance est complélement
réparde.

Au point de vue mental, le malade est dans le méme élal de coufusion. Sou
aphasie et son hémiparésie ne sont pas modifiées. Il n'a plus d'accés halluci-
natoires, ne gile plus, el a conservé I'embonpoint acquis depuis son entrée.

L’apparition d’une gangréne culanée a la suite des injeclions mercuriel -
les, pour étre Lrds vare, n'en est pas moins signalée i propos de la plupart
des sels de mercure (1). Mais les cas ou le processus gangréneux a atleint
une aussi grave extension, ne se sont produits (u’avee le bichlorure et le
biiodure.

Pour le sublimé,nous rappellerons I'observalion de Raconicéanu (2 ) ot
la gangréne nécessita 'amputation du membre et celle de De Amicis (3)
suivie de mort par gangréne du dos, aprés injection faite entre I'angle de
I'omoplate et la colonne vertéhrale.

Quant au biiodure, ce sonl loujours les solutions huileuses qui causérent
pareilles complications. Il en fulainsi chez cetle malade de Fournier (4),
qui, 4 sa 20¢ piqure,eut un hématome avec sphacéle considérable et para-
lysie des extenseurs du pied. Ce ful encore 1 centimeélre cube d'huile
contenant 1 cenligramme de biiodure qui causa 'eschare de 13 cenlimélres
de largeur sur 8 de longueur et & centimélres d'épaisseur que présenla
Brocq (5) a la Sociélé de dermatologie.

Par contre, les solutions aqueuses de ce sel sont généralement considé-
rées comme exemples de toutaccident local (6). C'est pourtant d’une telle
solution que I'on s’esl servi pour notre malade. Mais on ne saurait s'élon-
ner qu'une substance inoffensive pour un organisme dont I'innervalion
est normale, ait provoqué des désordres dans les lissus hypotrophiés d'une
fesse hémiplégiée. Aussi, l'abstention de loute pratique mercurielle hypo-

(1) Founxien, Traifement de la syphilis, 1909, p. 186,
{2) Raconicéanu et Bnocq, Sociélé de Dermatologie.
(3) De Awmicis in Founwirn, loc. eit., p. 187,

(4) Founxten, loc. cit., p. 1.

(5) Broco, Société de Dermatologie, avril 1908,

(6) Founsien, loe. eit., p. 115,
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dermigue, dans la moitié paralysée du corps d'un hémiplégique, doit-elle
otre de regle.

Esl-ce 4 dire que celte médication puisse élre appliquée sans danger
sur l'autre moitié du corps réputée saine? A cetle question concernanl
le mode d’administration dn mercure aux hémiplégiques, dont la maladie
a souvenl pour cause la syphilis, il ne nous semble pss qu'on puisse ré-
pondre par 'alfirmalive:

On peut en effel poser en principe, comme le disent Brissaud el Sou-
ques (1), « que le c6lé sain des hémiplégiques n’esl jamais complélement
sain ». Toutes les fibres du faisceau pyramidal, organe donl la lésion con-
ditionne I'hémiplégie, ne s'entrecroisent pas avant de se terminer autour
des cenlres moleurs el rophiques que sonl les cellules radiculaires de la
moelle. Une partie d’entre elles ne subil pas cet entrecroisement : ce sont
les fibres pyramidales homolalérales de Déjerine donl le nombre varie
pour chaque individu. Leur dégénérescence explique les troubles patho-
logiques du cdlé non hémiplégié, et ceux-ci sonl d’autant plus percepti-
bles, que le nombre des fibres homolatérales du sujel est plus consi-
dérable. )

La molvicité du coté valide est Loujours alteinle, comme 'onl montré
Pitres (2) et Dignat {3), mais il faut pour s’en rendre comple un examen
minulieux, dont Faure (4) a exposé les détails. On peut dire qu’il en esl
de méme pour la trophicité : I’élat hypolrophique des parties non hémi-
plégiées est lalent, mais il suffit que I'occasion se présente pour le rendre
manifeste.

Les ulcérations cutanées bilatérales ne sonl pas rares, Dans certains cas
mémes, la perturbation des actes nulritifs semble prédominer sur les
régions réputées saines. Charmeil et Tibierge (3) ont vu les éruplions se
limiter an colé non hémiplégié et respecter I'autve. Il'en fut de méme
pour les érosions d'une variole observée par Raviart et Tonneil.

On peut en conclure que si les (roubles (rophiques sont les plus fré-
quents dans la moilié du corps paralysée des hémiplégiques, l'alleinle
portée a la vitalité de leurs tissus est générale.

Peau, tissu cellulaire, el muscles du colé valide, sont en élal de moindre
résistance el pour ces organes ainsi débilités I'injection de subslances

(1) Brissavo et Souques, Hémiplégie, in Traité de meédecine Cancor et Boucuann,
1904, t. IX, p. 62.

(2) Pirres, Legons, 1882-83.

{3) DioxaT, Thése de Paris, 1884.

(4) Faung, Elude sur les phénoménes observés du cité sain chez les hémiplégiques,

Th, Lyon, 1893,
(5) P. Mamig, Mémipldgie, in Traité de médecine Brouanvsi el Ginsenr, 1801,

t. VI, p. 503.
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aussi énergiques que les sels mercuriels, esl loujours susceplible de pren-
dre les proportions d'une véritable effraction.

Nous pensons donc ue, chez de tels malades,il esl prudent de recourir
4 un autre mode d'administration du mercure, que celui des injections
hypodermiques el intra-musculaires.

La cerlitude d'éviter les complications parfois redoutables de la gan-
gréne nous semble justilier I'abstention d’une méthode, qui, suivanl les
propres paroles du professeur Fournier (1), ¢ n'esl pas une médication
qui puisse étre dite particulierement, ni puissamment aclive, el ne mé-
rite pas d'élre considérée comme supérieure i loule aulre, en lanl
qu’intensité thérapeulique ».

(1) Founnien, lve. eil., p. 180.



LE TRIUMPHE
DE TRES HAULTE ET PUISSANTE DAME VEROLLE
AVEC LE POURPOINT FERM.-';N'I‘ A BOUTONS
ET LA 5
FETE DES FOUS DU MUSEE DE BLOIS

M. TRENEL.
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Au Musée de Blois (1) existe une série d’estampes données comme re-
présenlant une féle des fous sous Henri III.

Comme nous le verrons, il parail bien s’agir d'une féte des fous, mais
d’une espece particuliére : en réalité, ¢’est 19 une monstre ou lriomphe de
la Gorre de Rouen, de la Vérole. L’époque indiquée nous parait inexacle,
ainsi gue nous le justifierons plus loin; les dessins ne datent pasde
Henri III, mais sont vraisemblablement (rés antérieurs el remontent i
1539, aux temps héroiques de I'histoire de la syphilis, en plein régne de
Frangois I* (2) : les détails de cerlains costumes le démontrent. Henri I11
n'aurait peut-é&lre pas permis celte exhibilion ; car il n’aimail pas qu’on
plaisantil sur sa vérole, comme le prouve une historiette de Tallemant
des Réaux, dans laquelle il disgracie un personnage qui s’élait permis
une raillerie un jour que « le roy suait la vérollea St-Cloud » (3).

Les estampes qui se font suile sont imprimées sur une sorte de parche-
min, nous a-i-il semblé, et collées bout & bout sur une poutre longue de
& mélres trouvée dans les démolitions du faubourg du Foix, & Blois. Cha-
cune porle sa signature permellant le classement. Elles sont encadrées
d’une bordure de fleuretles.

Nous n’avons pu élrerenseigné exaclement sur les circonstancesel la date

(1) Nous nous faisons un agréable devoir de remercier M. Bgutox, conservateur du
Musée de Blois, de 'obligeance avec laquelle il nous a renseigné et nous a facililé
‘I'examen el la reproduction des estampes,

(2) L'année de I'aventure de la Belle Féronniére, d'aprés Cabands, Cabinel secrel de
V'histoive, T. I.

(3) Tauuemast nes Reavx, Hislorviettes, T, 1. (VIII. — Desportes).
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de celle trouvaille ni sur son entrée au Musée de la ville. Les mémoires
de la Sociélé des sciences el leltres du Loir-el-Cher n'en fonl pas men-
lion. L'exemplaire en serail unique; il n'en exisle pas de [ragments i
la Galerie des Estampes de la Bibliothéque Nalionale.

Les estampes sont d'une qualité moyenne : néanmoins les personnages
ne manquent pas d'un certain mouvement el le dessin est bon. Mais ce qui
en fail I'intérét pour nous, c'est que plusieurs personnages représentent
au vrai les « verollez lrés précieux comme dil maistre Alcofribas Na-
sieren ses Pantagruelines hysloires » el comme ceux-ci « entre enlx de telle
guerre de parler se plaisent el fonl feste, aussi leur a-l1-on faict nouvelle-
menl mellre en pourtraict le triumphe de celle qui les a vaincus, aflin
qu’ils soy recognoissent ».EL cerles il n’y a point qu'eux qui reconnaissent
la vérole : I'exéculion est si exacle sur cerlains visages que le médecin
n’hésite pas dans le diagnostic. D'ailleurs chaque personnage esl souligné
d'un couplet (1) ot il se décrit lni-méme sans circonlocution.

Est-ce une fanlaisie d'artiste, une suite d'images satyriques comme il en
existe d'autres de la méme époque, ou bien la représentalion d’une mas-
carade qui aurail eu lieu réellement ? La question est résolue par I'exis-
lence d'un précieux ouvrage du xvi® siécle dont il ne subsiste que trois
exemplairves et que le bibliophile Jacob (2) et de Montaiglon ont étudié :

Le Triumphe de trés haulte et puissante dame Verolle, royne du puy
d' Amours, nowvellement composé par Uinventewr des menus plaisirs hon-
neste, MDXXXIX,

Cet ouvrage (3) est illustré d'une série de pelits bois qui sont sembla-
bles, presque idenliques aux eslampes de Blois (4).

L'iconographie de la syphilis est pauvre en documenls datant de I'épo=
que de son apparition (3). Chéreau (6) ne cile pour la période loule primi-
live que la gravure de Griinbeck (ou Griinepeck) (1496) oi sont repré-
sentées deux femmes et un homme montrant une éruplion confluente
de pustules syphilitiques, el celle de Steber (1497) représentant deux
hommes el une femme. La premiére a élé reproduite par Ricord. Cetle

(1) Ces couplels sont les mémes que ceux du Triumphe dont nous parlons plus loin
sauf des variantes typographiques sans importance, 1ls sont trés incomplels.

(2) Bibliophile Jacos, Curiosités de [Uhistoire des maurs au moyen-dge, 1858, Le
mal de Naples. Cet article est reproduit dans ses Recherches histovigues sur le mal
de Naples, 1883.

{3) L’original unique se trouve & la Bibliothéque Nationale, Y, 4464 A.

(4) Ces bois ont é1é reproduits par Nass (Curiosilds médico-arlistiques), mais,nous sem-
ble t-il, d'une facon un peu schémaltisée en ce qui concerne les visages des personnages
que lanteur avait défigurés d'une maniére evidemment volontaire,

(3} Comme ouvrage d'histoire de la médecine le plus récent sur la syphilis, signa-
lons A. von Notruavr. Die Legende von der Allertums Syphilis, 1908 (voir France mé-
dicale, 1907, p. 443).

(6} Art. Syphitis, Dictionnaire encyclopédique des sciences médicales, p. 274.
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ravelé des images nous a engagé a éludier médicalement le Triumphe, ten-
lative justifiée parce que I'auteur dit en propres termes (1) qu'il a voulu
représenter « les diverses sorles de verollez qui y sont les ungs boulon-
nants, les aulres refonduos et engressez, les aulres pleins de listules la-
chrimantes, les aulres lous courbés de goulles noudes, les aulres eslantz
encore aux faulxbourgs de la verole bien chargez de chaneres, pourreaulx,
lilletz, chaudes-pisses, bosses chancreuses, carnosités superflues el autres
menues drogues que 1'on acquiert el amasse au service de dame Paillar-
dise »n.

.
¥ .

Montaiglon a édité le Triuwphe dans la Bibliotheque Elzévirienne (2),el
plus tard I'a reproduit en fac similé (3) avec les gravures. Sa savanle pré-
face nous servira de gnide, Mais il ne parait pas qu'il ait connu, du moins
i celle époque, les estampes de Blois car il n'y fait aucune allusion,

Le Triumphe se compose d'une lellre-préface, de deux poemes donnés
comme de Jean Lemaire, puis d'une série destrophes ou diclons se rappor-
lant & chacune des gravures donl la suile forme le Triumphe. C'est celle
derniére partie qui nous intéresse plus particuliérement. L'auteur I'an-
nonce d'une fagon curieuse dans une leltre supposée ainsi intitulée :

Martin d’Orchesino & Gilles Meleanc son amy et cousin, salut,

Aprés avoir rappelé que « les anciens Romains avaient de coulume,
.« ... de’recevoir en la cité avec gros honneur el lriumphe leurs capi-
laines. . . . . », il déclare que « quanl je considére quels ils ont estez, ne
mérilent qu’on en face sinon bien petit d'estime, fors par advantare celluy
d’'une grand dame nommée Verolle, laquelle, issanl en gros équipage du
Puy d’Amours, son royaulme et pays, a couru el faict ses [ors exploilz de
guerre par lout le monde, el a_vaincu a peu de gens jusques i anjourd’huy
plus d’ennemis que ne [eirent oncques tous les plus excellenls capitaines
qui farent jamais »,

L'auteur du Triumphe est inconnu. La bibliographie de la syphilis du
Dictionnaire encyclopédique des sciences médicales, indique Dorchesino
comme auteur de 'ouvrage d'aprés la lettre-préface. Monlaiglon repousse

(1) Le Triumphe... {Epilogue).

(2) Recueil de poésies [rancaises des xv* et xvi* siécles, morales, facétieuses et his+
loriques. A. pDE Mosraiguon, t. IV, Jannet, Paris, 1856.

(3) Le Triumphe,.... A. ve MoxtaigLox, Paris, Willem, 1874.

Notre ami G. Durante nous a signalé une réplique du Triumphe bien connue des
Bibliophiles : Le Triumphe de Haulte Folie. Lyon, Antoine Volant, petit in-80 goth.
24 [. sans date. Réédité en fac-similé par A. de Montaiglon (Willem) surl'exemplaire
unique de la Biblioth¢que municipale de Versailles. C'est une réimpression de la plu-
part des bois du Triwmphe avec adjonction de quelques autres =ans intérét médical,
accompagnés de diclons moraux,

e
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celle paternité : « On écarte, dil-il, avec autant de facililé la supposition
que ce soit une lraduction de I'ltalien. Martin d’Orchesino a beau avoir élé
catalogué par Duverdier (éd.Rig. de Juy., L.V, p. 39) pour avoir composé
en vers ce triomphe, c'est un masque, el je n'ai dans les bibliographes
ilaliens trouvé personne qui le connaisse comme auteur. » De méme,
pour lui les bois ne seraient cerluinement pas italiens.

Par contre Montaiglon rapporte el discule longuement une opinion hien
séduisante poar un médecin. C'est que 'auteur du Triumphe serait Rabe-
lais (1). Les arguments en faveur de celle opinion sont d’abord matériel-
lement que Je sujet, la forme el le style sont bien rabelaisiens (lellement
que Montaiglon qui n’ose accepter I'hypothése admel que c'est au moins
un pastiche de Rabelais) ; ensuite que I'imprimeur Juste était son libraire ;
enlin chronologiquement que Rabelais étail & Lyon en 1538, médecin du
grand hopital.

Plus exactement encore, d’aprés Cabangs, Rabelais étaita Lyon au mois
d'avril 1538, puisque Dolet dans le 5¢ Livre des Carmina a imprimé en son
honneur une pitce de vers sur le pendu qui avait servi de sujel pour ses
lecons anatomiques (2).

C'est méme vers cetle époque, rappelons-le en passant, qu'il futl révo-
qué de son poste de médecin par les consuls. Cela est réjouissant, Rabe-
lais médecin, révoqué! Cette hoslilité envers les médecins date done de
loin. On n'a aucune peine i se représenter le consul qui révoqua Rabelais
et dont I'histoire a conservé le nom : ce Durand devail étre quelque per-
sonnage bouffi d'orgueil, insolent, rageur et braillard, animé, comme cela
sevoit, d'une haine innée contre les médecins. Celle espéce, hélas ! exisle
loujours.

Il est & supposer que celle révocation ne ful que la constatation d’une
situation de fait et que Rabelais écceuré d’avanies répélées dont de tels
gens sont prodigues, s'élail sans doute retivé : il fut d’ailleurs remplacé
au rabais, ce qui compléte le tableau. I est consolant pour des médecins
en bulte aux injures de tyranneau de 'espéce du conseiller recteur, de sa-
voir que cette docte ete, comme l'appelait Guillaume Budé, que ce pré-
curseur de Vésale, eut & souffriv des agissements de quelque petit esprit.

Le Triumphe ne serail point, on le sait, le seul ouvrage qu'on se soil
plu i altribuer 4 ce grand maitre, ni méme les seules images. « Les son-
ges drolatignes de Pantagruel » en sonl un aulre exemple (1565). Mais
celle série de bois (3) est Lrés postérieure & la mort de Rabelais (1553).

(1) Le bibliophile Jacob déclare avoir été le premier a faire cette atlribulion.

(2) Capangs, Chronique médicale, 1896, p. 237 ; Rabelais praticien ; Le Dousuy, Rabe-
lais, analomisle el physiologiste, Pavis, 1899 ; Lk Dousie, Le Dt Rabelais. Congrés rabe-

laisien de Chinon (Bibl, de la Faculté de médecine, 57.136).
(3) Les songes drolatiques de Pantagruel o sont contenues plusieurs figures de
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Il y alongtemps déja que Champfleury a tenlé de démontrer qu'ils sont
altribuables.d Breughel (1) et il réfute I'opinion de Lacroix qui considére
une phrase d'une letire de Rabelais comme prouvant qu'il est dessinatenr,

Si Rabelais a inspiré I'une et I'autre série d'images les vrais auteursen
restent ignorés, malgré les suppositions que fait Montaiglon an sujet du
Triumphe.

Le Triumphe est accompagné dans sa seconde édilion (2) d'un singulier
opuscule intitulé le Pourpoint fermant a bowtons, inléressant au plus
hant degré, au point de vue médical, car il renferme une foule de rensei-
gnemenls cliniques et thérapeutiques. Il ne peut, 4 nolre avis, avoir été
écril que par un médecin. Montaiglon le trouve Lrop inférieur pour I'al-
tribuer 4 Rabelais ; force est de s'incliner devant son aulorité, mais I'hy-
pothése est lentante. Dans les nombreuses citalions que nous en [erons,
on trouvera certainement un sublil parfum rabelaisien, el telle enfilade
d’épithétes ne serail pas déplacée dans la bouche de Panurge ; voire, n’y
a=t-il pas une pelite strophe annoncant que I'ouvrage se vend & Angers;
Anjou et Touraine avoisinent, mais si comme il semble, le Pourpoint date
de 1533, il y avait longlemps que Rabelais avait quitté le pays et le mo-
nastére de Fonlenay-le-Comle ot il s'altira les foudres ecclésiastiques par
ses éludes et occupalions profanes.

Nous ne dirons rien des deux conles allégoriques en vers de Jehan
Lemaire; ils sont fort ennuyeux. Nous n'y nolerons qu'une singuliére
origine de la vérole. Amour étanl ivre s'est trompé d'arc; il a pris celui
A"Atropos : Voluplé s'élant par malheur piquée en quelque endroit avee
une des fléches, il lui est venu soudain une enflure : c’est de la qu'est née
la vérole :

Sur un coussin, on depuis se vienl seoir,
Volupté gente, et se met au cul nu

Sans y viser, sur I'are de fer cornu

Et sur un traict plein de poisons mortelles.
Si se picqua et receul douleur telle

Qu’elle gecta ung hault ery et aign.

Vénus lance dans le fossé de son chitean les fleches empoisonnées, el
pour « les poyson curer el nettoyer » y fait jetter des [leurs et du miel.
Mais I'ean, si elle s'éelaireit, resle

linvention de maistre Francois Rabelais : et derniére ceuvre d'iceluy, pour la récréation
des bons esprils. A Paris, par Richard Breton, Rue St-Jacques, & I'Escrevisse d'argent.
MDLXV, HNéimpression, par M. E. T. Paris, Tross, 1869, — Nass a écril un article sur
les Songes dans ses Cupiosilés médico-artistiques,

(1) Cuamrrrevny, La carteature au moyen-dge. La caricature sous la Réforme,

(2) Le Triwmphe. .. Avec Le Pourpoinl fermant @ bowlons, 1550, on les vend i\ Paris,
en la rue Neulve Nostre-Dame, a I'enseigne de I'Escu de France, par Alain LoTtaiax
(Bibliothéque nationale. Y, 4464, B, pelit in-8°).
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Ploine de mortet poyson serpentine,..

et qui en boil est pris d'une horrible maladie.

-
oy

Le Triumphe proprement dil se compose d'une série de vigneltles, cha-
cune accompagnée d'une strophe. Ce sont ces vigneltes qui ont lear répli-
que dans les Eslampes de Blois. Ces estampes sonl-elles la reproduclion
ou le programme d'une mascarade qui aurait eu lieu réellement ? La
qualification de féle des fous esl exacte car plusieurs personnages sonl
coiffés du capuchon a oreilles d'ine terminées par des grelols, 1'embléme
bien connue, i bords

Décoppés et en lanbiaus

comme les chaperons de la ballade (1) et les personnages ont bien, dans
les estampes de Blois agrémentées de quelques teintes plates,

Pourpoinclz ronges, lannez el noirs,

décrits dans le Pourpoint.(Ces Leintes onl élé sans doule ajoulées i la main,
4 moins que ce ne soil 14 un essai d’estampe en couleur.)

Le mot de Triomphe esL le lerme consacré pour désigner les [Bles des
fous el les mascarades qui leur succédérent, tels les Triomphes de I'ab-
baye des Conards (2) et les Chevauchées de I'Asne exaclemenl contem-
porains.

Or quel sujet mieux que la vérole se prélerail i une mascarade, el que
ces malades crotileux et dépilés, victimes de « celle (uinle espéce de vé-
role, nommee la Pellade, en grec ophiasis, moyennant laquelle on change
depoil et de peau » (Panlagruel, L. 'V, ch. XXI), car « une chose qui a
étonné loul le monde, c'est la chute des cheveux el des aulres poils du
corps ; celadonne un air ridicule », écrit Fracastor.

Au temps de la Renaissance on n'élait pas bien délicat sur le choix des

1) Ballade sur la mode des haulz honnels, Montaiglon, Recueil des poésies fran-
caises du xv* et xvi* sidcle, p. 331.

(2) Recueil des actes el depesches faites aux hauls jours de conarderie tenus i Rouen
depuis la derniére sepmaine janvier de jusques an mardi gras suyvanl pénultiéme jour
de febvrier 1540, avec le triomphe de la monstre et ostentulion de magnifique et tris
glorieux abbé des Conardz, monarche de Conardie. Rouen, in-§, de 19 pp.

Les Triumphes de U'abbaye des Conards, sous le resveur-en-décimes Fagot, abbé des
Conards, conten. les criées et proclamations failes depuis son advenement jusques a
I'an présent : plus I'ingéniense lesine qu'il ont conardement montrée aux jours gras
en I'an 1540 : plus le Testament d'ouinet ; plus la Litanie, 'antienne et l'oraison faicle
en ladite maison abbatiale en l'an 1580. Rouen, Nic. Dugord, in-8* de 56 pp.
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plaisanteries. Et puis, les défilés de vérolés n'élaient pas chose sortant de
I'ordinaire. Les villes avaient vu plus d'une fois les pélerins (raversant
la France pour se rendre au couvent de Saint-Méen ou Saint-Main répulé
pour guérir la lépre et la vérole qu'on confondait au début de la pandé-
mie ; ces pélerins loin de cacher leur maladie la signalaient a lous par
deux grandes mains d’étoffe qu’ils porlaient I'une sur la Léte, I"antre sur
la poitrine, par allusion en forme de rébus au nom du saint, ainsi que [e
raconte Aslruc (1) d’aprés le trailé de la vérole de Gaspard Torelli.

Le sous-litre de la partie du podme qui a trait & nos images, parail bien
indiquer que la mascarade eut réellement lieu.

« Le Triumphe vérelique commence @ marcher pur ordonnance de rane
en ranc ainst que vervez, le lout bien en ordre. »

Ev d’Orchesino éerit qu'il a « sollicité ung sien souldart mon familier
el voisin, lequel suyvait en son renc de bien prds-le chariot trinmphal,
qu'il luy pleust me mander succinctement laraison de tout l'ordre d'icel-
luy triumphe vérolique, Le dit Souldart non seullement me I'a envoyée
par escripl, mais pour me faire plaisir... a convenu avec ung excellent
maistre peintre (2) el par luy m'a fait le tout diligemment pourtraire et
depeindre ».

Enfin le titre du Triumphe est suivi de I'annonce suivante : on les vend
@ Lyon chez Francots Juste devant Notrve-Dame de Confort. Ce pluriel ne
s'appliquerait-il pas & la collection des grandes eslampes, car il ne se
rapporte pas au litre. Il est prabable que les grandes images se vendaient
couramment. En cas de succes, les éditeurs élaient méme obligés de se dé-
fendre conlre les contrefacons. ('est ce que prouvent les priviléges donnés
aux éditenrs des Chevauchées de |'Asne (3), autre mascarade Lyonnaise
dont on posséde le programme de plusienrs années successives.

Pent-étre les images élaient<elles distribuées pendant la marche du cor-
lége par cerlains figurants : cela parait presque prouvé d’aprés une phrase

(1) Astavn, Traité, L. 1, Ch, T, p. 12.

(2) Montaiglon regretle justement que ce nom soit ignoré. Il ne croit pas que les
dessins soient de Claude Corneille, de Lyon, il cite sous toutes réserves le petit Ber-
nard.

() Privilége.

11 est permis & Guillaume Testefort, Pierre Ferdelat et Claude Bouillaud, impri-
meurs, d'imprimer ou faire imprimer ; et exposer et faire exposer en vente la présente
Chevauchée, ensemble les dictons par eux jouez, lediet jour de la chevauchée, avec
defences & tous Imprimeurs et aulres, de n'imprimer ou faire imprimer, vendre ou
faire exposer en vente icelle Chevauchée sans la permission des dessusdicts durant
le lemps et terme de quatre mois, et ce sur peine aux contrevenants, de confiscation
desdites chevauchées, et d'amende arbitraire. A Lyon le XVIIlde novembre 1578, —
Signé : de Mo~prLoT (Chevauchde de I Asne).
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des Chevanchées del'Asne; il y est dit clairement que les strophes expli-
calives étaienl offertes au public (ou vendnes ?), peut-élre avec illustra-
tions ; « S'ensuit l'exposition des Drolles, marchant devant ledict
Seigneur de la Coquille, & loccasion desquelles estoyent baillez les
susdiets Huictains imprimes »,

Arrivons an Triumphe « en pompe esmerveillable et jamais non ouie ».
D’abord le Hérault ; aprés lui, le Seignewr de Verdure esl le protago-
niste abligatoire d'une féte des fous: c’est le £°° mai, la féte du vert.

Pour le triumphe commencer,

Je suis le seigneur de verdure ;

Des premiers me veunlx advencer,
Car sans moi jeunesse ne dure ;
Combien que la peine soit dure
Quand le puy d'amours est ouvert,
Soit en temps chault, ou de froidure
Jamais I'on ny est pris sans verd.

Dans le dernier vers n’y aurait-il pas un mauvais calembour laisant
allusion, en méme lemps qu’au prinlemps, i cerlaines onctions de pom-
mades verles que le Héraull évoque dans une strophe citée plus loin et
dont le Pourpoint ne manque de parler: « Les ungans, les huylles, les
unctions universelles el particuliéres, universelles par tout le corps, par-
liculiéres aux pieds el aux mains, el aux joinctures, d'oygnements diver-
sicolorez, noirs, marguinez, gris, vers, blancs, cendrez, (ennez, rouges,
jaulnes, qui rendent le patient en couleur de sansue couvée en plame de
loriot, piverré comme le ventre d’une lamproye ; Recipe ungentum Apos-
tolorum, Egyptiacum, de Agripa, gratia Dei... », etc. Nous faisons grice
de I'énumération d'ailleurs bien curiense.

Puis vient Malheur conduisant le char de la Gorre de Rouen.Pourquoi
de Rouen? On n’en ignore : la répulation de la « vérolle de Rouen » élail
faile. Il est oiseux de rappeler que Rabelaisla vante comme « hien fine » ;
mais sans doute pour lui celle de Paris n’y cédail en rien : on se souvient de
ce qu'il it des murs de la capitale balis 4 la mode de Panurge, d'oil « dis-
tille de ce benoist fruict de grosse vérole,menucommepluye » (Pantagruel, -
1. 11, eh. XV).

D'Orchesinoécritquela gorre a « lrayné aprés son curre trinmphal plu-
sieurs grosses villes par forces prinses el réduictes en sa subjection, mes-
mement la ville de Rouen, capitale de Normandye oit elle a bien laicl des
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siennes, comme l'on dict, et publié ses loix el droitz diffusément ». La
premiére épidémie de syphilis (1525) y ful en effel des plus graves. La
syphilis acluelle n'y a pas démeérilé: il y a peu d’années C. Nicolle don-
nait une fréquence dans cette ville d’un syphilitique sur sepl malades dans
sa slalistique.Monlaiglon cite le vieux proverbe: «Crottede Paris et vérolle
de Rouen ne s’en vont qu’avec la piéce (1) ». Le nombre des paralyliques
généraux que nous avons observés & I'asile Saint-Yon laisse 4 penser qu'il
en est encore de méme aujourd’hui.

Rappelons que le premier ouvrage médical [rancais sur la vérole esl
d'un médecin rouennais Bethencourt (2). On sail que les spécialistes de
Rouen élaient alors réputés, el le furent longtemps. C'est encore & I'un
d’eux que Mathurin Régnier (3) vinl en 1613 demander sa guérison, et
c'estd Rouen qu'il mourut en I'hdtellerie de I'Ecu d’Orléans. Il y était
allé, éerit Tallemant des Réaux (4) « pour se faire trailer de la vérolle
par un nommé Le Sonneur. Quant il ful guery, il voulut donner & man-
ger @ ses médecins. Il y avait du vin d’Espagne nouveau. Ils luy en lais-
strenl boire par complaisance ; il en eut une pleurésie qui I'emporta en
trois jours ».

Quant au terme de gorre ou grande gorre, c'est le nom vulgaire de la
vérole qui en a eu lant:

Si a encore d’autres noms plus de gnatre.

Mais ce nom est peut-étre plus spécialement venu du Nord de la France.
Jean Lemaire dit de Belges, de son pays nalal (aujourd’hui Bavay en Hai-
naut) élait bien placé pour I'affirmer,

Mais le commun quand il la rencontra

La nommait gorre ou la vérolle grosse

Qui n’épargnoit ne couronne ne crosse.
Ainsi (8) I'ont dit, les [lammens et piquars.

Nous rapprocherons de ces vers la phrase de la chronique de Mélinel (6).
« Lors commenca & avoir son cours en Haynaut et Marche une sorte de
mésellevie, trés horrible et abominable maladie, nommée grosse Pocqnes,
arosses véroles, grosse gaulre. »

[autre part, le mot gorre est conramment employé dés 1496 dans les

(1) Sonew, Francion, 1. X

(2) Jae. A. Brraescount, Nova panitentialis quadragesima (Parisiis, 1527, in-8).

(3) (Euvres complites de Rioxmen, Ed. Jannet, 1874,

(4) Tarresant pes Ritavx, Historiettes, t. I (VLII, Desportes),

{5) Variante : Pocoues. Le Df Crinon nous disait derniérement que le mot poeques
ost encore usité couramment en Picardie.

(6) Meriver, Chronique, CCLXXXVI, Michaud (dans Godefroy).

RO\
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curieuses archives de Besancon éditées par le Pileur (1), ou il semble
donné comme un mot nouveau : « A causes davoir & pansser et & curer les
malades de la maladie que I'on dit la gorre, »

Les dictionnaires de Godefroy et de Lacurne donnent les orthographes :
gorre, gore, goire, gourre, gaulre, et expliquent le terme de la fagon
snivante: élégance de la pompe,vanité,luxe,faste, braverie, débauche (2).
On comprend dés lors facilement la déviation du sens, L’étymologie resle
néanmoins douteuse ; I'origine serait-elle le mot Scorra? Le hibliophile
Jacob est tenté de I'admeltre,mais cela parail peu justifiable au pointde vue
linguistique. C'est Grunepeck qui a employé ce dernier lerme dans son
Tractatus de pestilentiali scora (1496) : « Originem insuper hujus sordis,
quam mentagoram alii, Scorram sen plantam noctis ceteri, vocitare so-
lent. »

Et plus loin il donne les vers snivants dansson Eulogium Sebastiani
Brandt, oi1 il décrit sans nul doute le chancre induré:

Scorram, Galle vocas a Scor (3) quod Griecus oletnm
Dicit, impurum rancidulumque sonat.

Hic Thimius dici posset, si rupta crunorem

Verruca duret : at siceior illa sedet.

La Gorre de Rouen, pour en revenir au Triumphe, a un emplatre en
losange surla joue gauche. Comme embléme professionnel, ¢'est caraclé-
ristique, car « les plaies se arreslent an visage », mais c’est insuffisant.
Peul-élre (rouverons-nous d'autres altributs ? La femme qui figure la
Gorre est assise sous un dais en forme de lente. Ne serait-ce point par ha-
sard la reproduction du disposilif consacré pour les fumigations au cina-
bre et 4 I'arsenic (4) ? « On échauffoit un cabinet bien clos pour servir
d'étuve, o I'on dressoit une espéce de pavillon, nommé communément
I'Archet, C'élait 1a qu'on plagait le malade nud, on en camisole, assis ou

(1) Lr Piieun, La prostitution du X111® au XVII* siécle. Paris, Champion, 1908.

(2) Cette orthographe permet-elle de supposer comme étymologie ou comme ayant
une commune origine le vieux mot goron (cochon) : d'autant plus qu'il présente les
formes gorron, goron, gourron (Godelroy), analogues & gore, gorre, gourre,

Nous frouvons une autre orthographe encore dans Olivier de la Marche : ¢ Pendant
que le Roy se tenait a Paris le signeur du Lau estoit le mignon du Roy, et s'habillvit
pareil de lai : et se faisoyent parmy Paris grandes guorres et grans festeyements, »
(Mémoires. Ed, Pelitot,t.2, p. 229). Remarquons de plus qu'0l. de la Marche est un
Francais du Nord.

(3) Zxwp Slercus, Olelum, Merda (Thesaurus d'Estienne).

{4) Noter I'emploi de larsenic: la médicution en ce moment & I'ordre du jour a des
précédents. Le Pourpoint cite l'arsenic en bonue place, 1l cite encore l'onguent a la
céruse et & l'orpiment, Les actuels protagonistes des arsenicaux ont eu de lointains
précorseurs.
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debout, la téte couverte ou découverle, suivant les forces.On metloil 4 ses
pieds un réchaud plein de braise, et par un trou fail exprés, on y jeltaita
diverses reprises quelques trochisques ou lablettes de parfum ;en sorleque
Je malade demeuroit exposé depuis les pieds jusqu’a la Léte, i lafumée qui
s'en exhalait, jusqu’a ce qu'il sudl abondamment » (1).

Une tente de ce genre recouvre le tonneau ou se [ait étuver I’ Espaignol
affligé du mal de Naples, @'une estampe de la Bibliothéque Nationale (2).

Ce sont la les limbes d’oi le Hérault évoque les « amourenx malheu-
renx »

Sortez, saillez des limbes ténébreux.
Des fourneaulx, chaux, et sépulchres nmhreux :
Ou pour suer de gris et verd on gresse
Tous verollez ; se goutte, ne vous presse :
Nudz et vestuz fant delaisser vos crenx

De tountes pars.

Aprés la Gorre de Rouen viennent les Tabourins et Fifres, le Cappi-
taine des gens de pied, le 1** ranc, le 2¢ et 3¢ rane, le Porl'Enseigne, le
4e, 5¢ el 6° rane, les Poursuyvans, le Scelleur, les Lacquais, la Chancel-
lerie, le Chancellier du Puy, Souvenir amoureux, la Goutte, la Diéte, les
Bouez qui trainent le chariot de Vénus, Vénus, Volupté, Cupido, les Lar-
rons clandestins, le Seigneur, les Refondeurs, les Faiseurs de nouveau
cuyr, Dame Vérolle, le Bagage.

Les tambourins onl lous Lrois au-dessous dugenou au bas de leurschausses
un hourrelet & crevés comme dans les costumes contemporains des soldats
suisses et allemands (Montaiglon). Tous ces personnages ont i leur haul
de chausses de singuliers appendices & la mode de Panurge sans doule,
qui voulait « une braguelte longue de quatre pieds,el carrée el non ronde ».
...(Pantagruel, liv. II, ch. XV)ou des Fréres Fredons de I'Isle des Esclots
qui « avaient la braguetle de leurs chausses i forme de panloufles (Pan-
tagruel, liv. V, ch. XXVII) ». Ce fut une mode indécenle tournée en
ridicule dans les caricatures des Songes drdlatiques; on peul se deman-
der si elle ne ful pas inventée par quelque personnage obligé de porter
un pansement trés spécial pour cerlaine affection lelle que ces phimosis
représentés a chaque page des Songes drolatiques. « Et disoil sonvent que
le monde n'avoil encores cogneu I'émolument et utilité qui est de porter
grande braguetle ; mais le temps lenr enseigneroil quelque jour, comme

(1) Astnue, Traité des maladies vénériennes, Edition de Louis, liv. 11, ch. VEII,
p. 183.

(2) Reproduite par Cananiss, Los indiscrélions de Uhistoire, 1, p. 100, Le tonnenu est
figuré dans Ambroise Paré.
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toutes choses ont éLé inventées en temps » (Pantagruel, liv. 11, ch. XV).

Le cappitaine des gens de pied a son bas de chausse gauche rabaissé
pour montrer sa jambe entourée d’une bande roulée 4 la partie inférieure
el formanl un croisé 4 la partie lalérale inlerne du mollet (fig. 1). Nous
trouvons une quanlilé de panse-
ments dans ces images el 4 nne
agsez grande échelle pour avoir
une idée nette des méthodes du
xvi® siécle. De plus le Ponrpoint
en donne une description bien dé-
laillée, toul a fail inléressanle :
« lesquelles gourmes, playes, ul-
cres, il faul couyrir, envelopper,
empoupeliner d'emplasires, d’oi-
gnements, de cataplasmes, d’huy-
les, de loiles cirées, de linges
simples et doubles, de pannes, de
blanchet eschardé et brisé, et les
Iyer de seinctures de hlanchel el
de compresses garnies de collon el
de laine 4 toul le suif... » el ail-
leurs, « les charpis, les lenles,
les esponges, les mouelles de
jone, de lyége, de boys pourris,
pour détiver et abolir Phomidité
des plaies ».

Dans le premier rang, le pre-
mier soldat a la main gauche en écharpe et sa chausse droite est fendue
pour laisser voir les tours de handes qui lui enveloppent le mollet. Le troi-
sieme soldat a la jambe droite enveloppée comme |'a le capilaine, el aussi
le troisitme soldal du Lroisitme rang (lig. 2).

Au dewriéme rang les figures sont couvertes d'emplitres losangiques ;
I'un des soldats s'appuie sur une polence ; ses denx jamhes sont pansées,
mais le dessin du Triumphe ne permel pas de voir exactement comment
son bras droil est soutenu par son biton emblématique plutot qu'il ne le
soulient ; son voisin a le bras en écharpe, la main toutd fait tombanle. Ce
sont eux que nous avons fait représenter en un fac-similé de I'estampe
de Blois heancoup mieux détaillée que les fignres de Triumphe (1). Re-

(1) Les dessins reproduils d'aprés V'original (g, 1,2, 4, 4) sonb dus i lobligeance de
M. Germain Debré.
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marquez le premier figurant qui entr’ouvre la bouche pour expirer « la
alaine courle, puanle, punaise », une bouche édentée, car on sail que la
syphilis (4 moins que ce ne soit le trailement) en fait, « les dents noires,
jaulnes, dorées, pourries, qui branslenl és machouéres, comme les loylles
de ung moulin & vent » (Le Pourpoint). Ces « lroys véreux combatants »
ont leur bonne part

Et sont plus rongneux que vieilz chieus.

Mais le troisiéme rang qui les raille n'a vien & leur envier.
Nous avons assez hon couraige

Se n’estoit que jambes nous faillent,
Et ses emplastrez au visage....

Ils onl en effet la face couverle d'emplastres; 'un d’eux a la jambe
entourée d'un double lour de bandes, et sur I’Estampe de Blois le nez du
deuxiéme est quelque peu effondré (fig. 3).

Le porte-enseigne a aussi des emplastres aux jambes el sa figure parail
déformée. Mais c'est dans ’estampe de Blois qu'il est particuliérement
intéressant. Il a, 4 n’en pas douler, le nez en lorgnette. Est-ceune repro-
ductlion au naturel ou un faux-nez de carnaval. (Vest assez difficile & dire :
comme on peunt le voir sur notre fac-similé (fig. &), quelques traits parais-

Fig, 3

sent figurer-soit des empldtres sur un nez effondré, soit des bandeleltes
deslinées 4 relenir un nez posliche. Nous préférons la premiére explica-
tion, car ne dil-il pas lui-méme
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Au puy d’Amours vray Porlenseigne
Je me puis dire en double sorte ;
Mon nez, ma joue en donne enseigne,
Aussi l'estendarl que je porte :

L d'ailleurs celle « bonne trongne » comme chante le quatriéme rang,
n'est-elle pas beaucoup mieux décrile que nous ne saurions le faire, et
surtout de facon plus piltoresque dans le Pourpoinl: « Les yeux leur
demeurent rouges el esraillez qui filent la cyre el sont de coulenr de 8le
de pyverl, de pied de canard et de bec de sygoigne, aussi le nez remu-
selé, raccourcy, pressé comme figue de vieulx cabas, oil a souvenl ung
esgoul comme une canelle a laver les mains, qui est en fagon de perluys
de flate d’Allemant, rond comme un poys. »

Fic. 4. — Le Portenseigne.

Le drapeaumérite une mention (fig.4); suivons ladescription héraldique
de Montaiglon. « 11 est chargé d’une croix cantonnée au premier d'un puils
el aux aulres quartiers de quatre flammes évidemment au naturel el (qui
représentent le feu sauvage. Peut-élre sont-ce de méme des flammes qui
terminent les hitons de la compagnie. » Dans l'estampe de Blois ces em-
blémes ne sont évidemment pas des lammes, mais plutot quelque plante
officinale caractéristique dont nous ne saurions deviner le nom (1).

(1) Ou bien peul-étre des glands. Sauval ne dit-il pas d'aprés Fernel & « Ce n'était
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Nous ajouterons que du puils sort un amour les yeux bandés el 'ure
tendu, allégorie facile & expliquer.On sait que Iamour est loujours aveugle,
mais les poursuyvants de la gorre de Rouen ont négligé a leur damne le
préceple :

Si vous voulez parler brayes nettes
Ne chevauchez point sans lunettes.

Dans I'estampe de Blois le quatriéme rany montre des emplitres, une
jambe pansée el un nez effondré. A n'en pas douter le personnage doil
avoir un de ces « palais, auquel souvent s’y forme le chancre qui fail ung
pertuis ou deux soulz les naseaux et les cartilages dudict palays, qui fonl
parler le patient en homme qui a huyé le loup en trompelle percée el
nasarder en haull boys de Poyctou » (Le Pourpoint). C'est ainsi que par-
lait le roi Francois 1¢* qui, s'il avaiteu la chance de conserver son fameux
nez, avait perdu sa luetle comme nous 'apprend Mézeray el parlail de fa-
con peu compréhensible. Dans I'image du Triumphe on voil & ce rang un
bandage spiral du bras et un autre de la jambe.

Au cinquiéme le premier soldat a le pied nu entouré d'un pansement

en spirale qui ne laisse libres que les orteils ; et son voisin a le bras en
écharpe ; la main lombanle

Les poursuyvans tours de malheurs,
Possedans comme lon peult veoir
Les benefices des doullenrs

sont & cheval, couverts de longues robes, mais rien dans la gravure ne laisse
deviner que

En poursuyvant le jen d'aymer

Qui au commencer semble doulx,

Mais & la fin ce n'est qu’amer ;

La prenve se peult veoir par nous,

La goulte aux jambes et genoux

Nous faict le Puy d’Amours comprendre,
Lecteurs, jeunes, vieulx, saiges et foulx,
Ainsi vous en puisse il prendre.

EL, nous savons par le Pourpoinct qu’a ces pauyres malades incapables

de marcher,« il faul y avoir...la petim mulle privée ne allant gue le pas. .

les grandes mouffles au Ileu de pnupls les robes & haut collel.., la fémi-
nine fourrée lasche...

qu’nlcéres sur eux et qu'on aurait pris pourdu gland & en juger par la gross.aur ella
couleur,., » (Antiquilés de Paris, 11I-X1V, p. 21).

»
o BV gy
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LA CHANCELLERIE,
N v !'-rf_-r’ 4l

|
i
La chancellerie, E.
Icy eft Ia chancellerie !
De ce triumphe magnificque,
Dront 1a vereufe feigneurie i
En a belle leGre autenticque: ',
Qui bien au long fon faict praticque :
Et veult a la fin regarder, i
11 trouuera par 1a replicque 1

Que heureux eft qui fén fcait garder,

LA FETE DES FOUS DU MUSEE DE BLOIS
(M. Trénel)

Masson & Cie, Editeurs
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Le scelleur quoiqu’il dise

Que mon état ne peut celer

ne nous montre dans I'une nil'autre gravure rien de caracléristique. Mais
il porte une sorte de longue spatule décorée de I'image du Puils, un de ces
penonceaux, dont parlent les Chevauchées de 'Asne. Monlaiglon suppese
que c'élail lason sceau fail en relief el frolté de craie qu’il appliquait par
plaisanterie — ou pour désigner i la malignité publique les vérolés sup-
posés — sur les assistants qu'il pouvail alleindre :

...Se aucun se celle
Ou est de noz biens recelleur,
De mon scel fault que je le scelle.

L'hypothése de Montlaiglon est, d’aprés ces vers, des plus plausible,
car on ne se faisail pas faute au bon lemps, de stigmaliser publiquement les
gens. Dans les Chevauchées de I'Asne (1) ot I'on lournait en ridicule les
maris batlus par leurs femmes les aulorilés devaient prendre des précau-
tions pour leur éviler celle avanie :

« Et depuys, la dicte Ghevauchée fut prolongée jusques au Lundy
quatriéme de novembre, pour la difficulté qui fut lors, pour obvier i
ce que les pauvres Martyrs, ayans esté en Lelle sorte battuz et mulillez par
leurs femmes, ne fussent nommez par noms el surnoms, comme de cous-
tume esl de faire audictes Chevaunchées. »

Les laquais sont bien lolis ; se trainant avec des béquilles en polences,
les jambes entourées de bandes en spirales ou croisées, ou couverts d'em-
platres, ils ménent péniblement I'dne de la Chancellerie (P1.XX1Y). Celui-
ci est « chargé d'un pelit étal ambulant a jour en formede gibet carré et au
cadre supérieur duquel sont suspendus divers objets, de petites polences,
peut-élre des bouls de parchemins avec des formules el des sonnetles pour
tinter en marchant. Cest a un pareil échafaudage que les vendeurs de
fausses reliques devaienl suspendre leurs chapelels » (Montaiglon).

Nous ne croyons pas qne linterprélation de Monlaiglon soit enliére-
ment exacte. Sur I'estampe de Blois, les plus grandes dimensions de
I'image permellent de mieux voir les délails: il y a bien une série de
polences ; mais ce que Montaiglon regarde comme des sonnelles nous pa-
rail étre de ces sachets curalifs qu’on employait alors, ou bien et plulot,
des ventouses ou de ces scarificateurs d’alors, a 18 roues (ranchantes
dont le dessinatear a figuré, semble-t-il, comme des goullelelles de sang

(1) Recueil fuict an vray de la Chevauchée de I'Asne, faicte en la ville de Lyon: Et
commencée le premier jour du moys de septembre mil cing cens solxante six : avee
tout l'ovdre tenu en icelle. A Lyon, par Guillaume Teslefort. Réimpression, B. D. .
Lyon, 1879 (Bornet). Edilée de nouveau par Scheuring. Lyon, 1862, in-8°, .

XXIV




186 J M. TRENEL

qui en tombent. Les scarifications étaienl Lrés employées, ainsi que ne
mangque pas de le dire le Pourpoint : ... « les nouels apérilifs, instractés
en 'orifice du longaon (1), aprés les seignées de hault el de bas, des lan-
celles, des venlouses, des sansues, aussi |'égouslt des scarifications... »

Le Chancelier ne se [ail remarquer que parles mauvais jeux de mols
qu’il débite. Mais le Souvenir amoureuz

Garny de boyles et spatulles

a en. effel une longue robe couverle de ces emblémes el il en Llient un
exemplaire en main ; ce sont les boiles aux « unganz doulx, frais, stupé-
faclifz, discalifz, reperlifz, dissolulifz, infrugatifz, allraclilz, consolida-
tifz, nutritifz, résolutifz, molificalifz el de douleurs sedatifz », dont nous
avons relevé plus haut le commencement de la liste interminable qu’en
donne le Pourpoint.

La Diette tient d'une main un objet oblong, ou, dans l'estampe de
Blois, sont marquées 3 petites rondelles, de I'aulre, une fiole & demi
pleine, Elle léve cetle fiole el parait 'examiner a la facon des Médecins
aux Urines (2). Nous retrouvons ces trois rondelles ou pilules représen-
tées dans une miniature de la Bibliothéque Nationale.

Viennent ensuile le Char de Vénus \rainé par des boucs, Volupté,
Cupido, les Larrons clandestins. Ceux-ci démolissent le Puits d'amour.

A propos da Puits d’amour, Montaiglon remarque que le mol est or-
thographié Puy el viendrait alors de Podiwm comme dans le lerme géogra-
phique (Puy-de-Dome), el signifierail saillie, mamelon. On voit que le
fond de son idée, qu'il hésile exprimer, est que lemol a lesens de Mons
Veneris. Or dans la gravure de Blois, I'orthographe est bien Pays, ce qui
esl mieux en rapporl avec les armoiries du drapeau et la scéne des lar~
rons. Rappelans d'autre part que jusque sous Francois I'* le mot Puy a
désigné des confréries littéraires (le Puy de Dieppe par exemple d'aprés
Pelit de Julleville).

Le Seigneur du puy d’amour tient en main un bouquet de flears. I est
trainé par deux femmes, sans doule en costume professionnel.Le bouquet
est évidemment symbolique ; il sort de semblables fleurs du puy d’amour,
démoli par les larrons clandestins, et la Volupté de I'édition du Pour-
point d'Adam Lotrian, antérieure au Triumphe, porte une gerbe iden-
tiqgue. Nous n'avons pu reconnaitre quelle fleur, médicinale évidem-
ment, est la représentée. Le Pourpoincl cile mainles espdces, la bour-

(1) « Longano et longanon, c'est, en lalin, l¢ nom du gros intestin » (Montaiglon),

(2) H. Mgeice, Les Urologues.Archives générales de médecine, mai-juin 1000 ; fe Mal
d'Amour. Neuvelle lconographie, 1807, 4 & & ; Ch. Nicouue, Les Urologues normands,
Revue médicale de Normandie et La Médecine et 1'Art en Normandie, 1903, Rouen,
Lestringant.
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 {Commeon peult veoir)acoufire pauureméts
~ Garde toy bien d’en eftre , fy es fage, '
8y aiamais ne veux fouffrir tourment;
‘Car ceulx, a qui ofte l'entendement
Venus linfecte, & les reduict aelle,
Comunement font de noftre fequelle,
~ Bubmiz a mal, & priuez de plaifir:
Parquoy ne doibz fuyure Deefle telle,
8y de fain viure as vouloir, & defir.

LA FETE DES FOUS DU MUSEE DE BLOIS
(M. Trénel).

Masson & Cie, Editeurs.
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rache, violelle, civelte, et parle méme d'un bouquet « de mesnues
pensées enlrelardé de soulcy et garny de passerage », mais ceci n'a rien
de médical et n'est qu'une série de Lrés faibles jenx de mols (1).

Un mol des Refondeurs (2) et des Faisenrs de nouveaw cuyr (ui ne
nous paraissent pas étre comme le veul Monlaiglon, des médecins,mais des
étuveurs el masseurs 4 en juger par les couplels qu’ils débitent.Dailleurs
pendant longlemps les soins aux syphililiques furent abandonnés aux
chirurgiens et barbiers ; bien des médecins considéraient cela comme au-
dessous de leur dignité. Les relevés fails par Le Pileur dans les regisires
d’Avignon el de Besangon le montrent bien (3). C'estsans doule en raison
du mépris ot étaient lenus ceux qui faisaient métier de soigner les syphi-
litiques qu'Epistemon revenant des enfers dit y avoir vu, entre aulres
morls déchus de leurs grandeurs (errestres, « le pape Sixle, gresseur de
vérole » (Pantagruel, L. 11, Ch. XXX).

Le Char dz Dame Vérolle bien gorgiase est lrainé par deux personnages
aux jambes entourées de bandages. Le Pourpoint donne pour la vérole
une liste de synonymes qui n’ont point cours en clinique (4) el dont un
petit nombre se (rouvent anssi dans Rabelais.

Dans les Bagages (Pl. XXV) abondent les nez effondrés, les jambes ban-
dées (remarquer le deuxidme personnage portant un croisé du genou), les
pansements de l&te, minerves, croisés de I'eeil. Tous les personnages sont
béquillards, couverts d’emplitres sur la face,les bras, la poilrine, les jam=
bes.liest regrettableque Ia figure de I'enfant porté avec sa mére sur un dne
soit peu distincte, il edt é1é intéressant de voir dés cette époque la repré=
senlation d’une syphilis héréditaire. La mére est couverle d'emplilres, a
un bras amaigri et bandé porté en écharpe, le pied pansé aussi. Il est bien
ficheux que cette planche qui montre un si grand nombre de figures
n'exisle pas & Blois; le fini de I'estampe el son grand formal en auraient
fait un document médlca] des plus précienx.

*
+ ¥

Comme le Triumphe, I'estampe de Blois date de la troisitme période

(1) Les plantes dontil est parlé ca el la dans le Pourpoint sont: bourrache, cinna-
mone, bryone, fenouil, gayac, salsepareille, girofle, rue, laurier, moutarde, passerage,
pensée, plantain, poirée, romarin, slaphisaigre, sureau. Il n’y a a retenir que la sal-
separeille et le gayac. C'esl de gayac qu'est fait ¢ sommier des orgues de [a Reine
de Quinte-Essence dont elle s'accompagne en chantant ses chansons qui guérissent
toutes les maladies. .

(2) Rabelais emploie, avec un jeu de mot plaisant, le terme de « femme refondue »..
Pantagruel, L. V. Ch. XXI.

(3) Le Pievr, La Prostitution du XI1I*au XVII* sidele (Bibl. de la Facullé de mé-
decine, 60.818).

(4) Ausent, dans son arlicle Sur quelques vieilles eapressions sur la vérole (France,
médicale, 1908, p. 306) n'en parle pas; non plus que la Chronique médicale (passim),
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de 1a maladie, suivant la division hislorique qu'en a donnée Astrue (1) ;
« celte période s'étend de 1526 a 1540 el est marquée par un certain
adoucissement de la maladie ». On a eu trds grand peur, mais maintenant
on se reprend quelque peu ; on la chanle comme Jean Droyn d"Amiens (2),
comme Fracaslor, Jean Lemaire et tant d’aulres ; on peul bien s'en mo-
quer et en faire la mascarade,

Celle alténuation de la vérole alfirmée par Fracastor n’élail pas une
illusion comme ’éerit Chéreau. La maladie a suivi la loi générale de lou-
tes les maladies infectieuses, quille & présenler des recrudescences.
Remarquons en passanl que le Triumphe (1539) est contemporain du
poéme de Fracastor (1530).

Il n'y a pas lieu de s'élonner que la béquille soit 'embléme le plus im-
portaut du Triumphe. Les malades sont bien alfaiblis, mais de plus, il est
d’hier ce symptome nouveau, le bubon décrit par Nicolas Massa (1532) et
dont Antoine Lecoq nous apprend qu'on I'appelle poulain (Panurge dit:
" poulains grenés. Pantagruel, 1. V, ch. XXX), parce que cenx qui en sont
attaqués marchenl en écartant les jambes comme s'ils élajent & clieval
aussi plus d'un a besoin de héquille pour s'aider, et est obligé de porler
« chansses de mariniers, larges el fendues par devanl »; « des chaussesd la
mariniére pour mieux soulager les rognons », dit aussi Rabelais.

La plupart des figures ont une expression doulonreuse : « ils tordent la
gueule », comme Panurge « contrefaisant ceux qui ont en la vérole » ; il
n'y a pas lien des’en élonner: « On voil depuis environ vingt ans, dit
Fracastor, moins de pustules et plus de lumeurs gommeuses, tout au con-
traire des premiéres années. Les pustules, lorsqa’il en parail, sont plas
séches, el les douleurs, lorsqu’il en survient, plus cruelles. »

Nous ne nous étonnerons pas de I'importance donnée  la goutte dont
Ie nom revient continuellement el qui figuve en bon rang dans le covtége.

Nous renconlrons dans Rabelais trace de ce rapprochement que 1'on fai-
sait de son lemps de la goulle et de la syphilis. Dans le réperloire des li-
vres que Panlagruel trouve dans la magnifique librairie de Saint-Viclor
(Pantagruel, 1. II, ch. VII), en bonne place, bien avanl d’aulres ouvrages
médicaux,comme le Cacatorium medicorum,le Campi eclysteriorum par S.
C., le Baisecul de chirurgie, le Tirepet des Apothicaires, entre les Péla-

(1) Rappelons cette curieuse division en quatre périodes sans doule bien artificielles,
" Période de 14954 1514 @ Description de l'ensemble des symplémes ,

2* Période, 1514-1526 : Apparilion des exostoses el de la carie des os et des yerrues ou
. Ppoireaux des parlies génitales,

3¢ Période, 1526-1540 : Adoucissement de la maladie, chule des poils, bubon.

4* Période, 1540-1550 : Description de la gonorrhée.

5* et 6* périodes,1610 : Tinlement des oreilles et descriplion des vésicules cristallines.
(2) Yoir sa ballade (1512) dans l'article du bibliophile Jicob, p. 809,
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rades des bullistes, copistes, scripleurs, abbrévialeurs, référendaires et
dataives, compilés par Régis et les Maneries ramonandi fournellos, par
M. Eccium, il cite "Almanach perpétuel pour les goulteux ét vérolés,
malheareusement sans nom d'autenr. Mais sans doute, en beau joueur,
Rabelais, auteur de nombreux almanachs (1) se mogue ici de lui-méme,
Ailleurs, il accorde aux syphilitiques ce qu'on ne considére plus que com-
me Papanage des rhumatisants, l'influence des conditions atmoesphériques
sur leurs douleurs: « EL ainsi comme vous, vérolés, de loin 4 vos jam-
bes ischiatiques el 4 vos omoplales sentez la venue des pluyes, des vents,
du serain, loul changement de lemps » (Pantagruel, 1. V, ch. IX). Enfin
il alfuble les goutteux des mémes épitheétes et les place au méme rang
que les vérolés, car il met sous leur invocation, de méme sorte, son tiers
livre au début de son prologue : « Bonnes gens, beuveurs trds illustres, et
vous goulleux si précieux... »

Le Pourpoint mel aussi au compte de la vérole les « goultes nouées ».
« Aussi, ne fault laisser les douleurs, les enflures des mains ‘et des piedz
dont il faut avoyr ballons & pommelles el 4 polances. »

Malgré I'autorité de Rabelais, nous croyonsqu'il ne s'agil pas la de sy-
philis. Si pour quelques-uns de nos poursuyvants, comme par exemple
ceux que Germain Debré a copiés pour nous avec une absolue fidélité sur
I"Estampe de Blois, on peut admeltre qu’il s’azil peat-étre de monoplé-
gies ou d'hémiplégies syphilitiques, nous ne voyons pastrés hien &
quelle lésion spécifique on peut allribuer ces bras en écharpe et ces dé-
marches pénibles ; le rhumatisme syphililique si rare, aurait-il éé plus
fréquent an xvi® sigcle ? Les douleurs ostéocopes suffisent-elles pour
justifier cette abondance de béquilles, nous ne le croyons pas, ‘quoi-
qu'ellés fassent bien connues.

Les ungs sont pris a la nasselle,
Les autres par le tibia.

Nous ne croyons pas non plus que ce soient elles qui rendent

Podagres et emmantelez,
La potence en la main contrite.

Pour les pansements de la main, il ne peut guére s'agir d'onyizs bien
que souvent soient « les ongles rompus, fendus, retirez, racoourcis, noirs
el gris el lennez », ni de psoriasis palmaire qu'en peul reconnailre dans
la description du Pourpoint« La grille, la broche chaude et le farcin entre
les doygls €t au creux des mains,dont elles sont dures et esperses,raboteéu-

(1) Sauf la Panlagruéline Prognostication on n'a que des [ragments ou ‘des titres:
mais on supp ose que la série s'en élendaitde 1533 a 1550 (L. Moland),
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ses el farcineuses el rudes comme la pean d'ung chien marin, en coulleur
et forme de la pelure d’un vieil formage. »

Les malades passés & I'éluve sous I'archet étaient aussi loujours bien
épuisés ; mais cela n’explique pas tous ces éclopés. Nous croyons qu’il
s'agit plutot d’arthrites blennorragiques.

La chaude-pisse parail avoir pris une virulence exiréme i I'époque.
Si parmi les auleurs du temps quelques-uns comme Béthencourl, Vigo
avaient reconnu que la blennorragie soit une maladie sui generis, la plu-
part & la suite de Bernard Tomilan, n’y voyaient qu’un symplome de la
vérole, el plus lard Ambroise Paré lui-méme, si judicieux, aprésavoir hé-
silésemble-L-il, s'élait ratlaché & cetle théorie (1). Sydenham la regardait
comme « une espéce d'issue par ol le virus cherche & s’échapper ».

Le rhumatisme blennorragique a di étre extrémement fréquent; on
sait combien ces arthrites sont douloureuses. L’auteur du Pourpoint le
savait bien: « car quant le souvenir leur vient, il leur fait lorlre la
gueulle, rechigner, maugréer, despiler, jurer, blasphémer, se donner au
diable. » Leur localisation fréquente au poignet, au genou, au cou-de-
pied explique d’une facon trés salisfaisante la plupart de nos images.

Notons que le Pourpoint distingue les goutes froydes et les goules
chauldes, et ailleurs des goulles nouées. Il connait méme la talalgie.

Mille malheurs meschans en sont venus,
Desquelz font foy et ample tesmoignage,
Goutle és tallons et boutlons au visage.

Celte derniére est en général gonococcique ; les goultles chaudes le sont
sans doule aussi ; il est probable que les goutles froidesse rapportent pla-
tot 4 des arthrites tuberculenses, froides en effet, et les goultes nouées au
rhumatisme chronique. On a la un exemple de la confusion exiréme qui
existait alors,

Quant aux empldlres el aux aulres pansemenls, & eux sappliquent
trés bien les vers de Jean Lemaire (2) :

Mais en la fin, quand le venin feust meur,
Il leur naissait de gros boutons, sans fleur,
Si trés hydeux, si laidz el i enormes,
Qu'on ne vitoncques visages si difformes
N'onc ne receut si trés mortelle injure
Nature humaine en sa belle figure.

(1) Toute I'histoire de la blennorragie esl a lire dans 'excellente Thése de Roucay-
rol (Paris, 1907-1908) qui est pleine d'enseignements (Trés imporlante bibliographie).
Voir aussi Wickensuemen, La médecine el les médecing en France & U'époque de la Re-
haissance, Paris 1906. \

(2) Jeax Lemaine, Premier canle envers (T.e Triumphe).
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Au frone, au col, au menton et au nez
Onc ne vit tant de gens houlonnez,

Et, qui pis est de ce venin nuysible,
Par sa malice ocenlte et invisible

Allait chercher les veines et artéres

El lenr causail si eslranges misléres,
Dangier, donleur de passion et goulte,
Qu’on n’y sgavoit reméde, somme toule,
FFors de crier, souspirer, lamen ter,
Plourer et plaindre et mort se soulaiter
Ne ne sceat oncques lui bailler propre nom
Nul médecin, tant eust-il de renom.

-

Force nous a été tout au long de notre article de maltiplier les cilations
el nous n'avons guére [ail qu'un travail de marquellerie; mais, pour
lerminer nous ne saurions manquer de donner comme derniére citalion
le rondeau (rés joliment troussé de I'auteur du Pourpoint, et qu'il aurait
pu dédier aux avariés passés, présents el fulurs.

A cing cens dyables [a vérolle

Et I'ord vaisseau of je la prins !

Je n'ay dent qui ne branle ou crolle,
A cinq cens dyables la vérolle !

La goulle si me rompt el rolle

Et suis d'ulcéres tout esprins.

A cing cens dyables la vérolle

Et I'ord vaissean o je la prins.

Le géranl : P. Boucugz.

Imp. J. Thevenot, Saint-Dizier (Haute-Marne),



SOCIETE DE NEUROLOGIE DE PARIS
(Seance du 6 avril 1911).

HEMORRAGIE CEREBRALE RECENTE
A FOYERS MULTIPLES

PAR

A. SOUQUES.

L'hémorragie du cervean est généralement unique. Il esl rare d'en
rencontrer deux foyers et loul & fait exceplionnel d’en trouver davanlage.
Je ne pavle pas ici de foyers hémorragiques d’dge différent. On trouve
assezsouvenl, en effel, une hémorragie récenle coexislant avec un ou
deux foyers ocreux, visiblement anciens. Je veux seulement parler de
foyers récenls et contemporains. Par contemporains, je n’entends pas ap-
parus au méme moment ; j'enlends apparus a la méme époque, ¢'esl-a-dire
i quelques jours ou quelques semaines de distance, sans offrir de Lrails
différentiels qui permettent de les distinguer chronaloglquemenl en un
mol paraissant du méme dge.

Yai eu I'occasion d’en observer deux cas dont Ihisloire clinique est
obscure el présente des lacunes. Ce sonl des curiosités, des Lrouvailles
d’aulopsie. En voici le résumé :

Osservarioy I (Pl. XXVI).

Cor..., 6% avs, journalier, entre bien portant le 20 mars 1909, & I'hospice
d'Ivry.

Trois semaines plus tard, le 10 avril, il est brusquement pris, pendant la
nuit, d'ane crise convulsive qui le fait conduire & linfirmerie. Examiné a
6 heares du soir, il est immobile, les yeux onverts, dans un demi-sommeil, et
ne répond pas aux questions posées. La tdte est forlement penchée sur
I'épaule gauche el les yeux en déviation extréme vers la droite, avec de petites
secousses de nystagmus, trés rapides, Les membres inférienrs sont raides,
surtont le droit, les réflexes rotuliens vifs et égaux des deux cdtés ; iln'y
a pas de Lrépidation épileptoide, Le réflexe culané plantaire se fait, & gauche,
en flexion avec des mouvements de défense ; a droite, mouvement de défense
avec, par moments, extension de tous les orteils difficile & différencier de I'en-
semble des mouvements de défense, si bien que le signe de Babinski parait

doulenx. La contracture est trés marquée dans les denx membres inférieurs.
X1y . 13
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La sensibilité n'est pas abolie : le:malade retire les jambes quand on les pigue
mais retire moins la droite que la ganche. ]

Aux membres supérieurs, la contracture est plus marquée & gauche qu'd
droite et les réflexes lendineux paraissent normaux. Le malade éléve cons-
tamment le membre gauche en dirigeant sa main vers la partie droite du
champ visuel, comme pour saisir un objet placé en haut et & droite.

Il 0’y a pas de paralysie faciale apparente ; on ne peut faire tirer la langue
an malade,

Pendant I'examen, il présente d plusienrs reprises des contractions grima-
cantes dans la partie droite du visage ; en méme temps, le membre supérieur
droit ¢’agite d’'une fagon non rythmique. Le membre inférieur, découvert dés
le début de la crise, ne participe pas aux phénoménes jacksonniens.

Le malade perd ses urines. La température est 4 38 et le pouls & 96. 1l n'y
a rien dn colé des poumons.

11 april. — Dans la nuit, dit le veilleur, il a eu des crises convulsives dans
lesquelles la face el le membre supérieur, du c6té droit, auraient seuls été
agités. E

Le malade est dans le méme état de demi-sommeil, ne répondant pas aux
questions. La téte n'est plus inclinée sur I'épaule gauche, comme hier soir,
mais le visage regarde & droite et les yeux sont déviés & droite avec petites
secousses de nystagmus transversal. Pupilles égales et réagissant bien 4 la
lumiére, Le coté droit du corps est fortement conbracturé ; les réflexes rotu-
liens sont égaux, mais la contracture diminue l'amplitude de celui du c6té
droit. Pas de clonus, pas de signe de Babinski. Pendant l'examen on note
encore uelques secousses dans le cOté droit de la face et dans le bras corres-
pondant. La main gauche s’éléve comme hier et se divige vers la droite.

Une ponction lombaire montre nn liquide clair, hypertendn, avec lencoey-
tose abondante et polynucléose prédominante. Température: 390.

12 april, — 1l n’y a plus de mouvemeants convulsifs. Rien & la face. Pas de
déviation conjuguéde de la téte et des yeux, pas de nystagmus.

L'liémiparésie droile est nelte : les membres de ce coté retombent lourde-
ment sur le lit ; il n’en est pas ainsi 4 gauche. Il y a encore un cerlain degré
de contraclure, & droite. L'excitation de la planle du pied provoque le retrait
du membre, & gauche ; 4 droite, ce retrait reste faible, 2 cause de la contrac-
ture. A ganche, flexion trés nette des orteils ; & droite, pas d’extension, mais
assez souvent immobilité, le plus souvent (lexion légare. Les réflexes rotuliens
paraissent égaux des deux cotés. Dans les urines, grande quantité d’albumine.

Le malade est toujours dans le demi-sommeil, ne répondant pas aux ques-
tions posées et n'exécutant aucun des ordres simples qui lui sont donnés.

A 11 h. 1/2, nouvelle crise convulsive dans le membre supérieur droit ; pas
de secousses au membre inférienr qui est seulement raidi. Da nouveau, la téte
s'incline sur I'épaule gauche, la face regardant A droite ot les yeux se déviant
de ce coté. Pas de monvements convulsifs dans les muscles de la face. La main
gauche se dirige tonjours vers la droite, comme & la recherche d'un objet ima--
ginaire. Température 37°5, ce matin.
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13 avril. — Il y a chez le malade une raideur généralisée trés prononcée
(membres supérieurs et inférieurs, nuque, trismus invincible). Pas de signe
de Kernig, pas de Babinski, pas de photophobie.

Le malade est sorti de sa torpeur; il ne présente plus de déviations de la
téte ni des yeux. Il prononce quelques phrases: « Vous étes bien gentil, je
vous remercie heaucoup. »

Températare 36°9, pouls 80. Le malade a été & la selle pour la premiére fois
depuis son entrée & l'infirmerie. Il n’a pas eu de vomissements.

21 avril. — Depuis quelques jours que le malade est sorti de la torpeur, il
est gitenx et parait trés alTaibli intellectuellement.

On voit au nivean du membre supérieur droit des secousses assez lentes (70
a 80 a la minote) qui aménent un léger déplacement des doigts et de I'avant-
bras. Quelquefois deux ou trois secousses se succédent rapidement, puis le
rythme redevient régulier et plus lent. Rien & la face ni au membre inférienr.
Le malade a une espéce de stéréolypie : si on lui Iéve le bras ou la main, il
répéte ce mouvement trente fois, quarante fois de suite, et méme davantage.

30 avril. — 1l quitte I'infirmerie, la température étant redevenue normale
depuis le 13 avril, avec une petite et courte poussée le 20 avril au soir (38°5).

1 qoiit 1909. — Le malade est ramené & 'infirmerie, aprés avoir présenté
dans sa salle des convulsions. Il est dans le coma complet, sans déviation de la
téte. [l y a hémiplégie gauche, avec réflexe rotulien exagéré et Babinski posi-
lif de ce cOté. A droite les réflexes sont normaux.

2. — Coma moins profond ; mémes signes d'hémiplégie gauche.

3. — Le malade présente dans le membre supérieur droit des mouvements
convulsifs déplagant les divers segments du membre. Ces mouvements persis-
tent toute la matinée puis disparaissent. Dans I'aprés-midi, nouvelles convul-
sions dans le membre supériear droit. Rien 4 la face ni au membre inférieur. Le
coma est absolu.

4. — Le malade meurt & 11 heures du matin, sans avoir présenté d'autres
phénoménes convulsifs.

La température avait atteint 38, le 2; 39*’ le 3 aott ; le 4 aout, avant
Ia mort, elle élait & 39°.

Autopsie. — L'autopsie n'a porté que sur le sysiéme nerveux cenfral. Pas
de sang dans le crine. Il y a sur I'hémisphére droit trois petites hémorragies
méningées, sous-arachnoidiennes, trés circonscrites, indépendantes I'une de
I'autre et sur I'hémisphére gauche une hémorragie méningée, sous-arachnoi-
dienne, diffuse, occupant la majeure partie de la face externe, c’est-d-dire le
lobe temporal et les régions adjacentes des lobes frontal, pariétal el occipital.

En outre, il existe dans I'un et I'autre hémisphéres du cerveau de nombreux
foyers d’hémorragie contemporains, que les coupes horizontales permettent de
bien apercevoir.

Dans I'hémisphere droit, une coupe horizontale passant au-dessous du
genou et du bec du corps calleux montre une petite hémorragie dans la région
pariétale postérieure. Une couped un centimétre au-dessous fait voir quatre
foyers distinets : un dans la capsule interne,un plus volumineux situé en arriére
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de celui-ci el deux dans la région occipitale (P1l. XXVI, I).Une coupe passant i un
cenlimélre au-dessus de la p:ecudenle révéle un foyer d'hémorragie trés ancien;
joune ocre (région frontale) et quatve foyers récents dontl'un est le prolon-
gement du plus volumineux des foyers sous-jacents el dont les trois aulres son!
nouveaux : |'un, antérieur, en plein centre ovale, et les deux antres postérieurs
(Pl. XXVI, II). Enfin une coupe passant au-dessus de la précédente, & un cen-
timétre environ; montre un second foyer ocreux d’ancienne hémorragie et trois
foyers récents de petit volume (lentille) indépendants des foyers du plan sous-
jacent.

Dans I'hémisphére gauche, sur une coupe horizonlale faite au-dessous du
genou el du bee du corps calleux, on reléve nne petite hémorragie récente au
niveau de la substance blanche du lobe occipital. Une coupe rasant le bord su-
périeur du corps calleux montre cing petits foyers récents d'hémorragie. Enfin
une coupe passant i un centimétre au-dessus fait voir un foyer ocreuxd’ancienne
hémorragie et deux foyers récents hémorragiques du volume d'un pelil pois
dans la partie moyenne du centre ovale.

1l faut noter qu'on ne voitaucune communicalion entre les I'uyc-rs hémor-
ragiques intra-hémisphériques el les hémorragies méningées sous-arachnoi-
diennes, ni daus I'un ni dans Pantre hémisphére. Ces foyers ne communiquent
pas davantage avec les ventricules. Ils sidgent tous dans la subsiance blanche
des hémisphéres et beaucoup sont sous-corticanx.

Au niveau du cervelet (Pl XXVI, 1II), une coupe transversale décele Lrois
foyers récents : Pun volumineux dans I'hémisphére droit el deux lout petils daus
I'hémisphére gauche. 1l y a, en outre, dans ce dernier hémisphére une hémor-
ragie méningée sous-arachnoidienne, circonserite el toul i fuit indépendante
des foyers intra-hémisphériques.

Enfin, sur la face postérieure de la moelle, il existe une hémorragie sous-
arachnoidienne, née sur place, occupant la moitié inféricure de la région dor-
sale et la partie voisine de la région lombaire. Les région cervico-dorsale el
lombo-sacrée sont indemnes. Pas de foyer intra-médullaire.

Athérome trés notable des artéres de I'hexagone de Willis, el assez nom-
breuses petites lacunes dans les noyaux centraux des deax hémispheres.

Opservariox 1T (Pl XXVII et XXVILI).

Deman.., 68 ans, jardinier, admis depuis trois ans & ['hospice d’lvry,
élait depnis cette époque giteux et ne bougeait pas de son lit. 1l remuait bien
ses membres et parlait facilement. 1l est conduit & l'infirmerie, le 3 juin 1910,
parce qu'il ne mange plus et a des étouffements,

On le trouve couché dans son lit, ne faisanl aucun mouvement spontang,
plongé dans un demi-coma dont il ne sort qu'en entr'ouvrant les yeux, quand
on s'approche de son lit ou quand lorsqu’on I'interroge,pour y retomber aussitot
aprés. 1l ne répond, du reste, que par monosyllabes a quelques questions qu’il
comprend avec peine.

La motilité n'est pas abolie. 1l essoie de faire les mouvements qu'on lui or-
donune, mais ces mouvements sont incomplets et trés lents. Quand il entr'ouvre
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les yeux, ceux-ci ont une direction  peu prés fixe, regardant toujours en haut,
et les paupiéres restent sans clignement. Si on lui parle, il regarde son inter-
locuteur d’un regard inexpressif.

La sensibilité n’est pas abolie : le malade réagit quand on le pince.

La face est pale et maigre ; il n'y a d’cedéme nulle part.

En plus de ce demi-coma, ce qui frappe chez cet homme, ¢’est un rythme trés
net de Cheyne-Stokes, avec pauses respiratoires de 25 4 30 secondes. Une
saignée de 400 grammes, [aite trois jours aprés son entrée, a fait disparaitre
ce rythme pendant quelques heures senlement, mais une ponction lombaire et
une nouvelle saignée, faites plus tard, n’ont eu ancune aclion sur cette dyspuée.

L’examen somatique montre qu’il n’y a chez ce malade ni paralysie ni con-
tracture proprement dites. Rien de net a la face. [l remue également les mem-
bres des deux colés el serre assez fortement le dynamométre. Les réflexes ten-
dineux rotuliens,achilléens,olécriniens paraissent un peu plus brasques et plus
forts & droite qu'd gauche. Les réflexes abdominanx existent, et le signe de
Babinski est impossible & affirmer en raison des mouvements de défense fails
par cet homme.

Incontinence des sphincters et commencement d'eschare & la région sacrée,

Le ceur est gros, le deuxidme bruit vibrant, clagqué, donnant presque la
sensation d'nn souffle ; le pouls régulier a 72 ; les arléres trds dures, la pres-
sion artérielle exagérée (21 au Potain), les urines claires ot albuminenses, Pas
de brait de galop. Pas d'aedémes. :

Deux ponctions lombaives, pratiguées le 11 et le 13 juin,montrent un liquide
clair, sans éléments cellulaires, sans hypertension.

Le malade reste pendant prés de Lrois mois & U'infirmerie, sans présenter de
modilicationsappréciables (le Cheyne-Stokes 4 [a longue était moins net). Enaont,
la somnolence angmente peu i peu. Puis le cornr faiblit, le pouls devient rapide,
irrégulier, inégal, la respiration fréquente et embarrassée. Et le malade meurt,
la 18 aott 1910, sans mdéme, sans fievre ni hypothermie.

Autopsie. — Le ceeur est volumineux ; son hypertrophie porte surtout sur
le ventricule ganche. Les reins sont pelils, granuleux, avee petits kystes & la
surface ; leur décorticution est diflficile. Sur une coupe, la substance corticale
est trés réduite.

Le cerveau ne présente aucune lésion appréciable & sa surface ; il n’y a pas
d'hémorragie sous-arachnoidienne, sauf en un point du pole frontal ol il en
existe un petit foyer communiquant avec un foyer intra-hémisphérique. Mais
dans I'intérienr des hémisphéresion constate un grand nombre de foyers hémor-
ragiques récents, Une coupe vertico-transversale, & 3 centimeétres en arridre du
pole frontal, montre un foyer volumineux (volume d'une grosse noix) détrai-
sant la substance blanche de la premigre frontale (P1. XX VII, IV) depuis I'écorce
jusqu'au ventricule latéral et fusant en avantsous I'arachnoide pour former la
petite hémorrag.e méningée dont il vient d'étre question. Sur une coupe, pas-
sont a 3 centimeélres en arriére de la précédente, on note la limite postérieure
de ce foyer. Sur cetle méme coupe, on apercoit quatre pelits foyers du volume
d'une lentille (denx dans chaque hémisphére). L'un occupe le pole temporal.
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Une coupe passant par les tubercules mamillaires (Pl. XXVII, V) montre
deux foyers du volume d'une noisette: I'un dans la région pariétale inféro-
externe, l'autre dans le noyau lenticulaire de "’hémisphére droit.Sur une coupe
passant par la protubérauce apparait un gros foyer intra-pontique, que I'on
retrouve diminué de volume, sur un plan situé & 2 centimétres en arriére, en
méme temps que se montre un nouveaun foyer, situé dans la substance blanche
du lobe temporal (Pl. XXVII, VI). Enfin la figure VII montre de nouveaux
foyers dans la substance blanche de la partie postérieure du lobe pariétal droit.

Il existe de nombreuses petites lacunes dans les noyaux gris centraux, Pas
d’athérome des gros vaisseaux da la base.

Dans ces deux observations I'hémorragie est remarquable par le nom-
bre de ses foyers. Dans la premigre, on peul en compter 28 récents (et
3 anciens) occupant le névraxe : les hémisphéres cérébraux, le cervelet,
les espaces sous-arachnoidiens de I'encéphale et de la moelle. Dans la
seconde, on en reléve 11. Dans I'un comme dans I'aulre cas, c’est un
nombre minimum : les coupes ayanl élé assez espacées, plusieurs foyers
onl pu passer inapercus; d’autre part, il n'a pas é1é tenu comple de cer-
tains d’entre enx ayant les dimensions d'une (&te d'épingle.

Leur volume est trés variable: il va d'une grosse noix & un pois. Il esl
généralement petit, et cela explique pourquoi la plupart d’enlre eux ne
ne sont manifesiés par auncun signe clinique appréciable et ont permis
une longue survie.

Comme siége, ces foyers occupent la substance blanche ; la plupart
sont immédiatement sous-corlicaux et ont cependant peu de tendance a
envahir les espaces sous-arachnoidiens.

L’histoire clinique est trés obscure. Le diagnostic n’a pas été fait :
dans le second cas on a pensé & de I'urémie, dans le premier & un simple
foyer de ramollissement cérébral ou d’hémorragie méningée. Il faul
bien dire que rien ne pouvail faire soupgonner ces foyers hémorragiques
disséminés. Ces deux malades onl présenlé, comme trait commun,la longue
évolution quia duré ici plusde trois mois et la prés de quatre. 1ls élaient
['un certainement et 'autre probablement brightiques. El c'est 14 une no-
tion de premiére importance, élant donnée la fréquence de I'hémorragie
cérébrale dans le mal de Bright. Des lésions vasculaires (rés disséminées,
porlant sur des artérioles de toul petil calibre, el une hypertension arlé-
rielle permanenle paraissent les conditions principales de ces hémorragies
A foyers multiples el contemporains.



TUMEUR OBLITERANT L’AQUEDUC DE SYLVIUS
HYDROCEPHALIE VENTRICULAIRE

PAR
L. ALQUIER et B. KLARFELD.

On admet généralement que I'oblitération de 'aqueduc de Sylvius suffit
pour délerminer I'hydrocéphalie de 3 premiers ventricules cérébranx, mais
les fails probants sont encore peu nombreux. Le hasard des aulopsies nous
a mis en présence de deux petiles tumeurs dont [a comparaison semble bien
significalive 4 cet égard : toules deux mesurent environ 1 centimélre de
diametre, et occupent la partie inférieure des pédoncules cérébraux, dans
la région de la calotle, mais I'une située laléralement, respecte I'aquedauc,
el ne détermine ni hydrocéphalie ventriculaire, ni cliniquement, le syn-
drome d’hypertension inlra-crinienne ; au conlraire, la 22 située sur la
ligne médiane, semble obturer I'aqueduc : les trois premiers venlricules
sonl fortement distendus, la malade avail présenté le syndrome d’hyper-
lension intra-crinienne.

Voici, plus en détail, les denx observations.

OpservaTion 1.

Femme admise & la Salpétriére, a l'ige de 29 ans, pour dounleurs rhumatoi«
des sans déformations articulaires. 20 ans plus tard, a I'age de 49 ans, elle
vint mourir 4 Pinfirmerie, d’une crise d’asystolie avec dyspuée, cyanose, gros
edéme des membres inférienrs, stase pulmonaire ; I'auscaltation révélait une
grosse insullisance mitrale. Au 6¢jour de 'admission & l'infirmerie, elle fit une
hémiplégie droile compléte, bras, jambe, face, avec hypoesthésie de toute la
moilié du corps, orteil indilférent, sans exagéralion nette des réflexes tendineusx.
Enfin, la malade semblait atteinte d'aphasie, ne pouvant articuler que les mots
« docteur « et « médecin » quoique semblant bien comprendre ce qu'on lui di-
sait, et exécutant les ordres qu'on lui donnait : tirer la langue, mettre 'index
gauche sur le nez.

Le lendemain, apparition hrusque,a I'aine droite, aux genoox et & 'abdomen,
d’une éraption purpuriforme & vésicules confluentes, devenues presque aussi-
tot crotttenses. Mort deux jours plus tard.

Cette femme avait, en outre, une atrophie des membres supérienr et inférieur
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gaunches, dont tous les segments présentaient, 4 I'antopsie, une diminution de
volume d'un tiers an moins, en comparant avec leurs homologues ; pied gauche
e varus équin. D'aprés les renseignements que donnait la malade, celle atro-
phie serait survenue & I'ige de 3 ans, les quatre membres auraient élé paraly-
sés, an début.

Aucun symptdme ne permellait de penser 4 une tumeur cérébrale.

L'autopsie, pratiquée par nous-mémes, donna les résultals suivants :

1o Maladie mitrale, ceeur chiffon, foie muscade de 1230 grammes, reins dé-
colorés, mous de 155 grammes, rate cardiaque (rds pelite et trés dure, pesant
seulement 60 grammes, enfin I'éruption pétéchiale des derniers jours.

20 Ramollissement récent, rose, du noyau lenticulaire gauche, empiétant sur
les faisceanx hlancs des capsules externe et interne.

Fig. 1. Obs, I.— Posilion de la lumeur (figure schématique).

3° Sous le tubercule quadrijnmeau inférieur ganche, est un petit psammome
calcifié, étoilé,de 1 centimétre de diamétre environ (fig.1) : provenant des ménin-
ges de la fente de Bichat,il se crense une loge duns la calotte pédonculaire, respec-
tanl complétement I'aqueduc de Sylvius. Les méninges criniennes et les plexus
choroides n'offrent ancune lésion macroscopique, les ventricules ont lears di-
mensions habituelles, le droit est cependant nn peu plus grand que le ganche
sans cependant que I'on puisse parler de distension véritable,

OssenvaTion 11,

Femme de 25 ans, admise dans le service de M. le Professenr Raymond pour
syndrome d’hypertension intra-crinienne, avec le diagnostic de tumenr céré-
brale, Denx ans auparavant, trois mois aprés Ia naissance de son deuxiéme en-
fant, elle avait commencé & soufTrir d'une céphalée continue avee des paroxys-
mes, violente surtont la nuit, localisée habilnellement sux régions frontale et
occipitale droites, Presque an méme moment, survensient le malin, des vo-
missements sans unausées, de liquide glaireux, hilienx, sans aliments. Ces
vomissements n'ont duré que 2 ou 3 mois,

L’année suivanle, la céphalée sembla s'allénuer sous I'influence d’un traile-
ment mercuriel : elle est nettement moins forte depuis 6 mois.

La vue a continué a haisser progressivement : un an avant. Uenlrée, il y
aurait ea de In diplopie et de I'hémiopie intermittentes, ces Lroubles n'ont pas
reparu depuis.

L'examen, pratiqué & I'entvée, ne révéla pas de troubles moteurs, en particn-
lier, pas d’ataxie on d'asynergie ; intégrité des réflexes el de la sensibilité, saul
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un pea d’hypoesthésie sur le coté droit de la face, pour la piqire surtout, avec
intégrité du réflexa cornéen. La percussion crinienne est doulourense dans la
région fronto-pariétale droite.

L’examen ophtalmoscopique est dd & M. Dupuy-Dutemps : quelques jours
aprés I'entrée, atrophie papillaire double plus accentuée i gauche, avee con-
tours papillaires flous : Patrophie est conséeutive & une stase dont les signes
(saillie papillaire, dilatations veinenses) ont complétement disparu.

L'wil droit compte les doigts 4 1 m, 50, le gauche voit seulement passer
la main. Pupilles larges, 4 réactions trés faibles : strabisme divergent proba-
hlement fonctionnel et dit & I'amblyopie. Champ visuel normal a droite, tris
rétréci & gauche. Cet état n’est pas modifié & un nouvel examen, pratiqué en-
viron un mois aprés le premier.

Un mois aprés Pentrée & I'hdpital, on notait un pen d’hypoesthésie a la pi-
(fare sur tout le cdté droit du corps, avec intégrilé des sensibilités profondes.
A gauche, trés légére exagération des réflexes tendineux, sans le signe de
Babinski, mais, avec une légére (lexion de la cuisse sur la jambe. La malade
subit une large trépanation et snccomba le jour méme.

A l'autopsie, cerveau énorme avec circonvolutions aplaties, légérement
edématiées, Les méninges criniennes sont ahsolument saines, aussi hien sur
la convexité qu'd la base. Les trois premiers ventricules cérébraux sont le sidge
d’une hydrocéphalie assez considérable (Pl. XXIX), avec élat lisse et intégrité
macroscopique de leurs parois, les plexus choroides ne semblent pas non plus
altéréds. Ao counlraire, le 4* ventricule est normal, nullement distendu. Il en
est de méme pour le canal de I"épendyme, par contre, il semble que les gaines
radiculaives des merls spinanx présentent a un léger degré, la distension
signalée par Lejonne dans d’autres faits de tumenr cérébrale.

La tumeur de 1 centimétre environ de diametre, légérement aplatie cepen-
dant, de haut en bas, et un peu allongée transversalement, est située en pleine
calotte pédonculaire, sous les tubercules quadrijumeaux inférieurs, & peu prés
sur la ligne médiane, qu'elle déhorde de chaque c6té, davantage a gauche tou-
tefois. Elle semble obturer complétement I'aqueduc dont elle occupe la place.
(Pl. XXX) Etudiée histologiquement & I'aide de la coloration névroglique de
Lhermitte, cetle tameur présente la stracture d'un glidme.

)

Tels sont les fails que nous avons observés. Dans la lillérature des
quinze derniéres années, nous avons trouvé quelques faits d'oblitération"
de V'aqueduc de Sylvins par lumeur ou par méningite. En voici un bref
résumé :

1° Tumeurs.— Seeligmiiller (1) trouve une hydrocéphalie énorme des
Irois premiers ventricules et de celui du septum pellucidum, avec obsirue-

(1) Serniayoiter, Lehrbuch der Krankheilen des Rueckenmarkes u. Gehirns sowie
der allgemeinen Newrosen, 1887, p. 524,
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tion de Porifice supérieur de I'aqueduc de Sylvius, par un cysticerque gros
comme une cerise. Pas d’autre cysticerque. Atrophie excessive des os du
crane, Il s’agit d'un homme de 30 ans, dément (mélancolie avec idées de
persécution, stéréotypies). Il avait présenté des crises de vertige, la der-
niere ful suivie de coma el se lermina par la mortau boutde 18 heures.

Bielschowsky (1). Son observation I concerne une lumeur issue dun
plexus choroide du 3* ventricule, et remplissant 'aqueduc de Sylvius.
Hydrocéphalie, protrusion de l'infundibulum. Ce dernier comprimait le
chiasma, qui présentait des lésions dégénératives d’'ont abaissement de
I’acuité visuelle avec, @ I'ophtalmoscope, atrophie temporale des deux pa-
pilles.

Herringham (2) a observé un garcon de 11 ans, souffrant de céphalée
avec somnolence continuelle. 6 mois aprés, vomissements pendant 24 h,
Quelques mois plus tard, crises de raideur sans convulsions, avec perle
de connaissance et dévialion conjuguée des yeux vers la gauche, la mar-
che devient spasmodique, titubanle, avec tendance a la chuted droite. Le
traitement iodo-mercuriel amena la disparition des accidents, qui repa-
rurent deux ans plus tard ; titubation, erises de céphalée, vomissementls,
raidenr de nuque, somnolence, mort subite. A I'autopsie, hydrocéphalie
des lrois premiers venlricules par oblitération de I"aquedue de Sylvins,
causée par un gliome groscomme un pois, silné dans le canal, & proxi-
mité des noyaux oculaires. A part la déviation conjugnée pendant les cri-
ses, il n'y avail pas d'antre symptome oculaire.

20 Méningites ; proliférations diverses. — Beellinger (3) a observé,
chez un garconnet, les symptomes d’'une tumenr cérébelleuse. Deux opé-
ralions furent pratiquées sans résultal, Mort an bout de plusieurs années.
L’autopsie montra une grosse hydrocéphalie ventriculaire, sans tumeur,
avec oblilération cicatricielle de I'aqueduc de Sylvius (4).

Bourneville et Noir (5). Fillette de 9 ans, dont la mére avait eu la va-
riole au 7° mois de sa grossesse qni s'élail terminée par un acconchement
prématuré a 7 mois. A la naissance, I'enfant ne pesait qu'un kilogramme.
A 6 mois, convulsions suivies de I'angmenlation de volume de la téte. A

(1) Bierscnowsky, Zur Patol. u. Histol. der Hirngeschwiilste, Deutsch. Zeitschr. f,
Nervenheilkunde, T, 22, p. 54,

(2) Henmixouan, Bartholomews Hosp. Report, 1900, t. 36, p. 31,

(3) Baerminoer, Neurol, Centralbl., 1898,

(4} Weber et Papadaki, leonographie de la Salpétritre, 1905, p. 140, estiment que
l'importance de l'oblitération de l'aqueduc est indiquée par leurs ohs. [V et V': I'obs,
IV concerne un glidme allant du chinsma a la protubérance, et, comprimant I'aqueduc
en divers points ; hydrocephalie des ventricules, circonvolutions aplaties. L'obs.V est
un cas d'angiosarcOme comprimant la protubérance, le bulbe et 'hémisphére céré-
belleux droit (détails anatomiques insulfisamment précis!,

(5) BounseviLLe el Nom, Progrés Meéd., 1900, ne 28, p, 17,
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8 ans, crises épileptiformes. A 9, menstruation. On trouvait alors une (éte
d’hydrocéphale, léger strabisme divergent, paraplégie des membres infé-
rieurs avec contracture en flexion. Onanisme, hyperalgésie. Crises épilep-
tiformes bien caractérisées. Vertiges fréquenls, gitisme, idiotie. Mort aprés
un an de séjour 4 I'hopital avec cachexie progressive par tuberculose
pulmonaire. A I"aulopsie: énorme hydrocéphalie des 3 premiers ventri-
cules avec oblitération de I'aqueduc de Sylvius. Le 4° ventricule esl trés
légérement dilalé, la pie-mére tapissant les ventricules, épaissie et for-
tement vascularisée.

Spiller (1). Son observation 1 concerne une hydrocéphalie du ventri-
cule latéral droit par occlusion du trou de Monro correspondant, due 4 une
prolifération névroglique, peut-étre de nature tuberculeuse. Dans son
2¢ cas, il s'agit d'un homme de 19 ans, qui présenta une céphalée intense,
des vomissemenls, verliges, titubation, exagération des réflexes, légére
exophlalmie, névrite oplique bilatérale. Mortsubite. A I'autopsie, hydro-
céphalie des 3 premiers ventricules, avec occlusion presque compléte de
Paquedue de Sylvius par prolifération névroglique.

Touche (2) constate de méme, 'hydrocéphalie des 3 premiers ven-
tricules el I'oblitération de I"aqueduc, au niveau de la dépression séparant
les lubercules quadrijumeanx antérieurs et postériears. Il note, de plus,
des adhérences du chiasma, la compression de la 3° paire gauche par la
partie inférieure du 3° ventricule, hosselée, distendue, la compression des
tubercules quadrijameaux antérieurs par la corne occipilale saillante en
dedans.

Ludlum (3) dans deux cas de méningite, 1'une cérébro-spinale aigué,
purulente, I"autre, tubercaleuse, a constaté I'hydrocéphalie des trois pre-
miers veniricules par « blocage » de 'aqueduc de Sylvius, par des cel-
lules rondes mononucléées: I'épendyme n'élait que lrés légérement en
prolifération, el, seulement par endroils.

Enfin, Spiller et Allen (%) font une constatation analogue & I'autopsie
d'une femme de 62 ans, qui semblait atleinte d’une hydrocéphalie congé-
nitale, avec crises épilepliformes, vomissements [réquents, et altaques de
vertiges sans troubles de la vue, de I'oufe, de la parole, de I'élat mental.
Jamais de paralysies. Néphrile chronique environ 6 ans avant la morl. A
I'autopsie, existait une hydrocéphalie énorme des 3 premiers venlricu-
les, avec atrophie du manteau cérébral, due & une ocelusion presque com-
pléte de 'aqueduc de Sylvius, probablement congénitale. Les auteurs font

(1) SeiLen, Amer. Journ, of the med. scienses, t. 12§, p. 41,

(2) Tovcar, Bull. Soc. méd. des hopitaux de Paris, 1902, p. 141,

(3) Luprus, New-York med. journ., 1908, p. 1207.

(4) SmirLen et Aues, Journ. of the amer. med. assoc., t. 48, p. 1223,
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remarquer combien peu élevé est le nombre des faits positifs d'hydro-
céphalie par oblitération de I'aqueduc.

Hoppe (1) admet théoriguement que les cas oit le syndrdme de tumenr
cérébrale guéril peuvent élre dus, soil & un néoplasme ayani subi une trans-
formation régressive ou 4 un tubercule caleifié, donl le cerveau s'accom-
mode ; d’autres fois, il s'agit d'une hydrocéphalie acquise, par obstruction
des passages interventriculaires, causée par une inflammation localisée
antour de I'orifice du 4° ventricule, ou le long de I'aqueduc de Sylvius, el
susceptible de guérison.

Mocquin (2) A I'autopsie d'un homme de 32 ans ayant présenté des
signes d'hypertension cérébrale avec (roubles menlanx les 15 der-
niers jours, ne trouve pas de tumenr, mais une méningite localisée, pa-
raissant avoir débulé dans la région protubérantielle puis pénétre le 1V*
venltricule et déterminé I'obstruction de "agqueduc par des masses pura-
lentes. G'est 4 cetle obstruction que l"auleur rapporte la dilatation des Irois
premiers ventricules, et les signes d’hypertension intra-crinienne,

Des [aits que nous venons de passer en revne, nous pourrions rapprocher
ceux dans lesquels I'obstruction s’est faite au nivean du & ventricule : tel
celui, souvent cité, de Mayer (3) : il s'agit d'un homme de 20 ans, qui
avail en, i I"ige de 15 ans, une infection aigné, probablement méningée,
avec céphalée, vomissements, délire. Depuis, il souffrait de eéphalée [ré-
quente, de douleurs dans la nuque, avec crises violentes accompagnées
de yomissemenls,la main gauche élait alleinle de parésie avec mouvemenls
athélosiques, el paresthésies. A 18 ans, aprés une chule dans un escalier,
suivie de perte de connaissance pendant 3/4 ’heure, el d’hémorragies
par le nez et les oreilles, I'élal empira : vertiges, évanonissements, slase
papillaire bilatérale, surdité i gauche, abolition des réflexes rotuliens des
deux eotés, faiblesse vésicale, avec paresthésies des membres supérieurs,
parésie des inférieurs, el contractions lonigues dans les qualre membres.
Somnolence les quatre derniers mois, cécité compléte. Mort par marasme.
A P'autopsie, pas de tumeur: hydrocéphalie considérable des 3 premiers
venlricules, oblilération de la partie supérieure du &° par du lissu cica-
triciel fibrenx renfermant des cellules épendymaives. La toile choroidienne
adhérait au plancher du ventricule a partiv du noyau du facial, sur une
longueur de 13 millimétres. L'autenr nole en outre, la méningite chro-
nique de la base, de la toile du 42 ventricule, adhérences du vermis infé-
rieur 4 la cicatrice. Néyrite chronique interstitielle de la 8¢ paire gauche
avee dégénération des fibres. Méningite chroniqne de la moelle, surlonl

{1) Horre, Journ, of nerv. and mental disease, t. 34, p. 97.

(2) Mocquin, Ieonographie de In Salpdlridre, 1905, p. 651,
(1) Maven, Wien, klin, Wochenschr,, 1892, p. 389,
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dans la région dorso-lombaire. Arachnoidile productive, dégénération des
cordons de Goll.

Dans le fait de Hanot et Joffroy (1) P'oblitération, suite de méningile
aigué, siégeait 4 la partie inférieure du %° venlricule, avec énorme hy-
dropisie de celle cavilé.

Pour ce qui est des tumears oblitérant le 4° ventricule, nous cilerons
les fails suivants :

Quincke (2). L'auteur rapporte un cas de « Stauungs hydrocephalus »
hydrocéphalie par stase, dans lequel on conslala chez un homme de 21 ans
descéphalées, vertiges, vomissements, diplopie, stase papillaire, amblyopie.
Le malade compte & peine les doigts, faiblesse de mouvements, stupor.
A I'autopsie on trouva un glidme issu du cervelet dans le récessus laléral
gauche el remplissant le 4° ventricule avec hydrocéphalie des trois venlri-
cules, dilatation de I'aqueduc de Sylvius.

L'autenr mentionne encore — sans le rupporter en détail — un cas
d’hydrocéphalie des 3 venlricules par un kyste du cervelel obturant le
&° ventricule.

Gordinier el Carrey (3).Cas 11.Gar¢on 10 ans,céphalées, vertiges,démar-
che incertaine, pupilles paresseuses, léger nystagmus accompagnant le re-
aard vers les 2 colés, slase papillaire bilatérale, litubation en station debout
el marche, penche 4 droite, réflexe patellaive dr. plus fort qu'a g. Raideur
de nucue, amaurose (ransiloire, troubles de la conscience. Exilus aprés
kmois. A I'aulopsie, hydrocéphalie des trois ventricules ; le 4° venlricule
rempli par une lumeur issue du plexus choroide, (rés vascularisée, et com-
primant fortement le vermis inférienr du cervelet.

A. Stern (4). L'auteur publie & cas personnels el rapporte bS cas ras-
semblés dans la littératare. Il retrouve presque partout une hydrocéphalie
interne quelquefois externe. Il I'altribue & deux facleurs : @) I'épendymile
chronique, que le cyslicerque provoque dans son enlourage ; &) dans
I'obturation permanente ou passagére des passages inlervenlriculaires
('aqueduc de Sylvius) on des communicalions entre les ventricules et les
espaces sous-arachnoidiens par le cysticerque, quelquefois aussi la com-
pression de la veine de Galien jone un réle important.

‘ L’auteur explique méme la mort subite dans ces cas-la par une obtura-
tion compléte d'un passage, survenu brusquement el ayanl ainsi provo-

(1) Haxor et Jorrnoy, Gaz. de méd. de Paris, 1873, p. 441.

(2) H. Qumscks, Ueber Meningilis serosa, Sammlung klin. Vortrage (Volkmann),
1893, N. F., n° 61 (Innere Med., n® 23), p. 655,

(3) Gonoxien et Cawrey, Journ. of nery. and ment. Dis., 1906,

(8) A. Srenw, Uber Cysticorken in &0 Ventrikel, Zeitsche. . klin, Med., 1907, L. 61,
p. 6.
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qué une hydrocéphalie par slase, survenue elle aussi brusquement et
amenant une hypertension intra-crinienne brusque.

Dans d’aulres cas, I'oblitdration n'est plus évidente, mais les auteurs
invoquent la compression des voies d'écoulement du liguide céphalo-
rachidien, c’est ainsi, pour ne citer que cet exemple; que Ménétrier el
Gauckler (1), a propos d’un kyste médian du cervelet, du volume d'une
mandarine, altribuent I"hydropisie ventriculaire a la compression de I’a-
queduc de Sylvius el de la veine de Galien.

Tous les faits que nous venons d’énumérer semblent bien démontrer
que Ioblitération de I'une des communicalions entre les ventricules
cérébraux détermine I'hydropisie des cavilées siluées aun-dessus de I'obs-
tacle, la comparaison de nos deux fails personnels esi, 4 cet égard,
bien instructive. Il convient cependant, de formuler quelques réserves
el ne pas adopler de conclusions trop absolues : dans notre premier cas,
oit I'aqueduc de Sylvius n'esl pas inléressé, le ventricule cérébral droil
est peut-elre trés légdrement dilaté ; dans le deuxigéme, oit I'aqueduc est
obliléré, les gaines radiculaires des nerfs spinaux paraissent, autant, du
moins qu’on en peul juger & I'eeil nu, présenter un léger degré de la dis-
tension étudiée par Lejonne dans d’aulres lumenrs cérébrales. Il ne faut
donc pas dés maintenant, rapporler tout & I'oblitération lorsqu’elle est
manifeste.

Un point de détail pour lerminer : Reichardl (2) qui s’est livré & une
étude approfondie de la question de I'hypertension intra-cranienne,
estime que 'oblilération de I'aqueduc de Sylvius par une tumeur ne sul-
fit a provoquer 1'hydrocéphalie que si, en méme temps, la partie de la
fente de Bichal contenant le plexus choroide de la corne sphénoidale est
oblitérée par leptoméningile : celle lésion manquait totalement dans nolre
cas personnel, oit les méninges de la base élaienl absolument saines &
'eil nu. Si leptoméningite il y a, force est de recourir au microscope pour
en déceler I'existence et I'oblitération de la fenle de Bichat ne saurail étre
das lors que bien hypothélique.

(1) Mengrnien et Gavckien, Soc. méd. des hopitaux de Paris, 8 juillet 1004,
(2) Rercuanor, Deutsche Zeitschr. [, Nervenheilk., £ 28, p. 306,
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On sait que la syringomyélie est, parmi les maladies du systéme ner-
veux, celle qui donne lieu le plus sonvent & des troubles trophiques.

Laissant de c61é les lroubles trophiques articulaires el osseux et les trou-
bles sécréloires sudoraux, nous considérons senlement les troubles tro-
phiques culanés ; il est remarquable de noter la grande variélé de ces
troubles dans leur expression clinique.

La main Lype Morvan, la main chéiromégalique de Charcot el Brissaud,
la main succulente de Pierre Marie el Marinesco, la sclérodermie, le mal
perforant plantaire oa palmaire, I'hémiatrophie faciale progressive, etc.,
sont autant de variélés de relentissement de l'affection primaire sur la
nutrition de la peau el des Lissus sous jacents.

J'ai en derniérement 'occasion de voir un malade de syringomyélie,
qui présentail un aspect particulier de la peau de la main. C'est sur celle
particularilé symplomalique que je désire appeler l'atlention des neuro -
logistes, car je crois qu'en pathologie nerveuse les moindres détails ont
leur importance et peuvent éire d'un grand secours dans la recherche da
diagnostic exacl.

Voici I'observation du cas :

| Osservamiox (Pl. XXXI, XXXII).

Bon... Joseph, 40 ans, taillenr.
Allaitement maternel. Il commenca & marcher trés tard, vers deux ans et
demi, et se rappelle d’avoir entendu dire qu'il avait les jambes un pen tordues.
Aujourd’hui on constate seulement un léger degré de genou valgas droit.
Bronchite & 16 ans et pneumonie 4 36 ans.
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Maladie actuelle. — Les premiers symplomes de la maladie actuelle se ma-
nifesterent dans le mois de novembre 1907. Il s’aperqul d’'une extraordinaive
lourdeur du bras droit et d’one diminution de la force dans ce membre. Plus
tard (3-% mois aprés) le malade constata que la main et les doigls & droite de-
venaient faibles et que les doigls n’obéissaient pas aux mouvements volontai-
res qu'il désirait faire ; par exemple il avait grand'peine i fermer son parapluie
une fois ouverl ; il ne pouvait pas réunic les doigts par le méme hout comme
pour en faire un faiscean, elc.

En juillet 1908, la flexion des doigts se faisait mal ; il ne pouvait écarler
les doigls ou exéculer des mouvements un peu délicats ; cependant, tanl
bien que mal, il lirait encore l'aiguille el Lravaillait de son métier de Lail-
leur.

Dans le mois de mars 1909, le malade nole que la main, ou plutdt le premier
espace du métacarpe, maigrit et prend l'aspect d’une goulliére ; peu aprés la
premiére phalange des doigts se porle en extension, tandis que la deuxiéme et
la troisieme Néchissent 5 la main a pris la forme de maia en griffe.

Les mauscles interosseux s'atrophient graduellement (aotit 1909), et les espa-
ces métacarpiens deviennent de plus en plus évidents.

Les muscles de I"éminence thénar el hypothénar deviennent petils, atrophi-
ques (décembre 1909) ; la main est plus froide que la gauche, (réquemment
rouge, et méme cyanosée pendant I'hiver,

Si la main est maintenue pendant longlemps dans la posilion verlicale, le
malade a une sensation spéciale, d'endurcissement, qui lui est trés pénible.

Le malade se briale fréquemment les doigts ou la main avec le fer & repasser,
el tout cela sans s’en apercevoir, sans éprouver de doulenr i la chaleur, ou bien
il s’en rend compte trés tard. Le méme phénoméne s'est produil aussi du coté
gauche, out la main n'oflve rien en apparence d’anormal (pas d'atrophie, mou-
vements libres). Nous avons constaté deux escarres par bralure sur le bord
cubital de la main droite,brolures qu'il s’élait fait presque sans douleur quelques
jours avant de venir nous consulter, D'autres fois il se trouve une aiguille en-
foncée dans la pean sans qu'il en ait été averti par la douleur ; il s'en apergoit
seulement en la voyanl,

Le malade nous raconte que les doigts de la main droite présentent de temps
en temps des secousses, des peliles conltractions, et qu'il voit des contractions
fibrillaives dans les muscles du premier espace métacarpien.

Dans les premiers mois de la maladie (janvier 1908) le thorax commenca & se
déformer. Ce ne fut pas le malade qui s'en aper¢ul mais un amia lui, taillear
également, qui, lui faisant, comme d’habitude, ses vétements, constala que la
région scapulaire droite était plus proéminente que la gauche; il dut en effet
melttre de 'ouate de I'autre cité, le gauche, pour compenser celle proéminence
duo coté droit,

Elat actuel (janvier 1911). Membre supériewr droil.

La main droite est en légére exlension sur I'avant-bras. Les quatre der-
niers doigts ont la premiére phalange en extension sur le métacarpe, la
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deuxiéme et la troisisme en flexion légére,ce qui fait qu’il n’y a pas de contact
des pulpes digitales avec la paume de la main,

Le pouce esl en adduction et en rotation interne légére, la premiére pha-
lange continue la direction du mélacarpien, la seconde phalange est en flexion.

La contracture qui maintient les doigts dans cetle position n'est pas forte, et
l'on peut ramener en exlension les doigts sur les métacarpiens. Atrophie des es-
paces interosseux et des muscles de I'éminence Lhénar et de I'éminence hypo-
thénar, avec aplalsssemem remarquable de celles-ci. La main présente I'aspect
de la main en griffe. On constate un élargissement de la mainau nivean de
la parlie métarcapienne ; malgré I'atrophie des muscles de I'éminence hypothé-
nar et du premier espace du métacarpe, le diamétre de la main droite est de
6 millimélres supériear & celui se la main gauche.

Diamétre de la main droite . . . . . . . . 22 cenl.
Diamétre de la maingauche . . . . . . ., . 9l,kcent.

A la radiographie on ne conslate rien d’anormal.

1l y a des contractions [ibrillaires an niveau du premier espace mélacarpien
el des éminences thénar et hypothénar.

Motilité. — L'extension des doigts est impossible. La lexion des doigls exis-
tant normalement peut par la volonté étre augmentée. Les mouvements des
interosseux et des muscles de I'éminence thénar sont nuls ; presque nuls aussi
ceux produits par les muscles de I"éminence hypothénar.

La flexion de la main sur I'avant-bras, les mouvements de latéralité de la
main sonl & peine ébauchés.

Les mouvements de flexion et d'extension de I'avant-bras sur le bras el
tous les mouvements du bras sont bien exécutés.

Les muscles de I'avant-bras et le biceps brachial sont hypotoniques, el si on
compare les deux avant-bras et les deux bras, on constate que I'avant-hras et
le bras & droile sont un peu plas petits qu'a gauche. La différence est sartout
évidente pour I'avant-bras.

Circonférence de I'avant-bras : 7 centimétres au-dessus de I'extrémilé infé-
rieure du radins.

Adroite. « . . + ¢ 4 v « % .. 20cent. 8 (cOHté malade).

Alganche.. .. o oo le e e v . 220cent, (cO16 sain).

Circonférence de I'avant-bras & 18 centimétres au-dessus de I'extrémité in«
férieure du radius.

Adroite . . . « . < <« . ¢ o o . 27 cent. ) (coté malade).
Acganohe. & o . Wi -« .« . 28 cent. 5 {coté sain).
Circonférence maximale du bras, I'avant-bras étant en extension.
Adroite. . & . . . . & . < + o . 27 cent. (cOté malade).
A gauche . . . . « s 4+ « .« . 28cent. (coté sain).
Dynamométrie : main drmle it ssre s mecprie s cee s Bnlilogrs
— main ganche . . . . e e oo92 kilopp,

La force de contraction est diminuée tant au bras qu’a l'avant-bras du
cdté droit; le malade résiste mal quand on essaye d'étendre on de Méchir

I'avant-bras sur le hras ; il semble que la flexion soit davantage compromise.
X1V 14
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Quelques contractions fibrillaires dans les muscles de |'ayant-bras et du

hras.
Pas de tremblement intentionnel, pas d'ataxie dans les monvements.
Membre supériewr gauche. — Le membre supérieur gauche se présente

d'aspect tout & fait normal, La main, 'avant-bras, le bras ne sont pas atrophiés
ni modifiés de volume.

Les mouvements des doigls, de la main, de 'avant-bras, du bras sont ac-
complis sans aucune difficulté et d'une fagon normale.

Le cou ne présente rien de particulier. La flexion et 'extension sont bonnes;
les mouvements de latéralilé sont bien exéculés.

Le theraz est anlérienrement bien développé. En avriore on constate gque la
région papillaire droite est un peu plus saillante et plus en haut que la ré-
gion gauche correspondante. Il existe une légére cypho-scoliose & convexité
droite, de la &° jusqu'a la 10® dorsale. Le malade s'apercut de cette deforma-
tion au commencement de la maladie (janvier 1908).

Par conséquence de cetle défurmation, le malade penche vers le coté gau-
che ; de ce coté, @ peine au-dessus de la créte iliaque, on voit un pli cutand
transversal trés net, qui n'existe pas du coté droit.

Vision. — Le malade voil trés bien. Les mouvements des globes oculaires
sont bien exéculds.

La fente palpébrale est moins ouverte du ¢oté droit que da coté gauche. La
globe oculaire droit semble plus enfoncé dans Porbite et plus petit.

La pupille droite est en myosis, mais elle réagit bien d la lumére et la
convergence.

Il 0’y a pas de rétrécissement du champ visuel ; I'examen du fond de l'wil
ne montre rien de particulier.

On n’observe pas d’hémiatrophie de la face, la langue est normale.

Les nerfs criniens ne semblent pas touchés.

Aspect spécinl de la peau de la man droite. — Nous avons donné plus haut
la description de la main droite pour ee qui est de son alltitude (en griffe), de
I’état des muscles (atrophie) et des monvements relatifs.

Mais ce qu'il y a de singulier dans cette main et qui lui donne un cachet
spécial qui nous a frappé de suite en voyanl le malade, c'est ’état de la prau.

Les petits carrés de la pean, compris el limités entre les plis épidermiques,
sont augmentés de largeur : ils ont un diamétre double de ce coté par
comparaison avec le colé sain et sont plutdt luisants. 1l en résulte que les pores
de la peau sont trés éloignés les uns des autres, ils semblent rares et plus
profonds & cause d’une légére boursouflure de I'épiderme (Pl. XXXI, XXXII).

Les plis de I'épiderme sont trés marqués. Cette fagon de se présenter de la
pean, rappelle la pean d'un lésard oun d'un crocodile, olt la peau de la face
ventrale est précisément en larges carrés ou écailles bien limités par des plis
profonds,

Réflezes. — Réflexes rotuliens exageres des deux cotés, plas i droite qu’a
gauche. Pas de clonus vrai du pied.

Réfllexes achilléens normaux.
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Le réflexe cutané plantaire se fait avec flexion des orteils & droite et i
gauche. :

Le réflexe crémastérien et le réflexe culané abdominal sont présents; &
gauche le réflexe crémastérien est plus évident qu’a droite,

Le réflexe du radius est aboli & droite, faible # gauche ; le réflexe du triceps
brachial existe, mais trés faible.

Le réflexe pharyngé est conservé.

Les pupilles se contractent bien & la lumiére et a I'accommodation (nous
avons déja dit plus haut que la pupille droite est en myosis).

Pas de troubles sphinctériens, ni vésicaux, ni intestinaux, ni génitaux.

Sensibilité. Sensibilité subjective. — Le malade n’éprouve aucune sensa-
tion anormale ; pas d'engourdissements, pas de paresthésies, pas de douleurs.

Sensibilité objective. — La sensinilité tactile est conservée sur tout le corps
et parafl normale.

La sensibilité & la piqtre est conservée partout mais, quelquefois, il y a
relard léger dans la perception de la piqare ; de plus, il n'y a pas de notion
d'intensité de la douleur.Si,par exemple, on le pique trés [égérement,il répond :
piqué. Mais si on lui enfonce dans la peaun I'aiguille, profondément, il répond :
vous me piques légérement et vous appuyes », Il ne sent jamais de douleur
vive. [l y a donc 14 un trouble dans la notion de lintensilé de la douleur.
Le malade, du reste, nous raconte qu'il se trouve parfois des aiguilles enfoncées
dans la peau des mains — le malade est tailleur — sans s’en apercevoir. Ces
altérations de la sensibilité & la piqiire sont bien manifestes sur les membres
supérieurs, sur le cou et sur la poitrine jusqu’an mamelon.

La sensibilité a la pression n’est pas intéressée.

La sensibilité thermique est pervertie sur presque toute la parlie supérieure
du corps, mais cette altération est plus manifeste sur les membres supérieurs
et sur la région de I’épaule. Dans ces régions le malade ne fait pas de distine-
tion entre le chaud et le froid; en général le chaud est pris pour le froid ou
pour une simple sensation de contact. ;

Parfois, sur la poitrine ou sur la région scapulaire une température trés éle-
vée (90°) est percué comme ziéde, aprésun retard quipeut atteindre & 20 se-
condes.

Nous avons déji rapporté que le malade se brile fréquemment et profondé-
ment sans s'en apercevoir.

Cette thermo-anesthésie occupe les deux membres supérieurs, le cou, la par-
tie supérieure de la poitrine et la partie supérieure du dos (région de I'é-
paule et région scapulaire).

La notion de position, la perception des mouvements passifs et actifs, des
sensations de poids et de résistance sont normales.

Le sens stéréognostique, la sensibilité osseuse ne sont pas modifiés.

Un phénoméne digne d'étre mentionné est augmentation de la sécrétion
sudorale du coté droit ; & la cavité axillaire le fait est surtout manifeste, et le
sujet s'en apergut dés le début de sa maladie.
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Aucun aulre trouble trophique cutané, en dehors de celui que nous avons

décrit plus hant.

Comme trouble vaso-moteur, il y a lien de rappeler un léger degré de rou-
geur violacée qui n'existe pas de l'autre coté ; de plus la main droite est sou-
vent [roide et elle se refroidit facilement, beaucoup plus et beaucoup plus vite

fque la main gauche,

.
* %

11 est hors de doule qu'il s’agit, chez notre malade, d’un cas de sy ringo-
myélie. 5

La main en griffe, la dissocialion de la sensibilité, I'enophtalmie, la
cypho-scoliose sont des caractéres qui suffisent & élablir le diagnostic. II
me semble donc inutile de rappeler aussi les aulres symptdmes existant
chez notre mulade et discuter un diagnostic différentiel, la conclusion
étant déja évidente,

Je me limiterai donc i considérer I'état de la peaw de la main.

La peaun de la main n’est ni cedémaleuse, ni séche, elle ne se desquame
pas, ne présente pas de succulence. Les doigls ne sonl pas gros el sonl
de volume égal des deux colés.

Ce qui doune un cachel spécial i celle main esl, comme nous I’avons dit,
une largeur anormale des pelils carrés de la peau, entre les plis épidermi-
ques. Ces carrés sont plutol luisants. Celle distance spéciale des pelils
plis cutanés, unie a une légere boursouflure, donne l'aspect d'une pean
en deailles, juxtaposées el non superposées, comme il en est de /a
peaw d'un lézard ou d’un crocodile sur la face ventrale. Les plis, au lieu
d’étre presque disparus, comme dit Brissaud dans ses lecons sur la scléro-
-dermie, sont au conlraire bien marqués, méme plus marqués que d'ha-
hitude.

Les pores de la peau semblenl plus rares parce que la distance enlre
eux est augmentée, et le malade méme, qui est d’ailleurs un homme intelli-
genl, inlerrogé  ce propos, dit avoir constaté que « les pores de la peau
depuis sa maladie sont devenus plus distanls entre eux du colé malade
que du cOté sain »,

L'épaisseur de la peau est trés pen augmenlée ; la peau est parfaite-
ment mobile. La couleur est normale.

Le phénoméne que nous venons de décrire, est bien évident sur toule
la face dorsale de la main; il disparait vers I'articulation de la premiére
phalange avec la deuxiéme.

Il va sans dire que, de P'autre c6lé, la peau de la main est tout i fail
normale, méme délicate et fine, ce qui fail ressortir de plus la différence
avec le coté malade.

Nous sommes donc en présence d'un aspect particulier dela peau qu'on
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peat dénommer peaw de lézard, lerme qui fait image el traduil approxima-
tivemenl les caracléres saillants, 4 savoir : carrés assez luisants el légére-
ment boursouflés de I'épiderme, larges el limités par des plis cutanés bien
prononceés.

Si nous passons maintenant en revue les altérations trophiques eula-
nées décriles jusqu’a présent dans la syringomyélie, nous ne trouvons rien
de semblable a ce que présente notre malade.

Brissaud (1), & propos de la sclérodermie, s'exprime ainsi : «... Le derme
fait corps avec les parties sous-jacentes..... la peau est lisse, sans plis,
sans mobilité..... aux doigls surtout la peau esl lisse, collée sur les dessous
fibro-périostiques, sans une ride, sans un sillon épidermique..... »

Et Dejerine (2) : « La sclérodermie débute par une tuméfaction diffuse
de la peau et du tissu cellulaire sous-culané, sorle d'edéme dur qui peut
s'élendre & tout le tégument..... la peau a une consistance ligneuse et a
perdu sa mobilité sur les lissus sous-jacents. ».

La main succnlente a des caracleres bien différents : « Tous les détails
quw'on constate & I'état normal sur la face dorsale de la main, sont effacés
ou ont disparw el remplacés par d'autres symptomes d’ordre pathologique.
On pent dire d'une facon générale que celle face est tuméfiée. Mais il ne
s'agit pas |a d'un véritable cedéme, bien que certains auleurs qui s'en sont
occupés I'appellent cedéme dar, car la pression digitale ne laisse pas de
aodet, comme cela arrive dans les cedémes.....

Cetle tuméfaction fait disparaitre tous les délails de structure dela
Jace dorsale de la main... Celle rondeur de la face dorsale de la main, lui
donne un aspect potelé... on ne voit pas les espaces inlerosseux comme
cela se voil dans un cas d'atrophie vulgaire.

La couleur de la peau de la face dorsale contribue aussi & lui donner
ce cachel spéeial, mais, il faul le reconnailre, cetle couleur dépend beau-
coup de la température du milieu ambiant. Pendant I'hiver la couleur de
la main lui donne I'aspect d'une main gelée. Il sulfit que ces malades
sortent pour que lear main prenne un aspect rouge violet, da & des mar-
brures de différentes conleurs... Les doigls ne sont pas moins caractéris-
liques. Leur forme est modifiée ; ils sont fusiformes chez tous ces malades
mais avec des nuances.

Il s'agit en somme d'un main luméfiée, roide el faible, avec des doigls
fuselés, ne présentant pas de crises de douleurs » (Marinesco) (3).

Je néglige i dessein d’énumérer les caracléres de la main cheiroméga-
lique ou de la main Lype Morvan, car avee ces cas une confusion ne pour-
rail pas se faire.

Et méme en dehors de la syringomyélie, on n'a pas décril, aulant que
je sache, de troubles trophiques semblables a celui qui nous occupe et
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qui soient sous la dépendance d’affections nerveuses. Ce sont pluldt des
phénoménes d’atrophie cutanée, ot la peau est lisse, luisanle méme,
sans plis, allérations qui s'accompagnent & 'atrophie musculaire et qui
sonl conséeulives a certaines maladies nerveuses, nolamment aux névrites
(Glossy-Skin, de Weir-Michtell et Pagel).

Ballet et Dutil (4) ontsignalé dans le tabes une hyperproduction de
I'épiderme épaissi et desquamant avec hypertrophie des corps papillaires,
el souvent aussi de toute la profondeur de la peau ; celle-ci est séche el
se laisse soulever en gros plis surtoul aux extrémilés supérieures (dos des
mains) ; c'est cel aspecl que ces auleurs onl exprimé en employant la
dénomination d'état ichthyosique de lu peau.

Mais ce n’est pas ainsi que se présente la peau chez notre malade. En
effet, chez lui Ialtération est limitée & la main atrophique, il n'y a pas de
desquamalion, pas d’épaisser considérable de la peau, et celle-c1 n’est
pas plus séche que d'habitude chez I'individu sain.

[y a donc Ia un trouble trophique de la peau, comparable aux aulres
de ces troubles déja connus dans la syringomyélie et dont la pathogénie
est encore si obscure. Un aulre fait mérite d’étre mentionné.

Le malade, depuis I'ige de 12 ans, exerce la profession de tailleur ; il
est obligé, par son métier, de contracter continuellement, pendant la jour-
née et la soirée, les muscles de la main droile, en maniant les gros ciseaux
de tailleur, el c'est justement celle main qui est lésée.

Or, on peut se demander si la faligue, le surmenage physique, localisés
& une partie de I'organisme ne sont pas capables de jouer le role de cause
occasionnelle ou favorisant le développement de la maladie sur un terrain
prédisposé ?

Rien n'empéche d'admeltre une relation entre ces fails qui viendrait
ainsi & élablir une cause professionnelle ; I'avenir nous dira si celte
conception est soulenable el jusqu'a quel point elle est exacte.
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CHASLIN et SEGLAS,
Médecins de la Salpétriére.

Onservarion [ (Pl XXXIII).

G... Gustave, entré a Bicétre le 15 décembre 1908, & I'age de 34 ans.

Il y a 20 ans, en 4891, I'un de nous I’a examiné et suivia la consultation de
la Salpétriére, puis dans le service de Gharcot ot il avait été placé, et voici les
noles prises anu moment ou il était & la clinique.

25 juillet 1891. — Renseignements fournis par le pére du malade.

Le pere et le cOté paternel n'offriraient rien de particulier, sauf des rhuma-
tismes chez le grand-pére.

La mére,hystérique, a des atlaques de nerfs. Son pére est mort de la poitrine,
sa mére d'un cancer a la joue.

Le malade est venu & lerme. La grossesse de sa mére avait été bonne.

Dans I'enfance pas de convulsions, pas de maladies nerveuses, pas d'ona-
nisme. Pas d’obsessions apparentes.

Trés peureux, timide, toujours sombre, la téte baissée, il étail aussi trés
jaloux de sa mére, ne voulait pas qu’elle rie, lui disant qu’elle était trop jeune.
11 éLait aussi trés méliculeux ; un de ses camarades 'avait surnommé le pére
La Brosse, parce que si G. sortait dix fois dans une journée, il se brossait &
chaque fois. En pension, il se"tronvail dans la premiére moitié de sa classe ; il
apprenait lentement.

1l y a deux ans G. a été trés malade, parait-il, pour avoir entendu crier une
dame qui accouchait au-dessus de sa chambre. Employé de commerce.

Le début de l'affection remonte & peu prés & trois mois. Depuis quelque
temps le jeune G. (qui a 417 ans) se préoccupait beaucoup de son travail, il
devient taciturne, paresseux, disant qu'il se sentait malade, se plaignant
d'avoir mal & la poitrine (D’ailleurs depuis longtemps,deux ou trois aus, il avail
des étouffements, devenait cramoisi; une fois méme il s'élait presque trouvé
mal). Lui qui aimait beancoup sa mére, il paraissait I'avoir prise en aversion.
Le sommeil devient mauvais,G.se levant et se recouchant ; frayeurs nocturnes,
pas d’hallucinations. Il faisait de grandes difficultés pour manger il y a six
semaines ; était trés long i se décider, mais une fois en train il finissait par
manger. Il s’est enfui plusieurs fois de chez Ini et a passé des journées entiéres
& se promener.

g |
’ o
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G. a une attitade profondément affaissée, le corps tout entier en flexion, la
téte immobile, les yeux fixés en avant trés légérement baissés. On constate des
mounvements de déglutition fréquents accompagnés d’un léger bruit. La voix
est basse, monotone. Il faut insister pour obtenir une réponse.

D. — A quoi penses-tu toute la journée ?

R. — A rien.

D. — Que fais-lu toute la journée ?

R. — Je reste conché.

D. — Pourquoi ?

R. — Je me sens fatigué.

D. — Tu ne dors pas la nuit ?

R. — Un peu.

D. — Qu’est-ce que tu as lu hier ?

R. — Je ne m’en rappelle plus.

Il se rappelle pourtant étre venu hier au laboratoire. Ne sait pas le jour, ni
la date ot il est entré dans le service. Il pense quelquefois 4 sa famille. II
souffre des reins et dus pieds et il dit qu’il a peur parce qu'il est éreinté ; il se
plaint d'étoufer et montre depuis le creus de I'estomac jusqu'd la gorge.

D. — Dors-tu la nuit ?

R. — Pas trop.

D. — Pourquoi ?

R. — Jentends des potins.

D. — Tu enlends des voix ?

R. — Oui.
D. — Quand il n'y a personne ?
R. — Oui.

D. — Elles te menacent ?

R. — Pas positivement.

Pas de cauchemars avoués. — Pas d'idées d'auto-accusation, — Idée vagne
fue sa mére voulait se débarrasser de lui sans qu’il sache pourquoi.

Pendant tout cet examen il a la physionomie ennuyée, une téte ligée, comme
de marbre (1), le sourcil froncé. Pas de tension musculaire généralisée, Cepen-
dant, il résiste 4 tous les mouvements qu'on veul imprimer & ses membres et
fait des gestes d’impatience ; pourlant il écrit correctement ses nom, dge
et adresse, puis des mots non terminés. Pas d’anesthésie & la piqire. — Léger
dermographisme. Le testicule gauche parait plas sensible que le droit. Vari-
cocele pen prononcée. Léger hypospadias.

28 juillet 1891. — G. répond mieux aux questions.

41 aoiie 1891, — Lenteur et indécision des mouvements volontaires, pour
se lever, pour prendre quelque chose. Les mouvements sont plus rapides si
on le commande énergiquement. Secousses musculaires spontanées.Sion frappe
sur un tendon,-le malade saute tout entier. Pas d'attitudes cataleptiques.

(1) Quelques jours avant son entrée dans la clinique Chareot, il avait manifesté & un
premier examen rapide une vive frayeur provoquée par le tintement d’une sonnette,
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97 aotit. — Il a dit que sa mére venait ici ayant des rendez-vous avec
M. J... (au début de la maladie, vonlait a toute force coucher avec elle ?) Len-
teur et indécision de tous les mouvemenls: s'y prend & plusieurs reprises
pour se lever de sa chaise, pour prendre un objet quelconque.

28 aoitl. — Tl dit: « Je suis malade; c'est la flemme, ¢a dure plusieurs
mois, ca cesse et ca reprend ; ca méne i la mélancolie. C'est parce que jai
trop mangé de salade. »

Rires par intervalles, Il regarde en dessous d'un air narquois aprés ses
réponses et se. met souvent a rire ou 4 siffler, _

3 septembre. — Soubresauls musculaires surtoul du biceps droit. Méme in-
décision des mouvemenls pour £'habiller, se lever. A les mains froides, pas
de troubles vaso-moteurs. Méme aspect, mais il méfiant, impatienté. Ne pa-
rait pas halluciné.

Fin septembre 1891. — Sorl de la clinique Charcol.

25 mars 1892. — Aprés avoir travaillé depuis sa sortie de la Salpétritre
dans les magasins du Bon Génie, il retombe malade. Il est envoyé a Sainte-
Aune avec le certificat suivant de I'un de nous : « Troubles intellectuels carac-
térisés par des interprétations délirantes multiples, idées érotiques, impulsions
violentes ; il a fait une tentalive d'homicide contre sa mére. Onanisme. Ins-
tabilité mentale. »

Il est transféré & Vaucluse, ot le D* Legrain délivre le cerlificat snivant:
« Délire hallucinatoire ; confusion extréme dans les idées et dans les actes ;
frayeurs ; attention impossible & fixer : idées de persécution, idées mélancoli-
ques ; actes impulsifs de nature varide » (26 mars 1892).

Par la suite, il serait resté dans le mulisme complet; il se serait tenu la
houche pour ne point parler (?), il aurait été nourri & la sonde ; il aurait en
un ahcés de l'oreille gauche ; enfin un jour il anrait demandé brusquement des
cordons de souliers. C'était le premier symptome d'une amélioration qui ne fit
que s’accentuer jusqu'a sa sortie le 9 juin 1894.

Quelque temps aprés il s’engage pour quatre ans. Il fait teés bien son service
militaire, n'étant jamais punis mais sa surdité commencanle aurait empéché
d'étre gradé.

Aprés son service il entre comme employé a la comptabilité dans une com-
pagnie d'sssurances, ot il fuil progressivement son chemin.

Eufin il se marie 4 32 ans sans que sa famille ait rien remarqué d'anormal
en lui depuis sa sortie de Vaueluse. Mais il étail loujours, comme dans son en-
fance, ombrageux el jaloux (1).

Le 20 septembre 1908 il est opéré d'un varicocéle. Le surlendemain il
parail bizarre. Le 2% on le conduit dans le service du docteur Ballet a I'Hotel-
Dieu. 1l y reste un mois sans vouloir manger, en disant qu'il s'ennute, qu'il
est perdn ; il éerit pourtant correctement & sa femme.Au bout de deux mois sa
femme le reprend, et pendant douze jours son état parait se modifier trés fa-

(1) Ces renseignements sur le séjour A Vaucluse el Ia vie postérieure de G, sont four-
nis par la mére.
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vorablement. Il sort seul, L'un de nous le vit i ce moment et ne constata chez
lui d’autres symptomes que des préoccupations hypocondriaques ayant lenr
point de départ dans 'opération subie en septembre.

Tout & coup il retombe, parlant sans discontinuer pendant deux jours en
disant des gros mots et en gesticulant. Une nuit il a comme une syncope pour
laquelle sa femme va chercher un médecin. Il s'inquidte de voir ainsi sa femme
4 une heure indue dans la rue. Il se plaint que sa mémoire s'en aille, que ses
idées ne se suivent pas. « 1l me semble, dit-il, que je deviens fou. » Pour s'oc-
cuper il écrit des heures entidres des notes de pharmacie. Enfin un soir il a
I'air d'entendre quelque chose, « des voix et des cloches » ; trés agité, il saisit
une chaise en criant : « il faul que je le créve », puis il a regret de cet acle, il
dit quil y a trop longtemps que cela durait, qu'il fallait qu'il « cassit quelque
chose », Le scandale causé par cette scéne émeut les voisins qui se plaignent
au commissaire. Celui-ci fait envoyer G, au dépdt. Il va de li 4 Sainte-Anne
et enlin 4 Bicétre le 15 déeembre 1908.

Su femme, qui donne ces renseignements, affirme qu’il ne boit pas, qu’il est
Lrés rangé ; mais il était trés soupconnenx. G. aurait maigri d'une vingtaine
de kilos depuis le début des tronbles mentaux en septembre.

16 décembre 1908. -- Entre dans le cabinet du médecin avec une démarche
lente, sans signe de politesse, la casquette sur la téte ; le corps tout entier en
(lexion légire, les yeux fixés en avaut et en hos, ['air un pen souncieux et les
traits complétement figés daus cette expression. Le leint est grisitre sans indi-
calion pathologiyue précise. Le malade, s'étant assis sur I'injonction répélée &
voix trés haute (il est assez sourd et on est obligé de crier ou de parler 4 con
oreille pour se faire entendre), garde la méme attitude générale,

D. — Pourquoi étes-vous soucienx, M, G, ?

R. — Je pense 4 elle.

D. — Qui. elle ?

R. - Ma femme.

D. — Depuis combien de temps étes-vous ici ? (Il est arrivé hier.)

R. — Je ne sais pas.

D. — Ou étes-vous ?

Gesle vague.

D. — Quel ige?

R. — 8% ans.

D. — En quelle année étes-vous né ?
R. — 1874,

D. — En quelle année sommes-nous ?
R. — En 1900.

Il parait faire une grimace de doulenr.

D.— Ou souffrez-vous ?

R. — Dans le ¢6té ; un point de coté.

D. — Qu’est-ce qu’il a done, ce cdté ?

Pas de réponse. — 1l se lave, fait un mouvement accompagné d'une grimace.
D. — Vous avez recu un coup ?
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R. — Oui.

D. — Quand ?

Pas de réponse,

D. — Votre corps est en bon état ?

R. — (A voix trés basse) Pas trop.

D. — Votre cceur est-il 4 sa place?

R. — Non.

D. — En avez-vous encore un ?

R. — (En souriant, a voix plus hante) Ben ! cela serait malheurenx !

D. — Avez-vous de I'appétit ?

R. — Je nesais pas.

D. — Avez-vous votre estomac bouché ?

R. — Pas encore.

D. — Vous aimez bien votre femme ?

R. — Oui.

D. — Croyez-vous qu’elle vous faisait des infidélités ?

Pas de réponse ; se met & rire doucement, avec geste de doute.

D. — C’esl cela qui vous rend triste ?

R. — Non, c'est I'estomac qui ne va pas.

Pas d'idées de persécution ni d'auto-accusation conslatables. Ne se rappelle
pas avoir cassé une chaise chez lui, avoir subi une opération. Toutes ses ré-
ponses sont faites & voix basse, lente, monotone, indifférente ; ni négativisme,
ni catalepsie. Il s’en va du méme air qu’il était venu, sans avoir manifesté
spontanément une idée ou un sentiment. Rien & noter au point de vue somati-
que. Dans les urines dépdt phosphatique abondant et pigment biliaire. — Ré-
gime lacté.

18 décembre. — G. dans la salle sourit de temps en temps, embrasse ses
mains, les tourne et retourne (Pl. XXXIII). Embrasse le bol ou le gobelet
qui lui sert & boire, fait des signes de croix au-dessus, regarde dessous,
puis absorbe une partie du contenu. Il refuse le lait (sa femme et sa mére di-
sent qu'il ne l'aime pas) en disant qu'on le réserve pour safemme, afin qu'elle
le mette dans sa soupe. G. parle rarement et a voix basse.Il a les yeux pres-
que constamment tournés vers le plafond. Il a demandé hier i sa femme si
elle avait fait remplacer la chaise qu'il avait cassée chez Ini — Mis au premier
degré avec lait.

28 décembre. — Refuse toute nourriture. On est obligé de le nourrir & la
sonde.

2 janvier 1909. — Eerit & sa femme une assez longue lettre ou il dit qu'il
commence & aller un pen mieux ; il donne de ses nouvelles et demande de
celles de sa famille, mais avec des phrases incomplétes. L'orthographe est cor-
recte. Suppression de la sonde.

8 janvier. — Ecrit & sa femme une lettre tout i fait normale d'aprés
celle-ci.

9 janvier, — Maintenu au lit depuis le commencement de |'année. II
est un peu amélioré ; il recommence & manger seul avec les mémes gestes
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bizarres qu'il avait au début. Continue dans l'intervalle des repas & faire des
gestes et & remuer la tdle. 1l répond un pen plas facilement et d'une fagon un
pea plus animée. Autorisé  se lever par I'interne, lorsnue le malade va anx
W .-C., il va, vieut, tourne sur lui-méme, puis se met a cheval sur la cuvette du
¢cOLé opposé ot on se place ordinairement.

13 janvier. — Méme allitude qu'a l'entrée; méme expression de phy-
sionomie, figée et légérement soucieuse, les yeux baissés, mais regardant de
temps en temps trés rapidement en face et en dessous par suile de I'inclinaison
de la téte en avant (Pl. XXXIII). 1l fait constamment des gestes étranges avec
les maing, il léve et agite un instant sa casquelle, sans qu'on puisse savoir
pourquoi tout cela. Toujours pas d'orientation précise dans le temps et I'es-
pace ; il sait vaguement qu'il estd Bicétre, mais pas depuis combien de temps
et ne sait pas I'année ; pas d’idées délirantes révélables.

D. — Mettez votre bras sur votre téte.

R. — Pourquoi faire ?

On répéte 'ordre. 1l exécute le mouvement. Il marche sur injonclion, lou-
jours avec la méme attitude penchée, figée, a tont pelits pas lenls. En passant
sur le tapis, il s’essuie les pieds. Puisil s'arréte spontanément an bord du tapis
et reste planté la sans rien dire (Pl. XXXII).

On le prie de s’asseoir & une chaise prés de la table. Il le fait en marmottant
quelques mots : « Le marron d'Inde, le marronnier. » On essaye en vain de
savoir pourquoi il parle ainsi. On le prie d'éerire ; de la main droite il fait d"abord
qquelques gestes bizarres avec la plume ; il hésite el écrit lentement enfin. Son
éeriture spontanée est peu correclement tracée ; il efface quelques syllabes
avec le doigt passé sur l'encre fraiche : « Deux Genéve je pense a m enfanis
« élant prés ou éloignem

« mére = B pied

« leurs coiffures et lear toilette

« leur déjeux ».

C’est twat & fait incohérent comme plirases, mots, syllabes et idées.

On lui dicte I'instruction sur I'alcoolisme qui figure sur les fenilles d'ordon-
nance ; il écrit : « L'alcoolis est un empoisonnement chronique » Pmis on
veul lui faire copier une phrasedans un journal ; an lien de cela il écrit spon-
tanément et rapidement : « Lo chimére el I'albuminerie font notre vie ou notre
perte. » Plusienrs lettres sont mal tracées, quelques-unes tremblées.

On lui montre denx journaus ; il répond que ce sont des journsux officiels
et en souriant ajoute : « Voulez m'en donner un ? » Puis il prend sur la table
nue feuille d’ordonnance et lit spontanément & voix basse l'instruction sur I'al-
coolisme et dit : « On voit cela partout encadré avec des dessins.s Puis il sort de
sa poche un morceau de pain et le montre en ajoutant : « Ca c'est de la crotte. »

D. — Pourquoi est ce faire ?

IR. — Pour porter 4 quelqu'un.

D. — Pourquoi ?

R. — Quelqu'un qui peat avoir faim.

D. — Qui cela ?
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R. — Une femme.

Puis ne répond plus. Il sort sans forme de politesse. — On a noté qu’il urine
de temps en temps au lit.

25 janvier.— Mutisme complet. Tonjours ses gestes bizarres,d'ailleurs variés,

9 mars. — Est conduil de nouvean dans le bureau du médecin. Méme alti-
tude, méme mimique, etc. — Pas de négativisme ; il s'assied et répond aux
(jueslions plus ou moins comme ci-dessus. Il fait les gestes bizarres déja men-
tionnés d'une fagon continuelle. On lui demande & plusieurs reprises quelle en -
est la signification. 1l inlerrompt ces gesles et se [rolte la téte avec une main,
mais ne répond pas, puis reprend ses gestes. Sur une nouvelle question il ré-
pond enfin : « C'estafin de m'occuper pour faire quelque chose, » On coutinue
o essayer de causer avec lui. Il finit par manifester de I'ennui par une mimi-
que sulfisamment claire et il s'agite sur sa chaise. On lui pose la question : « Cela
vous ennuie, M. G. ? » Il ne répond pas.

Le surveillant lui tend la main. G. fait un geste de refus net. L'interne lui
tend la main ; G hésite el finit par donner la sienne en faisant un mouvement
décomposé par trois saccades. Le surveillant lui demande alors : « Vous ne
voulez pas me donner la main, Monsieur G. ? » Le malade sourit et répond :
« Un de ces jours. »

On lui dit de mettre sa casquetle sur sa téte ; il le fait sans hésitation ;
d'onvrir la bonche ; detirer la langue ; il obéit et ajoute en montrant du doigt
des dents plombées : « Je mets du coton et de I'huile. » — On continue a poser
des questions. Finalement G. se détourne d'un air profondément ennuyé et ne
répond plus rien. — « Vous pouvez vous retirer. » A ce mot, G. se léve len-
tement et va vers la porte en disant : « Ot qu'on me méne ? de quel e6té qn’on
va 7 » Il met ses mains dans ses poches d'un air ennuyé. Le médecin lui crie :
« Bonjour, Monsieur G. » G. esquisse un salut militaire et s'en va d la porte ;
il manque de tomber en franchissant le seuil.

14 mars. — Depuis son entrée ne manifesle & peu prés aucune sponta-
néilé ; restant & l'infirmerie ordinairement couché on quelquefois levé et de-
bout ou assis, immobile,en faisant ses gestes particuliers qui ne paraissenl pas
élre toujours les mémes. Depuis environ un mois, G. n'a plus uriné au lit, il
se proméne depuis trois jours dans la cour dix minutes & 1/% d’heure. Lui qu'on
était obligé de guider en tout et de faire manger, il se met la table commune,
triture les aliments avec sa cuiller, mais attend qu'on Iui enfourne les aliments.

20 mars. — Analyse compléte d'urine.

Par litre par 2k h. Moyenne phys.

Par 24 h.
B oy T B 15 gr. 50 17 gr. 05 24 4 38

Acide urique . . . . 0 gr. 43 0gr. 473  0.50 4 0.70
Anhydr. phosphor. . . 2 ar 37 2 gr. 60 1.50 a 3
Chlore' » . . . . . Mkgr.50 45gr. 95 10 4 15
Volume S e : . 1100
RETCHONE S vt o il S R ST DR acide
Densité . I Wt v 1021

Albumine, glucose, pigm. bil. . . . . . . . néant
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25 mars. — Sa femme, venue pour avoir des nouvelles, dit que dimanche
dernier il faisait des gestes plus rapides que jamais et qu'il prétendait vouloir
imiter le kanguroo sans dire pourquoi ; un autre jour il faisait le geste de jouer
au zanzibar. I s’intéresse. dit-elle, & la siluation de grossesse de sa femme, &
I’enfant futur, @ son nom, a ln santé de ses lantes. Il aurail parlé il y a trois
semaines de la chaise cassée. Elle le trouve mieux, plus animé en sa présence.
Il lui a dit que ces gesles étranges élaient dus 4 la « maladie enfantine ».

12" avril. — G. dit spontanément & son infirmier qu'il lui devrait un fameox
cierge quand il serait sorti d'ici.

Sa femme prétend qu'a elle, G. se plaint tonjours de souffrir quelque part,
fluxion de poitrine, douleurs de jambes, rhumatismes, elc.

On fait venir G. avec sa femme et on assiste a leur conversation. [l s'anime
dvidemment un pen, manifeste de la tendresse pour sa femme, demande spon-
tanément des nouvelles de la famille, tout en continuant de lemps a autre
faire ses gestes. Sa femme lui demandant pourquoi il les fait, il répond : « C'esl
machinal. » 1l affirme manger tout senl maintenant (ce qui est inexact) a une
guestion de Mme G. Celle-ci nous raconle que son maria dit 4 une cousine qui
est venue le voir qu'il se souvenait parfaitement avoir éé déji malade une pre-
miére fois.

22 avril. — Commence & giter au lit et, levé, dans son pantalon. Va dans
les W.-C. de la cour et y ramasse des maliéres fécales. Hier il s'était com-
plétement barbouillé de matiéres ; & la sortie du bain de nettoyage, il s'est age-
nouillé sans rien dire devant I'infirmier, en se prosternant plusieurs fois.

26 avril. — Pour la preraiére fois il dit : « Jai un remords qui fera le mal-
heur de ma vie, ¢’est pour cela qu'il faul que je jetine. » .

3 mai. — 1l a demandé & sa femme si le 1°" mai il o'y avait pas eu de bruit
dans la rue.

17 mai, — Lettre de G. & sa femme presque raisonnable, sauf qu'il ne mani-
feste aucun étonnement d'étre & Bicétre ; il donne de ses nouvelles et demande
de celles de sa famille d'une fagon presque correcte.

16 juin. — Nouvelle lettre analogue 4 celle du 20 mai :

Lettre adressée par le malade G. & sa femme, le 16 juin 1909,

« Ma chére petite femme,

« Comment va-tu, je commence & m'ennuyer de toi. Mére est venue hier et
j’étais un peu content d’avoir de ses nouvelles. Parait que ¢aa été-dur pour toi
et que tu a souffert heaucoup.

« L'essentiel est que ¢a va mieux et que le bébé se porte bien.

« Je voudrais bien le voir car ¢a commence & dtre long.

« Lui donne-tu 4 téter ou le biberon.

« Je te dirai que ¢a va un pen plus mieux et que la patience d'attendre de
ses nouvelles me fera grand plaisir.

« Les médecins [-on ils bien soignée ?

« De mon cOté j'ai bien souffert aussi et je crois (que je ne suis pas an hout,
maintenant que je suis appelé & éire papa,
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« Ce qu’il faut songer c’est Je baptéme ou son prénom.

« Bien des choses & ta méreetd mon beau frére pour moi.

« J'espére qu'ils se portent bien tous les quatres.

- Dans l'espoir d'avoir de tes nouvelles le plus tot possible, je Vembrasse
ainsi que ma petite fille. :

« Quand ca ira et que je serai auprés de loi, nous irons la faire tirer en
portrait.

« Comment va Ch. el su femme?

« Les affaires vont-elles en cette époque de 'annde.

« Une poignée de main par moi.

« Bonsoir et réponds-moi de suite, car je tronve le temps long.

LEox G.

« Emhrasse bien ma petite fille pour moi. Est=elle gentille ? »

22 juillel. — Mutisme absolu, négativisme. Parail de temps en temps s'in-
téresser  quelqu’objet et alors son masque immobile se revét d'une légere et
fugilive expression. G. est sans chaussettes dans ses souliers. On veut le
faire écrire ; il demande « la craie et 'ardoise » ; enfin, aprés bien des gestes
et des hésitalions, il se décide & prendre le crayon bleu qu’on Ini tend et éerit
des mols incohérents, mal lormés el trace des dessins informes entremélés de
lettres. Ne répond rien aux questions écrites qu’on lui pose. Comme on lui de-
mande depuis combien de temps il est ici, il répond: « 1l y a un temps in-
fini. »

k& aotit. — On lui annonce avec précaution la mort de sa femme. Il ne pa
rait en rien émuo. Au bout d'un instant il dit: « Alors je suis veaf, c'est
affreux », et c’est toul.

12 septembre. — L'infirmier de la salle rend comple que G., 42 h. 1/2,
pendant la visite de sa mére, s'est levé subitement de sa chaise, le regard fixé
en avantet a crié deux fois: « M. Courcelles! » puis a frappé violemment la
table & coups de poing. — Physionomie courroucée.’Au bout d'un instant, G.
a repris sa placidilé ordinaire.

17 ortobre. — Une partie de_la matinée, grande excitation et agitation, G.
se met & courir subitement dans la cour, jutant son paletot qu'il vient d’en-
lever sur la téte des malades qu'il rencontre. Paroles incohérentes prononcées
avec volubilité. « Je tiens la chévre & Landouski et lui tire la queue ; j'ai Lué
la chevre, je I'ai dépecée et fait avec des coteletles de mouton dont nous nous
sommes régalés..... C'est le petit trou (ferme & moitié la main). Je ne tra-
vaille pas, mais je ne suis pas une p...

« Mon pére m'a cassé les dents.

« Je fais des peignes avecde la graisse, verls, rouges, bleus.

« J'ai fait dans une queue de poélon... »

Depuis quelques jours le matin, G. semble avoir de I'excitation par houffées
relalivement courtes.

28 octobre. — Nouvel examen. Sensiblement mémes résultats que précé-
demment. A noter seulement qu’d un moment on linterpelle : « M. G. ! » 1l
répond par un jeu de mots sur son nom.
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Depuis son entrée, le malade n'a en somme guére varié ; on a nolé & diver-
ses reprises la fagon dont il se comporte en général & la section. Comme un
exemple résumant bien I'ensemble, voici la note du surveillant concernant les
derniers temps :

G: ne fait pas sa toilette seul, ne s'habille pas seul. Il n’entend pas la clo-
che des repas. On le déshabille et on le couche comme un enfant. Il va seul
aux W.-C. oiril fait des gestes bizarres, Il ne gite couché on levé que de temps
en lemps, 11 est indifférent & tout ce qui se passe autour de Ini. Accueille avec
indifférence son pére et sa mére, leur parle 4 voix basse de choses banales el
incohérentes. Se proméne rarement. Se Lient le plus souvent dans un coin
dans I'attitnde figée déja décrite el avec des gestes menus el variés des mains.
Dans les quelques périodes d’excitation qu'il a présentées,parle i n'importe qui
avec incohérence.

Oun le fait aller a table. Mange raremenl seul, mais lorsque cela lui arrive,il
reste un temps infini pour manger, s'arrélant longuement a chaque bouchée,
méchant lentement. 1l l&ve la cuiller & hauteur de sa bouche, I'y maintient un
cerlain temps, puis, aprés avoir regardé dessous et fait plusieurs gestes de la
main gauche, il la met dans la bouche. Souvent, lovsqu'il attend trop long-
temps pour ce dernier acte, 'infirmier lui dit: « Mangez » et il obéil. Lors-
qu’il boit, il éléve son gobelel i deux mains comme le calice 4 la messe, re-
mue les pouces et les index sur le gobelet, puis regarde plusieurs fois dessous.

Il mange souvent avec ses doigts n'importe ce que l'on sert; mais parait
préférer ce que sa mére lui apporte. 3

Lorsque celle-ci laisse des provisions en dépot et que l'infirmier les lui
offre, il n'y touche pas et ne semble pas les voir, mais dés que le garcon les a
replacées dans I'armoire, il profite de I'éloignement de linfirmier, jelte un
regard circulaire pour s'assurer qu'on ne le remarque pas et ayant élé cher-
cher ces provisions, les avale gloutonnement.

5 décembre. — Crise convulsive avec secousses généralisées an débat de
I'accés, localisées ensuite an colé droil. Bave non sanguinolente. Pas de ster-
tor ; le malade revient 4 lui au bout de deux minntes environ. De petites se-
cousses continuent & la main droite aprés la crise, puis s'espacent et cessent
complélement.

En résumé, début des troubles mentaux a I'dge de 17 ans.

De juillet 4 septembre 1891, état calatonique. p

D’octobre 1891 & mars 1892, rémission pendant laquelle le malade,
sorti de I'asile, travaille dans un grand magasin.

Le 25 mars 1892, reprise des accidents délirants, internement de deux
années.

Sorti de I'asile le 9 juin 1894, le malade traverse une longue inlermil-
tence de plus de quatorze ans, pendant lesquels il fail guatre ans de ser-
vice militaire, puis entre comme complable dans une compagnie d'assu-
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rances ou il reste el arrive i gagner suffisammenl pour subvenir i ses
besoins et méme pouvoir se marier  I'dge de 32 ans.

En seplembre 1908, 4 la suile d'une légere inlervention chirurgicale,
réapparition des (roubles mentavx, d'aspect catalonique, qui nécessilent
Iinternement le 15 décembre 1908 el durent encore aujourd’hui sous la
méme forme (fig. 1).

1891 1892 1893 1834 1895 a 1907 1908 1909 1910 191 3

Fra, 1

Comment le cas doit-il &lre interprété ? Suivant la nomenclature aujour-
d’hui & la mode,esl-ce un cas de folie maniaque dépressive ou de démence o
précoce calalonique ?

A en juger d'aprés I'élat acluel, il ne semble pas qu'il puisse y avoir
d’'hésitation. Le tableau clinique, dans son ensemble, est trés caractéris-
tique ; el I'indifférence du malade, la maniérisme, les stéréolypies, le
négalivisme, le gilisme, I'incohérence des discours el des acles sont des
raisons suffisantes pour en faire un démenl catalonique.

Sans aucun doule, les différents symplomes dits calaloniques n’onl par
eux-mémes rien de caractéristique el peuvent se rencontrer dans des
alfeclions mentales diverses.C'est un fail clinique sur lequel nous avons
insisté il y a déja plus de vingl ans (1) el qui semble désormais acquis.

Toutefois, il est 4 remarquer qu'en général on ne retrouve alors que
des symplomes catatoniques isolés el Lransiloires ; et que le syndrome
calalonique ne se présenle guére, sous son aspect complet, d'une facon
durable, que dans ces cas de démence juvénile, qu’en raison de leur ana-
logie avec I'hébéphrénie, on a englobés avec elle sous la dénomination de
démence précoce (2).

Or, les détails de nolre observalion nous monlrent neltement réunis
chez notre malade, d’une facon persistante, les éléments divers d’un
syndrome calalonique, (el qu’on le rencontre dans les cas qualifiés de
démence précoce. EL I'on n’aurail pas la moindre hésilation & porler ce
diagnostic si I'on ne connaissait pas I’évolution anlérieure de la maladie.

G., en effet, s’il se présente aujourd'hui avec les allures d'un dément

(1) S#oLas et Cuasuin,La Catafonie (Arch. de Neurologie, 1888) ; Séaras, Nouv. lconog.
de la Salpétrigre, n° 1, 1907.
(2) Finzi et Veonnani, Della demenza precoce (Riv. sp. di. fren., XX V,1800) ; J. Stavas,
Démence précoce et calutonie, Nouv. Iconogr. de la Salpéiriére, nv §, 1002,
XXIV 15
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précoce calatonique, a évolué & la fagon d'un intermittent ; el, pendant
prés de quinze ans, enlre deux phases calaloniques, il a vécu au dehors,
menant une existence active, tenant sa place dans la société lout comme
eitl pu le faire le premier venu.

Si importante qu'elle soit, cette notion d'une intermitlence aussi com-
pléte et aussi prolongée n'est pas exclusive d'une démence précoce.

Tout récemment, I'un de nous, en collaboration avee M. Logre, a pré-
senlé a la Sociélé de Psychiatrie (1) I'observation d’une malade,igée de
45 ans, cerlainement démente depuis de longues années, se présentant
aujourd'hui comme une démente précoce (Pl. XXXIV) el dont I'histoire
offrail quelques particularités intéressantes pour cetle question de dia-
gnoslic.

Chez cette malade en effet, de 1892 i 1896, I'alfection a procédé par
poussées successives,consliluant des sortes d’acces (fig.2). La symplomalo-

Fig, 2

logie en élait assez polymorphe et se caractérisail surtout par la coexistence
d'une agitation de teinte maniaque avec un délire de teinte mélancolique
prédominante, comme dans cerlains de ces cas qu’on appelle aujourd’hui
pes cas mixtes. De plus il était 2 noter que ce Lrait parliculier, comme
daillears les détails principaux du tablean clinique, se retrouvaient,
depuis le début de Ia maladie, dans toules les poussées successives.

Enfin, au point de vue de I'évolution, ces sortes d'aceés furent séparés
par trois périodes de rémission de deux, trois el quatre mois, et par une
période plus longue, d’une vingtaine de mois, que I'on peut considérer
comme une inlermitlence, puisque, pendant tout ce temps, la malade a
repris sa place dans la vie sociale el a pu faire & la maternilé des études
el son stage de sage-femme.

Celte observation vient & I'appui de cette remarque de Kreepelin que
« bien des cas qui se montrent sous la forme d'accés semblables el bien
séparés n'appartiennent pas a la folie maniaque dépressive ».

Elle nous monlre que la démence précoce peul présenler an cours de
son évolution non seulement des rémissions permetlant au malade de

1) SkoLAs el Locue, Des rémissions dans la démence précoce. Encéphale, ne 3,
1911, p. 2i6.
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vivre au dehors sans attiver I’allention, mais aussi de véritables intermit-
tences, prolongées, complétes, et dont le véritable caraclére s'affirme dans
ce fait que le malade peut jouer un role actif, tenir sa place dans la so-
ciélé aussi bien que quiconque.

La notion de ces rémissions, el surlout de ces inlermitlences, est assez
déconcertante si I'on veut admeltre que, dans la démence précoce, la dé-
mence soil primilive, initiale. Il n’en serait pas de méme si Ion ne voyait,
comme jadis, dans la démence qu'un syndréme lerminal d'une évolulion
morbide ayant pu osciller jusque-li i travers des phases diverses.

C’est ld une raison, entre bien d’autres, qui nous donne a penser que
dans le vasle cadre de la démence précoce, 4 colé de quelques cas méri-
lant peul-étre vraiment une description & part, se Lrouvent entassés péle-
méle les syndromes les plus dissemblables n’ayant d'autre point de con-
lact que leur terminaison commune par la démence.

Encore convient-il de ne pas oublier qu’aujourd’hui nombre d’auteurs
se refusenl  voir dans le processus fondamenlal de ladite démence pré-
coce une véritable démence, el lui ont attribué, en conséquence, les
noms divers de paradémence (Brugia), schizophrénie (Bleuler), ataxie
intra-psychique (Urslein).

La présence possible, en pareil cas, d'inlermittences complétes et pro-
longées s’accorderail avec celle maniére de voir.

Quoi qu’il en soil, sans aller jusqu'a dire,d'une facon aussi absolue que
Morel (1), que I'intermittence n'est qu'un des élémenls essenliels des
affections nerveuses et mentales en général, el qu'on n’y (rouve aucune
des conditions requises pour créer une variété particuliére d'aliénation
mentale ; toul en admetlant une folie intermitente, telle que I'a bien
décrite M. Magnan, englobée depuis dans la folie maniaque dépressive,
il ressort des cas du genre de ceux que nous venons de rapporler que
I'intermiltence par elle-méme n'est pas spécilique de la folie maniaque
dépressive el n’est pas exclusive d'une évolution démentielle.

Si I'on réfléchit que jusqu'ici il n’exisle pas non plus de critérium
symptomatique permeltant a coup sir, dans un cas douleux, de distin-
guer les deux formes, on peut se rendre compte de la difficulté de ce
probléme de diagnostic.

Kreepelin lui-méme a relevé a ce sujet, dans sa propre stalistique, de
nombreuses erreurs dont la correction a contribué i diminuer d'une facon
sensible, au profit de la maniaque dépressive, le nombre des cas de dé-
mence précoce dans ces derniéres années.

La lecture d’autres travaux récenls, comme ceax de Urstein (2), de

(1) Monew, Traité des maladies mentales (p. 472 el suiv,).

(2) Unstei, Die Dementia praecox und ihre Stellung zum manisch-depressiven
Irresein, 1909,
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Von Hosslin (1), nous montrent aussi toute la complexité de celle ques-
tion de nosographie clinique.

Ce sont ces considéralions qui onl amené cerlains anbeursé admellre
entre la mamaqué dépressive el la. démence préuoce des rapports plus
élroits qu’on ne le croit généralement et & distinguer des formes inferme-
diaires. ;

(’est ainsi qu’au point de vue qui nous occupe, Wieg Wickenlal de

Halle admet une forme intermittente comme sous-groupe défini de la dé-

mence précoce. - William Rush Dunton (2) décrit aussi comme dislincle
une forme intermittente, comprenant une variété circulaire, de la’ dé-

mence précoce, et fait remarquer que, dans bien des cas, Iidentilé

d'évolution peut faire altribuer & tort une parlie de ce groupe démentiel 4
la folie maniaque-dépressive. La description que donne cet auleur des cas
qu'il a observés rappelle beaucoup nos propres observations.

Ce sont 1a des faits cliniques dont il importe de lenir compte ; car ils
pevvent contribuer, avec d’autres d'un ordre: différent, & modifier nos

conceplions actuelles sur ces deux groupes, essentiellement provisoires;.

de la nosographie Krcepehmanne la folie mauiaqne dépressive et la dé-
mence précoce.

(1) Vox ldssuis, Zentralblalt f. Nervenh. und Psych., novembre 4909,
(2) Wittt Rusa Dunrox, The intermiltent forms of demenlia praecoz, The ameri-
can journal of insanity, t. 57, n° 2.
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Au moment ot la question de la systématisalion de cerlaines lésions
culanées, souléve aulant de théories diverses, pour ne pas dire contradic-
loires, nous avons cru intéressant de signaler (rois cas de ncevi observeés
récemment, et qui offrent le caractére pamcullerde se p:ésenler chez des
(égénérés déliranls.

Comme ['a fait remarquer M. Rose (‘I)1 plusieurs auleurs, el en parli-
culier Gerhardl et Morrow avaient déja signalé la [réquence des ncevi chez
les épilepliques, les arrierés, les hydrocéphales, elc. ; cependant nous de-
vons ajouler que I'opinion de ces observaleurs n'avail pas éLé parlagée
par lous les dermatologistes et que Blaschko, rapporteur au congrés des
dermathologistes allemands en 1900, était arrivé a des conclusions oppo-
sées aux leurs. Nous-méme, nous n'avons pa lrouver que ces Lrois cas
parmi les 500 aliénés de notre service.

Quoi qu'il en soit, il parail assez naturel, a priori, d’admelire qu'une
cause, agissanl au moment de la vie inlra-ulérine sur le sysiéme nerveux
‘cenlral puisse produire également des malformations cutanées par I'in-
termédiairve du systéme nerveux périphérique ; en d'autres lermes, il pa-
rait assez nalurel d’admettre la théorie nerveuse des nevi.

Dans un mémoire récent, MM. Klippel et Pierre Weill (2) onl, en oatre,
monlré qu'une quantité énorme de noevi avaient une lopographie corres-
pondanl & une distribulion radiculaire, et que nombre d'observalions de
ces lésions, publiées sous le nom de « neevi & distribution spino-métamé-
vique ou de « neevi a distribution névro-mélamérique » élaient en réalité
des neevi correspondant & une lésien radiculaire. Par contre,nous citerons
I'opinion de M. Etienne (3), qui, d’aprés ses observalions personnelles

(1) F. Rose, Rapport au Congrés de Bruxelles, 1910,

(2) Kueeri et Prerae WeiLL, lconographie de la Salpétriere, 1909,

(38) Erienne, Sur les neevi systémaliques el leur palhogénie, lconographie de la Sal-
phtritre, 19040,




230 FOURMAUD

conclut & la plus grande fréquence des ncevi correspondant au lerriloire
d’'innervation d'un nerf. _

Nous nous sommes demandé dans quelle calégorie pouvaient rentrer
les trois cas que nous avions recueillis, et nous avons cherché  les clas-
ser d’aprés leur lopographie, sans tenir grand compte de I'aspect descrip-
tif des lésions.

Voici d'abord les observations sommairement résumées.

OBservaTION 1.

P....., 48 ans, macon. Entré & I'asile de Vaucluse en juillet 1909, avec un
délire de persécution assez mal systématisé, hallucinations de I'ouie et de la
sensibilité générale, impolence partielle du membre supérieur droit, due &
une chute récente causée par une automobile. Cette chute et le procés quis’en
est suivi paraissent avoir, sur un terrain de dégénérescence, favorisé I'éclosion
du délire.

Le malade présente quelques varices surtoul marqués au membre inférienr
droit, et un ncevus vasculaire constitué par cing taclies conleur lie de vin,
pursemés de petites verrncosités légérement saillantes et de couleur plus foncée.

-

Fig. 1 Fig. 2

Ces tacles occupent en avant et & gauche : I'une la région correspondant &
la partie interne .de la clayicule, au premier et deuxidéme cartilages costanx,
I’antre 4 la partie moyenne du sterno-cléido-mastoidien ; en arriére et tonjours
du cOté gauche, la région temporale postérieure, oceipitale, et plus bas la
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région de la nuque correspondant au bord externe du trapéze. Les placards
n'empidlent pas sur la ligne médiane ; leur extrémilé inférieure correspond,
en avant, au bord inférieure de la denxiéme cole, et en arriére, & une ligne
horizontale passant par le sixieme espace interépineux de la colonne cervicale.
(Fig. 1 et 2).

Dans ce cas-la, il semble bien que les théories culanées soient insuffi-
santes 4 expliquer la situation de ces différents placards : ils ne paraissent
pas occuper des surfaces correspondant & des dermato-métameéres ; ils ne
paraissent pas exactement localisés selon les lignes [rontiére de Voigt. Si on
passe en revue les différentes théories nerveuses, on reconnailra que ce
neevus dans son ensemble ne correspond pas au territoire d’innervalion
d'un segment de moelle ni d'un nerf periphérique. Au contraire, une lésion
intéressant les 2%, 3° el 4° racines cervicales gauches, permet d'expliquer
celle topographie.

Osservarion I1.

M..., 19 ans, garcon d’hotel. Déja traité i I'Asile de Chambéry en 1908,
entré a I'Asile de Vaucluse comme débile, avee accidents alcooliques en voie
de rémission et crises d’excitalion maniaque.

Ce.malade présente une légére asymétrie faciale (le coté droit de lo face est
moins développé que le gauche),une votle palatine ogivale et & la cuisse gauche
un neevus pigmentsire caractérisé par des taches assez piles, mal délimitées,
non saillante, de couleur uniforme calé-au-lait. Leur dimension moyenne est
la dimension d’une piéce d'un franc. En avant ces taches ne dépassent pas la
ligne médiane du membre autrement dit une ligue réunissant le miliea du pli
de I'aine au sommet de la rotule; elles sont surtout disséminées sur la face
externe de la cuisse et quelques-unes sur sa face postérieure (deux tiers exler-
nes). En haut elles ne dépassent pas le nivean du pli fessier. En bas elles
empittent & peine-sur la moilié inférieure de la cuisse. Quelques-unes sont
trés piles et & peine visibles. De méme que dans 'observation précédente, on
ne constate an niveau des placards ancun trouble de la sensibilité.

Ici encore, il semble bien que nous nous trouvons en présence d’un
naevus-névrite, pour employer I'expression de Klippel et de Pierre Weill,
mais a quelle sorte newvus-névrite avons-nous alfiire ? La réponse est
assez embarrassante ; ces laches pigmenlées n’occupent pas loul un seg-
ment de membre, et ne semblent pas correspondre par conséquent a un
segment médullaire ; elles ne correspondent pas davantage au lerriloire
d’innervation d'un nerf périphérique; tout au plus pourrait-on dire qu’elles
occupent le territoive des nerfs pelil-sciatique el [émoro-cutané, mais
ces deux nerfs ont des origines assez dislantes I'une de I'aulre ; il faudrait
admellre I'existence & la période embryonnaire de deux lésions différentes
el trés localisées. D'un aunltre coOlé, la théorie radiculaire nous oblige & ac-
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cepler I'hypothése d'un processus toxi-infeclieux ayant agi au niveau de la
3e et 4e racine lombaire, 17 et 2° sacrée, ce qui est beaucoup, si I'on
compare |'élendue du territoire de ces racines au pen d'élendueet  la dis-
position des laches pigmentées. Nous avouerons (ue nous n'avons pas sur
ce cas d'opinion bien arrélée.

Osservartion I,

Mans. .., contariére, dgde de 68 ans, entrée i I'Asile de Vaucluse le 11 oc-
tobre 1910 avee le certificat suivant : « Affaiblissement des facultés intellec-
tuelles avec hallucinations probables, excitation, propos incohérents, désordre
des actes, Trouvée errante. Cauchemars anciens. Crampes, amaigrissement,
habitudes alcooliques ».

Cette malade présente un nevas vasculaire, qui nons paratt remarquable par
son étendue et sa localisation : il recouvre en effet la plus grande partie du
membre supérienr et du thorax du coté droit ; sa teinte générale lie de vin est
plus accentuée sur la face antéro-interne du bras et de I'avant-bras, ou I'on
remarque également quelques verrucosités ; au contraire sur la face postérieure
du membre supérieur, et autour des flots de peau saine que nous décrirons
tout & 'heure, la coloration est plutdt rosée (fig. 3, &, b).

Ce neevus s'étend (sans faire d'aillenrs saillie) sur une surface limilée en
haut, & la naissance du cou par une ligne sensiblement horizontale dont le pro-
longement passerait par l'apophyse épinense de la 6¢ vertébre cervicale ; en
arriére, i 3 centimétres environ de la créte des apophyses épineuses, celle
ligne séparative se recourbe en bas ; elle descend sur la face postérieure du
thorax, en décrivant une légére courbe, assez irréguliére, dont la convexité
tournée vers la colonne vertébrale n'atteint pas la ligne médiane. Plus bas, au
niveau de la 7¢ edte, elle forme un nouveau coude, se dirige horizontalement
en avant, coupe le sein dans son quart inférieur et remonte vers le slernum ;
elle atteint enfin la ligne médiane au nivean de la 3° cole et gagne obliquement
la région sus-claviculaire, notre point de départ.

Tout le membre supérieur est envahi, & part cependant quelques ilots de
peau saine, & bords dentelés, situés au niveau et un peu en arriére du creux
axillaire, & la face postéro-externe du bras et sur le bord cubital de U'avant-bras,
enfin & la main I'annulaire et I'auriculaire ne présentent ancune tache on colo-
ration anormale ; le médius est atleint mais senlement dans la moilié externe
de ses deux faces.

Nous signalerons anssi, toujours du eoté droit, 3 taches dont la plus volumi-
nease parait correspondre comme situation & I'extrémité poslérieure du 8¢
espace intercostal ; quant aux deux autres, elles sont situées en dehors et en
has de la précédente.

Cette malade nous parait également intéressante, a cause de la disproportion
qui existe entre les deux membres supérieurs ; tandis que les membres infé-
rieurs ne présentent qu'une différence d'un demi-centimétre environ dans leur
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circonférence, en faveur du droit, voici les dimensions comparatives des divers
segments des deux membres thoraciques :
Circonférence maximum da bras.

Adreiter s 1T S I R e T R G e BT

A gauche: 1= En B N e A S (7

Longueur totale des membres supérieurs (mesurée du sommet de I'apoplyse
coracoide & 'extrémité du médius).

Adraite N e Ea R = e e 00 Teen LA S

AT EaNChE I e SR S R R e »
Longueur du bras (de 'apophyse coracoide an sommet de I'olécrane).

AUdroIlEtE 0 viesis o e A e e e s odicent;
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Longueur de I'avant-bras (du sommet de I'olécrane i I'extrémité de I'apo-
physe styloide du cubitus).
ATAROI S0 & e e e ek e | 7 e R [CAD b
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. .

Dimension de l'index particuliérement taché et coloré.

Longueur: adroite. . . . . . . . . . . 7cent.2
— Agauche;d SRRl it i e 6 iin s 3
Diamétre :d droite . . . . . o o 4 o0 e 1 » 8
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Les mensurations des doigts sains et du médius ne révélent pas de différence
hien sensible entre les deux cdtés. E’hypertrophie ne parait d’ailleurs pas
limilde au sysléme osseux, mais porle aussi sur les tissus cellulaires et adi-
peux ; lorsque le malade tient le bras lorizontal, on constate une sorte de
_ bourrelet, mobile et flasque qui fait principalement au dessous du bras une
: ~ saillie anormale : le relichement des lissus di & I’age n’est pas ici une explica-
= tion suffisante, attendu que cette saillie est beaucoup moins prononcée du coté
oppossé.

La force musculaire, malgré I'opinion de la malade est sensiblement égale
dans les deux membres supérieurs. L'aiguille du dynamométre marque :

a la pression de la maindroite . . . . . . B85 divisions
g — ganche: & Sy SO S
‘ ; Le systme pileux est aussi peun développé d'un coté que de I'aulre, les
3 ougles ne présentent rien d'anormal. Quant & la sensibilité, elle ne paralt pas
alteinte.

Il semble bien quenous nous lrouvions en présence d'une allection
éludiée en 1869, par Trélat et Monod (1) et dont on a publié depuis un

'__ (1) Lukrar et Moxoo, De t'iryperfrop!iic unilalérale partielle ou lotale du corps. Ar-
itar, chives générales de Médecine, 1809.
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certain nombre d'observations. MM. Klippel et Trenaunay (1) onten 1900
complété la description du syndrome auquel ils ont donné le nom de
neevus variqueux ostéo-hypertrophique.

Dans le cas qui nous occupe, les varices paraissent faire défaul ; ceci peut
lenir & ce que le neevus ostéo-hypertrophique généralement localisé aux
membres inférieurs sidge ici au membre supérieur, ou encore 4 ce qu'une
légere dilatation veineuse peul étre masquée par le développement anormal
du tissu cellulaire et graisseux ; dans tous les cas nous pouvons admetlre
I'existence d’une forme frusle, avariqueuse.

Mais ce qui nousintéresse surlout, c’est la localisation et parsuile la pa-
thogénie de ce large neevus ; Klippel et Trenaunay, sans repousser com -
plétement l'influence du systéme nerveux avaient admis en 1900 I'hypo-
thése d'un agent infectieux, agissant au moment de la vie intra-utérine,
en un point ou en divers poinls du systéme vasculaire. Nous ne passerons
pas en revue, loules les Lhéories pathogéniques quiont élé émises au sujel
des ncevi. Nous ferons seulement remarquer que Ja théorie radiculaire
permel i elle seule d'expliquer lous les troubles que nous venons de dé-
crive; c’estelle qui nous parait la plus acceplable et ceci pour plusieurs
raisons :

1o Le placard vasculaire est limilé sur le cou et sur le thorax par des
lignes sensiblement horizontales el paralléles qui répondent bien a des li-
mites de lerriloires radiculaires ; de plus il est exclusivement localisé au
coté droit du corps.

2° 1l existe sur la face postéro-interne du membre supérieur une série
d'ilots de peau saine qui dans leur ensemble dessinent une bande radi-
culaire el reproduisent jusqu’a un certain point ce que Sherringlon avail
réalisé expérimentalement sur des animaux, c'est-a-dire un terriloire ra-
diculaire sain entre deux zones de lésions.

3911 est assez naturel d’invoquer une lésion nerveuse pour interpréter
les troubles variés que nous venons de décrire.

En résumé, les lésions précédentes peuvenl élre expliquées, i nolre avis,
par Uhypothése d'un processus loxi-infectieux, ayant porté sur les racines
rachidiennes du coté droit, de la 4 cervicale a la 5° dorsale, inclusivement
les 7¢ el 8* racines cervicales ainsi que la 1™ dorsale paraissent avoir é1é
moins alleinles par ce processus loxi-infectienx. Quant aux trois peliles
laches de la région dorso-lombaire, nousdevons avouer qu'elles semblent
avoir un trajel un peu trop oblique pour dessiner un territoire radiculaire.

Nous conclurons de tout ceci, que la théorie de MM. Klippel et Pierre
Weill esl jusqu'a présent une de celles qui nous satisfont le mieux. La
siluation qu'occupent les ncevi sur la surface du corps parail bien, dans
un grand nombre de cas, correspondre a une disposition radiculaire.

(1) Kiapeer et Trexausay, Archives génédrales de Médecine, 1900.




HOPITAL STARO-EKATERININSKI DE MOSCOU
(SERVICE IES MALADIES NERVEUSES)

LA SPONDYLOSE RHIZOMELIQUE.
LA SPONDYLOSE RHIZOMELIQUE EST UNE ENTITE MORBIDE SPECIALE (1)

(D'aprés 16 observations personnelles et k& autopsies)
(Suite et fin).

PAR

M. Nicolas ELDAROFF,
Interne de I'hopital

ANATOMIE PATHOLOGIQUE

Considérant cel article comme un précis préalable de lamonographie que
nous espérons publier, eten raison de la similitude presque totale des allé-
ralions macro et microscopiques du squelelle dans nos quatre observations
nous allons nous borner, dans I’exposé de I’analomie pathologique de la
spondylose rhizomélique, & une description détaillée d'un seul cas, mais
les conclusions que nous poserons seront hasées sur 1'élude des qualre
cas.

Toules les figures qui suivent sont des photographies de nos piéces
anatomiques {macro et microscopiques).

Examen inacro et microscopique. — (Obs. 2, voir le comple rendu de
I"autopsie). Ont été extraites : la partie dorsale de la colonne vertébrale
avec les coles adjacenles, les arliculations des épaules, du bassin, des han-
ches et des genoux. Aprés une macération prolongée de la colonne verté-
brale, loutes les parties molles et carlilagineuses se sont séparées des osel
la préparation analomique ne ful plus conslituée que par I'élément osseux.
Aprés avoir 616 placée sur la table, la partie du squelette, an lieu de se
désagréger en verlébres et coles, ne montra aucune mobilité dans ces
derniéres ; les verlébres, les coles et les articulations avec leurs capsules
articulaires apparurent soudées en un bloc osseux homogéne; les por-
lions des cOles ressemblaient aux apophyses des corps verlébraux.

- Le canal rachidien et les (rous inlerverlébraux sont de dimension nor-
male ; il existe une raréfaction osseuse des vertébres Lrés augmenlée ; leur
poids est diminué.

(1) V. le commencement de cet article, t. XXIV, n* 2, p. 121,
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Appareil ligamenteuz de la colonns vertébrale. Aspect macroscopique. —
Sur notre pidee anatomique, l'ossification inléresse les capsules articulai-
res qui entourent les tétes des cotes et les ligments costo-vertébraux qui, a
I’éLal normal, sont conslitués par des fibres qui partent en rayonnant de la
LeLe costale vers les corps des verlebres. Il n’y a pas d’exostose, donc pas de
déformations. Par contre, les masses osseuses ont conservé leur disposition
radiée el |i ot les téles des cotes s'arliculent avec les deux verlébres adja-
cenles, ces ligaments rayonnés osseux ont uni en un seul bloc, par un point
ininterrompu, la cote et les corps des vertébres voisines (fig. 1, Pl. XXV).

Ainsi que le ligament coslo-vertébral, le ligament costo-transversaire
postérieur est ossifié. Les intervalles entre les arcs des verlébres connexes
qui contiennent a ’élal normal le ligament jaune, sonl remplis sur notre
piece analomique par une masse osseuse et compacte.Cetle masse a le méme
aspect el la méme densilé que les arcs des vertébres adjacentes; elle répéle
fidelement l'incurvation de ces derniéres; sur leurs surfaces: tournées
vers le canal rachidien, se rencontrent Lrés rarement les ostéophyles iso-
lés, de la grandeur d'une lentille ; les petiles fenles fines sagillales qui
se trouvent sur quelques-unes d’elles, rappellent la structure fibreuse des
ligamenls qui s’y rouvaient auparavant (fig. 2).

Les ligaments sus-épinewr, sans avoir changé d'épaisseur, se sonl
transformés par endroits en pelils ponts osseux qui unissent les extrémilés
d’apophyses épineuses voisines (fig, 2). De cetle maniére, sur notre piéce
anatomique, les apophyses des 10 vertébres échelonnées sur toute la
longueuar de la piéce forment, avec les ares des verlebres, une colonne
osseuse (lig. 2 et 3, PL. XXV).

Les ligaments ossifiés ont été examinés au microscope. — Cel examen
avail pour but de voir si les ligamenls sont simplement imprégnés de sels
de chaux ou s'ils sont composés d’un vrai tissu osseux et présentent par
suile des phénomenes de mélaplasie ou de néoformation osseuse. Dans
ce but, nous avons fait une série de coupes anatomiques microscopiques
de notre malade el, pour comparaison, des préparalions microscopiques
d’un homme normal de méme dige que notre malade el mort d’une cause
accidentelle. A I'état normal le ligamenl jaune (fraichement disséqué,
coupé au microtome d congélation et coloré) (1), présenle au microscope
‘un réseau serré de fibres élastiques avec une faible addition de fibres
collagénes (fig. 4).

Nous avons prélevé dans trois directions (frontale, sagitlale et trans-
versale) des lamelles d'os dans les ligamenls jaunes ossifiés ; des coupes
saches ont é1é préparées et colorées suivant la méthode de Zimmermann

(1) Par I'hématoxyline non acide et le van Gieson,
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(4 la fuchsine). Sur ces piéces microscopiques, on voil que les ligaments
jaunes, dans les parties dorsale inférieure et lombaire de la colonne ver-
(ébrale, sont composés dans toule leur épaisseur d'un lissu compact ; dans
les parties dorsales moyenne el supérieure, la couche compacte n'existe
(qu'a la surface, qui est tournée vers l'intérienr du canal rachidien el
tout le ligament d'avant en arriére est composé d'un lissu osseux spon-
gieux. Au microscope apparaissent tows les eléments d'un vrai tissw osseus
canaux de Havers, corpuscules et lamelles osseuses, il n’existe pas de vesti-
ges de la structure antérieure (pas de tissus conjonetifs ni de fibres élasti-

Fis. %, — Ligament jaune normal de la partie dorsale de la colonne verlébrale fral-
chement disséqué et coupé au microlome a congélation (coupe frontale).

Résean noir serré de grosses fibres élastiques. — Coloration de I'hématoxyline non
acide et le Van Gieson. — Grossissement : 200,

(ues collagénes). Les canaux de Havers sont de grand diamétre, ils ont
pour la plupart une direction verticale de haut en bas, ils se ramifient,
s'anastomosenlt entre eux et forment assez souvenlt des élargissements en
forme d'anse. Les corpuscules el les lamelles osseuses, qui forment la
substance fondamentale au pointde vue anatomique, sont disposés comme
dans I'os normal : autour des canaux de Havers ils forment un résean régu-
lier plas ou moins serré de cercles concentriques — le systéme des la-
melles de Havers — et, dans les intervalles de ces derniers, un systéme
irrégulier de lamelles inlercalées: les cavilés osseuses oit se lrouvent
les corpuscules osseux s'anastomosent enlre elles, avec les parois des ca-
naux de Hayers el avec leurs processus en forme d'araignée (lig. 5, 6
et 7, Pl. XXVI).

sl
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Fig. 5. — Coupe séche d'une lamelle osseuse, prise Fio. 6. — La méme pitce de lig. jaune ossific qno
dans le ligament jaune ossifi¢ de notre Obs. dans une fig. 5. (Giross. 200), — on voil tu paroi du canal de
direction sagitlale (voir fig. 26).. A la place de Havers dans la coupe longiludinale avec de nom-
résean des fibres délastiques (fig. 4), tissu ossoux breux corpuscules ossenx. Lamelles osseuses, Colo-
véritable. (Gross. : 4.) ration & la fuchsine (méthode Zunmermann).

Fi6.7. — Coupe stehe d'une lamelle d'os prise dans le lig. jaune ossitié dans une direction transyersale. On voit
une coupe transversale du canal de Havers: a, lumére du canal de Hovers: b, cavilés et lamelles
ossenses qui forment des coreles concentriques réguliers antour des canaux de Havers. Coloration & la
fuchsine (méthode Zimmermann), (Gross. : 200.)

LA SPONDYLOSE RHIZOMELIQUE
(Nicolas Eldaroff)
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Fri. 8. — Coupe sogiltale, prise sur la ligne médiane
d'un disque interv. (B) pormal avec les parties
adjacentes d'un vertdébre supérieure (A) el infé-
rieure (cl. On voil sur la pidee la partie antérieure
de la coupe. Le disque stleinl la face anlérieure
(d) de la vertebre avee sa longueur verlicale (v).
Rangéo luui!r--]nhe des eellules carlilagineuses.
Déealeination daprés de Chaffer el colorde a la
méthode de Hansen, (Grossis, : 5.)

Fig. 10. — Coupe frontale an milieu d'une

articulation normaly, prise entre la téle
(F) de la edte el deux verléhres (A el C):
B, disquo inlerverctébral ; d, e, i, carti-
Inges articul. des vertdbros el de la Lite
de la edbe ; h, cavités arliculaires ; 7, lig.
de la téle de la eote el du disque 1
eif. & la méthode de Chaffer).
diss. : 5.

(¢
Agran-

Fie. 9. — La méme pitce guid la fig. 8, mais

pathologique. (A ev e, vertébres, (B), disqoe; il
n'alteint pas la face ant. de la eolonne vertébrale
(), il est séparé par le tissn osseux, spongienx
(F) qui est néoformé : ninsi ce dernier occupe la
place du eartilage qui ¥ éail avanr, Le rang des
cellules cartilagineuses (e, de la fig. 8) a disparu.
Décaleination et coloration comme pour la pidce
de 1a tig. 8,

de pe

porosite du ti

Fre. 1l — Méme coupe frontale d'une articulation }’rris(:
ontre la téte (F) de la edte el deux vertéhres (A el G)
cas de Spondylose rhizom. : B, disque interv. cor
d, nhsence de eartilages et de cavilés articulaires, partout

lits ponls osseux el des cavilds médullaires d'on lissu

ossenx homogéne el spongieny gqui n soudd entre eux le
tissu spongicux der verlibres el la téte de la edte. La
st spongieux partoul est angmentée en com-

parnison de I'élat normal (fig. 10), (Agrandiss. 5.)
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Les aulres ligaments ossifiés de la colonne vertébrale (le ligament sus-
épinenx, le ligament costo-vertébral, le lig. coslo-transversal el les autres)
présenlent la méme structure: tissu ossewx vrai,

Les disques intervertébraux ne se sonl pas conserves sur la pidce ma-
croscopique macérée. :

La partie du squelelle qui a élé plongée dans le formol, ne présente
aucune modification macroscopique de 1'épaisseur des parlies anté-
rieures ; pour l'analyse microscopique, une partie de la végion dorsale de
la colonne verlébrale a é1é scide en deux parlies égales suivant la ligne
sagittale médiane.

De la partie antérieure de celle seclion a élé prise une lamelle qui
passait le long de toat le cartilage intervertébral dans la direction verti-
cale el le long des corps des verlébres adjacentes placées an-dessus el au-
dessous (décaleificalion par I'acide nitrique, coloration par le bleu de
méthyléne, fixation par ['ammonium de molyhdéne). Des seclions pareil-
les permetlent d’étudier le cartilage dans loute I'épaisseur et d’analyser les
rapports du cartilage avec les verlébres connexes. A 'dlat normal (fig. 8,
PL. XXVII), la face antérieure du cartilage atteint le niveau de la face
anlérvieure des corps des vertébres et se trouve ainsi sur le méme plan
vertical ; le cartilage dans toute sa longueur dans le sens postéro-anté-
rieur, conserve partoul presque la méme épaisseur; la structure inlé-
rieure du cartilage est la suivante : en bas et en haul, se délache du tissu
spongieux une rangée de cellules placées trés prés I'une contre l'autre et
comme creusées dans la substance fondamentale; les capsules renfer-
ment chacune de 20 & 30 cellules cartilagineuses; cetle couche de cap-
sules, dont les cellules ont une direction verticale, est suivie d'une cou-
che cartilaginense périphérique trés riche en capsules, dans lesquelles se
trouvent les cellules; enfin, plus loin, un cartilage fibreux, pauvre en
cellules, qui occupe les Lrois quarts moyens de I'épaissenr lolale.

Sur nos picees pathologiques (fig. 9, Pl. XXVII) les disques deviennent
moins larges & leur partie anlérieure el n’alleignent pas le nivean de la face
anlérieure des vertébres ; le cartilage, bleu, i un demi-centimdlre de la
ligne antérieure, n'est plus coloré par le bleu de méthyléne, mais reste
rose, comme le tissu osseux de la verldbre ; toule celte partie antérieure
est occupée par des éléments de lissu spongienx néoformé et par des
espaces médullaives riches en vaisseaux sanguins, par endroils des restes
du cartilage qui y étail avant sonl conservés,

Quelques-uns de ces éléments sont formés de tissu osseux, les aulres
sont formés de faisceaux tendineux qui sortent de la substance fondamen-
tale des parcelles cartilagineuses encore conservées quoique transformeées.
Ces laisceaux lendineux se conlinuent dans les batonnels osseux néofor-
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més ou dans le lissu connexe des verlébres ; dans les végions médullaires
(ui viennent de se former & la place du cartilage, apparail une grande
quantité de laisceaux collagénes, surtout aulour des vaisseaux sanguins.

Il n'y a pas de rangée de capsules aux extrémités des corps des verle-
bres.

Sous lous les aulres points, les cartilages intervertéhraux ne dif-
[rent pas de la normale.

Etude des petites articulations dela colonne vertébrale. Aspect macros-
copique. — A I'élat normal dans les coupes qui passenl lransversalement
ou fronlalement par le milieu de I'articalation de la téle de la cole avec le
corps de la verteébre,les cartilages qui enveloppent les téles des coles el les
surfaces articulaires des corps des vertébres forment la cavité de articula-
lion avec le ligamenl qui va de la créte de la éle vers le cavtilage interver-
tébral (lig.10, PLLXXVII).Sur la piéce pathologique de notre cas, aucune
structure articulaire n’apparail ; on ne distingue ni les conlours de la téte
de la cole, ni les facelles articulaires des corps des vertébres, ni la pente
de I'acticalation ; toute la région ot se trouvail I'articulation est envahie
par une masse osseuse spongieuse el homogene, qui passe uniformément
de la téte de la cole dans le lissu dentelé du corps de la vertébre. Mais
on voil bien sur ces piéces le disque conservé (B) (fig. 11, Pl. XXVII).

Une aulre élude macro-microscopique a élé faile d’une coupe (ransver-
sale qui passe dans la méme articulation et prend encore I'articulation
entre la cole el I'apophyse transversale, I'apophyse transversale méme el
I"apophyse oblique (fig. 12).

L'analyse microscopique de ces piéces confirme ce qui a été déja cons-
talé a I'analyse macroscopique: la soudure de différents os en un seul,
I'augmentalion de la porosité et la raréfaction du lissu spongieux des 0s
connexes, la disparition compleéle des cartilages du ligament et des cavités
articulaires ; les carlilages se (ransforment par endroils en une sorte de
poutre en lissu osseux compact qui a gardé la conliguration du cartilage ;
dans d’aulres parties, ce carlilage esl remplacé par un lissu spongieux a
larges mailles, parsemé de lamelles osseuses (fig. 11 d, PI. XXVII).

A une étude minutieuse de ces piéces on trouve des parcelles isolées du
cartilage, enlourées de Lous les colés par un lissu osseux, qui remplace le
cartilage (fig. 13 et 14, Pl. XXVIII).

Le tissu osseux-médullaire qui remplil les mailles de celte région ol se
trouvait d’abord I'articulation normaleest trés riche en cellules adipeuses
el pauvre en éléments lymphatiques,ce qui distinguesur les piéces micros-
copiques colorées celle région des parties connexes de la cdle et du corps
de la vertebre, dont les mailles sonl remplies des cellules lymphatiques
(fig. 12, PL. XXVIII). On ne voil pas de signes d'inflammation, quoique
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T. XXIV, PL xXXVIIL.
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12, — Coupe transversale: A, disque intervertébral; B, articulation costo-verlébrale; C,
D, Apophyse transv. et arlic. eoslo-lransv. ; E,
cavilés articulaires. (Gross. : 2 fois.)

edle ;

Apophyse oblique. Absence lotale de carlilages el de

Fic. 13. — Parcelle microscopique du carlilage liyaloide
prise dans l'articulalion de la Lite de la cdle el des
verldbres ; a, parcolle du carlilage et des cellules earti-
lagineuses ; b, pelits ponls du lissu osseux spongieux
qui_entourent la parcells du cartilage avec la tendance
de la remplacer ; ¢, cavilés médullaires og; d, lumidre
du eanal de Havers; e, cellule cartilaginense détachée
par lo tissu osseux néoformé. Piteo ddcalcifide, colo-
ration & la méthode de Hansen. (Agrandiss, 70.)

Fio. 14. — Parcelle du carlilage d’'une méme artienlation
ot le processus de l'ossification du carlilage sl encore
plus développéd. Le tissu fondamental du earlilage (a)
est déja presque transformé en os et les cellules carli-
Ingineuses so détachent encore plus sur son fonl : n, car-
tilage ; &, 08 ; ¢, cavités médullaires; d, le canal de Ha-
vers. Méme préparation el coloration que coupe de fig. 13.
(Agrandiss. de 50.)

Fi6. 15. — Surface de la téte de I'hnmérus droit de Ia spond. rhiz. {coupe verlicale: A, earlilage relative-

ment conservéd ; B, absence absolue du cartilage; G, fibre conjonctive néoformée ;

spongieux de la téte, (Gross. : 4 fois.)

, la corps
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les vaisseaux soienl dilatés. Il n’y a pas d’épaississement du périosle.

Les surfaces articulaires des apophyses obliques a I'élal normal se lou-
chent étroilement et ont une capsule ligamenteuse courte qui ne permel
(u'un mouvement court. Dans nolre cas, tous les rangs des apophyses
obliques a ossification uniforme se sont lransformés de haul en bas en
deux Liges osseuses unies ; les [acetles arliculaires ne se distinguent ni a la
coupe, ni sur la surface, et dans une coupe qui Lraverse toule la colonne
des apophyses arliculaires apparait une masse osseuse, spongieuse el ho-
nmogene.

LES GRANDES ARTICULATIONS DES MEMBRES

Vue anatomique macroscopique. — La téte de I'humérus droil est dimi-
nuée d'un tiers de son volume el aplatie surlout sur sa surface posté-
rieure, Aux endroils de I'aplatissement, le carlilage articulaire n'est pas
visible el a sa place apparail une subslance osseuse ; lout le reste de la
surface articulaire est couverl de carlilage donl la surface est séche ; par
endroils dans les couches superficielles elle est usée en de pelits points.

Les parties recouvertes de cartilage et celles qui en sont dépourvues, se
séparen! par un petit bourrelel cartilagineux, surloul sur la téte gauche.
La capsule esl épaissie les membranes synoviales qui couvrent les cols des
deux os de I'épaule sonl couvertes de cils jaunilres qui ont quelquefois
plusieurs millimetres de longueur.

La téte du fémur est de dimension normale, elle n’a pas subi de défor-
malion el elle est couverte du carlilage qui a une surface séche el est usé
par endroits. La surface cartilagineuse est séparée du col du fémur par un
petit bourrelet cartilaginenx tubéreux qui est comme corrodé. La fovea
capetis femoris est agrandie dans toules ses dimensions ; elle esl privée de
carlilage el a un fond osseux tubéreux et corrodé. Les bords de la partie
usée sont effacés par endroils el passent peu a peu a la surface générale
cartilagineuse ; par endroits apparait une tubérosité carlilagineuse. Sur
la surface inférieare du col du [émur se. trouve une arborescence papil-
lifére, qui occupe lout I'angle formé par la (éte et le corps de I'os. Celle
excroissance arborescente part de la membrane synoviale qui recouvre le
col du fémur. Chaque papille est posée sur une mince lige.Quelques-unes
des papilles sont plus grandes,jusqu’a deux centimétres de longueur,avec
un épaississement lentiforme au bout ; cet épaississement a quelquefois
une dimension d'une noisette de cédre, il est d'une couleur d'un jaune
grisilre ; ces papilles sont probablement d'une formation plus récente et
occupent le haut du faisceau arborescent ; d'aulres papilles sont plus pe-
lites, d'une formation nllérieure et sont posées & la base du faisceau.

XXIV 16
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La capsule articulaire esl épaissie, un enlrecroisement plus faible des
cils s'y trouve. Dans Darticulation du genou, sur 'extrémité inférieure
du fémur sur le coté antérieur du condyle inlerne, presque une moilié
de la surface carlilagineuse esl usée.

L'échancrure inlercondylienne est remplie & moilié par la méme pro-
duction arborescente papillifére que nous venons de signaler dans l'arti-
culation de la hanche. La tubérosité carlilagineuse ne s'y trouve point.La
membrane synoviale qui entoure lonte la L8te articulaire est parsemée de
petiles excroissances papilliféres qui se propagent sur la capsule arlicu-
laire ; celle derniére est épaissie. Dans toules les arliculations et dans
tous les os, qui ont été analysés, il n'y a pas de dépot osseux.

L'analyse microscopique du cartilage des arliculations des hanches, des
genoux el des épaules dans notre cas, montre qu'il présente en divers en-
droits des caractdres différents : sur les parties qui se sont relativement bien
conservées (fig. 15, Pl. XXVIII el 16{A), le cartilage hyaloide est d’une

F16. 16. — Cartilage de I'humérus gauche (coupe verticale)
A, carlilage hyalin relativement conservé, mais modifié. On voit le mode de dispari-
tion du cartilage.— B, absance absolue de cartilage. — C, ligne calcaire, — D, tissu
spongieux de l'os. — Grossissement : 17 fois, :

épaisseur normale, mais la substance fondamentale n’est pas homogéne com-
me 4 I'étal normal,elleestfibreuse,lescellules cartilaginenses ne sont isolées
que dans les couches périphériques, landis que dans toute la masse du car-
tilage elles se présentent sous forme d’agglomération de 5, 10 cellules
el plus, La partie extérieure du cartilage est recouverte d'une mince cou-
che d'un tissu de fibrocartilage ; & I'intérieur le cartilage est séparé du fond
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osseux par une ligne de démarcation trés foncée en zig-zag de dépol calcaire.
Dans dautves endroils, le cartilage est corrodé, les fibres fines se transfor-
menl en fibres plus épaisses et la matiére hyaloide n’est plus visible, les fi-
bres traversent tout le cartilage transversalement de la périphérie en dedans
(fig. 15). La couche extérieure des libres horizonltales est Lrés épaissie dans
ces parties ; dans les parties des létes des articulalions qui sonl aplaties
el usées, le carlilage n'apparail pas au microscope. Sur la piéce micros-
copique, on ne retrouve que la mince couche du tissu conjonclif périphé-
rique etla ligne de démarcation calcaire qui sonl posées sur I’os sans inter-
médiaire (B). Les faisceaux des fibres conjonctives traversent par endroits
celte derniere, ces fibres qui partent de la membrane périphérique vers la
région médullaire, contiennent quelquefois dans leur épaisseur un fin
vaisseau sanguin qui se détache des vaisseaux de la moelle.

Chaque papille de Uarborescence papillifire de la membrane synoviale
présente au microscope une tendre subslance conjonclive riche en larges
vaisseaux aux parois minces ; ces vaisseaux sont plus nombreux 4 la péri-
phérie de la papille.

Systéme nervewr. — Nous avons soumis & I'analyse microscopique : la
moelle épiniére (lous ses segments), les racines postérieures et anlérieures,
les méninges, 'encéphale et le cervelet.

Les piéces microscopiques ont été colorées par la méthode de Weigert-
Pal, de Weigert-Pal et Van Gieson. Les deux coloralions n’ont démontré
nulle part d’altérations pathologiques : les subslances blanche et grise
de ’encéphale el de la moelle épiniére sont dans un élal normal, aussi
bien que les racines des nerfs rachidiens antérieurs et postérienrs. Une
coloration a I'acide osmique appliquée 4 des piéces semblables, a montré
une faible dégénérescence de la substance blanche et des racines anté-
vieures el postérieures des nerfs rachidiens. Celle derniére dégénérescence
est partout également faible : dans la région sacrée, lombaire et dorsale,
celle dégénérescence est unilorme sur toute la préparatlion microscopique ;
elle est un peu plus inlense dans les laisceaux de Goll de la région cervi-
cale. Une dégénérescence aussi faible et uniforme dans loules les parties
de 'encéphale et de la moelle épiniére, qui ne peut éire découverte qu'a
une coloration a I'acide osmique, doit étre considérée comme le résullat
d’un épuisement général de I'organisme, I'e(fet de sa cachexie,el non comme
le foyer de I'affection, qui a un rapport avec la maladie de la spondylose
rhizomélique.

. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

En nous basant sur les fails que nous avons observés el sur la lilléra-
ture de la question, nous allons étudier le diagnostic différentiel de la
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Conclusions générales de I’anatomie pathologique de la spondylose rhizo-
mélique et signes anatomiques différentiels des quatre formes les plus
voisines d’ankylose de la colonne vertébrale.

I

Spondylose rhizomé-
ligue (P. Marie).

10 Ostdoporose générale,
Absence compléle de
processus hyperplasti-
que, Atrophie des ear-
tilages. Absences de
déformations. Confi-
guration des os el des
arliculalions.

20 L'affection porte pres-
que exclusivement sur
lu colonne verlébrole,
les arliculations des
épaules et des covo-
fémorales.

g0 Trés [réquemment
cyphose peu marquée,
regulicrementréparlie,
"4 grand rayon a la
partie dorsale ou dor-
so-cervicale de la co-
lonne vertébrale.

40 Ossifm!ion rogres-
sive des capsules arti-
culaires et des liga-
ments des pelites arli-
culations de la colonne
vertébrale, siégeant
uniquement sur la face
convexe de la colonne
vertébrale. Les liga-
ments communs verté-
brauxantérieurs et pos-
térieurs, les ligaments
inlerépinenx sonl nor-
maux,

e Elat normal des carti-
lages intervertébraua,
Tendance & l'ossifica
tion de leurs parlies
anlérienres.

II

Rigidite de lacolonne
vertébrale (d’aprés
Bektereff.

Cyphose hérédo-trau-
matique (P. Marie).

Porosité duo tissu osseux
des vertébres, absence
du processus hyperplas-
tique des os el des car-
tilages.

Laffeclionn'intéresse que
la colonne vertebrale ;
les articulalions ne
sont pas alfectées,

Cyghose brusque i angle
roit.

Etat normal de l'appa-
reil ligamenteux de la
colonne vertébrale
&dans la forme hérédo-
raumatique, ossifica-
tion des ligaments
longitudinaux  com-
muns antérieurs).Ten-
dance & l'ossilication
des ligaments jaunes
el sus-epineux.

Athophie prononcée des
cartilages  interverté-
branx surlout dans
leurs partiss antérieu-
res et absence d'ossi-
fication.

Spondylite deéfor-
mante.

Ostéoporose. Processus
simultanés : d'atrophie
(faiblement prononcé)
et d'hyperplasie (trés
prononce) dans les car-
tilages et dans les os
des articulations :
grande difformilé des
articulations el des ver-
iébres.

La plupart des arlicula-
tions des mains et des
pieds sonl alleintes en
méme temps que la
colonne vertébrale.

Cypho-scolioses dues &
des difformités irrégu-
ligres osseuses et carti-
lagineuses de la co-
lonne verlébrale.

Ossification non sysléma-
tique des ligamenls.

Grand accroissement des
cartilages interverté-
braux avec ossification
consécutive, ce qui est
un facteur important
dans la pathogénie de
cetle maladie.

1V

Rhumatisme chro-
nique ankylo-
sant.

Ostéophiles d'une
grandeur considé-
rable et trés abon-
dants,

Presque loules les
petites el leg gran-
des  articuldations
sont alleintes en
méme temps que
la colonne verlé-
brale.

Lacolonne vertébrale
est en ligne droite,
absolument verli-
cale. Ses incurva-
tions normales sont
aplalies.

Etat normal des li-
gaments.

Ossification des car-
tilagesn interverté-
braux.



6o Soudure complite des
surfaces articulaires
tlans les pelites articu-
lations dz la colonne
vertébrale, Disparition
des carlilages et des
cavités articulaires et
formalion & leur place
d'un tissu osseux, ho-
mogeéne et spongieux,

Absence de signes
d'inlammation.
70 Immobilité absolue

des articulations est la
conséquence de leur
ankylose osseuse et de
l'ossification des liga-
ments.

8¢ Les contours du canal
rachidien el des frous
infervertébrans  sont
normaux.

9" Etat normal du sys-
{éme nerveux.

100 Affection générale,
qui se manifesle par
un trouble de la nu-
trition de loul le sys-

léme osseux,

LA SPONDYLOSE RHIZOMELIQUE
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Les articulations des
vertébres sontrarement
déformées.

Limitation,maisnon abo-
lition de la wmobilité
dens la colonne verté-
brale, due & des
sions profondes des
cartilages interverlé-
braux.

Contours du canal ra-
chidien et des trous
interverlébraux nor-
maux.

Méningite chronigue (des
deux méninges); degé-
nérescence des cellules
des ganglions interver-
tébraux et des raci-
nes des nerfs rachi-
diens, surtoutdes nerfls
Fostérieurs; foyers iso-
és de dégénérescence
dans la  subslance
blanche de la moelle
épiniére.

Affection locale qui dé-
pend des altérations
anatomo-palhologiques
du systdme nerveox.

lé- |,

Malgré les grandes diffor-
mités des surfuces des
articulations vertébra-
les, pas de soudure de
surfaces articulaires.
Dans cette alfection les
petiles arliculations ne
sont pas atteintes.

Possibilité de mouve-
menl quoique minimes
méme dans les cas de
maladie avancée ; la
plus on moins grunde
amplitude des mou-
vements dépend de
l'intensité des proces-
sus hyperplastiques.

Difformité des lrous in-
tervertébraux.

Etat normal du systéme
nerveux,

Afllection générale cons-
litutionnelle. Effet d'un
élat de sénilité et de
marasme des Lissus de

l'organisme.
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Les petiles articula-
tions de la colonne
verlébrale sont af-
fectées uniformé-
ment mais non sys-
tématiquement.Les
arliculations des
pédicules ne sont
pas atteintes,

Immobilité compléte
due & l'ossilication
des  productions
conjonctives  in-
lanmmatoires de Ia
synoviale et a la
souduare consécu-
tive des surfaces
articulaires.

tirand rétrécissement
des trous interver-
tébraunx.

Etat normal du sys-
téme nerveux.

Affection des articu-
Iations par excel-
lence,

119 En oulre il laut noter pour la spondylose rhiyzomélique, qu'il exisle au niveau des surfaces
articulaires des os des épaules et des hanches, les aitérations suivantes : a) atrophie do cartilage :
6) transformation fibreuse du cartilage, ¢) disparibion compléte du cartilage ; 12° épaississement et
dégénérescence villeuse de la synoviale pouvaat aller jusqu'a la formation de lipome arborescent
dans les articulations « des racines des membres » ; 13° état normal de toutes les articulstions et
de tons les ligaments qui ne sont pas énumérés ci-dessus.

spondylose rhizomélique. Ce diagnoslic doit élre fail aux deux périodes
cliniques de la maladie: 1. Au début, et II. Au moment ot le lableau de
la maladie est déja [ixé et bien développé.

1. Au début, quand les douleurs aiguis du dos el la rigidité réfleve
quwelles provoguent sont les symptomes uniques, le tablean de la maladie

pent rappeler les affections suivantes :

1° Les traumatismes du rachis qui peuvent occasionner des douleurs el
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une rigidilé vertébrale ; mais les déformations, luxation ou fracture de
vertehres, les troubles radiculaires ou médullaires désignent la nature
méme de I'affection.

2° Spondylite tuberculeuse. — En ce cas, les douleurs ne sont pasaussi
intenses ; elles sont spontanées, limitées dans une ou deux veritbres ma-
lades ; ces douleurs s’accentuent par la pression sur les vertdbres mala-
des ou sur les épaules du malade et surtout & I'occasion des mouvemenls
du rachis ; elles s’apaisent par I'immobilité ou I'application d'un corsel.
Ce sont ces douleurs qui provoquent I'immobilisation de la colonne ver-
tébrale. Plus tard, les méninges sont aussi affectées, les douleurs irra-
dient en ceinture ; les vertébres malades fonl une saillie en arriére el
forment une cyphose locale accentuée. Les grandes articulations, au cas de
spondylite tuberculeuse, sont rarement atieintes. Dans le cours ullérieur
de la maladie se développent des phénoménes de compression de la moelle
épiniére.

3> Pachyméningite cervicale hypertrophique. — Au débul, slade
« névralgique » : les douleurs, les hyperesthésies, la rigidité réllexe des
muscles dépendent de I'inflammation des méninges et de la compression
des racines postérieures ; la maladie se localise dans la partie cervicale
du rachis, les parties dorsale et lombaire restent libres. Les verlébres
cervicales sont douloureuses & la pression ; plus tard, au cours de la ma-
ladie, se développent les paralysies, les anesthésies, les atrophies d’ori-
cine radicnlaire et, enfin, des troubles de la moelle épinigre.

4o Le rhumatisme articulaire aigu de la colonne vertébrale (ou chroni-
que & débul aign) rappelle la spondylose rhizomélique & cause des dou-
leurs et de la limitation des mouvemenls de la colonne verlébrale, mais
le cours ultérieur de ces rhumatismes apporte assez de symplémes pour les
différencier de la spondylose. Nous en parlerons avec plus de délails en
faisant le diagnostic différentiel de la spondylose rhizomélique et des
aulres affections chroniques.

#° La spondylite syphtlitique est une afTection (rés rave. Dans sa forme
d’osléite el de périostile gommeuses, elle présente des symplomes analo-
gues 4 ceux de la carie ; dans sa forme d’ostéile ossifiante, les corps des
verlébres el leurs apophyses, le plus souvent les verlébres cervicales su-
périenres, se reconvrent d’exosloses et de dépots osseux qui forment sail-
lie sur la surface extérienre du rachis et produisent diverses déformations
de la colonne vertébrale ; d'autre part, en poussant vers le canal rachidien,
ces exostoses produisent une compression de la moelle épiniére el des
racines nervenses. Les dépols osseux extérieurs peuvenl élre sentis sous
la peau d'un malade, ce qui n’arrive pas dans la spondylose rhizomé-
lique.
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6° Le cancer du rachis est presque loujours une affection secondaire ;
elle porie sur quelques vertébres ; la tumeur en traversant les muscles
dorsaux forme sur la colonne vertébrale des excroissances compactes, par-
fois Lrés massives, qui provoquent des déformations, des douleurs aiguds
intermitlentes névralgiques par compression radiculaire, et rendent les
vertebres douloureuses. Dans les cas douteux, les symptomes caractéristi-
ques sonl : la présence chez le malade d'un cancer primaire, I'existence
d’adénopathie, de la cacliexie générale spéciale.

1" La goutte de lu colonne vertébrale par ses dépots d'urales peut pro-
voquer des accés de douleurs névralgiques intermittentes ; I’évolution de
la maladie la fait reconnaitre. La goutle n'aboulit jamais & I'ankylose
de la colonne vertéhrale.

8¢ Dans le cours des maladies infectieuses aiguis (fievre typhoide, spon-
dylite typhique, etc...), on observe (rés rarement des arthriles des verte-
hres ; elles sonl faciles diagnostiquer, car lous les symplomes d'une
arthrile aigué existent : douleurs, rougeur, tuméfaction, fiévre, elc... el
tous symplOmes qui sonl étrangers 4 la spondylose rhizomélique.

1. A une période avancée de I'évolution de la maladie, la spondylose
rhizomélique.doit étre distinguée de toutes les affeclions qui ont parmi
leurs symptomes I'immobilité et la déviation de la colonne vertébrale. Sur
le tableau ci-aprés sont réunies les variélés cliniques les plus proches de
la spondylose rhizomélique. Nous ticherons par la comparaison des symp-
lomes de bien séparer la spondylose rhizomélique de I'affection similaire
el d’établir, en concordance avee 'opinion de M. P. Marie, son existence
comme enlilé morbide.

¥ —

! TABLEAU COMPARATIF

1. — Spondylose rhizomélique (P. Marie) (colonne vertébrale plus les arti-
culutions des épaules el les articulalions coxo-fémorales)

2, — Chronische ankilosirende Entsiindung des Wirbelsaitle und Hiflgelenke
(Stritmpell) (colonne vertébrale plus les avticulations coxo-Témorales),

3. —  Cyphose hévédo-traumalique (Bekhtereff).

h. — Ankylose de la colonne vertébrale sans trawmalisme el sans hirédité patho-
logique spéciale (Brissaud et Grenet). ;

9. — Spondylosis rheumatica ehroniea.

Rhumalisme chronique de la colonne vertébrale.
G. — Spondylilis s. arthritis deformans.
7. — Rigiditas dorsalis myopatica (Senalor).
Rigidité de la colonne verlébrale d'origine myopathique.
8. — Maladie ankylosante progressive el chronique (Raymond).
Ankylose de toules les articulations des extrémilés avee une lendance u

il se propager a la colonne vertébrale.
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1o La déviation de la colonne vertébrale due an tabes dorsalis, i la syrin-
gomyélie, & Uacromégalie et & d autres affections nerveuses est facilement
distinguée de la spondylose rhizomélique par I'absence dans celle-ci de
troubles fonctionnels et d'altérations anatomiques da sysléme nerveux
central. Ces affeclions-provoquent, en outre, des déformations locales du
squelette osseux, i caraclére atrophique et hypertrophique, ce qui n'a pas
lieu dans le cas de la spondylose rhizomélique.

20 Linflammation chronique ankylosante du vachis et des articulations
des hanches que décrit Striimpell est évidemment une forme de la spon.
dylose rhizomélique de P. Marie, avec la seule différence que la mala-
die, aprés avoir alteint la région lombaire de la colonne vertéhrale et les
articulations coxo-fémorales, s’y arvéte. 1l est probable qu'aprés quel-
ques années les articulations des épaules el la région dorso-cervicale du
rachis auraient pu &tre alleintes i leur tour comme dans la forme de la
spondylose rhizomélique.

3° Forme traumatique hévéditaive de M. Belhtereff. — Dans (ous les
cas que déerit Bekhtereff, I'affection se porle exclusivement sur la co-
lonne vertébrale, loutes les articulations grandes el peliles sonl respec-
tées. Une cyphose prononcée i I'angle droit, une ankylose de la colonne
verlébrale, une série de Iroubles nerveux (paresthésie, hyperesthésie,
douleurs, hypoesthésie, parésie, légéres atrophies des muscles dans les
régions occipilale, dorsale el lombaire, des soubresauls el convulsions
des extrémilés). La cause de la maladie dans lous les cas est I'hérédité el
le traumalisme, d'oft le nom de « cyphose hérédo-traumatique »
(P. Marie). Le professear Bekhlereff explique tous les phénoménes clini-
qques par le développement d’une inflammation chronigque qu'il a consta-
tée sur les deux méninges de la moelle épiniére el le tissn cellulaire gqui
les entoure. Cetle inflammalion survient sous 'influence du (raumatisme
et ¢’est elle qui provoque la compression et la dégénérescence des racines
des nerfs rachidiens, Les piéces analomiques de ces cas monirent des
foyers isolés de dégénérescence de la substance blanche de la moalle épi-
niere et une dégénérescence des cellules des ganglions spinaux; en
outre, il existe une atrophie imporlante du cartilage intervertébral, tan-
dis que les articalations el I'appareil ligamenleux du rachis, saufl la liga-
ture longitudinale anlérieure, restenl normaux.

La déviation cyphotique du rachis, I'aplatissement et I'immobilité de
la cage thoracique sont dus 4 la parésie des muscles cervicanx el dorsaux,
conséeutive 4 la dégénérescence des racines nerveuses correspondantes.
On peul se demander s'il ne s’agil pas simplement dans cerlains cas de
maladie de Bekhterefl, de pachyméningite spinale hypertrophigue (?)

Ao Brissand et Grenel ont, en 490%, décrit un eas d'ankylose du vachis
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chez un homme de 37 ans ; ce cas différe du type P. Marie et Strumpell
par intégrilé des articulations des extrémilés et du type Bekhtereff par
I"absence de I'hérédité pathologique spéciale el de traumalisme dans [*a-
namneése. L'alfection n'intéresse que le rachis dévié en forme de cyphose
réguliére depuis le sacrum jusqu’a la nuque, absolument immobile.

5¢ Spondylose rhwmatismale. — 11 arrive quelquefois qu’en méme
temps qu’'uon rhumatisme aign ou blennorrhagique se développe une affec-
tion rhumatismale de la colonne vertébrale ; celle localisation vertébrale
se monlre (rés raremenl comme une manilestation nnique du rhuma-
tisme el de la blennorrhagie : une sensibilité douloureuse et des doulenrs
névralgiques aigués apparaissent dans le rachis, bienlol suivies d'une
limitation des mouvements el d'une déformation. Dans celle période I'al-
fection rappelle la spondylose rhizomélique, mais son évolution ulté-
rieure la différencie de la spondylose rhizomélique. On dlsungue Lrois
formes de la spondylose rhumatismale :

a) Dans la forme simple, la spondylose se propage sur tout le ra-
chis ou seulement sur quelque partie (lumbago, torticolis articulaire);
aprés une période plus on moins longue ot il existe des douleurs modé-
rées el une limitation des mouvemenls provoquée par ces doulears, I'af-
fection guérit.

b) Dans la forme pseudo-névralgique, la spondylose provoque, dés le
début, desdouleurs aigués et une ankylose passagéredu rachis ; I'affection
guéril également.

¢) Dans la forme ankylosante la spondylose, aprés une période de dou-
leurs, aboulit & une ankylose compléte du rachis.

Opposons le tableau de cette forme dernidre avec celle de la spondylose
rhizomélique. Lessignes cliniques différentiels sont : 'aplatissement de la
lordose lombaire, I'absence d’incurvations du rachis (la colonne vertébrale
esl en ligne droile), la participalion des peliles arliculations des extrémi-
lés au processus pathologique et l'intégrité des articulations « de ces
racines des membres », un aflaiblissement de la mobilité (n'allant pas
jusqu’a I'immobilité compléle) de la cage thoracique. Au point de vue
analomique, les particularilés sonl la grande quanlité d’ostéophyles sur
toul le squelette, l'intégrité du cartilage inlervertébral el un rétrécisse-
ment inégal des Llrous interverlébraux. La spondylose rhumatismale est,
par excellence, une affection des articulations Nous avons donné plus
haut la description des deux observations d'ankylose chronique rhuma-
lismale que nous avons recueiliies.

6° Spondylite déformante (forme partielle d'arthrite déformante).— On
distingae aujourd’hui (rois formes de celle affection :

1. — Llarthrite ow spondylite déformamte considérée par cerlains an-




250 ELDAROFF

teurs comme une forme nosologique spéeiale, est le résultat d'un trouble
général constitulionnel de I'organisme el, souvenl, de son état de marasme
(Pribram). Au poinL de vue analomique, cetle affection est caraclérisée
par les déformations suivantes :

a) Dans les cartilages articulaires, il exisle des processus alrophiques
qui se manifestent par la dégénérescence vacuolaire el des processus
hypertrophiques qui se traduisent par la formation de gros tubercules et
méme d'ossitications progressives en couronne. Celle hyperplasie ossi-
fiante des cartilages articulaires caraclérise la nature méme de ce proces-
sus pathologique. b) Des déformations semblables d'un caractére régressif
el progressif se manifestent aussi dans les os. ¢) Les capsules articulnires
présentent un épaississement de leurs ligaments el des franges synoviales
(Synovite proliférante. Lipome arborescent). Ces déformations, an point
de vue clinique, produisent loul un ensemble de symptomes : une immo-
bilité et une difformité trés prononcée du rachis, des saillies ossenses
anormales el une série de troubles radiculaives (douleurs aigués, anes-
thésies, parésies et atrophies musculaires d’origine dégénéralive) qui sont
provoqués par les dépols osseux compresseurs. Dans celle forme, les
petites articulations des extrémilés sont lonjours affectées.

Il. — L’ arthrite séche ulcéreuse se distingue de la forme précédente
par une prédominance des allérations atrophiques sur les allérations hy-
pertrophiques. Le caraclére essentiel de P'affection consiste dans la dé-
composition du tissu fondamental du cartilage el dans la dégénérescence
graisseuse de ses cellnles, d’out résulte I'usure. C'est une affection géné-
rale constitutionnelle qui provient d’une altération sénile du tissu osseux
(mal sénile, morbus coxa senilis).

HI. L'arthrite chronique adhésive présente une transformation du
cartilage articulaire en tissuconjonctil el une soudure des surfaces arti-
culaires entre elles par les faisceaux de ce Lissu conjonelif ; il résulte de
ces modifications soil une « ankylose fibrense », soil (au cas de transfor-
malion du tissu conjonclil nouvellement formé en os spongieux) une
« arthrite osseuse ou arthrilis ankilopoelica de Ziegler ». Eafin, il y a
une selérose des capsules et des tissus périarticulaires secondaire & une
inflammation aigué ou chronique ou conslituant par elle-méme une affec-
tion idiopathique a début chronique, mais non inflammaloire : il s’agit de
Polyarthrite chronique rhumativmale. Celle derniére forme d'affection
se rencontre Je plus souvent entre 40 el 50 ans et plus souvent chez la
femme que chez I'homme ; elle allaque d’ordinaire la classe panvre de
la population, les individus & nutrition générale trés affaiblie, d'oit la
seconde dénomination de la maladie : « Arthrite des pauvres ».

Les trois formes signalées de spondylite-arthrite déformante peuvent
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étre observées séparément, se transformer I'une dans I'autre ou étre ob-
servées simultanément chez le méme malade en différentes articulations.

T° Spondylose myopathique. — Le professeur Senator et Cassirer,
de la clinique d’Oppenheim de Berlin ont décrit des cas d'immobilité du
rachis d’origine myopathique. Les malades se plaignaient de douleurs  la
nugque, au dos et dans les articulations des épaules el des hanches ; ces
douleurs s’accentuaient i I'oceasion des mouvemenls. Dans deux eas, le
rachis conslitnail une colonne verticale et dans le troisiéme il présenlail
une cyphose dans la région cervicale supérieure, landis que sa lordose
physiologique était aplatie. Les muscles du dos et des hanches étaient
contracturés el les mouvements volontaires du rachis, des articulations
des épaules el da bassin faisaient absolument défaut. Mais, sous la narcose
chloroformique, il fut possible d'oblenir tous les mouvements passils.
[l est donc évident que tous les phénoménes signalés plus haut résultaient
de I'élatdes muscles et des douleurs provoquées par les mouvements,

Une autre forme d’immobilité du rachis d’origine myopathique (D7 Po-
pol)dépend des spasmeshystériques des muscles du dos. Dans I"observation
n* 4, incaryation el I'immobilité du rachis du malade ne subirent aucune
modification sous le chloroforme. Dans foutes les observalions que nous
avons décriles, on ne pounvail songer qu’ la spondylose rhizomélique.

8° Le professeur Raymond a décrit en 1901, sousIa dénomination de:
Maladie ankylosante progressive et chronique, une forme d’ankylose
des articulations. En 1905, M. Berger a décril un cas analogue.
Les signes communs des deux cas sonl les suivants : |e jeune dge des malades
(22-23 ans), I'évolution trés lenle et sans fisvre de la maladie, I'anky-
lose syméltrique progressive, presque sans douleurs, des articulations des
exlrémités, la lendance a la propagalion de I'ankylose sur le rachis,
I'immobilité compléte des articulations ankylosées, 'absence d'allérations
des tissus mous périarticulaires, I'absence de troubles de sensibililé et,
enfin, la persistance d'un état général satisfaisanl. Tous ces symptomes,
bien que constituant un tableau clinique particulier, rappellent de trés
pres la forme d’arthrite ankylosante du type P. Marie que nous avons dé-
crit plus haut. Il n'y a que le siége de ValTection qui établisse une diflé-
rence entre ces formes. Toutes les parties du squeletie qui sont affectées
dans la spondylose rhizomélique : colonne vertébrale, articulations des
hanches et des épaules, restent intacles dans la forme Raymond-Berger,
el, réciproquement, loutes les articulations qui restent intactes a la spon-
dylose rhizomélique sont ankylosées a la forme Raymond Berger.

ETIOLOGIE

I.’état actuel de la question ne permel pas encore de se prononcer affir-
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malivemenl! sur les vraies causes de la spondylose rhizomélique. Dans
plusieurs cas, il n’y aaucun rapport évident enlre une cause nocive quel-
conque el le débul de la maladie : la maladie commence alors peu i peu
sans aucune cause apparente, mais, dans quelques observations, ce rapporl
existe..P. Marie el Léri ont incriminé les causes infectieuses ou loxi-in-
fectieuses (blennorrhagie surtout, tuberculose, ele.).

Dans nos observalions personnelles, les causes nocives sonl :

1° Les changements brusques de température que nous lrouvons dans
k cas - I'ouvrier de la verrerie, exposé 4 la chaleur du haut-fourneau, avait
I'habitude de sortir tout en nage et de s’enfoncer dans la neige ponr se
ralraichir pendant I'hiver et de se baigner dans un puits pendant I'éLé
(Obs. 1). L’infirmier élail relourné a la maison aprés un bain chaud
pendant une tempéle de neige sans avoir boulonné son manleau, le len-
demain il tomba malade (Obs. 3). Le garcon de restaurant courail 16 heu-
res par jour d'un appartement chaud & une cave froide (Obs. 8). Le soldat
pendant le siége de Port-Arthur, qui dura un an, resta, chaque jour,
(rempé de longues heures dans les tranchées des fortifications (Obs. 14).

2° Cerlains auleurs attribuenl une grande influence éliologique i /a
blennorrhagie ; ils croient que 'agent actif de I'affection peul étre non le
gonocoque lui-méme, mais ses toxines (Marie, Léri). Dans une de nos
observations (Obs. 10), la maladie commenca par les genoux, le 10° jour
de 1'écoulement ; I'anamnése de cing autres malades signale une légére
forme d’urétrorrhée sans aucun rapport évident avec I'affection princi-
pale ; dans les 8 autres cas I'urétrorrhée n’existail pas.

3° Dans 9 cas, I'affection commenca sans eause aucune,

h° La tuberculose. — Dans Irois des qualre aulopsies que nous elimes a
notre disposilion, la mort avait été provoquée par la tuberculose pulmo-
naire sans aucune afleclion tuberculense locale des os. Mais nous avons le
droit de considérer celle tuberculose comme une complication qui vint
s'ajouter i I'affection idiopathique. Parmi les 9 autres cas, il n’en est qu'un
oit la tuberculose des sommels des poumons soil signalée.

5° Le traumatisme, — Cerlains auteurs considérent comme « rauma-
tisme » des voyages [réquenlts en chemins de fer une allitude du corps
dans une position fixe exigée par la profession pendant de longues heu-
res. Nous trouvons dans nos observations celle d'un malade avec ankylose
du rachis, du cou el de la téle dans la méme position qu’il devait garder
pendant son labeur journalier : le soufflage du verre (Obs. 1) ; de méme,
la colonne vertébrale du cordonnier est ankylosée dans la position gu’il
aardait pendant son ouvrage (Obs. du D Luboviteh).

6o La syphilis est signalée dans cing cas sur qualorze.

Nous ne ponvons considérer aucune de ces causes comme spécifique ; il
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semble que la cause principale soit l'existence d’une diathése dont la na-
lure est encore un probléme a résoudre.

PATHOGENIE

Tous les fails que nous venons d'exposer nous donnent le droit de con-
sidérer la spondylose rhizomélique comme wune maladie indépendante,
comme une entité morbide spéciale.

La Spondylile déformante (forme partielle de I'arthrite déformante) et
la Spondylose myopathique sont loutes les deux des aflections spéciales
qui se distinguent de la spondylose rhizomélique par leur nature et leurs
symplomes. On peut assigner une place &4 part & la forme du profes-
seur Bekhtereff,« la cyphose hérédo-traumatique », mais en ce qui concerne
Ia forme de Striimpell : « infllammation ankylosante chronique du rachis
el des arliculations des hanches » et « I'ankylose du rachis » de Brissaud
el Grenel, nouns ne les considérons pas comme des affections différentes de
la spondylose rhizomélique.

Les alléralions analomiques de la spondylose rhizomélique, exposées
plus haut, expliquent parfaitement tous les phénoménes observés pendant
la vie du malade, mais pour comprendre la pathogénie de I'affection, il est
indispensable de rechercher les relations réciproques de ces altérations
analomiques.

1. L'ostéoporose,

2. La vraie ankylose des os des pelites articulations du rachis,

3. L'ossification de certains ligaments du rachis constituent les 3 fails
analomiques principaux.

Quel esl de ces Lrois failscelui qui doil élre considéré comme primitif ?

Celte question est de grande importance et souffrira sans doute des diffi-
cultés, car chacune de ces altérations peul étre dans les différentes affections
du squelette lacause primaire dont dépendent plus ou moins lesdeux aulres,

En laissant de coté, pour un moment, I'osléoporose, nous voyons que
les relations entre 1'ossification des ligaments el I'ankylose des arlicula-
lions sont les suivantes : I'ossification des lignments est la cause primaire,
le factenr le plus important, le facteur actif, et la soudure des surfaces
articulaires n'est qu'une conséquence de l'immobilité compléte de I'arti-
culation due & l'ossilication des ligaments. L’analyse microscopique de
nos préparations nous donne le droit d'affirmer que lossification des
ligaments se produil dans la spondylose rhizomélique avant la sou-
dure des surfaces articulaires, el ceci pour les raisons suivantes :

a) I/ossificalion des ligaments se présente & I'analyse microscopique
comme un processus définitivement constitué ; il n’y a plus traces de la
structure conjonctive des ligaments normaux. On ne voil partout qu'un
vrai tissu ossewr ; landis que quelques restes microscopiques des carli=
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lages articulaires se sont encore conservés (voir fig. 13 et (4) qui prou-
venl que lossification est I'aboulissant lerminal.

b) Dans les cavilés médullaires des os spongieux des articulations an-
kylosées, aussi bien que dans les parlies anlérieures ossifides des disques
interverlébraux, se rencontrent gquelquefois une quantité considérable de
fibres collagénes jeunes el de vaisseaux néoformés qui tous, les uns el les
aulres, ne peuvenl étre que des formalions récentes.

¢) L'élat des cartilages qui rvecouvrenl les ttes des os des épaules et
des hanches nous montre & I'analyse microscopique :

1° Une transformation du cartilage hyalin en cartilage fibreux.

2° Un processus d'atrophie idiopathique de la substance cartilagineuse.

A la plus minulieuse analyse microscopique, on ne parvienl & décou-
vrir ancune cause en dehors de la couche cartilagineuse ou de la subs-
lance osseuse spongieuse capable d'expliquer loutes ces altérations; il
n'existe aucun signe de processus infllammaltoire. G'est pour cela que ces
altérations microscopiques des cartilages articulaires doivent étre considé-
rées comme le résullat de 'immobilité de I'articulation occasionnée par
I’ossification des ligaments.

d) Dans la premiére observalion, décrile par M, P. Marie, une résec-
tion des Létes des fémurs des deux articulations ankylosées du bassina
é1é pratiquée, mais pen de temps aprés les ligaments de ces avticulations
ont ramené une ankylose aussi compléte qu’avant "opération.

En ce qui concerne la question de la précession de ['ostéoporose de la
colonne vertébrale ou de Uossification des ligaments, P. Marie el Léri
pensent qu'il y a entre ces [ails relation de causalité. Nous avons déja
agilé cetle question dans notre travail qui Lraile spécialement de I'ana-
tomie pathologique de la spondylose rhizomélique (1).

La lésion primitive et essentielle de la maladie est I'ostéoporose du corps
des vertebres qui produit une déviation du rachis en avant; la secondaire
esl |'ossification des ligaments des petiles arliculations du rachis sur sa sur-
face convexe et des articulations des hanches et des épaules ; cetle ossi-
fication se produit comme un phénomeéne de compensation de la part de
I'organisme qui tend instinclivement i remédier au premier (rouble ana-
tomique ; aprés 'ossification des ligaments, grice & I'immobilité qui en
résulle, se développe progressivement, comme nous venons de le signaler,
I"ankylose osseuse dans les arliculations du rachis.

L’ensemble de ces fails produit la transformation du rachis et des « ra-
cines des membres » en un seul bloc osseux. L'ostéoporose est la lésion
primordiale, mais il veste & trouver la cause de celle ostéoporose, aulre-
menl dil, la vraie cause de toule la maladie. Il s'agit évidemment ou de

(1) Voir Medizinskoie Obosrenie, 1009, no 6. L'anatomie pathologique de la spondy-
lose rhizomélique. 3
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troubles chroniques de la nulrition générale qui ont pour base une affec-
tion spéciale neurotrophique ou bien d'une diathése spéciale d’origine in-
fectieuse ou loxi-infectieuse (P. Marie). Les résullats de ces (roubles
généraux porlent surtoul sur le systéme osseux.

PRONOSTIC

1. La maladie qui se développe trés lentement el qui n’altaque que le
squelette n'est pas par elle-méme mortelle, mais la guérison ne s’observe
guere el lesallérations analomiques expliquent que I'amélioration réelle
soil lrés douleuse. 3

2. Les malades meurent de causes accidentelles ou d'affections concomi-
tantes, le plus souvent de Luberculose pulmonaire, développée d’autant
plus facilement dans la spondylose rhizomélique, qu’a cause de I'immo-
bilité compléte de la cage thoracique, les poumons, surtoul les sommels
des poumons, sont imparfaitement ventilés. Sur nos quatre cas d'autopsie,
trois fois la mort a été due i la (uberculose.

TRAITEMENT

Dans tous nos cas, on a largement administré les médicaments internes
suivants : salicylate, salol, iodure de potassium, arsenic, ferrugineux, efc.,
et comme médicaments externes : des vésicatoires, l'iode, des pointes de
feu, le massage, les bains, I'électrisation, I'hydrothérapie, la gymnastique
passive, les bainsa vapeur séche, elc.

Sous I'influence du régime de I'hdpital, du repos et de tous les Lraite-
ments physiques, les douleurs s'apaisaient, I'étal général s'améliorait el
parfois les mouvements devenaient un peu plus amples dans les articula-
tions des épaules, moins des hanches, mais pas dans les articulations de
la colonne vertébrale. Dans I'observation 7, aprés un mois de traitement
i I'hopital, la faible limitation qui existait auparavant dans les arlicula-
tions des épaules et du bassin disparul presque complélement.

On n’a jamais eu recours au Lrailement chirurgical vu les résultals de
l'opération dans l'observation de P. Marie.

En terminant mon travail, je prie I'honoré directeur de notre hopital
médecin en chel M. Iena Saritchell et M. P. Préobrajensky, actuellemen!
professeur de I'Université de Varsovie, d'agréer ma profonde reconnais- -
sance pour I'aimable antorisation qu’ils nous ont donnée d’observer des
malades, M. le Professeur V. Voronin, qui a bien voulu m’aider dans les
préparations anatomiques el M. le Professear-Agrégé A. Abricossoff pour
la préparation des microphotographies de ce travail.

Je tiens aussi a4 remercier M. le Professeur P. Marie, MM. A. Léri,
H. Meige el A. Barré qui ont bien voulu me préter leur aimable concours
pour la publication de cel article.




LE BUSTE DE BRISSAUD,

A LA FACULTE DE MEDECINE DE PARIS.

Les collections de la Faculté de médecine de Paris viennent de s’enri-
chir d'une nouvelle ceuvre d’art : un busle en bronze du professeur Bris-
saud.

C'est un portrait sincére, qui a du charme et de la grandeur.

C’est bien Brissaud : son cou massif, sa t&le puissanle, ses cheveux léo-
nins, son @il profond ombragé de sourcils broussailleux. Dans les plis
de la bouche et des paupiéres, une vivacilé lempérée de douceur évoquent
I’ardear de son intelligence, lout son esprit, loule sa bonlé.

Ceux (ui n’auront pas connu Brissand s'arréleront quand méme de-
vant son buste, séduils par I'impression de jeunesse, de force el de fran-
chise qui s'en dégage. S'ils ne connaissent rien de sa vie, ils devineront,
4 sa mise, qu'il ful modeste et laborieux, et qu’artiste, aulant que médecin,

“il sut meltre sa fanlaisie au service de I'enseignement. Si ses lrails ne
peuvent donner la mesure de son savoir prodigieux, du moins refletent-
ils a travers ce fin sourire qui lui était familier, la noblesse de son coeur,
la hauteur de sa pensée. C'est bien Brissaud.

Son buste a un autre intérét. Il est da au lalent d'un confrére, le
Dr Paulin, qui, — chose & peine croyable, — I'a exéculé de souvenir.

Brissaud avait loujours esquivé les séances de pose devant un statuaire ;
il élait cependant surle point de céder aux sollicitations de son ami Pau-
lin, quand la mort vint le terrasser. L'artisle eul la piense andace d'en-
treprendre le buste de Brissaud, sans modéle. Il y a réussi au dela de lou-
les les prévisions, car il a fail une ceuvre vraie et une belle muyre.

Un pelil groupe d'intimes s’est uni pour offrir 4 la Faculté de méde-
cine de Paris un exemplaire en bronze de ce buste. La Faculté a accueilli
avec reconnaissance celle ceuvre d'un confrére arliste, discret hommage
rendu & un maitre qui inspirail & tous autant d'affection que d’admi-
ration.

Ceux qui ont contribué a cet hommage, possédent une réplique réduite
du buste de Brissaud, en bronze ou en gres, fine el précieuse figurine qui
perpéluera le souvenir d'une des plus belles figures médicales contempo-
raines, prématurémen! disparue, universellement regretiée.

Le gerant : P. Boucugz.

Imp. J. Thevenot, Saint-Dizier (Haute-Marne).
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Masson mr Gie, Edilours,
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Travail du laboratoire de M, le professeur PIERRE Mams;
et du laboratoire de M. le professeur RoHMELLE.

SUR LA GLANDE PINEALE CHEZ L’HOMME

par
Enud ERABBE.

La glande pinéale est un organe au sujet duquel ont é1& formulées
beaucoup d’hypolhéses.méme dans ces derniers lemps. Pour ne pas abuser
des répélitions hisloriques, nous renverrons i la thése de Mlle Dimi-
trova : Recherches sur la structure de la glande pinéale.

Comme (raits capilaux, il sulfira de rappelerces notions que 'organe
pourrait étre conslitué soit par des éléments lymphaliques, soil par des
cellules nerveuses, soit par des élémenls névrogliques. En oulre une
théorie admel I'exislence d’une sécrélion interne ; elle est spécialement
fondée sur la conslatation des symplomes prodaits par les lumeurs qui
sidgent dans la région de la glande pinéale. Le résultal des examens de
Dimitrova est que l'organe esl constilué essenliellement par de la névro-
glie, mais elle a trouvé des granulations proloplasmiques qui lui permet
de penser que I'organe peut aussi représenler une glande.

Parmi les travaux récenls, il faul spécialement mentionner celui de
0. Marburg. Il s'est occupé surtout du développement du recessus supra-
pinealis et de l'involution du tania habenul® ; il a trouvé chez les
enfants, au-dessus de la glande pinéale, un petit cordon de fibres ner-
veuses, an bout duquel on voit un amas de cellules nerveuses, formation
qu'il regarde comme un ceil pariétal rudimentaire. Marburg s’est occupé
aussi des tumeurs de la glande pinéale; en se fondant sur les symp-
témes produits par ces lumeurs, il émet celte théorie que la glande pinéale
est une glande vasculaire sanguine qui aurait une action d’arrét sur I'évo-
lution des organes génitaux ; en oulre, par son hypersécrétion, elle pro-
dairait un état d'adipose.

Von Frankl-Hochwart émet la méme opinion ; il énumére lous les symp-
tomes produils par des tumeurs de la glande pinéale. A. Pappenheimer
donne le résumé des 36 cas de tumeurs de la glande pinéale qui sont
décrils et il en ajoute encore d'autres.

Aprés le travail de Dimitrova, a paru en oulre une communicalion de
Xx1v 17
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Galalescu et Urechia qui ont trouvé quelques cellules & noyaux forlement
colorés el & protoplasma acidophile, contenant quelquefois de fines gra-
nulations ; ces auleurs pensenl qu'elles ressemblent & cerlaines cel-
lules de la glande parathyroidienne et qu'elles ont une fonction de
sécrétion interne. Anglade el Ducos ont examiné quelques glandes de
I"homme ; ils concluént qu’il existe toujours de la névroglie dans la glande
pinéale, mais (anlol celle-1d parait former un soutien accessoire par rap-
port an lissu conjonctif, tantot les travées sont en grande partie formées
d’éléments névrogliques ; dans les alvéoles il y a toujours des fibres et des
cellules névrogliques, mais il y a aussi probablement des éléments cellu-
laires d’une autre nature.

En 1905, a paru un grand travail sur « les organes pariélaux » de Stud-
nicka ; il a déerit d'une maniérve trés délaillée la glande pinéale chez les
différents vertébrés ; pour 'homme, il donne surlout un résumé histori-
que el semble accepler les opinions de Dimitrova.

Les examens de Exner el Boese sont aussi Lrés intéressants. Ces auteurs
ont exlirpé la glande pinéale chez 100 jeunes lapins et ont constalé que
celte exlirpalion n’a produil chezles lapins survivanls aucun symptome,
en parliculier aucun trouble de I'évolulion des organes génitaux.

Les recherches (ue nous avons faites sont exclusivemenl analomigques.
Nous avons essayé de les [aire porter avec plus de détail sur quelques
points qui semblent encore énigmaliques.

Matériaux d'études et technique.

Nos malériaux se sont constitaés par 100 glandes pinéales d’hommes ou
de femmes de 'ige de 14 4 92 ans. En oulre nous avons examiné uel-
ques glandes d’enfants nouveau-nés; nous regretlons de n'avoir pas pn
faire des examens plus nombreux et plus détaillés sur la structure de
celte glande chez les enfants.

53 des glandes onl éLé prises sur des cerveaux d'hommes morts i I'Hos-
pice de Bicétre ; presque lous étaient 4gés de plus de 65 ans. Le
reste provient pour la plupart de malades morts & Set Hans Hospi-
tal ou au 6° service du Kommunehospitalel (la Sainte-Anne de Copen-
hague). Ensuite il y a des glandes de sujels n'ayant présenté aucune
maladie du systéme cérébrospinal, Aux malades de I'Hospice de Bicéure
il a 616 fait une injection de 20 0/0 de formol dans I'espace subdural
tout de suite aprés la mort. Ces glandes ont é(é pour une grande
partie fixées au sublimé (selon le procédé Dominici), pour une aulre par-
tie an formol bichromaté. Parmi les glandes de Sct Hans Hospital quel-
ques-unes onl éLé injectées ou avec 20 0/0 de formol ou avec 96 0/0 d’al-
cool, loul de suite aprés la mort. Le reste des glandes provient d’aulop-



NouveLLE ICOROGRAPHIE DE LA SALPETRIERE T. XXIV. PI. XL

Fig. 2.

Fig. 1.

‘du deuxitme groupe. [, Cellule du troisi¢me groupe  granulations régulires. g Gellu!e:

Fig. 2 -

CELLULES DE LA GLANDE PINEALE CHEZ L'HOMME
(K. Krabbe)

Cellules dans le parenchyme, colorées par la méthode de Unna-Pappenheim.
a. Cellules pinéales au repos. b. Cellules pindales avec des boules dans les noyaux.
¢. Cellule pinéale dont la boule s'évacue du noyau. d. Cellules pinéales en régénéres-
cence. ¢. Cellule névroglique. f. Cellules névroglique pyknotique.
Partie d'une cloison élargie colorée par bleu de toluidine. a@. Vaisseaux. b. Noyaux de
tissu conjonctif. ¢. Parenchyme. d. Cellules du groupe des Mastcellules. e. Cellule

du troisiéme groupe i granulations irréguliéres.
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sies faites de 5 a4 20 heures aprés la morl ; elles sont fixées & I'alcool .subli-
mé, acide osmique (selon Lindsay-Jones), solution de Weigert, 4 0/0 bi-
chromale de polassium.Souvent nousavons divisé la glande en deux par-
lies et fixé chaque partie dans un liquide pour faire des comparaisons.Nous
avons coloré avec les mélhodes suivantes : éosine-bleu de toluidine (selon
Dominici), bleu de loluidine, safranine, coloration de Giemsa ; héma-
téine d’alun, hématéine ferrique el chromique (selon Hansen) avec la pi-
crofuchsine de V. Gieson ; phénol-vert méthylique-pyronine selon
Unna-Pappenheim ; hématoxyline ferrique de Heidenhain, quelquefois
combinée au rouge de Bordeaux ; les coloralions de névroglie , de myé-
line et d'élastine selon Weigert; fuchsine d'acide-vert lumiere selon
Alzheimer ; coloration du protoplasma névroglique selon Alzheimer avec
I'hématoxyline de Mallory, coloration de tissu conjonetil selon Mallory ;
méthodes de Cajal, Golgi el Bielschowky. La coloration selon V. Gieson-
Hansen nous a donné les meillenrs résullats; la coloralion an bleu de
toluidine seul ou combiné avec |'éosine s’est montré préférable pour les
cellules granulées périvasculaires, la méthode de Unnd-Pappenheim pour
la séerétion des noyaux et celle Heidenhain au rouge de Bordeaux pour la
relation entre la névroglie et le protoplasma (Pl. XL).

Le parenchyme.

La glande pinéale se compose d'un parenchyme qui, par des travées de
tissu conjonclif, est divisé en ilots. Les cellules de ce parenchyme sont
d’ordinaire réunies sans ordre ; pourtant on voit dans quelques glandes
que les cellules sont situées en rangées le long des pardis de lissu conjonc-
tif.

Ces cellules de parenchyme sont de plusieurs Lypes. Dimitrova a lenlé
une classification ; mais comme celle-ci a essentiellement son fondement
dans la contenance des noyaux en chromaline, et non pas dans ce qui
nous semble plus important, ¢'est-a-dire dans la relation avec les fibres
névrogliques, nous proposerons ici une aulre division,sans nous en lenir
4 'opinion de Pappenheimer d’aprés laquelle une divisiondes cellules en
différenls types ne serail pas possible.

PREMIER TYPE : LES CELLULES PINEALES.

Le premier Lype de cellules, celui qui représenle la plus grande partie
des cellules parenchymaleuses, est caraclérisé par un grand noyau dont la
forme est variable, ordinairement ovale, qui conlient peu de chromaltine,
pour la plus grande part rejetée a la périphérie. Ordinairement, il y a un
nucléole qui, par la méthode de fuchsine acide-verl lumiére, se colore
en rouge et par la méthode de Unna-Pappenheim se colore intensivement
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par la pyronine. Le protoplasma est relalivement peu abondant ; tantot il
n'entoure que le noyau comme un anneau mince, lantol le noyau y est
silué excenlriquement, el quelqueflois on le voil pourvu de prolonge-
menlts courts et aigus. Avec les fixations an formol et au sublimé et
par les colorations avec I'hématoxyline, le protoplasma se montre homo-
géne ; par la fixation & I'alcool au contraire on voil, surtout & la colo-
ration de Unna-Pappenheim, dans loutes les cellules des granulations
fines et réguliéres, dans quelques-unes en outre des granulations plus
fortes el plus irrégulidres composée de granules plus rouges; donc lou-
tes ces granules sont basophiles; des granules acidophiles sont heau-
coup plus raves ; les rappor(s des granules seront mentionnés plus Lard.
Le proloplasma n'est pas trés distinctement limité, les cellules ne sont
pas en conlacl intime; entre elles on voil un réseau constitué partiel-
lement par des fibres névrogliques; cependant les fibres névrogliques
remplissent incomplélement les espaces intercellulaires ; méme dans
les préparations fixées 4 I'alcool-chloroforme-acide acétique dans les-
quelles on n'observe pas des rétractions des parlies voisines du cer-
veau, on voil qu'il y a des espaces entre les fibres névrogliques, et il
n’est pas impossible que la glande soit pénélrée d'un systéme de cana-
licules par lesquels s'évacuent ses produils de séerétion. Nous avons
essayé de faire une injection lente dans la substance de la glande avec de
la gélaline colorée au bleu de Berlin; nous avons vu alors que dans les
coupes, les espaces inlercellulaires élaient remplis d'un fin réseau bleu ;
cependant il est impossible de juger si le bleu de Berlin a pénétré dans
des canalicules artificiels ou naturels.

Dimilrova esl la premiére qui ail mentionné les sortes de boules singu-
lieres qui existent dans quelques noyaux du parenchyme ; elle déclave le
probléme non résolu en ce qui concerne ces boules ; elle mentionne aussi
quelgnes noyaux en forme de fer & cheval.

Cerlains auteurs, aprés elle, semblent considérer ces boules comme des
vacuoles.

Parmi les 100 glandes pinéales de I'homme adulle que nous avons exa-
minées, nous n'en avons trouvé qu'une senle dans laquelle il n’y eat pas
de parenchyme, mais seulement du lissu conjonclil et du lissu néyro-
glique. Dans tous les aulres cas, les noyaux en fer a cheval onl é(6 trou-
vés consltamment, souvent Lrés abondamment,

La méthode de coloration qui moulre le mieux ces formations dans les
noyaux est la méthode de Unna-Pappenheim utilisée pour les cellules du
plasma. Par celle méthode, on voit ce qui suit: dans les noyaux la chro~
matine prend une coloration blendtre ; le nucléole est intensivement rouge,
fe protoplasme a une couleur rouge trés variable dans son intensité. Dans
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un grand nombre des noyaux on voit des formations qui sont ordinairement
en forme de globe, plus rarement (riangulaires, stellaires, ou bilonnées ; il
n’y a ordinairement qu'une seule houle dans chaque noyau, quelquefois
pourtant deux ou trois.Le diamétre des boules varie du quart jusqu'a la moi-
lié de celni d'un noyau ; la boule est granuleuse et souvent on voit que les
granules d'une partie de la boule sont colorées plus vivement que celles de
I'aulrepartie.Les boules sontsouvent encontact intimeaveclenucléole.Elles
montrent lesrelations de colorations suivantes: avec les hématoxylines ei les
couleurs d'aniline ordinaires elles sonl colorées plus intensivement que le
protoplasma,mais plus faiblement que la chromatine ; elles ne montrent pas
demétachromasie.Par la fixation avec I'acide osmique elles ne sont pas noir-
cies ; elles ne sont pas colorées en rouge avec le Sudan III. A la coloration
avec Tuchsine acide et verl lumidre selon Alzheimer, on voil ordinaire-
ment que les boules sont colorées avec la couleur basique ; mais dans un
petit nombre des boules on voil aussi qu'il existe des granules colorés en
rouge par la fuchsine acide ; alors on voit aussi qu'il peut y avoir des granu-
les ronges au fond des coupes des noyaux en fer 4 cheval et dans le proto-
plasma.

L'origine de ces boules nous semble incertaine. Mais & I'égard de leur
situalion on voit ce qui suit: dans quelques noyaux on voit la boule ap-
puyée sur la membrane du noyan.Ensuite on voit des cas oit la membrane
est rompue et la boule en (rain d’évacuer son conlenu de granules ; celui-ci
ne raverse pas le protoplasma pour entrer direclement dans les espaces
intercellulaires, mais les granules sont disséminés dans le proloplasma et
sont d’abord situés prés du noyau,sur le cdté par oit la boule s'ouvre, Dans
quelques aulres cellules, on voil les granules disséminés dans tout le pro-
loplasma.,

Nous n’avons pas réussi a4 suivre plus loin le sort des granules ; mais
nous pensons que, vraisembiablement, ils quillent le proloplasma pour
traverser |es espaces intercellulaires el enlrer enfin, soit dans le sang, soil
dans la Iymphe, soit dans le liquide cérébrospinal ; loulefois nous regar-
dons un point comme cerlain ; c'esl que les produils des noyaux ne sonl
pas ramassés par les cellules granuleuses paravasculaires qui seront men-
tionnées plus loin, parce que ces cellules ont paru étre les plus communes
dans un cas ol le parenchyme élait détruit, et oit par conséquent il n'y
avail pas de sécrétion des noyaus.

Il est impossible de dire si toules les granulations qu’on (rouve dans le
proloplasma des cellules ont celle origine; on ne voit aucune différence
enlre les granules qui sonl évacués d'un noyau el ceux qu’on trouve dans
le protoplasma d’une cellule & noyau « au repos ».

Le probléme suivant est intéressant : commenl se comporlent les noyaux
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aprés I'évacuation ? Comme nous I’avons mentionné, on trouve quelques
noyaux échancrés. Dimitrova incline vers 'opinion qu’il s'agit de noyaux
ayanl évacué leur boule, mais eliene rejetle pas la possibililé qu'il s'agisse
d'amiloses. Nous regardons comme certain qu'il ne s'agil pas de ligures
amitotiques. Premiéremenl en effet, si I'on trouve quelquelois des ami-
loses dans la glande pinéale celles-ci ont un aspect toul différent des cel-
lules aux noyaux échancrés ; on voit dans ce cas deux noyaux unis par un
pont plus mince qui apparlienl également aux deux noyaux.Secondement,
comme Dimilrova I'a mentionné, on trouve toutes sortes de degrés depuis
les noyaux qui évacuent lear boule jusqu'a ceux qui ont la forme d'un fer
d cheval el jusqu'a ceux quin'onl qu'une pelite échancrure, laquelle de-
vienl ensuite indistincte el finalement disparail. Troisiemement et ceci
nous semble la preave définitive : par la méthode de Unna Pappenheim
on voil presque toujours au fond des échancrures beaucoup de granules
rouges, ce qui s'explique bien quand les granules proviennent d'une boule
qui élait sortie du noyau et ne sont pas encore disséminés dans le proto-
plasma, tandis qu'il serait trés invraisemblable que les granules du proto-
plasma soient amassés si souvenl dans une exavation produile par un pro-
cessus amilolique.

11 faut donc supposer que le noyau est régénéré apres avoir évacué le
contenu de sa boule. En effet on trouve des noyaux (ui ont une houle et
une échancrure ; mais ceux-ci peuvent étre des noyaux qui ont contenu
plusieurs boules et qui en ont évacué une. Enfin rien n'empécherail que
la sécrélion soit répétée par le méme noyau ; et nous regardons cela
comme le plus vraisemblable. Rien de plus variable que le nombre des
noyaux des cellules mentionnées, qui contiennent des boules, qui sonl
en régénéralion el qui onl un aspect « an repos ». Cependant, comme
ces cellules, sous tous les autres rapports, ont le méme caraclére, nous
pensons avoir le droil de les considérer comme un groupe spécial el nous
proposons de les appeler : cellules pindales.

Il faut ajouler ici que nous avons lrouvé quelquefois chez les sujels
peu Aagés de petits groupes de cellules qui différent des cellules pinéales
parce que les noyaux sont plus pelits, plus riches en chromatine, que les
granules de chromatine sont plus fins, que les cellules sont situées plus
profondément, qu’on ne voil entre elles aucun noyau a boules ou a échan-
crures. Ces cellules ressemblent beaucoup 4 celles qui constiluent le pa-
renchyme chez les nouveau-nés el nous croyons qu'il faul les regarder
comme des cellules pinéales qui onlconservé leur caractére infantile.

DEvxiENE TYPE . LES CELLULES NEVROGLIQUES.

Cionini a constaté le premier I'existence de cellules névrogliques dans
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la glande pinéale; ensuite Weigerl a examiné la néyroglie et Dimitrova
a essayé de prouver définitivement que les cellules du parenchyme sont
pour la plus grande part des cellules névrogliques. Elle dit dans ses
conclusions : « La glande pinéale est constiluée essenliellemenl..... par
des éléments névrogliques groupés dans les inlervalles laissés libres par
les travées d'une charpenle conjonclive..... Par éléments névrogliques
nous entendons & la fois des cellules et des fibres, quels que soient d’ail-
leurs des rapports qui exislent entre ces cellules et ces fibres, »

Les auleurs venus ensuite semblent avoir donné leur approbation & celle
opinion. Anglade et Ducos écrivent, il est vrai, qu'il y a aussi probable-
ment des éléments cellulaires d'autre nature que névroglique, mais ne
s'expliquent pas en délail sur la nature de ces cellules.

Marburg cite la deseription de Dimitrova, mais ne dil pas non plus net-
tement s'il pense que la plupart des cellules sont des cellules névrogliques
ou non. Studnicka suit putdt Dimitrova ; Pappenheimer est d'accord avec
Studnicka. Contre ces opinions nous nous opposerons, non seulement &
cause de nos propres examens de glandes pinéales, mais méme en nous
reportant aux figures de Dimilrova ; ces figures sonl (rés exacles,mais c'est
leur explicalion qui nous semble inexacle. Il ne suffit pas en effet de
conslater qu'une cellule est en contact avec des fibres névrogliques pour
affirmer qu'elle est une cellule névroglique. Si I'on suit sur une coupe
quelques libres névrogliques on verra gu'aprés avoir été en conlact peu
intime avec le protoplasma des cellules pinéales, elles onl une tendance i
se réunir ; et quelqueflois on verra beancoup de fibres réunies par une cel-
lule ; cette cellule émet en effel un grand nombre de fibres, si grand que
les fibres de relalivement peu de ces cellules suffiront pour élre en conlact
avec loules les cellules du parenchyme.

De plus, on remarque que : 1° le proloplasma de ces cellules suil un peu
les faisceaux de [ibres névrogliques, ce qui ne se voil jamais pour les
cellules pinéales ; 2° les noyaux sont différents des noyaux des cellules
pinéales; ils sont plus riches en chromatine et la chromaline esl plus
distincte ; 3° on ne voit jamais de boules dans ces cellules.

Ces cellules sont en effet des cellules névrogliques, Sur la figure 7 et
la figure 19 du travail de Dimitrova on voit de ces cellules (@) que Diwmi-
trova a considérées elle aussi comme des cellules névrogliques. Mais elle
n'a pas noté dans son texte qu'il y a une trés grande différence entre les
cellules qui émettent des fibres et les aulres qui sonl en conlacl avec les
fibres, et du reste indépendantes d’elles. Nous notons done ceci en suivant
I'opinion de Held selon laquelle les fibres névrogliques sont des produils
du protoplasma, mais non pas une subslance intercellulaire

Donc il faul modifier I'opinion d'aprés laquelle la glande pinéale serait
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essenliellement conslituée par des élémenls névrogliques, el dire que le
parenchyme de la glande pinéale consiste essentiellement en cellules non
névrogliques, entre lesquelles il existe un nombre moindre de cellules
névrogliques, émeltant un trds grand nombre de fibres qui s'enlrecroisent
avec les aulres cellules.

Ces cellules névrogliques sont de formes différentes. Ordinairement elles
émettent lenrs fibres dans plusieurs direclions ; mais on voil assez souvent
des cellules fusiformes 4 noyaux oblongs (ui émeltlent seulement dans deux
directions des fibres qui se divisent dés leur origine en forme de pin-
ceat.

On trouve encore d’autres cellules dans le parenchyme. Elles sont sans
doule partiellement identiques & celles que Dimilrova appelle des cellules
& noyaux foncés.Il s’agil de cellules dont les noyaux se colorent Lrés inlen-
sivement ; sealement par une différenciation plus forte on voit que le noyan
n'est pas homogeéne, mais qu'il contient plusieurs grosses granulations
indistinclement limilées. Les noyaux onl ordinairement une forme triangu-
laire. 11 y a peu de proloplasma qui se colore aussi (rés inlensivement el
émel des prolongations courles qui ne se colorent pas comme les fibres né-
vrogliques. Nous pensons que ces cellules sont des cellules névrogliques
pyknoliques ; aussi pensons-nous que les cellulles que Dimitrova considére
comme des cellules avec des noyaux clairs & granulations plus grosses sont
idenliques aux cellules névrogliques vraies.

LE TISSU CONJONCTIF.

Comme on I’a dit, dans les coupes le parenchyme est divisé en ilols
par des travées de lissu conjonclif. Il a é1é conslalé par plusieurs auteurs
(Bizzozero, Flesch, Dimitrova) qu'il ne s'agissait pas d’une division com-
pléle ; on suppose que lous les « ilols » de parenchyme communiguent de
sorle que la construction de la glande chez I'homme adulte n’est pas folli-
culaire.

Par la coloration de V. Gieson comme par celle de Mallory, on voit
que les fibres de ce lissu conjonctif se colorent d'une maniére relativement
faible par comparaison avec les fibres des méninges avoisinantes ; quand
les sepla sont épais le lissu se colore moins intensivement au milieu des
septa ot il semble un peu myxomateux.

Les variations de grosseur des septa et de distribution du tissu conjonc-
tif produisent différents Lypes de glandes :

1) Les glandes qui paraissent les plus normales montrent sur les con-
pes des ilols réguliers de parenchyme surplombés par des septa relalive-
ment minces.
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2) On voit quelquelois des glandes aux septa énormes ; leur épaisseur
est presque la moilié de celle des ilots de parenchyme.

3) On voil des glandes o les limiles entre le parenchyme et le Llissu
conjonclif sont confondues de telle sorte que la glande donne une impres-
sion un peu chaotique, :

&) 11'y a des glandes on les sepla sont trés forlement vascnlarisés.

Si nous avons décril ces Lypes c'est seulement pour aider & s’orienter
ceux qui regardent pour la premiére fois une glande pinéale ; car on peut
élre surpris de la différence entre la glande que I'on regarde el celle qu'on
a vue représenlée sur une figure. En effet il y a de loules les (ransilions
de I'un & aulre type el surtout on verra souvenl que quelques parties de
la glande affeclent un type tandis que quelques autres parties en présen-
tent un autre. Rien de plus difficile que de dire & propos de cel organe,
ce qui est I'élal pathologique el ce qui est I’élal normal ; car 'augmenta-
tion du tissu conjonelif est sans doute un processus d'involution comme
il en exisle lant dans la glande pinéale. Nous avons cherché s'il exislait
quelque relation enlre la sécrétion des noyaux et I'augmentation du Lissu
conjonclif, mais nous n'en avons lrouvé aucane.

Dans les glandes de structure réguliére on ne voil pas de fibres con-
jonctives dans le parenchyme ; mais il y a, spécialement la ou les sepla
sont enfoncés, des cellules pinéales ou des cellules névrogliques isolées
(avec des fibres névrogliques) situées dans les septa, prohablement séparées
du parenchyme par la poussée de croissance de ces sepla.

Enfin, on rouve dans les travées de tissu conjonclil d'autres cellules
qui seront mentionnées ci-dessous. Nous ajonterons seulement que nous
avons cherché des [ibres élastiques selon la méthode de Weigert ; mais
nous n'en avons lrouvé aucune i |'exception de celles qui sont dans les
vaisseaux. Nous avons cherché aussi des fibres nerveuses i gaine de myéline
selon la méthode de Kulschilzsky-Wolters, nos résullats ont conlirmé ceux
des aulres auteurs : il n’exisle pas des fibres nerveuses & gaine de myéline
ni dans le parenchyme ni dans le tissu conjonclif ; ce n'est qu'a la base
de la glande qu'un petit faiscean nerveux, venant de la commissure pos:
Lérieure, peul s'élre égaré,

CELLULES DE DEBLAIL,

En avril 1910, Galalescu et Urechia ont décril quelques cellules qu'ils
ont trouvées aulour des vaisseaux de la glande pinéale. Ces cellules sont
rondes ou ovales aux noyaux fortement colorables, silués an milieu d’un
protoplasma - coloré vivement par des couleurs acides comme I'éo-
sine, la fuchsine acide de van Gieson, elc. Le protoplasma de ces cellules
est dislinclement limilé et contient quelquefois de fines granulations;
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quelquefois il est si dense qu'on ne peul pas distinguer le noyau. Les
auteurs pensenl que ces cellules se rapprochent morphologiquement de
quelques cellules semblables observées dans la glande parathyroidienne
el qu’elles ont une fonction de sécrétion interne.

Nous avons examiné des coupesde 100 glandes (14 a 92 ans) spécialement
a I'égard de ces cellules ; la meilleure coloration dans ce but est la colora-
tion au bleu de toluidine ou éosine-blen de toluidine ; du reste nous les
avons examinées aussi colorées aux autres couleurs.

Dans 67 glandes nous avons trouvé dans les sepla des cellules diffé-
renles des cellules pinéales, des cellules névrogliques et des cellules de
tissu conjoncltif. Nous les divisons en Lrois groupes.

1) Du premier groupe les caractéres sont les suivanis: il y a des cel-
lules dontle noyau est petit et contient des granules de chromaline dispo-
sées lelong de la membrane de noyau el un protoplasma relalivement
abondant, distinclement limilé el neutrophile ou faiblement acidophile.
La forme de ces cellules est lrés variable ; elles sonl ordinairement ron-
des ou ovales; quelquefois elles sont angulaires el ont de courls prolonge-
menls aux angles.

Dans la plupart de ces cellules le protoplasma est rempli de pelils gra-
nules ronds et de la méme largeur dans la méme cellule. Ces granules
sont fortement basophiles el par coloration par thionine, bleu de toluidine
ou blen méthylique polychrome, ils montrent de trés différents degrés
de métachromasie : dans quelques cellules tous les granules sont colorés en
rouge, dans quelques aulres ils sont colorés en bleu et on (rouve loules
les transitions d'une couleur a l'autre ; quelquefois on voil que les gra-
nules dans une partie de la cellule sont bleus, dans I'aulre rouges. Par
coloralion avec pyvronine ou rouge neulre ces granules montrent aussi
de la mélachromasie. Par traitement avec I'acide osmique on voil qu'une
minorilé des granules est noircie ; également par I'hématoxyline de Hei-
denhain un petit nombre des granules esl coloré.

Le protoplasma est rempli des granules i de trés différents degrés ;
quelques-unes des cellules sont tellementt remplies de granules qu'elles
se monlrenl comme une masse compacte uniformément violelte, oit on
reconnait seulement I'élat granuleux dans la périphérie. Dans quelques
aulres on voit un plus pelil nombre de granules également distribués
dans le protoplasma ; enfin on voit des cellules oit le noyau est entouré
de granules pendant que la périphérie du protoplasma est libre.

Dans quelques cas, autour de quelques-unes de ces cellules granuleu-
ses, on voil des granules mélachromaliques ou dispersés de lous les colés
ou silués en une cerlaine direction comme si ils élaient lancés par le
trou d’une membrane cellulaive ; déja Ehrlich et Westphal avaient men-
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tionné ce trail des « mastcellulen »n. Quoigue nous ne nions par la possi-
bilité que ce soient des granules en train d'immigrer,ou plutot d'émigrer,
nous pensons qu’il est plus probable qu'il s’agit d'une émigration pro-
duite artificiellement par la préparation.

Ce qui caraclérise ce premier groupe de cellules est la grande régula-
rité et la basophilie, quelquefois la métachromasie des granules. Une
grande partie ressemble beaucoup aux masicellules: ce qui viendrait
plulot & I'encontre de celle supposition ¢'est ce fail qu'on voil beaucovp
de liens de transilion enlre ces cellules el celles qui sont un peu dilférentes
de masltcellules ; peul étre s’agil-il pour une partie de cellules analogues
aux cellules de déblai a granules mélachromatiques qui sont déerites
d'une maniére détaillée par Alzheimer ; d'un autre colé, elles different de
ces cellules par la régularilé des granules. Dans nos 67 glandes nous
avons trouvé ces cellules; quelquelois elles étaient en trés grand nom-
bre ; on pourrait voir des glandes ol les vaisseaux en élaient enlourés
copieusement. Leur abondance est surtoul frappante si on la compare &
celle des cellules semblables dans les autres parties du cerveau. Nous
ajouterons que nous avons vu, dans un seul cas, outre ces cellules, quel-
ques cellules semblables avec des grannles qui élaienl colorés par la
fuchsine acide, tandis que les autres élaient colorés par le verl de lu-
miére ; nous pensons qu'il s’agit des cellules acidophiles d’Ehrlich | elles
sont beaucoup plus rares que celles qui ont des granules basophiles.

2) Le deuxieme groupe différe du premier par les qualilés suivantes :
le noyau est beaucoup plus grand ; le protoplasma est coloré plus faible-
ment ; les granules sont en partie plus grandes, mais d'une largeur va-
riable ; enfin les granules onl un caractére chimique différent. Par co-
loralion & thionine ou hleu de toluidine elles sont bleudtres, mais ja-
mais métachromatiques. Par coloration au blen de toluidine el éosine
elles sont lilas en beaucoup de nuances ; I'acide osmique noircit un nom-
bre plus grand que dans le premier groupe ; une parlie est aussi colorée
par la méthode de Heidendain.

Ces cellules sont moins communes que celles du premier groupe ; nous
ne les avons pas trouvées dans toutes les glandes examinées.

3) Le wroisieme groupe consiste en cellules dont loules les granulalions
sont lipeides. En quelques cas on voil dans le protoplasma des granules pe-
tites,rondes et réguliéres,mais ordinairement les granulations sont grandes
irrégulidres et anguleuses ; loules ces granulalions sont jaunes dans les
coupes qui ne sonl pas colorées ; elles sont verdalres dans les coupes colo-
rées au blen de toluidine ; par traitement & I'acide osmique elles sont bru-
nes, mais jamais complélement noires ; par le soudan I1I elles prennent
une couleur faiblement rouge.
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Ces cellules sont aussi communes que celles du premier groupe.
La signification de ces trois groupes de cellules sera discutée dans nos
conclusions,

CAL{.‘.IFICATIONS, PIGMENT, GRAISSE, FIBRES MUSCULAIRES, KYSTES,

Des concrétions ont 616 décriles trds souvent par les auleurs, nous
pouvons senlement confirmer qn'elles sont trés communes et qu’elles sont
produites ordinairement par le parenchyme.comme nous l'avons vu dans
les coupes en série ou elles sont souvent complétement en tourées do paren-
chyme sans étre en conlact avec le lissn conjonctif. Cependant dans peu
de cas nous avons observé des calcifications dans les sepla ; elles sonl alors
plus pelites et d’une forme oblongue.

Le pigment est aussi souvent décril ; on I'a trouvé dans le tissu con-
jonctil et dans le protoplasma des cellules pinéales el dans celles ou le
noyan est divisé. Le pigment est lipochrome.

Dans les septa on a trouvé quelquefois de la graisse, mais jamais en
grande quantité. Elle joue un moindre role que les subslances lipoides.
Nous n’avons jamais vu de fibres musculaires dans la glande pinéale.
Nicola et Dimitrova les ont tronvées chez le beeuf, Pappenheimer a décrit
une (umeur de la glande pinéale contenant des fibres musculaires ; ¢'est
pourquoi il pense (se rapportant i leur exislence chez le beeufl) qu'on pour-
ra en lrouver sans doule aussi chezl'homme. Conlre celle opinion nous
objectons que, si I'on (rouve relativement souvent des tumeurs tératoides
de la glande pinéale, il n’est pas invraisemblable que ce qu'on appelle
rhabdomyome ait pareille origine.

Nous avons tronvé souvent, mais non constamment, les plaques névro-
gliques qui sont décrites spécialement par Marburg. Probablement elles
jouent un role dans la description des différents types de glandes faites
par Anglade et Ducos.

Dans plusieurs des cas examinés, nous avons trouvé de pelils kysles,
une fois seulement de la grandeur d'un petit pois, les aulres i peine plus
grands que la (éte d'une épingle. 1ls ont toujours élé du Lype que Marburg
a décrit comme la conséquence d’un ramollissement central des plaques
névrogliques. L'autre Lype,qui serait le résultat d'une division de I'épen-
dyme n’a été trouvé dans aucun des cas que nous avons examinés ; on le
suppose d'ailleurs Lrés rare.

Conclusions.

Le probléme tenu pour nous comme fondamental, pendant nos examens
aéléle suivant : Peut on,par une rechercheanatomique arviver i celle con-
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clusion que la glande pinéale de I'homme adulte et sénile est un organe
complétement dégénéré, on bien celle glande a-l-elle une certaine lone-
tion 2 Il n'y a pasde doute qu’on trouve chez 'homme adulte des signes
certains d'involution. Les auteurs antérieurs en onl décrit Lrois : les con-
crétions, la prolifération du tissu conjonctif, les plaques névrogliques
avec leurs kystes. Nous pouvons y ajouter un quatriéme: les cellules de
déblai. Quant aux deuxidme el troisiéme groupes, il n'est pas doutenx
qu'il s'agit de cellules analogues & celles qui recoivent des produils de
déblai dans les autres parties du cerveau, le deuxiéme groupe devant re-
cevoir des substances albuminoides et le Lroisitme groupe des substances
lipoides.

Quant au premier groupe des cellules, nous les avons trouvées en grand
nombre dans la seule glande ot loul le parenchyme avait péri, remplacé
par du lissu névroglique et conjonctif el ot il n'existail aucune cellule
pinéale sécrétante ; aussi concluons nous gu'elles n'ont aucane relation
avec la séerétion interne, comme Galalescu el Urechia I'avaient pensé.
Nous pensons plutdt qu’elles ont aussi une relation avec les processus de
dégénérescence ; comme nous l'avons mentionné, on ne peul certifier
qu'un grand nombre d’entr’elles sont des mastcellules ou une certaine
forme de cellules de déblai. En tout cas il est remarquable que ces cel-
lules se trouvent souvent en nombre beaucoup plus grand que dans loule
aulre partie du cerveau.

Done, les différentes [ormes de cellules que nous avons (rouvées dans
les septa n’onl certainement aucune fonction productive ; mais sont plu-
tOL une expression de I'involution de la glande pindale.

D’un autre colé, on trouve des indices qui conduisenl & supposer que
la glande a une fonction chez "homme adulte. Ce (qui nousa frappé le plus
c'est I'intégrité que la glande conserve dés le commencement de |"ige adulte
jusqu’i I'dge le plus avancé. On dit ordinairement que I'involution com-
mence déji vers I'age de 7 ans ; nous regrellons de n’avoir paseu de ma-
tériaux de I'agede 7 a 14 ans.Mais il est remarvquable qu'on ne trouve pas,
sauf la sclérose des vaisseaux, de changements relativement plus grands a
I'ige de 92 ans qu’a I'ige de 14 ans. Déja chez les jeunes gens on (rouve
des signes de processus de dégénérescence ; par contre méme chez les sé-
niles on trouve des processus qui sont des indices d'une fonction. Si bien
que la glande pinéale a une fonction. Dansun seal cas nous avons trouvé
une dégénérescence lolale de I'organe ; nous regrellons beaucoup que
nous ayons recu dans ce cas deux glandes confondues ; celle glande [ut,
ou celle d'une femme de &1 ans, morte pendant une mélancolie agilée on
celle d'une femme petite, Lrés grasse, de 51 ans, morte d’'une pneumonie ;
celte dernidre femme avail eu une démence apres une méningile.
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Du reste, nons avons examiné, s'il existail une relation entre I'élat de la
glande et la maladie qu'avaient eue lessajels ; sauf que nous avons trouvé
beaucoup de cellules plasmatiques dans les glandes de paralytiques géné-
raux nous n'avons pu élablir aucune relation.Nous avons trouvé aussi chez
des malades qui n’ont en aucune maladie cérébrale les mémes processus
que chez les sujets alleints de différentes maladies menlales.

Si I'on s'attend a trouver une fonction, il laut la chercher dans le
parenchyme, et ld dans les cellules pinéales. Déja ce fait qu'il y a une
différence marquée entre les cellules pinéales el les cellules névrogliques
fait soupconner une fonction des premieres différente de celle des cellules
névrogliques ; mais il n'y a rien dans la structure qui soil I'indice d'une
fonction nerveuse de la glande pinéale. '

Au contraire, il y a un fait dans la struclure microscopique de la glande
pinéale qui fait soupgonner une fonction sécréloire ; ¢'est la formation des
houles granuleuses dans le noyau des cellules pinéales et évacuation des
granules dans le protoplasma, Il est vrai qu'on pourrait penser ue
ce processus esl aussi expression d’une dégénérescence de la glande.
Mais ce qui plaide conlre celle opinion, ce sont les fails suivants: 1° le
noyau régénére aprés avoir évacué sa boule; 2° on trouve dans d’autres
glandes de Porganisme (épididyme, pancréas de -la salamandre) des pro-
cessus semblables d'évacuation des produils de sécrétion du noyan dans
le protoplasma ; 3° le processus se continue pendant loute la vie adulle
sans que les cellules pinéales disparaissent. Si le processus d’évacuation
des boules des noyaux élail I'expression d'un anéantissement de la glan-
de, il serait surprenant que la glande, aprés 70 ans d'anéanlissement,
conservil presque le méme aspect (que chez un sujet de 14 ans.

Nous ne pensons pas qu'on pourra résoudre ce dernier probléme sur
la sécrélion par un simple examen microscopique. On a essayé il est vrai
d’arriver i une solution par d'autres méthodes.

D'abord, onatiré des conclusions d’aprés les tumeurs. Marburg pense
gu'on pourrait supposer une hyperpinéalisme el une apinéalisme, selon
que les lumeurs elles-mémes produisent les mémes produils que la glande
pinéale, ou selon que la glande est détruite par la tumeur,

Von Frankl-Hochwart donne une explication plus détaillée des symp-
(Omes ; ce sont surlout les rapports avec la graisse et & I'évolution des
glandes génitales qui plaideraient en faveur d'une sécrélion interne de
I'organe. Cependant, il nous semble qu'on peut admelire la possibilité
d'une action des lumeurs sur les cenlres nerveux, peul-éire trophiques,
situés prés de la glande pinéale ; et les conclusions qu’on peul lirer des
tumeurs nous semblent trop hasardenses.

Les méthodes qui donneront selon nous les plus grandes chances d'abou-

s
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tir 4 une solution, sont celles de la pathologie expérimentale, et surlout
de I'extirpation de la glande et I'injection avec de I'extrait des glandes (1).
La premiére de ces méthodes a é1é essayée par Exner et Boese sur de jen-
nes lapins avec un résullat négalif ; mais il nous semble qu’on doit con-
tinuer ces recherches avec quelques aulres animaux eL surtoul aussi avee
des animaux adultes.

Une aulre méthode qui doit élre essayée est celle des injeclions de pilo-
carpine, alropine etc. sur les animaux. Nous avons fail une injection de
pilocarpine sur un lapin et ensuile examiné la glande ; mais comme on ne
trouve pas chez le lapin les boules des noyaux el que nous n'avons vu
qu’une granulation du proloplasma, nous ne pouvons Lirer aucune conclu-
sion de cetle expérience (2).

Résums.

1° Le parenchyme de la glande pinéale ne consisle pas essentiellement
en cellules névrogliques, mais en une sorte de cellales spéciales,les cellu-
les pinénles, dans lesquelles il se fail un processus qui semble sécréloire.
Entre les cellules pinéales on voit un nombre beaucoup plus petit de cellules
névrogliques.

2¢ Le processus sécrétoire se fail de la maniére suivanle: il se forme
dans les noyaux des boules i granulations faiblement basophiles ; ces granu-
lations sont évacuées dans le protoplasma ot elles se distribuent ; elles
passent ensuile probablement dans lesespaces intercellulaires.Ce processus
sécréloire est un phénomeéne constant pendant tout I'dge adulte jusqu'a
Idge le plus‘avancé.

30 Dans le tissu conjonctif de la glande pinéale on trouve loujours dif-
férentes formes de cellules dont une partie ressemble & celles qui recoivent
des produils de déblai dans le cerveau. Un autre groupe, qui, pour une
grande partie, ressemble aux masicellules, se trouve en nombre beaucoup
plus grand qu'on ne (rouve d'ailleurs les maslcellules dans le cerveau.

(1) Ceci a été essayé par V. Cyon. Nous regreltons que la littérature sur celte maliére
n'ait pas été & noltre disposition,

(2) Nous tenons i remercier profondément : d'abord M, le professeur Pierre Marie,
qui nous a incité 4 faire ce travail, nous a donné des matériaux et nous a aidé pen-
dant notre séjour & Paris : M. le professeur Roussy et M. le docteur Ameuille, qui nous
onl aidé pendant notre travail dans le laboratoire de M. le professeur Pierre Marie ;
M. le professeur Rohmell qui nous a permis de travailler dans son laboratoire ; M. le
docleur Malling qui nous a donné des matérinux ; et « last not least » M. le docteur Ber~
telsen qui nous a rendu de mulliples services pendant notre travail & St-Hans Hos-
pital.
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(Travail du Laboratoive de M. le professeur Pierre Marie)

RECHERCHES CYTOPATHOLOGIQUES
SUR LES GANGLIONS RACHIDIENS
DANS DEUX CAS DE PARALYSIE SPINALE
INFANTILE DE DATE ANCIENNE

PAR
Victor JONNESCO.

Ayanteu I'occasion de faire dans le service de M. le Professeur Pierre
Marie, a Bicétre, la nécropsie de deux sujels alleints de paralysie spi-
nale infantile de date ancienne, I'un a type monoplégique, I'autre & Lype
paraplégique, nous avons pris les ganglions rachidiens de loules les ré-
gions (eervicale, dorsale el lombo-sacrée) el par la lecture des coupes his-
tologiques il nous a é1é donné de conslater la présence des lésions dans les
ganglions rachidiens correspondant aux membres malades. Ainsi, dans le
premier cas de paralysie spinale & type monoplégique, seuls les ganglions
de la région cervicale du cdLé correspondant au membre atrophié sont lé-
sés. Dans le deuxieme cas de paralysie spinale & Lype paraplégique les
ganglions de la région lombo-sacrée sont les seuls altérés.

Dans ce Lravail, nous nous proposons de décrire les lésions microsco-
piques trouvées dans ces ganglions. Nous étudierons successivemenl :
1° les lésions cellulaires (altéralions de I'appareil nucléolaire, du noyau,
du cyloplasme et de la sublance chomatophile); 2° les lésions péri-cellulai-
res (altération des vaisseaux de la capsule fibreuse du ganglion et des
capsules endothéliales).

Avant d’entrer dans le sujet de celle étude, nous sommes heureux d’a-
voir |'occasion de remercier notre cher Maitre M. le Professeur Pierre
Marie qui nous dirige et nous donne loule la latitude de travailler dans
son laboratoire et M. le Docteur Gabriel Delamare & qui nous devons une
grande partie de notre éducation histologique.

LESIONS CELLULAIRES

Les altérations rencontrées dans les cellules nerveuses des ganglions
rachidiens de la région malade portent sur I'appareil nucléolaire, les

noyaux, le cyloplasma et les corps chromatophiles de Nissl.
xqv 18
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ALTERATIONS GE L'APPAREIL NUCLEOLAIRE,

11 nous parait indispensable pour la compréhension des lésions fines qui vont
#lre passées en revue, de consacrer quelques lignes de ce mémoire & la descrip-
tion de I'appareil nucléolaire normal.

Apercus cylologiques, — Dans la constitution du noyau des cellules nerveu-
ses ganglionnaires entre : 19 la membrane nucléaire qui les délimite et les sé-
pare du cytoplasma ; 20 le cargoplasma ou contenu nucléaire constitué de denx
parlies : a) une partie figurée c'est-i-dire le réseau de linine, le nucléole et un
grand nombre de granulations qui ont recu le nom de granulations acidophiles,
basophiles ete... suivant leur affinité pour les différentes substances coloran-
tes ; et &) une partie non figurée constituant le suc nucléaire.

Le nucléole est un organe constant des cellules nerveuses ganglionnaires.
D’habitude, chaque noyau n'a qu'un seul nucléole, mais on peut voir des noyaux
i denx nucléoles de Laille & peu prés identique. Dans les cellules normales o
on ne peut déceler aucune trace de lésion du cyloplasma on du noyau, le nu-
cléole est de régle situé presque au centre du noyau. Par les méthodes ordi-
naires de coloration (hématoxyline-éosine, Méthode de Nissl), le nucléole appa-
rait comme un corpuscule sphérique, linmogéne, intensivement coloré el sans
aucune trace de structure. Mais ce corpuscule est beaucoup plus complexe que
ne le laissent soupgonner les méthodes ordinaires de coloration, car, en usant
des techniques appropriées, on voit qu'il est constitué de deux substances i
affinités tinctoriales différentes et qu’il posséde une structure. Grice aux re-
cherches de : G. Levi (1), on sait que le nucléole est constitué de deux parties :
I'une, centrale, acidophile ou oxyphile, I'autre, périphérique, basophile (basi-
chromatine de Levi). La différenciation de ces deux parties conslitaantes s’ob-
tient surtout sur les piéces fixées dans le sublimé ou le liquide de Hermann et
colorées suivaut les indications de Lévi par le liquide de Biondi dilué. Enfin,
les pidces, traitées par la méthode de Cajal & 1'argent réduit, nous montrent
que le nucléole est constitué par de nombreuses sphérules entassées les unes
contre les antres et unies entre elles par unesorte de ciment Marinesco (2), par
la méme méthode et par les méthodes de Marchi, Busch, Nissl, conslate entre
les sphérules du nucléole et & la périphérie de celui-ci, la présence de vacuo=
les dont le nombre et la situation sont variables d’une cellule & |'autre; ces
vacuoles sont trés fréquentes dauns les nucléoles des cellnles nerveuses gan=
glionnaires et apparaissent trés netlement sur les coupes traitées par le mélange
triacide ’Elirlich on le mélange dilué de Giemsa. Dans les mémes cellules et
sur les pieces fixées au liquide de Dominici et eolorées par la triple coloration
de Mallory, on peut voir deux petits corpuscules de forme sphérique trés rap-
prochés I'un de I'autre et situés & la périphérie da nucléole en un point ol la
basichromatine fail défaut ; d’autres fois, ces corpuscunles au lien d'étre rap-

(1) Giuseere Livi, Considerasioni sulla strullura del nucleo della ¢. nervosa. Rivista
de Pathologia nerv. e. ment., 1898,

(2) G. Mamxesco, Journal fur psychologie und mneurolngie. Leipsig, 1905, Lu
cellule nerveuse, t. 1, 1000, >
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prochés I'un de I'autre ont une situation diamétralement opposée comme les
corpuscules polaires. Celle sitnalion s'observe surtout sur les nucléoles émi-
grés hors du noyau dans le eyloplasma. Au point de vue des rdaclions line-
toriales, ils se colorent en rouge par le Mallory et le triacide d'Ehrlich, en blen
par le mélange de Giemsa et par la thionine ; ils sont done amphophiles. Mari-
nesco (1) a décrit dans les cellules du locus niger el du locus coeruleus des
pelils corpuscules auxquels il a donné le nom de corpuscules acidophiles
para-nucléolaires ; ces corpuscules différent des formations précédemment
décrites pour les raisons suivantes : 1° leur nombre n’est pas variable comme
dans le cas des corpuscules paranucléolaires, car ils sont toujours au nombre
de deux et senlement de deux ; 2° avee 'objectif le plus puissant (immersion
apochromatique de Zeiss) on ne peut pas déceler la présence de vacuoles ou,
comme le dil Marinesco, « ... apparence d’un aulre corpuscule beaucoup plus
pelit, coloré d'une facon plus intense » car il s’agit de loutes petites granules
homogénes ; 3° ils sont toujours situés au voisinage du nucléole et paraissent
méme faire parlie de I"appareil nucléolaire car, presque toujours, lorsque le
nucléole émigre, ils suit ce dernier comme nous allons le voir un pen plus
loin ; &° ils sont toujours de trés pelite taille, el beaucoup plus pelits que les
granulations fuchsinophiles du noyau tandis que, au sujet des corpuscules
paranucléolaires, le méme auteur dit: « ... lls dépassent rarement le volume
du nucléole » ; 5o Au point de vue des réactions colovantes, ils sont ampho-
philes et pas acidophiles. Tous ces arguments me conduisenl i penser que ces
petits corpuscules polaires amphophiles, satellites du nucléole sont des forma-
tlinns qui n'ont aucnne analogie avec les corpuscules acidophiles paranucléaires
de Marinesco et je serais plutdt porté & croire qu'il s'agit d'éléments spéciaux
qui font parlie intégrante de l'appareil nucléolaire.

An point de vue de ces alfinités tincloriales, le nucléole est amphophile
puisqu'il se colore aussi hien par les couleurs acides que par les couleurs basi-
ques, quoiqu'il ait cependant une plus grande prédilection pour les premiéres ;
Celte opinion a été soutenue depuis longtemps par Marinesco et confirmée par
un grand nombre d’auteurs.

En vésumé, Uappareil nucléolaire est constitué: 1° par une substance
acidophile ou ozyphile, a structure granuleuse ; 2° par une substance baso=
phile (basichromatine de Lévi); 3° par deux pelits corpuscules polaires am-
phophiles.

Hypertrophie et bourgeonnement dw nucléole. — Dans un grand nom-
bre de cellules nerveuses ganglionaires, lanl dans les grandes cellules
que dans les peliles, le nucléole esl considérablement hypertrophié. En
général, a cetle hypertrophie nucléolaire correspond I'hyperirophie du
noyau, mais on peul voir dans quelques cellules que ce rapport n'est pas
conservé, c’esl-i-dire qu'il y a des noyaux 4 dimensions normales ou

(1) Manixesco, La cellule nerveuse, p. 147.
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méme alrophiés qui contiennent dans leur intérieur un nucléole hyper-
trophié : ce désaccord entre le volume dun noyau et celui du nucléole se
présenle surlout dans les peliles cellules ganglionnaires, A celle hyper-
trophie correspond I'hyperplasie des sphérules nucléolaires et il en résulle
que le nucléole n'a plus son contour nellement circulaire, mais devient
irrégulier, bosselé. Quelquelois anssi il s’allonge on garde son contour
régulier sur trois quarls on la moitié de sa circonlérence el, dans lereste,
présentedesbosseluresou plutot des bourgeons plus ou moins proéminents.

Sur les piéces lixées au sublimé (liquides de Dominici ou de Gilson)
el colorées par la triple colovation de Mallory, le nucléole des cellules
ganglionnaires normales apparail conslilué de deux subslances : 'une
centrale, oxyphile, I'autre, périphérique, basophile; la subslance oxy-
phile, colorée en rouge, esl absolument homogéne el ne laisse aper-
cevoir aucune sphérule nucléolaire. Par la méme fixation et la méme
coloration appliquées i des cellules ganglionnaires & nucléales hypertro-
phiés, la structure granuleuse de la substance oxyphile apparail trés
nellement et on peul voir qu'elle est constituée d'un grand nombre de
sphérules hyperplasiées, de tailles inégales et proéminant vers la péri-
phérie du nucléole auquel elles donnent Paspect d'une morula. Sur
d’autres nucléoles, ce processus d’hyperplasie et de prolifération exté-
rieure des sphérales, au lien d'étre généralisé, est cantonné i une seule
partie et alors, le nueléole, an lieu d'avoir I'aspect d'une morula, présente
du coLé du processus prolifératif une sorle de coin plus ou moins accen-
tué, @ contours bosselés, dans le reste, les sphérules ont leur volume
normal et comme elles ne proéminent pas a la périphérie, le nucléole
garde en cet endroil sa forme circulaire. De la périphérie dn nucléole
hypertrophié se détache un grand nombre de sphérules qui devenant
libres s'éparpillent dans le caryoplasma el, Lrés souvent, ce phénomeéne
de bourgeonnement esL si actil que le noyau nous apparait bourré d'un
grand nombre de sphérules fuchsinophiles, siluées dans les mailles du
réseaun de linine.

Du coté de la basichromaltine, on ne peut constaler aucune modification
el il semble qu'elle ne joue aucun role dans le processus de bourgeonne-
ment nucléolaire, mais comme sur bon nombre de coupes colorées au
liquide de Biondi dilué, an triacide d'Ehrlich ou au Mallory, il nous a
é16 impossible de constaler sa présence autour du nucléole en élal de
bourgeonnement trés actif, nous sommes lenté de croire que (uand ce
processus atteint son maximum et que le nucléole reste dans U'intérieur
du noyau, la basichromatine passe dans le cyloplasma ou bien disparail.

Le bourgeonnement nucléolaire s’observe surloul dans les grandes
cellules ganglionnaires, enlourées d’'un grand nombre de capillaires dis-
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tendus et gorgés de sang, el dont les corps de Nissl sont en élal de désin-
tégration granuleuse et d'achromatose partielle, dont les noyaux sont
hypertrophiés, Dans Jes petites cellules ganglionnaires, on peul voir des
phénoménes de bourgeonnement mais, d'habitude, la réaction nucléolaire
se limile 4 la simple hypertrophie.

Un autre fait qu'on peul constater (rés souvent, c¢'est la siluation
périphérique du nucléole. Les nucléoles de volume normal, hyper-
trophiés on & I'élat de bourgeonnement, quillenl leur situation normale
qui est au centre du noyau et viennenl loger & la périphérie conlre la
membrane nucléaire ; quelqueflois cetle tendance & s'extérioviser de-
vient si grande qu'elle refoule la membrane nucléaire dans le cyto-
plasma environnant. Ce déplacement n'esl dit @ aucune cause mécanique ;
comme nous le verrons plus loin au sujet de I'émigration du nucléole,
il est en rapport avec un trouble inlense de I'équilibre nulritif de ces
cellules ganglionnaires. Dans les cellules normales, le nucléole est tou-
jours situé vers le centre du noyau et, jamais on ne peul le trouver i la
périphérie de celui-ci; cetle méme posilion, on peul la retrouver dans
les cellules normales des ganglions sympathiques, des cornes anlérieures
de la moelle dans les grandes, moyennes el peliles cellules pyramidales
de I'écorce cérébrale. Marinesco n’admel pas une position fixe du nucléole
dans le noyau des cellules normales, mais lui aussi conslale que: «..., on
ne le rencontre jamais & la périphérie du noyau ». Mais si dans ies cellules
normales la position périphérique fail toujours défaut, dans les cellules
altérées cetle position est a peu prés de régle. En effet, dans les deux cas
de poliomyélite antérienre chronique, j'ai pu constaler que, dans les cel-
lules ganglionnaires rétractées on comprimées par la prolifération des
cellules endothéliales de la capsule et présentant une altération profonde
de la substance cliromatophile de Nissl (désintégration granulense, achro-
malose) ou I'élal vacuolaire du cytoplasma, le nucléole est situé & la péri-
phiérie du noyan, contre la membrane nucléaire ; d’habitude, il la repousse
eu dehors ou bien quitlte complélement le noyau en passant dans le eyto-
plasma cellulaire. Dans quelques grandes cellules ganglionnaires, on voit
la moilié des corps de Nissl en élat de désintégration granuleuseel I'autre
en achromatose compléte ; an centre de la cellule, le noyau hypertrophié est
touta la périphérie, le nucléole considérablement hyperirophié el poussant
la membrane nuecléaire du c¢dté de la subslance chromatophile en état de
désintégration granuleuse. Dans d'autres cellules de la méme catégorie,
mais dont les corps de Nissl sont sur loute la surface cellulaire en étal de
désintégration granuleuse, le nucléole conserve sa posilion cenlrale, mais
il présente des phénoménes inlenses de bourgeonnement; le noyau esl
hypertrophié et contient un grand nombre de sphérules fuchsinophiles,
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Dapres loul ce que je viens de dire,je serais tenté de croire gu'il existo
un rapport trés étroil entre I'élal des corps de Nissl el la silualion
périphérique du nucléole. En effet, dans les cellules a substance
chromatophile normale et également véparties dans le corps cellu-
laire, le nucléole setrouwve toujours situé au centre dw noyaw; dans
les cellules & substance chromatophile altérée & l'état de désintégra-
tion particlle ou d'achromatose partielle, le nucléole se lrowve en
vegle générale, contre la membrane nucléaire et (rés sowvent du

edté de la substance chromatophile la moins altérée. Mais je ferai

remarquer que quand la désintégration granuleuse ow l'achromatose
aw liew d'étre partielles sont généralisées dans tout le corps cellu-
laive, le nucléole n'est pas déplacé et le plus souwvent on le (rouve a
l'élat de bourgeonnement manifeste.

Et si maintenant on cherche & donner une explication & tous ces faits
on pourrait admeltre qu’en derniére analyse tout se réduit 4 un trouble
de I'équilibre nutritif de la cellule nerveuse ganglionnaire, survenant a In
suite des altéralions de la substance chromatophile. Dans les cellules i
corps de Nissl non aliérés el par conséquent dans lesquelles les échanges
nutrilifs s'elfectuent normalemeni, on lrouve le nucléole au centre du
noyau : de méme si des facleurs nocifs inlerviennent en agissant sur
toute la substance chromatophile de la cellule, le nucléole n'est pas sus-
ceplible de se déplacer; le plus souvent, ence cas il réagit par un bour-
geonnement intense. Mais, si I'altération de celle subslance est partielle,
désintégration granuleuse, partielle, achromalose, partielle,— le nucléole
a loujours une situation périphérique el, le plus souvent, il se déplace
vers la partie qui contient la substance chromatophile la moins altérée.

Dans les deux premiers cas, la situalion cenlrale du nucléole pourrail
étre expliquée en admeltant que les échanges nutritifs normaux (corres-
pondant morphologiquement 4 I’élat normal de la substance chromalo-
phile)et les échanges nultritifs pervertis (correspondant morphologiquement
i la désintégration granuleuse, généralisée) se font bien enlendu d'une
maniére différente mais avec la méme inlensilé dans tout le corps cellu-
laire; il en résulle que les forces attraclives étant les mémes sur toule la
périphérie du nucléole celui-ci doil garder sa situation normale.

Dans le troisiéme cas, les échanges nutrilifs sonl complétement abolis
dans une partie de la cellule (achromatose partielle), normaux ou dimi-
nués dans J'aulre (substance de Nissl normale ou en état de désintégra-
tion granuleuse) ; il en résulte I'inégalité d'intensité dans ces échanges et
'inégalité des forces allractives exercées sur le nucléole et, par suile, le
déplacement de celui-ci vers la partie la moins lésée de la substance
chromatophile.



RECHERCHES CYTOPATHOLOGIQUES SUR LES GANGLIONS RACHIDIENS 279

Cetle position périphérique du nucléole n’est pas,bien entendu,un phé-
noméne propre aux cellules des ganglions rachidiens car on peul I'observer
aussi dans d’autres cellules de 'axe cérébro-spinal. Dans son remarquable
travail sur la Malaria pernicieuse, Ugo Cerletti (1) note dans ces grandes
cellules pyramidales de I'écorce cérébrale dont les corps de Nissl ont com-
plétement disparu ou persistent encore seulement i la périphérie du cylo-
plasmaquelenucléole est,le plus souvent,excentrique ourejeté a lapériphé-
rie du noyau ; de méme dans les petites et moyennes cellules pyramidales,
donl les corps de Nissl ont complétement disparu et dont le cytoplasma pré-
senle des sorles d’anneaux plus ou moins réguliers, avec noyaux défor-
més el diminués de volume, le nucléole est trés souvent déplacé & la
périphérie du noyau. Au sujet de ce déplacement nucléolaire, I'autenr
dit que dans beaucoup de cas, il a observé un déplacement du nucléole
accompagné de ses corpuscules polaires vers la périphérie du noyau.
Quelquefois il trouve le nucléole engagé dans un prolongement de la
membrane nucléaire comme s'il était repoussé par la force centrifuge du
noyau. Cerlelli a pu conslater ce méme phénomene dansla névroglie.

Comme on le voit, dans les cellules pyramidales de I'écorce cérébrale
de méme que dans les cellules des ganglions rachidiens on peut conslaler
les mémes phénomenes nucléolaires, c'est d-dive : déplacement périphé-
rique en rapport avec les lésions de la sabslance chromatophile. Mais il
faut remarquer que I'analogie n'est pas compléte, car tandis que, dans
les cellules de I'écorce cérébrale il y a déplacement nucléolaire, dans
les cellules qui présentent une lésion généralisée de la substance chroma-
tophile, dans les cellules des ganglions rachidiens, ce déplacemen! a lien
— comme nous 'avons vu, — le plus souvent dans les cellules dont la
substance chromatophile est partiellement altérée ou altérée i des degrés
différents (désinlégration granuleuse, achromalose).

En laissanl de ¢O1é toule interprétation et toute hypothése eten nons li-
mitant strictement aux faits d’observation, nous croyons pouvoir affirmer
que :

1° Dans les cellules ganglionnaires normales, le nucléole se trouve situé
au centre du noyai.

2° Dans les cellules qui présentent une altération généralisée de la
substance chromatophile, le nucléole garde sa position normale.

3° Dans les cellules qui présentent une altération partielle de cette subs-
tance, le nucléole se déplace vers la périphérie du noyau, et le plus souvent

(1) Von Uco Cerverri: Die histopalhologischen Verdnderhungen der Hirnrinde bei
Malaria perniciosa, — Abdruek aus hislologische und histopathologisehe Arbeiten,
1V Band, 1 Heft. 1910.
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ce déplacement a liew vers la partie la moins lésée de la substance chro-
matophile.

Emigration de Uappareil nucléolaire. — Le passage du nucléole dans
le protoplasme cellulaire parait étre une des questions les plus délicales
el les plus controversées de la cylologie.

Cetle migration a é16 observée par un grand nombre d'auleurs dans
différentes parties de I'organisme ; mais la valenr qu'ils atlribuent i ce
phénoméne est trés différente. La grande majorité des auteurs réduit ce
phénoméne 4 un simple entrainement mécanique ‘du nucléole, dii au
rasoir du microlome ; quelques-uns seulement considérent celle émigralion
comme un phénomeéne physiologique, fonction de la vie cellulaire ; d’au-
tres enfin admeltent qu’une partie seulement de I'appareil nucléolaire est
susceplible de se déplacer. Ceux qui ne voient dans celle émigration qu'un
fait mécanique, un artilice, sont trop exclusivistes ; ceux qui y voient un
fait biologique, une émigration aclive, sont de plus souvent forcés de
recourir a des hypothdses car ils n'ont pu suivre toules les phases du
phénoméne. Ceux qui admettent une émigralion active mais partielle,
migralion de la partie chromatique, basophile de I"appareil nucléalaire —
onl éludié ce phénoméne chez les oiseaux, animaux chez lesquels on
trouve, 4 ¢olé d'un nucléole acidophile, un nucléole basophile. Celte
émigration partielle est facile 4 expliquer car il sagit de deux forma-
tions dilférentes par leur réaction colorante el peul-élre par leurs pro-
priélés physico-chimiques. . Mais, a ces derniers anlears, comme aux
précédents, on peut faire la méme objection : manque de faits morpholo-
giques ; et méme R. Collin (1) qui soutient I'origine nucléaire de la subs-
tance chromatophile de Nissl, dil 4 ce sujel « ...quoique, nous penchions
de préférence vers I'hypothése d'une issne normale du nucléole chroma-
tique dans certains cas, nous sommes impuissanls, & I'heure acluelle, &
faire la preuve péremploire de ce phénomeéne el nous devons allendre
des observations plus concluantes pour transformer I'hypothése en certi-
tude ».

En nous appuyant seulement sur des faits d’observalions et sans le
concours d’aucune hypothése, nous croyons pouvoir démontrer que dans
les ganglions rachidiens, il y a deux sortes d'émigrations nucléolaires :

1° Emigration passive,

2° Emigration aclive (2).

(1) R. Couux, Développement de la cellule nerpeuse. Le névraxe, Vol. VIII. 1906,

(2) Sous le nom «d'émigralion active du nucléole » j'entends un phénoméne biologi-
que en rapport avec la vie cellulaire,tandis que sous le nom « d'émigration passive du
nueléole »j'entends un simple entrainement mécanique sans aucun rapport avec la vie
cellulaire,
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Le premier phénomeéne est facile & démontrer, cav il esl did & un lrau-
malisme brutal sapercevant du premier coup. Le deuxiéme est plus dif-
ficile, car, pour pouvoir affirmer I'émigration active du nucléole, il faul:
a) saisir toutes les phases successives de celle émigration, c'esl-d-dire
suivre, élape par élape, le chemin parcouru par le nueléole du noyau
jusqu’au eyloplasma ; b) exclure la possibilité d’une intervention mécani-
que. Celle maniére de faire mel, croyons-nous, 4 l'abri de toule erreur
d'interprétation et permet d’alfirmer que le phénomene enregistré a bien
toute la valeur d’'un phénomene biologique.

Nous allons étudier : 1° I'émigralion passive du nucléole (mécanique,
arlificielle) ; 2° I'émigration aclive (considérée comme un phénoméne cel-
[ulaire) ; 3° La destinée du nucléole ainsi émigré el & I'élat des cellules
dans lesquelles a lien ce phénoméne.

L’émigration passive du nucléole est un phénoméne (rés fréquent dans
toules les cellules des ganglions rachidiens. Il est @ pen prés impossible
d’examiner une coupe, et surtoul une coupe fine, de ganglions rachidiens
sans pouvoir conslater dans grand nombre de cellules une telle émigration
du nucléole. Cetle lréquence est due au fait que le nucléole, ayant une
consistance plus grande que le reste des élémenls cellulaires, est plus sus-
ceplible de subir, au cours des différentes manipulalions, I'influence d'une
action mécanique qui tend & le déplacer. A ce sujel, R. Collin (1) a (rés
judiciensement écrit les lignes suivantes : « Quand ‘une particule solide
est entrainée par le rasoir & la surface d'une coupe, son déplacement
améne dans les lissus certains désordres facilemenl reconnaissables tels
que : creasement d’'unsillon, dont la largeur est égal 4 la particule migra-
trice..: Dans le cas du nucléole, il semble que son issue mécanique doive
amener une ruplure de la membrane nucléaire : on peut imaginer le pas-
sage d'une particule dense en travers d'une membrane moins dense sans
qu'il en résulte une solution de continuité. Enfin, nous admeltons aussi
par hypothése que I'entrainement mécanique du nucléole, quand il existe,
doit toujours se faire dans une méme direction perpendiculaire au tran-
chant du rasoir. Telles sont les condilions qui nous paraissent nécessai-
res pour [aire accepler I'issue mécanique du nucléole. « EI; en effet,
nous pouvons alfirmer que « lelles sont les condilions ».... « nécessai-
res » de I'émigration passive du nucléole car la maniére de voir de
R. Collin est en parfail accord avec ce que nous avons conslalé sur toules
nos coupes de ganglions rachidiens. Toul prouve gue celle émigralion pas-
sive da nucléole n'est due qu'aux tranchées du rasoir qui, en se heurtant
aux parlicales les plus consistantes de la surface de la coupe, ¢'estl-a-dire
an nucléole, les entraine hors du noyau et méme hors du cyloplasma.

(1) Corrx, lor. cit.
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Passons maintenant aux failts morphologiques en relalion avec cel en-
trainement mécanique du nucléole, c'est-t-dire donnons la description
exacle du phénomeéne tel qu'il se présenle sous le microscope. En exami-
nant une coupe de ganglion rachidien, I'altention est atlirée toul de suite
par cerlaines cellules qui, au lieu d’avoir leurs nucléoles au cenlre des
noyaux, le possedent dans leur cyloplasma, & quelque distance du noyau.
A premidre vue, on serail tenté de croire qu'il s'agit d'une expulsion nu-
cléolaire, physiologique, mais par unexamen un peu plus atlentif, celle
hypothése est vite rejetée car on conslate deux choses qui font penser &
I'entrainement mécanique ; 1° la rupture de la membrane nucléaire et la
présence d'un sillon; 2° I'absence des modifications morphologiques spé-
ciales en rapport avec I'émigration active du nucléole. Le sillon en ques-
lion qui pourrait s'appeler sillon d’émigration, commencs aw centre du
noyaw, passe par la solution de continuité de la membrane nucléaire et
s’étend jusqu'd I'endroil ol se trouve le nucléole. La longueur de ce sillon
varie avec la situation du nucléole déplacé. Plus celui-ci sera enlrainé i
une grande distance du novau, plus le sillon sera long et vice versa.
Mais dans les cellules normales, ce qui est constanl ¢’est son point de départ
qui est toujours au centre du noyaun. Ce poinl de départ central prouve
que le nucléole élait bien situé au centre de la cellule — comme cela exisle
dans toules les cellules normales — et qu'il n'avait aucune lendance &
s'extérioriser. La direction du sillon d'émigration est perpendiculaire au
tranchant du rasoir el, pour se rendre comple de ce fail, on n'a qu'a noter
soigneusement I'orientation de la pitce sur le microtome et de coller la
coupe sur lames en avant soin de I'orienter dans la méme position que
sur le microtome, Dans l'intérieur du noyau, le sillon apparail limité par
les filaments du réseau de linine qui ont é16 déchirés sur toul son pour-
tour; dans le cyloplasma el sur les pidces colorées par la meéthode de
Nissl, le sillon apparait délimilé par les corpuscules chromatophiles de Ia
périp hérie du noyau jusqu’au nucléole ot il se termine. Enfin, sur tout
son parcours, il présente une largeur identique 4 celle du nucléole. Du
¢o1é du noyau, on observe un orifice dd 4 la rupture de la membrane
nucléaire, ruplure manifestement consécutive au passage du nucléole ;
cet orifice a la méme dimension que le sillon qui passe  cet endroil et,
par conséquent, la méme dimension que le nucléole émigré. L'orifice reste
toujours béant. Le reste du noyan ne présenle rien d’anormal ; il a ses
dimensions habituelles, une forme ovalaire; les filaments dv réseau de
linine convergent vers le centre et ne présentent que la solution de con-
tinuité, dont nous avonsparlé, & propos da sillon d'émigration. Délail
important, la membrane nucléaire garde son épaisseur normale sur tout
le pourtour du noyau.
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La solulion de continuité de la membrane nucléaire et la présence du
sillon d’émigration peuvent étre considérées comme les équivalenls mor-
phologiques de I'action mécanique exercée par le ranchant du rasoir sur
le nucléole. ;

Enfin, on peat constater que le nucléole déplacé a son volume normal
qu'il n'est ni hypertrophié, ni bourgeonnant, et que, parfois il se trouve
situé sur un plan plus superficiel que le reste de la cellule. Les deux cor-
puscules satellites amphophiles suivent le nucléole el on peul conslaler
leur présence en un point de la périphérie de ce dernier ot ils se trouvent
rapprochés I'un de I'autre. En un mot, on voit assez clairement qu'il s'a-
git d'une cellule ne présentant rien de spécial ou de pathologique, mais
qui, au cours des différentes manipulations, a subi un tranmatisme brutal
se traduisant morphologiquement par la rupture de la membrane el le
sillon d'émigration.

Lorsqu'on envisage la question au point de vue général, I'élal normal
ou pathologique de la cellule n’a pas d'importance car ce phénoméne, du
moment qu'il est purement mécanigue, se rencontre dans n'importe quelles
cellules et n'a aucun rapport avec I'élal de celles-ci. Mais, dans notre des-
cription, nous nous sommes servis comme Lype d'une cellule normale,
puisque le phénoméne d’émigration passive s'observe Lrés souvent sur les
coupes de ganglions rachidiens qui, aupoint de yue cellulaire el péri-
cellulaire, ne représente auncune allération.

Le phénomeéne d’émigration mécanique est trds Lypique dans les cellu-
les ganglionaires donl les noyaux présentent I'altéralion connuesousle nom
d’homogénéisation(1).Le noyan atteint d'une telle Iésion a une membrane
nucléaire ratatinée ; son contenu ne présente plus de réseau de linine et
apparail uniformément et intensivement coloré; dans le milieu de cetle
masse, on peul voir quelquefois un nucléole de volume normal ou trés
alrophié. Si dans un tel noyau, il y a eu un enlrainement mécanique du
nucléole, on voit alors la masse homogéne présenler un petil sillon avec
une extrémité centrale el arrondie et une extrémité périphérique occupée
par la partie du nuclévle qui se trouve encore & l'inlérieur du noyau.
La membrane nucléaire est déchirée, mais la déchivrure n'apparail pas
aussi neltement que dans les cellules a noyaux normaux car il s’agit d'un
noyau atrophié & membrane nucléaire (rds ralatinée et quelquefois con-
fondue avec son contenu homogéne.

En résumé, dans toule émigration passive du nucléole on doit consla-
later les [ails suivanls :

{¢ Ruplure de la membrane nucléaire.

(1) L'homogénéisation du noyau s'observe trés souvent dans les ganglions rachidiens
des individus dgés.
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20 Présence du sillon d’émigration qui a son poinl de départ du centrs
dunoyaw, quand le phénoméne a lieu dans une cellule normale.

3°Sillon a direction perpendiculaire au Lranchant du rasoir.

4° Situation du nucléole sur un plan plus superficiel que le reste de
la cellule.

3 Absence des modifications morphologiques observées dans I'émigra-
tion active da nucléole.

L
® ¥

A part ce phénoméne d’entrainement mécanique du nucléole qui n’a
aucune importance au point de vue des réactions cellulaires, mais qu'il est
utile de connaitre pour étre & I'abri de toule interprélation erronée, il
existe dans les ganglions rachidiens de la paralysie spinale, infantile, un
aulre processus qui n'a aucune analogie avec le premier. Nous voulons par-
ler de I'émigration aclive du nucléole, c’est-d-dire d'un phénomeéne biologi-
que inhérent & la vie cellulaire et correspondant probablement i un étatspé-
cial de la cellule dans laquelle il a lieu. Dans ce cas, il ne s'agit plus d'un
simple entrainement mécanique du nucléole,il s’agit d’un déplacement actif
vilal, d’une nécesxits celllaire. On dirait que la cellule, sous l'influence
exercée par un facleur nocif quelconque (microbes, toxines, virus), qui
Iirrite et trouble son équilibre nutritif, cherche & réagir contre ce dernier
en Lransportant son nucléole du noyan dans le cyloplasme ; ce déplacement
parait s'effectuer grice a la collaboration des différentes parties consli-
tuantes de la cellule.

Ce phénoméne d'émigration active ne se laisse pas apercevoir d'emblée
comme le phénoméne d’émigration passive car, pours'eflectuer,il demande
des modificalions graduelles des parties cellulaires qui enlrent en aclion,
— ces modifications sont trés probablement en relation étroile avee I'élat
de la cellule.

Dans I'émigration passive, le phénomeéne se laisse dévoiler d'un seul
coup et sur la méme cellule, tandis que dans I'émigration active, le [fait
d'avoir va une cellule & nucléole située dans son cyloplasma et n'ayant
aucune lrace de (raumalisme ne nous avance d rien ou hien nous fait
soupconner la possibilité de la sortie du nucléole hors du noyau par
un mécanisme ignoré,

Pour pouvoir se rendre comple de la mani¢re dont le nucléole est
expulsé du noyan, il faut recourir i I'analyse histologique d’un grand
nombre de cellules et notant dans chacune d'elles les différentes modilica-
lions qui se présentent, on peu assister an déroalemeut de loutes les phases
successives de ce processus,

Premiére phase (pl. XL1, fig. a). — (e qui caractérise celle premiére
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phase, c'est le déplacement du nucléole. Le plus souvent hypertrophié, le
nucléole quitte le centre du noyau et vient se placer au voisinage de la
membrane nucléaire, laquelle jusqu'a présent n’a subi aucune modifica-
tion. Le réseau de linine affecle des rapporls trés différents avec le nu-
cléole ainsi déplacé el, pour pouvoir se rendre comple de ces rapports, il
faut se servir de piéces fixées dans le sublimé (liquides de Gilson, Domi-
nici), qui a la propriété de rendre Lrés visible ce réseau ; d'aulres fixateurs,
comme l'alcool, le formol ou le liquide de Bouin ne peuvent nous fournir
aucun renseignement a ce sujet. Sur les pitces ainsi fixées, le résean de
linine apparail (rés nellement el on peul apercevoir le plus souvent, qu'il
alTecte avec le nucléole trois rapports différents : 1°— Tous les filaments du
résean convergent vers le nucléole déplacé & la périphérie et, avant de I'al-
leindre, se [usionnent entre eux en lui consliluant une sorte de ceinture
(péri-nucléole de Lache et Marinesco) (inement granuleuse qui délimite
ce dernier sans parailre conlracler aucune relation avec sa périphérie. On
dirait que le nucléole est situé dans une sorte de logette consliluée par celle
ceinture granuleuse, avec laquelle il ne contracle d'ailleurs aucun rapport
perceplible. Celte disposition des filaments de linine est analogue a celle
observée dans les noyaux & nucléole central ; 2° — Les filaments de linine
au lieu de converger vers le nucléole se dirigent vers le centre du noyau
el aboulissenl & une ceinture granuleuse identique qui délimite un petit
espace vide. Le nucléole se trouve alors conlenu dans une des mailles les
plus périphériques de ce réseau; 3° — Les [ilaments de linine sont
disposés sans aucun ordre dans toul le noyau mais de lout cet enchevétre-
menl se dégagent deux, (rois ou méme qualre filaments qui paraissent
s'allacher contre la périphérie du nucléole en se confondant avec sa subs-
tance basophile.

Mais, quelle que soil 'apparence de ces différents rapports entre le nu-
cléole el le réseau de linine, le seul fail qui mérite de retenir notre allen-
lion ¢’est que ce réseau ne présenle aucune solulion de continuité.

Deuxiéme phase (Pl. XLI, fig. b). — Dans celle deuxiéme phase, nous
assistons a la modification de la membrane nucléaire. La membrane nu-
cléaire n’a plus la méme épaisseur sur tout le pourtour du noyau. Du
colé ol se trouve placé le nucléole, on trouve la membrane considéra-
blemenl amincie sur une élendue variable, mais ne dépassanl jamais le
quart du contour du noyau. Celle partie amincie, proémine dans le cyto-
plasma cellulaire oit elle forme une sorte de ménisque convexe ou une
sorte de coupole. Enlre la partie de la membrane qui a gardé son épaisseur
normale el celle qui s'est amincie, il n'y a aucune zone intermédiaire
d'épaisseur moyenne. La lransilion entre ces deux parlies ne s’effectue
pas graduellement, mais d’une maniére brusque ; on voil toul d’un coup
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i I'épaisseur normale de la membrane nucléaire, suceéder la partie amincie
en forme de coupole. Sur les piéces colorées au triacide d'Ehrlich ou par
la triple coloration de Mallory, la portion de la membrane nucléaire qui
n'a subi aueune modification apparait colorée en rouge vil tandis que Ia por-
tion amincie prend une leinte rose pile. Le noyau qui posséde une sembla-
ble membrane prend, dans I'ensemble, une forme spéciale qu'on pourrait
grossierement comparer 4 l'aspect que présenle une coupe sagillale du
globe oculaire dans lequel la cornée transparente représenterait la por-
lion amincie de la membrane tandis que le reste correspondrait  la par-
tie non modifiée de cetle méme membrane.

En se demandant & quoi est di ce refoulement de la membrane, on est
lenté de croire qu’il s’effectue sous I'influence du nucléole, qui la pousse
vers lecytoplasma. En elfet, dans un grand nombre de cellules, le nucléole
est intimement adossé & la paroi de la coupole qui seule la sépare du cylo-
plasma environnanl. Il y a aussi un nombre plus restreint de cellules
dans lesquelles le nucléole se trouve engagé dans celle coupole mais sans
élre accolé & sa paroi, entre celle-ci et le nucléole reste un intervalle
libre plus ou moins grand. Mais, trds probablement, le contact plus
ou moins intime avec la paroi de la coupole dépend du slade plas ou
moins avancé du processus de migralion, car comme nous le verrons
dans la phase suivante, le nucléole est toujours en conlact immédial avec
la paroi de la membrane ainsi modifiée.

Troisieme phase (P1. XL, fig. ¢) — La portion amincie de la membrane
tend 4 proéminer de plus en plus dans le eyloplasma et en méme 4 Lemps
changer de forme pour prendre celle d'un cone i sommel émoussé, arrondi.
Une fois parvenue dans cel élat, elle parail élre i son maximum de
tension, car dorénavant elle ne subit plus aucun changement,

A cette phase, le nucléole est loujours intimement accolé au sommet
du cone ou bien on le voil se eréer i cel endroil un orifice de sortie par
lequel il quittera définitivement le noyau. Dans ce dernier cas, on peul
voir des cellules dont la. membrane modifiée présente I’aspect décrit plus
haut et au sommet du cone on (rouve un orifice dans lequel vient s’enga-
ger le nucléole qui présenle une moitié extra-nucléaire en contact immé-
dial avec le cytoplasma el une autre moitié intra-nucléaire.

Mais ce qui reste difficile 4 expliquer, c’est la maniére dont se produit
cel orifice de passage. Pour étre en mesure de donner une explicalion sa-
lisfaisante, il fandrail avoir une idée exacle sur la nature de la membrane
nucléaire, Mallieureusement, & I'heure acluelle encore, la constitution in-
time de cetle membrane est loin d’étre connue et les opinions émises 4 ce
sujel sont nombreuses el lrés différentes. Plitzner, Relzius, Brass, Strass-
burger nient I'existence d’une membrane: d'aprés Henser, la membrane
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serait poreuse ; pour Van Beneden, elle serait perforée; pour Carnoy,
réticulée ; et pour C. Schneider, fibrillaire. Du grand nombre de faits
observés, il parail résuller que celte membrane jouil d'une perméabililé
plus ou moins marquée i I'égard des subslances dissoutes ou les élé-
ments figurés. Henneguy (1) qui admet la continuité de la membrane se
prononce ainsi ansujel de sa perméabililé» ; si, comme je le crois, elle
posséde celte propriélé (d'élre continuel), elle jouil aussi en toul cas d'une
cerlaine perméabililé, Elle peut laisser sortir du noyau des corps solubles
puisqu’on a observé et que j’ai constaté moi-méme dans les cellules em-
bryonnaires, la diffusion de la chromatine dans le corps cellulaire. Elle
peul méme, & la fagon d’une lame de caoulchouc, s'ouvrir momentané-
ment pour laisser passer des granulations chromatiques, que I'on lrouve
souvent dans le eytoplasma ». De méme, pour Marinesco (2) « . . . il est
impossible de s'imaginer que la membrane du noyau puisse constituer
un barriére impénétrable entre le conlenu du noyau et le cyloplasma.
L'augmentation rapide de volume du noyau el du nucléole aprés les sec-
tions nervenses monltre l'activité des phénoménes d’osmose el la facililé
avec laquelle cette membrane permel le passage de subslances nulritives
i 'intérienr du noyau. D'autre parl, la diminution aigué du volume
nucléaire apreés I'arrachement d'un nerf confirme celte perméabilité et
I'intensité des phénoménes d'osmase.»

R. Legendre (3), dans son mémoire (rés documenté, compare la mem-
brane nucléaire 4 une membrane semi-perméable i travers laquelle dialy-
sent des colloides el dit: «... qu’il est probable que cette membrane
nucléaive n'y laisse passer entre le cytoplasma el le noyau que des subs-
tances dissoules el que les sorties des corps ligurés, si elles sont réelles,
ne peuvent étre qu'exceptionnelles. »

Mais, revenons aux fails qui nous intéressent, il nous semble que la
maniére la plus logique d’expliquer la formation de I'orifice de passage
serail la suivante: comme Henneguy, nous serions lenfs d'admetire
que, sous I'influence de la pression exercée par le nucléole ou peul-éire
meéme sous influence d'une action extérieure, la membrane s'é'ire i la
maniére d'une lame élastique, et quand celle lension alteint son maximum,
elle s'ouvre pour laisser passer le nucléole, En faveur de celte maniére
de voir, nous pouvons invoquer le fait suivant: lorsque le nucléole a
quilté complétement le noyau, le segment de la membrane ainsi modifié
ne laisse plus apercevoir l'orifice de passage et reprend 4 peu prés son

aspecl normal.

{1) Hxnxrcuy, Lepons sur la cellule.

(2) Manrixesco, loe. eil.
(3) R. Lecexons, Contribution & la connaissance de la cellule nerveuse, Arch.

d'Anat. mic., 1909.



288 JONNESCO

Quatrieme phase (Pl. XLI, fig. d, e, ). — Le nucléole qui a guitlé
complélement son noyau, se Lrouve dans le cytoplasma. Du coLé du noyau,
on voit que le segment de la membrane qui a subi les modifications décri-
les esl revenu plus ou moins & sa posilion normale, mais en tous cas elle
ne peut pas se confondre avec le reste de la membrane car, au lien d’avoir
un contour régulier el la méme épaisseur que celle derniére, elle apparait
irréguliere, comme lestonnée el Loujours moins épaisse.

La position du nucléole est toujours trés variable; dans cerlaines cel-
fules, on le trouve @ une distance plus ou moins grande du noyau et du
méme colé que son point de sortie; dans d’aulres, au conlraire, on le
voit prendre une posilion diamélralement opposée au segmenl modifié
de la membrane. Dans les cellules & substance chromatophile partielle-
menl allérée, on voil le segment de la membrane modifiée dirigé vers la
partie la moins allérée de la subslance chromalophile el, au lieu de Lrou-
ver le nucléole dans celle méme région, on le voit presque loujours dans
I'amas pigmentaire. En faveur de I'hypothése d'un déplacement nucléolaire
dans le cyloplasma, on peul invoquer les différenles positions ocenpées
par le nucléole et surtont sa position diaméiralement opposée i son lien
de sortie.

Pendant les différentes phases de celle migralion, les corpuscules polai-
res, amphophiles se lrouvent toujours i la périphérie du nucléole, méme
lorsque ce dernier a yuillé complélement le noyau. Dans quelques cellu-
les, nous avons pu constaler qu'ils se séparent I'un de l'aulre el qu'au lieu
d’occuper un seul point de la périphérie du nucléole, ils sonl situés en
des points trés différents el quelquefois méme diamétralement opposés.

Jel éloignement des corpuscules parail toul  fait spécial car, comme
nous l'avons vu dans 'entrainement mécanique du nucléole, ils suivent
ce dernier tout en restant rapprochés I'un de I'autre. De plus, quand le
nucléole vienl en conlact avec la membrane nucléaire par la parlie qui
présente les corpuscules en question on voil @ ce niveau la membrane
nucléaire former une sorte de cul-de-sac qui les entoure.

Quant @ la basichromatine, en régle générale, on la trouve loujours &
la périphérie du nucléole émigré el ne paraissanl pas avoir subi de modi-
fications. Dans quelques cas, il nous a é1é impossible de conslater sa pré-
sence ; dans d'aulres, il nous a paru que les petites plaquetles de basichro-
maline élaient un peu augmentées de volume.

Celte description élanl terminée, nous lenons & insister sur les (rois
points suivants : 1° Les phénoménes précédemment déerits n’ont pu dtre
constalés que dans deux cas de paralysie spinale infantile. Sur un grand
nombre de coupes de ganglions rachidiens provenant d'individus morts au
cours des affections les plus diverses, nous n'avons rien vu de semblable ;
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il s'agissail loujours de migration passive du nucléole. Mais, nos observa-
lions ne portenl, jusqu'a présent que sur deux cas de paralysie spinale,
infantile, nous n'avons évidemment pas le droit d’affirmer qu'il s'agit
d’'une lésion spécifique el nous nous bornons simplement pour le moment
a alliver I'atlention sur elle ; 2° celle migration parail élre en rapport avec
I'élat de la cellule car toutes les fois que nous I'avons observée, il sagis-
sail de cellules malades ; cellules & noyaux el nucléoles hypertrophiques,
corps de Nissl en chromaltolyse ou en achromalose, prolifération inlense
de la capsule endothéliale comprimant el repoussant la cellule vers un
point de sa capsule: 3 enfin, la prédilection du nucléole pour I'amas
pigmentaire.

Le nucléole une fois dans le cyloplasma peul se présenter sous (rois
élats différents : a) d’hypertrophie. b) de bourgeonnement, ¢) de désinté-
gration.

L’hypertrophie est considérable: le nucléole apparait quelquefois a
peu prés deux fois plus grand que dans le noyau el, comme probable-
ment, ce travail d'hypertrophie n'a pas lieu sur loule sa surface avec la
méme inlensilé, on voil que le corpuscule nucléolaire se déforme. Ainsi,
au lieu d’elre nellement circulaire, il apparaitde forme allongée, ova-
laire, triangulaire, ou de forme irréguliére. Dans cet élal sa structure
granuleuse se monire Lrés nellement.

Dans l'amas pigmentaire, le nucléole se trouve le plus souvent en. état
de hourgeonnement ou de désinlégralion; a I'état de désinlégration, les
sphérules qui entvenl dans sa constitution se séparent de leur substance
unissanle, s'invidualisenl mais gardent encore cerlains rapporls enlre
elles; le nucléole apparail comme une masse irréguliére, constiluée d'un
nombre variable de sphérules. Dans certaines cellules, les sphérules sont
au nombre de Ireize ou méme de quinze. Dans d'autres, nous avons pu
en compler vingl el méme vingl-huil. Leur taille peut élre égale ou de
dimension variable; quant a leur forme, elle est toujours sphérique.
Quant au bourgeonnemenl du nucléole proloplasmique, nous n'avons pas
besoin d'insister car le bourgeonnement estidentique & celui du nucléole
encore contenu dans le noyau.

Lorsque le nucléole se (rouve dans I'amas pigmentaire, nous avons
observé I'existence d'un grand nombre de granulations, sur lesquelles
nous croyons nécessaive d'insister. La premiére question qui se pose esl
de savoir si ces granulalions proviennent du nucléole, ou bien si elles
n’ont aucun rapport avec lui. Mais, comme c’est dans celle zone pigmen-

taive que siégenl le plus souvent les granulalions oxyneulrophiles de
xxIv 19
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Marinesco, il reste a savoir s'il s'agil de ces derniéres ou bien des sphé-
rules nucléolaires qui se sont éparpillées dans loute la masse du pigment
jaune.

Par I'emploi de différentes méthodes de coloration, on peul constaler
que les granulations oxyneulrophiles de Marinesco, les sphérules du nu-
cléole el certaines granules du noyau se colorent de la méme maniére :
ainsi, par le procédé de Galleotti (fuchsine acide; vert de méthyle), la
triple coloration de Mallory (fuchsine acide, bleu de méthyléne, orange),
par le mélange dilué de Biondi, toules ces granulalions se colorenl en
rouge. De méme, le triacide d'Ehrlich les colore en rouge et quelquefois
en rouge violel ; ces denx nuances nous paraissent dépendre de la fagon
d’employer le réactif, car si on se sert da triacide formolé sur les piéces
fixées dans le fixateur de Dominici, loutes ces granulations se colorent
[ranchemenl en rouge. Si, par exemple, sur une coupe colorée par le
triacide d'Ehrlich ou la triple coloration de Mallory, nous tombons sur
une cellule & nucléoles contenus dans son noyau et possédant des granu-
lations oxyneutrophiles dans son protoplasme, on voit la partie acidophile
du nucléole, cerlaines granulations du noyau et les granulations du
cytoplasma, colorées en rouge. De méme, dans les cellules dont le nucléole
se trouve dans I'amas de pigment jaune a I’élal de bourgeonnement ou
de désintégration granuleuse, on peut voir que les sphérules nucléolaires
comme le reste des granulations éparpillées dans le pigment prennent la
méme leinle. En somme, de I'emploi des dillérents mélanges colorants,
il résulte que: les sphérules du nucléole, les granulalions décriles par
Marinesco sous le nom de granulations oxyneutrophiles et cerlaines gra-
nulations du noyau présentent les mémes affinités tincloriales. D'aprés
I'identité des affinilés odorantes entre les sphérules nucléolaires et les:
granulalions oxyneulrophiles, on serail porlé i croire que ces derniéres
proviennent direclement du nucléole. Mais a celte maniére d'envisager
les choses, deux arguments d’inégale valeur s'opposent: 1° Fait capital,
dans certaines cellules des ganglions rachidiens, il existe normalement
des granulations oxyneutrophiles groupées en cerlains endroits du
corps cellulaire el dans le pigment jaune sans que le nucléole se trouve
dans celte région ; 2° 1l y a certaines différences morphologiques entre
les sphérules du nucléole et les granulations oxyneutrophiles. Ces der-
niéres sont de taille inégale, de forme plus on moins irréguliere tandis
que les sphérules sont le plus souvent de laille égale et de forme régulié-
rement sphérique. Mais celle différence pourrait lenir au fail que les
sphérules nucléolaires une fois individualisées, se désintégreraient en des
granules plus pelits ou, au conlraire, seraient susceptibles d'augmenter de
volume el de prendre une forme irréguliére. Comme l'origine nucléolaire
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des granulations qu’on trouve en méme lemps avec le nueléole dans le
pigmeut jaune, ne parail pas certaine, vu les arguments invoqués, il reste
a voir d'oit elles pourraient provenir.Marinesco (1) et Olmer (2) considérent
ces granulations oxyneutrophiles comme un produit spécifique du proto-
plasma. Nous serions tenlé de croire d'une parl que l'origine proloplas-
niique n'est pas & 'abri de toute eritique el d’autre part que le lerme de
granalation oxyneutrophile est trop restreint si on I'applique lel que le
fait Marinesco — seulement aux granulations du cytoplasma. En effet,
d'aprés cet auteur, la caractéristique des granulations est la maniére dont
elles se comporlenl avec les subslances colorantes. Ainsi elles se colorent
toujours par les couleurs acides et par les mélanges neutres d'Ehrlich et
de Biondi. Mais, comme nous venons de le voir, cerlaines granulalions
du noyau se comportent de la méme maniére vis-a-vis des subslances
colorantes acides (méthode de Galleoli, Lriple coloration de Mallory) et
des mélanges neutres d'Ehrlich et de Biondi. Donc nous ne voyons pas
pourquoi on ne pourrail pas donner le méme nom de granulalions oxy-
neutrophiles 4 celles contenues dans le noyan qui se comportent de la
méme maniére en face des substances colorantes que celles du cytoplasma.

Enfin, il nous a été donné de voir dans certaines cellules ganglionnaires
de ces granulations nucléaires contenues dans une sorte de pelit diverti-
cule de la membrane en forme de doigt de gant et plus mince que le reste,
aspect ayant une grande analogie avec une des phases d'émigralion aclive
du nucléole. Celte constatalion serail en faveur d'un pareil processus de
la part des granulations nucléaires mais nous ne poavons pas l'aflirmer
étant donné que nous n'avons jamais trouvé une phase un pea plus avan-
cée. En tout cas, nous croyons qu’on pourrait considérer 'extériorisation
de certains granules nucléaires comme une tendance 4 quitter ce der-
nier. .

Enfin si I'origine nucldolaire des granulations oxyneutrophiles reste
encore douleuse, l'identité des réactions colorantes de ces granulalions
avec cerlaines granulalions du noyau et des sphérules nucléolaires nous
parait démontrée d’aprés ce que nous venons de dire.

ALTERATIONS DES NOYAUX.

Dans la majorilé des cellules les noyaux se trouvenlsilués vers le centre
du corps cellulaire. Un nombre plus restreint decellules ont leurs noyaux
situds tout & fait & la périphérie. D'une fagon générale on peut voir (ue la
posilion centrale ou périphérique dépend de la catégorie des éléments cel-
lulaires considérés ; ainsi dans les cellules ganglionnaires volumineuses ou
de laille moyenne les noyaux se trouvenl de régle vers le centre de la

(1) G. Manisgsco, foc. cif., p. 260.
(2) D. R. Ovuer, Recherches sur les granulations de la cellule nerveuse. Thise, 1901.
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eellule, tandis que dans les petites cellules ganglionnaires le plus souvent
ils sonl déplacés tout & fait & la périphérie de I'élément.

Les altérations nucléaires le plus souvent renconlrées sont les suivanles :
a)hypertrophie nucléaire ;6)disparition ; ¢) dégénérescence acidedu noyau.

L’hypertrophie nucléaire est manifeste dans grand nombre de cellules.
On se trouve en présence de noyaux & conlours réguliers, de forme ronde
ou ovalaire, situés an centre de la cellule el a nucléole le plus souvent
hypertrophié. Ce dernier occupe des positions différentes: il peut &lre
central,excentrique, ou intimement adossé conlre la membrane nucléaire ;
mais d'aprés ce que nous avons déja dil, il semble que ces différentes
positions du nucléole sont en rapport avec I'élat de la substance chroma-
tophile. Rares sont les noyaux en élat d’atrophie et d’habitude sur chaque
coupe on ne peul (rouver qu'un nombre restreint de petites cellules gan-
glionnaires avec des noyaux atrophiés el méme dans ce cas on lrouve lou-
jours I'hypertrophie du nucléole.

La disparition du noyau s'observe dans les cellules & vacuoles multiples
el surtout dans les cellules & nucléoles émigrés hors du noyau. Dans cer-
taines cellules & nucléoles proloplasmiques, le noyau ne présenle d’aulres
modifications que de la part de sa membrane, modifications conséculives
aux processus de migralion et consistanl en un amineissement el ralaline-
menl de la membrane sur une portion limitée. Le reste de celle membrane
nucléaire et le réseau de linine conservent leur aspect normal, mais le plus
souvent dans de pareilles cellules on voit la membrane nucléaire et le
réseau de linine disparailre el, a la place occupée par le noyau, se lrouve
une zone claire qui se confond insensiblement avec le reste du cyloplasma.
Quelquefois dans celle zone on peut observer Lrois ou qualre granulalions
fuchsinophiles (1) dernier vestige du contenu nuacléaire. D'aulres [ois cetle
disparition n'est que partielle, car on voil une moilié du noyau qui se
confond avec le cyloplasma el |'autre moilié reste encore délimilée par la
membrane nucléaire el on peut déceler les restes du résean de linine el
quelques granulations fuchsinophiles.

Dans Ia majorité des noyaux nous conslatons les fails suivanis : a) les
noyaux hypertrophiés ou de volume & peu prés normal & membrane nuclé-
aive réguliére contiennent dans leur intérieur un grand nombre de granu-
lations fuchsinophiles a peu prés de méme laille réparties d’une fagon & peu
prés égale sur toule la surface nucléaire el deux nucléoles situés aux deux
poles de la vésicule nucléaire; un des nucléoles laisse apercevoir deux
plaquettes de basichromatine adossées & la substance acidophile, l'autre
n'en laisse pas apercevoir el il s'agit probablement de nucléole accessoire

(1) Les granulations fuchsinophiles se comportent en face des substances colorantes
de la méme maniére que les granulalions oxyneutrophiles de Marinesco,
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hypertrophié ; &) dans d’autres noyaux on voit la membrane nucléaire rata-
linée ou festonnée sur toute son élendue. A 'intérieur on renconltre un
nucléole central on périphérique et en méme temps un nombre considé-
rable de granulations fuchsinophiles. Dans ce cas ces granulations apparais-
sent de laille inégale, les unes sont volumineuses de forme sphérique
d’autres beaucoup plus fines, isolées les unes des autres ou bien certaines
d’entre elles rapprochées et ayant I'air de se confondre en une masse uni-
que. Le résean de linine est encore apercevable en certains points entre les
nombreuses granulations fuchsinophiles ; ¢) enfin dans d’autres noyaux on
ne pent plus distinguer ni membrane, ni réseau de linine, ni granulations ;
tout le conlenu apparail uniformément el intensivement coloré par les cou-
leurs acides. )

Le nucléole pent se confondre avec tout le reste de la masse homogé-
néisée, mais souvent il ne perd pas son individualilé et dans ce cas il
apparail assez nellemenl. Grand nombre de fois nous 'avons trouvé en
état d’hypertrophie et situé en un point de [a périphérie de celte masse,
proéminent dans le cyloplasma. La masse nucléaire dans son ensemble
apparait ovalaire on pyriforme irréguliére & contours crénelés et se (rouve
délimitée sur toute sa périphérie par une zone claire plus ou moins large
qui la sépare dn cytoplasma environnant. Celte dégénérescence nucléaire
difTére de celle déerite par Nissl, Sarbo, Marinesco, Lugavo, elc... sous
le nom de homogénéisation du noyaua par la maniére de se comporler en
face des substances colorantes; en effel dans les deux cas l'aspect du noyau
est le méme, mais les affinilés tincloriales sonl dilférentes. Ainsi dans la
dégénérescense acide du noyau le contenu a une grande prédilection pour
les couleurs acides tandis que dans I’homogénéisation telle qu'elle a é1é
décrite par Nissl le conlenu nucléaire se colore tout aussi bien par les co-
lorants acides et basiques.

Dans les coupes de ganglions rachidiens d'individus dgés,morts au cours
de différentes affections (vieil hémiplégique, tabélique elc...) on peut voir
grand nombre de noyaux en état d’homogénéisation, si sur de pareilles
coupes on ulilise comme procédé de coloration la Lriple coloration de Mal-
lory on le mélange de bleu de crésille, rubine S, ovange ou fuchsine acide,
bleu de méthyléene, les noyaux ainsi altérés onl une grande affinité pour
les bleus basiques. Par conlre en employant les mémes méthodes de colora-
tion, mais sur des coupes de ganglions de polyomyélite, les noyaux en élat
de dégénérescence acide prennent le coloranl acide, et par le Mallory
apparaissent colorés en rouge,el en rouge violel par le mélange de bleu de
crésyle. De plus on peul rencontrer sur des coupes colorées au Mallory des
noyaux homogénéisés colorés en bleu el un peu plus loin des noyaux homo-
généisés colorés en rouge.
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ALTERATIONS DU CYTOPLASMA ET DE LA SUBSTANCE
CHROMATOPHILE DR NissL,

Sur les cellules d'aspect vacuolaive ou fenétré. — On sail que la pré-
sence des cellules vacuolaires a été démontrée par un grand nombre d’antenrs
dans _les ganglions rachidiens de I'homme et des vertébrés. Ces cellules se
rencontrent dans les ganglions d'apparence normale et dans différents états
pathologiques. Van Gehuchten et Nelis (1898) (1) ont décrit des cellules vacuo-
laives dans les ganglions rachidiens de lapin_et les considérent comme appar-
tenant & un type cellulaire spécial ; Nelis (1899) retrouve ces cellules dans les
ganglions rachidiens des animaux alleints de rage et croit qu’il s'agit d'un état
pathologique de la cellule. Lugaro (1900) (2) a observé I'augmentation de nom-
bre des cellules vacuolaires chez les animaunx (lapins, chiens), @ quion a sec-
tionné les nerfs correspondants ; pour cet auteur la cellule vacuolaire est une
cellule en état de dégénérescence kystique. Athias (1905) (3) déerit les cellu-
laires vacuolaires dans les ganglions spinaux des animaux normaux (chiens,
chats, cobayes, lapins, canards) et admet que la vacuolisation du protoplasme
peut exister indépendamment de toute allération cellulaire, mais ce méme autenr
un an aprés revient sur la question et considére la vacuolisation comme une
altération pathologique aboulissant sonvent & la disparilion compléte des cellu-
les ainsi altérées,

Mott (1906) (%) insiste sur I'abondance des cellules vacuolaires dans les gan-
alions rachidiens des chevaux atteints de dourine chronique. Enfin les cellules
A vacuoles ont été maintes fois tronvées dans les différentos parlies du névraxe
i la suite des intoxicalions et maladies infectieuses les plus diverses.

Ce qui nous fait insister sur ces cellules ce sonl cerlaines particularités de
strncture qu'elles présentent et la maniére dont elles sont réparties dans les
ganglions rachidiens examinés. Les cellules ainsi altérées (PI.XLII,fig. 1)
apparaissent criblées d'un grand nombre de vacuoles réparties sur loule
la surface du corps cellulaire d'une facon irréguliére. Nous avons vu des
cellules qui contiennent de vingt jusqu’a (renle vacuoles de tailles diffé-
rentes ; dans d’autres le nombre est moins élevé mais lonjours supériear i
celui qu’on rencontre dans les ganglions normaux. Ces vacuoles sonl de
forme arrondie, ovalaires ou moniliformes séparées les unes des aulres
par des bandes de protoplasma plus ou moins épaisses; I'aspect monili-
forme parait d & la fusion de plusieurs vacuoles situées I'une aprés I'aulre

(1) Vax GenvcHTEN et Neuis, Quelques points concernant la structure des cellules
des ganglions spinauz, Bull. de I'Acad. roynle de médecine de Belgique, 1808,

(2) Luoano, Sulla pathologia del cellule dei gangli sensitivi, Riv. di Patologia ner-
vosa mentale, 1900.

(3) Atnias, La vacunle des cellules des ganglions spinauz chez les animaux 4 l'élal
normal, Anat, Anzeiger Centralblalf, 1905,

(4) Mortr, Proceeding of lhe Royal Sociely London, vol. 18, 1906,
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ou bien & la dissolulion des cloisons protoplasmiques qui les séparent.
Mais I"absence d'un conlenu, l'absence d’éléments cellulaires — cellules
endothéliales de la capsule ou cellules saltellitles de Cajal — dans la ma-
Jorité de ces vacuoles ou pseudo-vacuoles lear disposilion périphérique
qu’on peul rencontrer quelquefois el qui donne a la cellule I'aspect fené-
tré tel qu'il a été& décrit par Cajal, Nageolle, Marinesco, ne permel pas
d'affirmer avec certitude qu'on se trouve en présence de vérilables cellules
4 vacuoles. L'aspect vacuolaire pourrail étre di aux différentes modifica-
tions des prolongements dendritiques, de 'axone ou de l'appareil neu-
rolibrillaire, mais en ce cas on ne peul lirer aucun renseignemenl de nos
pieces celles-ci étant fixées dans le sublimé ou le liguide de Flemming,
fixatenrs qui empéchent 'emploi de la méthode de Cajal a I'argent réduil
ou celle de Bielschowski.

Ce qui nous a particulitrement frappé dans ces cellules vacuolisées oun
pseudo-vacuolisées de méme que dans celles d’aspect fenélré, c'est d’avoir
rencon(ré a I'intérieur de quelques vacuoles ou anses péricellulairves des
globules sanguins. La présence de ces globules sanguins suggére deux
hypothéses: 1° on pourrait se demander s'il ne s'agit pas d'un simple
artifice de préparalion ; 2°si I'on ne se trouve pas en face d'un vérilable
processus pathologique. A Iappui, la premiére hypothése serail le fait de
trouver dans certaines cellules des globules rouges en nombre variable &
I'intérieur des vacuoles el sur le corps cellulaire el en lournant la vis mi-
cromélrique en différents sens, il est facile de se rendre comple (ue ces
globules sangnins et le corps de la cellule ne se trouvent pas sur le méme
plan. En ce cas il s’agil Irés probablement d’une dislocalion de guelques
globules sanguins au cours de différentes manipulations (prélévement,
section de la piéce, fixation, ete...). L'hypothése d'un processus patholo-
gique, mémes’il en existe est difficile a démontrer ; el comme la lecture
d'un grand nombre de coupes ne nous a pas permis de saisir le mécanisme
par lequel s'electue la pénétration des globules sanguins dans I'intérieur
des vacuoles, nous nous bornons simplement 4 signaler les faits observés,

La substance chromatophile de ces cellules d’aspect vacuolaire se lrouve
toujours altérée : ainsi dans la majorité des cas, les corps de Nissl font
complélement défaut (achromatose compléle) ou bien sont réduils i des
grains lrés fins, poussiérenx, répandus sur toute la surface du corps cellu-
laire (élal poussiéreux). On peul aussi constater des cellules qui se colorent
uniformément el intensivement avee le blen polychrome ou le bLleu de
toluidine (état chromophile).

Le noyau est aussi alléré souvenl, on le trouve vers la périphérie du
corps cellulaire trés atrophié ou en élat d’homogénéisation. Dans certai-
nes cellules la vésicule nucléaire n’est plus visible et on peul remarquer
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dans I'intérieur d’une vacuole un amas de sphérules fuchsinophiles qui
pourrail étre pris comme le dernier veslige du contenu nucléaire.

Avant de terminer avec ces cellules nous devons ajouler que /'aspect
vacuolaire avec substance chromatophile et noyauz altérés s'ob-
serve surtout dans les cellules nerveuses pelites et moyennes de la
sone centrale du ganglion, tandis que dans la sone périphérique ces
cellules sont lrés rares on font complétement défaut.

Altérations de la substance chromatophile. — Dans la majorité des
cellules ganglionnaires les blocs chromatophiles sont fragmentés, réduils i
des corpuscules plus petits, irréguliers, poussiéreux, ou bien ont disparu
completement. L’aspect des cellules varie suivanl I'intensité da proces-
sus de chromatolyse: & c6té d'une cellule en achromalose compléte on
observe des cellules & substance chromatophile en état de désintégration
granulense partielle ou généralisée et plus rarement des cellules a corps de
Nissl d'apparence normale. Dans les grosses cellules ganglionnaires ainsi
que dans celles de tailles moyennes on voit sur la moitié ou environ aux
trois quarts du corps cellulaire les corps de Nissl réduils i une fine pous-
siere chromaltophile ou faisant complélement défaul el dans le reste de la
cellule ils conservent leur aspect normal ; tout & fait 4 la périphérie de
la cellule les corps de Nissl apparaissent de forme fusiforme allongés et
disposés @ peu prés sur un seul rang. Dans ces cellules le noyau garde sa
position normale, hypertrophié, homogénéisé ot en voie de disparition
on le trouve toujours au centre, Sur la position du nucléole nous n’avons
plus besoin d'insister car nous en avons parlé dans un des paragraphes
précédents. Dans d'autres cellules appartenant 4 la méme calégorie, les
corps de Nissl ont disparn complélement sur loule la surface de la cel-
lule sauf tout & fail & la périphérie olt on retrouve encore quelques élé-
ments chromatophiles. D’une facon générale dans ces catégories de cel-
lules la substance chromaltophile de la périphérie est la moins atteinte,
le noyan n’est pas déplacé, il n'y a pas de surcharge pigmentaire, le corps
cellulaire parait de taille normale el quelquefois il est angmenté de vo-
lume.

Dans les petites cellules obscures I'aspect est tout & fait différent, ear
ces cellnles sont en élat d'atrophie pigmentaire ; lenr corps protoplasmi-
que envahi par une grande (uantilé de pigmenl jaune n'entre plus en
contact avec leur capsule que par un ou deux points. Lenrs noyaux apla-
tis, de forme & pea prés [usiforme oun incurvés en forme de croissant se
tronvent déplacés Lout & fait & la périphérie des éléments cellulaires.

Sur une formation spiciale des cellules ganglionnaires, — Dans le cylo-
plasma de cerfaines cellules des ganglions rachidiens correspondant aun
membre paralysé il nous a été donné de constaler la présence d'une for-
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mation d’aspect tout a fait particulier. Celte formation le plus souvent en
forme de rosace se lrouve dans les cellules & substance chromatophile en
élat d'achromatose ou de désintégration granuleuse ; dans les cellules
d’apparence normale on ne la rencontre que trés rarement. Toujours uni-
que a U'intérieur d'une cellule, de taille égale ou inférieure i celle du
noyau elle est susceplible d’occuper dans le cytoplasma les positions les
plus diverses : tantot tout @ fait 4 la périphérie de I'élément cellulaire,
lanldl au voisinage de I'amas pigmentaire ou diamétralement opposé a ce
dernier mais d'une maniére générale lonjours i une distance assez grande
du noyau. Au point de vue structural la formation apparait conslituée
d'un nombre variable de filaments axiaux simples, non ramifiés, ayant a
pen prés la méme épaisseur sur tonte leur élendue on s'épaississant el se
ramifiant en plusiears branchioles primaires et secondaires au fur et a
mesure qu’ils s'approchent de la périphérie de la formalion et d'une sorle
de plasmosphére d’aspect hyalin et homogéne qui la sépare du cyloplasma
environnant. Dans quelques cellules cette plasmosphére se trouve entou-
rée sur loul son pourtour d'une large zone de subslance chromatophile
d'aspect poussiéreux. L’examen a un fort grossissement nous montre que
ces filaments axiaux sont constitués par un grand nombre de pelils gra-
nules sphériques disséminés sur une sorle de substance fondamentale
d’aspect pulvérulent ; quelquefois au centre de la formation on peut Lrou-
ver un granule plus volumineux. Cetle formalion en rosace se colore par
tous les bleus basiques d'aniline et par I'hématoxyline au fer. La technique
qui nous paraitla meilleure pourmelire en éyidence lous les délailsdestruc-
ture est la suivante : Inclusion des pieces a la paralfine, collage des coupes
sur lame avec de I'ean albumineuse, coloration par la méthode de Mallory
(fuchsine acide, orange G. blen de méthyléne) ou a I'hématoxyline an fer
de méme la méthode de Lenhossek (fixation au sublimé picrique, colora-
tion par le bleu de toluidine-éosine ou la coloration des coupes par le
mélange de Giemsa dilué aprés n'importe quelle fization) permel de mellre
en évidence la formation décrite et en méme temps de se rendre comple
de I'élat de la substance chromatophile. Par loutes ces méthodes de colora-
tion, on voil les deux parties constiluantes de la formation. Les filamenls
et la soi-disant plasmosphére qui d'une maniére conslante présenlent lou-
jours la méme constitution, c’est-d-dire que les filaments apparaissent
dans lous les cas conslitués d'un nombre variable de granules sphériques
colorés en noir ou en blen suivant la méthode employée et la plasmos-
phére loujours homogéne, hyaline el sans structure apparente. Mais ce qui
varie d’une cellule & 'autre, ¢'est le nombre, la disposition et la maniére
dont se ramifientles (ilaments axiaux,I'épaisseur de la plasmosphére,la laille
el lasituation de la formation en général. Dans les cellules en état d’achro-
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matose absolue (PI.XLIII, fig,1) la formation en rosace acquiert Ia taille du
noyau ou mémeladépasse,chaquefilamentou branche,immédiatementapreés
avoir quitté e cenlre, se ramifie en un grand nombre de rameaux primaires
et secondaires, I'ensemble de tout cel appareil diversement ramifiéselrouve
entouré par la soi-disant plasmosphere. Dans les cellules 4 substance chro-
malophile en élal de désintégralion granuleuse (PI.XLII,fig. 2), la forma-
tion est d’habitude de taille inférieure a celle du noyau, les filaments aun
lieu de se ramifier comme dans le cas précédent en plusieurs branches, aug-
mentent d'épaisseur au fur et 4 mesure qu'ils s’éloignent du centre. Dans
les deux cas la formalion se trouve siluée & une dislance assez grande du
noyau el le plus souvent an voisinage de I"'amas pigmentaire: Enfin, dans
les cellnles d’apparence normale, les filaments sont nombreux, rapprochés
les uns des aulres, Lrés courts, et gavdent & peu prés la méme épaisseur
sur loule leur élendue. La plasmosphére bien qu’elle ne fasse pas défaut se
trouve beancoup moins marquée que dans les cas précédents. Done, I'exis-
tence d’un certain rapport enlre ’étal des corps de Nissl et le degré de
développement de la formation en question parail exisler, car comme on le
voit, plus cette subslance est allérée, plus la formation s’aceroit, s'amplifie,
el ces aspects différents que nous venons de décrire pourront élre considé-
rés comme des états suceessifs d'un processus d'évolution vers une forme
définitive qui serait celle que I'on retrouve dans les cellules en état d'achro-
malose absolue.Le polymorphisme de ce corpuscule n'est que relatif car les
formes ne varienl pas 4 l'infini mais paraissent hien subordonnées i 1'état de
la substance chromatophile ; en effel dans les cellules en état de désintégra-
tion granuleuse on remarque la forme A,danslescellulesprésentantlaméme
altération on aura 4 peu prés toujours la méme forme A au lieu de G,D,E..x.
Dans d’autres cellules en étal d’achromaltose absolue on aura la forme B.
Examinant un nombre variable de cellules en achromatose absolue nous
verrons dans loules, i pea prés la méme forme B, c'est-d-dire le méme
type au lien de C, D, E... x. De par ses aspects et ses affinités linctloriales
ce corpuscule particulier ne peut étre rapproché d’aucune autre formation
cytoplasmigque décrite dans les cellules ganglionnaires : granulations
nucléoides de Lowenthal, les corpuscules de César Bianci, les corps de
Negri ele...; cerlaines analogies paraissent exisler entre celle formation el
le corps énigmatique de R. Legendre (1), des cellules ganglionnaires
d'Helix pomatia, La partie finement fibrillaire du corps de Legendre
correspondrait aux filaments axiaux de notre formalion, les deux corpus-
cules présentent unesoi-disant plasmosphére, sont de laille variable et
séparés du noyan par unezone plus on moins large de cyloplasma. Mais

(1) M. le professeur Prenant qui a eu l'obligeance de regarder nos microphotogra-
phies est de cet avis,
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4 colé de ces analogies on trouve aussi cerlaines différences, ainsi Legen-
dre (2) décrit el figure des cellules nerveuses conlenant lrois corps énig-
maliques, donc, ces formalions sont parfois mulliples, tandis que la nélre
est loujours unique ; la soi-disant plasmosphere du corps énigmalique esl
remplie de grains de lipochrome, tandis que la notre est d*aspect hyalin et
homogéne. Enfin le corps énigmatique, quand il est unique, on le trouye
suivant la description de cet auteur dans une position déterminée... « Dans
la région d'origine de 'axone, un peu latéralement.., » Tandis que nolre
formation oceupe dans les cellules les positions les plus variables.

Suar 'origine el la nature de cette formation il nous est difficile de nous
prononcer. S'agit-il d'un centrosome, d'un pyrénosome ou d'un plasmo-
pyrénosome ? par sa forme, sa laille, sa struclure, el sa siluation & une
grande distance du noyau il nous semble peu probable que ce soil I'une
de ces formations. S'agil-il d'une formation cristalloide nounvelle des cel-
lules ganglionnaires, qui ne serail visible que grice i la chromalolyse de
la subslance chromatophile ? ¢'est I'hypothése qui nous parait la plus pro-
bable mais elle se trouve en désaccord avec deux faits: 1° Comme nous
I'avans dit, la formation peut se trouver également dans les cellules & corps
de Nissl d’apparence normale présentant seulement I’'hypertrophie du
noyau et de son nucléole ; 2° [a formation n’apparait que dans quelques
cellules en élat de chromalolise, mais on ne la trouve pas dans loules les
cellules.

LESIONS PERI-CELLULAIRES

A coté des lésions cellulaires décrites prennent place les lésions péri-
cellulaires qui portent sur la capsule tibreuse du ganglion, les vaisseaux
el les capsules endothéliales des cellules ganglionnaires. Examinons cha-
cune de ces parties: 1° la capsule fibreuse du ganglion est considérable-
ment épaissie el sillonnée d'un grand nombre de vaisseaux capillaires, En
comparant deux coupes de ganglions appartenant 4 la méme paire rachi-
dienne,maisdont I'un correspondant au cdté paralysé et 'autre au colé sain,
par exemple les sixiémes ganglions cervicaux du cas de paralysie spinale
i type monoplégique, il est facile de constaler que la capsule fibreuse du
ganglion de la région paralysée est Lrois ou quatre fois plus épaisse et plus
vascularisée que celle du ganglion du colé sain.

90 Les modifications de la capsule endothéliale consistent en une pro-
lifération Lrés aclive des éléments cellulaires, prolifération qui aboutit 4
I'envahissement de la cellule nerveuse et & la constilution de nodules
semblables au nodule rabigue de Van Gehuchten et Nelis. Les éléments
cellulaires qui prennent parl i la constitution de ce nodule sont d’aspect
morphologique différent: ainsi & cdlé des cellules conslituées par un
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noyau et une mince counche de protoplasma on remarque des cellules &
protoplasma abandant et granuleux ou d'aspect homogéne et trés basophile
el i noyau excentrique. A l'intérieur de ces cellules proliférées, nous
n'avons jamais pu remarquer la présence de pigment ou d'autrves débris
de la cellule ganglionnairve détruite ; quelquefois la prolifération cellulaire
au lieu de se limiter & l'intérieur de la capsule [ranchit la limite de celte
derniére. Les cellules se multiplient activement vers I'extérieur, effacant
la limite de la capsule el peuvenl méme venir en conlacl avec d'aulres
nodules du voisinage. Autour de ces nodules on remarque d'une maniére
{i peu prés conslanle la présence de plusieurs vaisseaux capillaires quel-
quefois (rés distendus et gorgés de sang, de plus on peul observer certains
nodales comprimés ou méme envahis par des capillaires de nouvelles for-
mations. Cet envahissement des cellules envahissantes par des vaisseaux
de nouvelle formation nous parait tout a fait caractéristique. La destruc-
lion de la cellule nerveuse par la prolifération des cellules satelliles, en
un mol la formation d'un nodule ne peul plus élre considérée dans nolre
cas comme la derniére élape du processus pathologique, car probablement
qu'une fois le nodule constitué la réaction vasculaire entre en jeu, les
vaisseaux de nouvelle formation compriment el pénétrent enire les élé-
ments cellulaires du nodule. Nous sommes tentés de croire (ue c'est ce
remaniement du nodule par les vaisseaux de nouvelle formation qui cons-
litue lo derniére élape du processus pathologique. Ces nodules remaniés
ou non, se renconirent presque exclusivemenl immédiatement en dessous
de la capsule fibreuse du ganglion ; an fur et & mesure qu’on s'éloigne de
celle capsule les nodules deviennent de plus en plas rares on font com-
plétement défaut. Dans les cellules nerveuses siluées au centre du gan-
glion nous n'avons jamais pu constaler la présence de ces nodules et d’une
maniére générale on peut dire que la destruction des cellules par la pro-
lifération des éléments capsulaires est strictement limitée i la zone immé-
diatemen! sous-capsulaire. La présence de ces nodules a é1é conslatée
dans les ganglions rachidiens des animaux inoculés avec le virus polio-
myélique (Flexner, Lewis, Levadili). Tout récemment MM, C. Leyadili,
G. Froin et J. Pignot (1) ayant en l'occasion d’examiner les ganglions
rachidiens d'un individu syant succombé 4 la suite d’une poliomyélite
aigué insislenl sur « la ressemblance frappante » qui existe enlre ces
ganglions et ceux de la rage humaine expérimentale. En ce qui concerne
I"étude de nos deux cas de paralysie spinale infanlile de date ancienne
Nnous ne pouyons pas arriver aux mémes conclusions que les auleurs que
nous venons de ciler. L'aspecl que présentent ces ganglions est en lous

(1) Sur un cas'pari.sisu de Poliomyélite aigué (Maladie de Heine-Medin) (ransmis
de l'infection aw singe, Bull, et Mém, de la Soc. des Hopitaux de Paris.
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points différent de celui qu’on observe dans Ja rage humaine ou expéri-
menlale. La seule présence de nodules analogues aux nodules rabiques
ne nous aulorise pas & rapprocher les lésions décrites de celles quon
observe dans la rage. De plus méme dans cetle derniére maladie, le nodunle
n'a pas une valeur pathognogmonique ; le diagnostic histologique de rage
ne peul élre porté qu'apres I'examen de loales les parties constiluanles
de la cellule ganglionnaire el surtout de I'appareil réticulé (Cajal, Mari-
nesco) (1). :

3" Enfin tous les ganglions examinés sont trés vascularisés @ part les
nombreux vaisseaux capillaires distendus et gorgés de sang, les vaisseaux
de nouvelle formation qui compriment el traversent les nodules on re-
marque un processus trés inlense de périarlérite scléreuse aulour de tou-
tes les artérioles du ganglion.

En résumé, I'aspect général que présente une coupe lolale d'un glan-
glion rachidien est le suivant :

@) A la périphérie on voit la capsule fibreuse du ganglion Lrés épaissie
el abondamment vascularisée ; b) immédiatement sous la capsule on voit
loule une zone de cellules nerveuses délruites par I'envahissement des
éléments cellulaires de leur capsule endothéliale, en d’aulres lermes loule
une zone de nodules ; et nous ferons remarquer encore une fois que ces
nodules se trouvent seulement immédiatement au-dessus de la capsule ;
¢) dans le reste de cetle zone périphérique les cellules ganglionnaires
présentent les allérations du noyau du nucléole, el de la substance chro-
matophile sur lesquelles nous nous sommes enlrelenus assez pour ne plus
étre forcés de revenir ; d) dans les ilols des cellules ganglionnaires de la
zonecentrale,leslésionscellulaireset péri-cellulairesdifférentcomplélement
de celles qu’on rencontre dans la zone périphérique. Le proliféralion
des éléments cellullaires des capsules endothéliales fail complelement
défautet I'on ne peul méme pas remarquer un commencement d’envahis-
sement des cellules nerveuses par ces éléments. Les capillaires ne sont
pas si nombreux que dans la zone périphérique el on voitseulement quel-
ques artérioles entourées d'un large manchon de fibres collagénes adultes.
La majorité des cellules se trouve trés atrophiée el envahie par le pig-
ment , leurs noyaux sont atrophiés et déplacés vers la périphérie des
éléments cellulaires ; seul les nucléoles se Lrouvent aussi hypertrophiés que
dans les cellules de la zone périphérique. A parl ces cellules en élal de
dégénérescence pigmentaire on remarque par ci parli quelques cellules
d'apparence vacuolaire ou fenélrée. Enflin nous devons ajouter que dans
celle région nous n'avons jamais pu conslaler de phénoménes d’émigration
active du nucléole ou la formation eytoplasmique décrite.

(1) G. Maminesco, De la constance des lésions de Uappareil fibrillaire des cellules

nerveuses dans la rage humaine el leur valeur diagnostique, Comp. rend. de la Soc.
de Biologie, t. LXVIII, 1910,



Praxcus XLI.

Fig, &, b, ¢, — Phases successives du processus d'émigration active du nucléole,
En (e) on voit que le noyau n'est plus rveprésenté que par son réseau de linine, la
membrane nucléaire a disparu, Le nucléole émigré se (rouve en état de bourgeonne-
ment trés manifeste. Dans le reste du corps cellulaire on peat remarquer un grand
nombre de sphérules et granules fuchsinophiles, Dans |a figure (f) nous représentons
une cellule ganglionnaire envahie par les éléments de la capsule et contenant son
nucléole en état de bourgeonnement dans l'amas pigmentaire. Au voisinage du
nucléole on peut remarquer quelques granulatious fuchsinophiles ]Janucoup plus
pelites que les sphérules nucléoaires.

Fie. g. — Exemple d'entraincment mécanique du nucléole.

Praxcae XLIL.

Fie. 1. — Fixation Dominici, Triple coloration Mallory. Coupe du V* ganglion
cervical. En (¢) capsule fibreuse du gangliou: (n, n, n” nodules poliomyéligues
(n"') un nodule beaucoup plus volumineux que les autres; et (c. v.) Cellule vacuo-
lisée, {m) cellule augmentée de volume contenant un corpuscule ovalaire constitué
de plusieurs sphérules fuchsinophiles qui probablement représentent le nucléole.

Fie. 2. — Méme technique. Coupe du Vi® genglion cervical.

En (¢) capsule fibreuse; (v) vaisseaux capillaires distendus el gorgés de sang au
voisinage d'un petit nodule (n): (v) nodule poliomyélique pénélré par un vaisseau
de novvelle formation.

Prascas XLIIL

F16. 1. — Fixalion Dominici. Triple coloration de Mallory. — coupe du II* gan-
glion sacré. En (c) capsule fibreuse du ganglion ; (n' deux nodules poliomyéliques
fusionnés ; (nr) nodule remanié par un vaisseau de nouvelle formation (v v' v")
vaisseaux capiliaires.

Fi6. 2, — Méme teclinique Coupe du IV* ganglion lombaire ; (2) commencement
d'envahissement de la cellule nerveuse par les éléments de sa capsule; (o, v,) cel-
lule avee plusizurs vacuoles,

Pranaue XLIV,

Fia. 1. — Cellule ganglionnaire & substance chromatophile en étal de désintégra-
tion granuleuse irrégulitre (a) en (b) noyau central hypertrophié¢ et contenant un
grand nombre de cellules fuchsinophiles, (¢) nucléole considérablement hyperirophié et
adossé contre la membrane nucléaire.

Fig. 2. — Cellule ganglionnaire avgmenlée de volume avec en (u) substance chro-
matophile d'apparence plus ou moins normale et en (b) en état de désintégration
granuleuse. Au centre de la cellule le noyau (m) hypertrophié avec nucléole consi-
dérablement hypertrophié (d) et déplacé vers In substance chromatophile la moins
altérée.

Fi. 3. — Cellule ganglionnaire avec noyau (n) sans membrane nucléaire el sans
réseau de linine, (g) sphérules fuchsinophiles de tailles inégales, (b) nucléole hyper-
trophié et en état de bourgeonnement. Dans le reste du cyloplasme on remarque un
grand nombre de granulations fuchsinophiles (¢).

Fi6. §. — (n, g, b, ¢,) comme pour la fig. 3), en plus désagrégation du nucléole et en
(v) amas de vacuoles,

Fio, 5. — Cellule criblée d'un grand nombre de vacuoles, (v) amas de sphérules
Tuchsinophiles & l'intérieur d'une vacuole (g).

Fio. 6. — Fixalion au liquide de Dominici. Triple coloration de Mallory. En (a)
les corps de Nissl ont complétement disparu, le cytoplasme apparait coloré en rouge,
(b) large zone de substance chromatophile d'aspect poussiéreux, (p) plasmosphére,
(f) filaments axianx (dans cette cellule le noyau n'est pas visible).

Fi5. 7. — Fixation an Dominici, Coloration au blen de toluidine éosine. En (a) subs-
tance chromatophile en état de désintégration granuleuse, (b) noyau d'aspect normal.
Autour du nucleole entre deux plaquettes de basichromaline on remarque deux cor-
puscules satellites {e),formalion en rosace siluée au voisinage de I'amas pigmentaire (d).

Fio. 8. — Fixalion au Dominici. Triple coloration de Mallory en (¢) formation en
rosace (b) noyau et nucléole hypertrophiés.



— - T - Lo Al Pl Al

Novverrs [ean0GRAYHIE DE LA SALFETRIERE T, XXIV. B XEVE

D O T —

o oma—

~ L ] i

T

!
¥
a

(C. Foixy.
C. La malade levant les épaules.  a. Angulaire. [ Trapéze paralysé o gauche
r. Rhomboide.
D). Hémiatrophie linguale et paralysie faciale gauches.

Mnsson & Cie, Edireurs,



NouveLLE [CONOGRAPHIE DE LA SALPETRIERE

HEMISYNDROME BULBAIRE
(C. Foix).
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HOSPICE DE LA SALPETRIERE

Laboratoive de M, le professeur Piennre MAIE.

HEMISYNDROME BULBAIRE PAR LESION PERIPHERIQUE
INTRA-CRANIENNE DES NERFS BULBAIRES

PAR

Charles FOIX,
Ancien interne, médaille d’or des Hopitaux.

La malade dont nous apporlons I'observalion présente un hemisyndrome
bulbaire caraclérisé par I"alteinte des 6°, 7°, 9, 11° el 12° paires gauches,
par lésion intracrdnienne trés vraisemblablement périphérique el non
pas nucléaire de ces nerfs (P1. XLV el XLVI).

OBSERVATION.

Mme Lounise M..., 72 ans, non mariée, femme de ménage, est malade depnis
deux ans environ.

Elle n'avait en jusque-li que des affections insignifiantes, lorsque sans pro-
dromes et sans douleur elle s’est réveillée un matin avec « la fignre de travers ».
La jambe et le bras du méme colé étaient parfaitement libres.

Comme malgré son dge elle travaillait encore, elle ne se sentit pas suffisam-
ment malade pour inlerrompre ses occapations et se rendit comme de coutume
au magasin central de la Salpétriére.

Cependant la figure demeurait déviée sans autre modification de la situation
lorsqu'il y a six mois elle ressentit de vives douleurs dans la téte le soir en
revenant de son Lravail, <

C'était une céphalée tenace, surtout oceipitale, avec exacerbation lancinante
dans la nuque. Cette céphalée s'accompagnait d'une impression de raideur, et en
effet il est encore impossible 4 la malade de tourner sa téte dans un sens ou
dans I'autre. Depuis elle a renoncé & son travail.

A mesure que la malade parle, on constate un enrouement trés marqué. La
voix est & la fois enraillée, sourde et ranque. La malade ricle perpétuellement
sa gorge. Cet enrouement daterait d'une dizaine d'années, renseignement im-
portant si I’on pouvait y accorder une foi compléte, car il s'agit, comme nous
le verrons, de la paralysie d'une corde vocale.

Examen. — La malade est une petite vieille, soche, ridée, parcheminée,
présentant une maigreur et un élat d’émaciation extrémes dus en parlie i une
tuberculose qui semble d’ailleurs ancienne et stationnaire. Elle avance lente-
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ment, comme une sénile, mais ne présente ancun trouble caractérisé de la dé-
marche, Elle n’a pas en particulier la démarche des lacunuires.

Dis qu'on la regarde, on est frappé de I'asymétrie de son visage, la face est
déviée, les yeux en strabisme convergent par suite de I'immobilité de I'eil
gauche dans le regard externe, le con smaigri présente dans sa moilié ganche
une fosse profonde due & P'atrophie du stermo-¢leido-mastoidien.

Cette malade présente en efTet dans le domaine des nerfs bulbaires une série
de troubles paralytiques strictement unilatéraux portant sur les 6°, 7¢, U°, 11¢
et 12¢ puires gunches.

Paralysie de la G° paire. — A I'élal stalique on constate un strabisme
convergent de I'eeil gauche.

A l'état dynamique, ce strabisme s'exagére dans les mouvements vers la
gauche.

La mobilité de '@/ gauche est normale en hant, en bas et en dedans.

En dehors I'wil dépasse & peine la ligne médiane.

1l en est de méme en haut et en dehors et en bas et en dehors.

Du c6té de I'eeil droit, la molilité est normsle. On note quelques secousses
nyslagmiformes excessivement lentes dans la position extréme du regard vers
la gauche.

Il n'y a jamais eu de diplopie, mais la malade présente une amblyopie
de I'@il droit.

Cette amblyopie explique également les secousses nystagmiques que I'on
observe & droile dans le regard vers la gauche. 1l n'y a done pas lien d'invo-
quer le pouvoir régulateur de [a 62 puire sur la 3° du cd1é opposé.

En résumé, paralysie de I'abducens du c61é gauche chez une malade présen-
tant d'ailleurs d'autres lésions oculaires dont nons donnerons plus loin le détail
complet.

Paralysie de la 7 paire. — C'est une paralysie gauche du type perlphérl-
* que portant i la fois sur le facial supérieur et inférieur.

A I'état statique :

La bouche est en point d’exclamation,

La commissure pen abaissée.

Le sillon naso-génien moins marqué du coté gauche.

L’wil est un pen plus largement ouvert.

Les rides du front sont effacées du méme coté.

A I'état dynamique :

Quand la malade léve les yenx la différence eutre les rides du front s’accen-
tne considérablement.

Elle peut fermer les yeux, mais elle le fait beaucoup plus mal du coté gauche
ol il subsiste une fissure tandis que du cdté droit I'occlusion est énergique.

La bouche est beaucoup mieux onverte i droite, elle devient alors trés ova-
laire et la lévre inférieure est tirée vers la droite. Le rire est unilatéral droit.

La malade nz pent ni souffler, ni siffler, I'air s’échappe entre les 2 lévres
gauches. Elle gonlle mal ses joues.

Paralysie des 9° et 11° paires. — On nole du coté gauche une paralysie
Lrés netle du pharynx el également une paralysie moins nette du voile.

La luette est légérement déviée, le voile est flasque quand on fait prononcer
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les voyelles « awo » il se releve moins bien & gauche; il y a asymétrie, le
pilier se contractant moins bien { gauche.

Il y a en méme temps paralysie sensitive avec diminution (rés marqnée de
la sensibilité au tact et 4 la chaleur dans la moilié gauche du pharyox et du
voile.

La sensibilité est conservée au niveau de la moitié gauche de la langue.
qui cependant comme nous le verrons, présente une amyotrophie trés marquée

Le spinal est touché dans sa branche interne et externe.

En effet I'examen laryngescopique pratiqué par le D* Lemaitre a montré une
paralysie de la corde vocale gauche qui est en position intermédiaire.

D'autre part on note une paralysie avec atrophie du trapéze et du sterno-
mastoidien.

A ['état statique, en avant : la disparition presque compléte du sterno-mastoi-
dien s'ajoutant & la maigreur extréme de la malade creuse une véritable fosse
dans le creux sus-claviculaire gauche.A la palpation le muscle apparait comme
une hande mince.

En arriére 'omoplate gauche est éloignée de la ligne médiane, le creux sus-
épineux parait amaigri.

A I'étal dynamique la déformation s’accentue en avant et surtout en arriére.
On voit, lorsqu’on commande a la malade de porter ses épaules en haut et en
arriére, I'omoplate du c61é droit se porter en haut et en dedans pendant que le
bord supérieur du trapéze se dessine fortement sous la peau. Au contraire, du
coOté gauche 'omoplate reste éloignée de la ligne médiane. Ce sont les faisceaux
du rhomboide que I'on apercoit tendu, entre 'omoplate et la colonne. Le bord
supérieur du trapéze est rédnit & une mince lame horizontale et c'est I'angu-
laire de I'omoplate dont on apergoit la saillie.

Il faut noter en outre que la malade éprouve une grande géne dans tous les
mouvements de latéralité.Flle porte son con en masse  droite ou & gauche sans
mobiliser sa colonne vertébrale. Elle penche beauconp mieux la téte en avant
mais assez mal en arridre. La pression de la colonne est peut-étre un peu dou-
loureuse & ce niveau,

Paralysie de la XII* paire. — C’est une paralysie de la moitié ganche de
la langue avec hémiatrophie. On constate en méme temps le phénoméne qui a
¢t mis en lumiére par M. Babinski (1) dans ces sortes de paralysie. La lan-
gue qui, & l'intérieur de la houche est déviée versla droite, se dévie vers la
gauche quand on commande & la malade de la tirer an dehors.

L’hémiatrophie est extrémement marqudée, le sillon médian dévie, la langue
flasque et anémiée du coté ganche.

La sensibilité de la muquense linguale est conservée.

En résumé, I'on constate un hémisyndrome bulbaire constitué par la
paralysie des 6°, 7¢, 9°, 11° el 12° paires gauches.
La 8¢ paire est respectée.

(1) Bapiysr, Bull. et Rev. de la Soc. méd. des Hopilaux, 1800, p. 674.
XXIV 30
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La 10° paire parait I'élre, mais ce dernier point est plus délicat & alfir-
mer, les deux pneumogastriques possédant un lerriloire commun.,

Les troubles qui accompagnenl cet hémisyndrome se réduisent a pen de chose.

Motilité. — Laforce est relalivement conservée au niveau des membres
supérieurs et inférieurs aussi biena droite qu'd gauche.

La malade marche avec lentenr comme une grande sénile, maisiln'y a pas
de trouble caractérisé de la locomotion.

En particulier I'on ne constate rien qui pnisse faire penser & un état spasmo-
dique ou & une démarche lacunaire.

Les réflexes tendineux sont conservés, cenx du poignet sont un peu forts,
ainsi (que les réflexes rotuliens, mais sans différence d'un coté a l'anlre. Les
réflexes achilléens existent. les réllexes abdominaux également. Il n'’y a pas de
clonus du pied, pas de réflexes des raccourcisseurs,

Le signe de Babinski se fait en [lexion & droite, @ gauche I'on n’oblient pas
de réponse nette. "

Sensibilité. — Aucun trouble de la sensibilité superficielle ou profonde,
saufl au nivean de la muqueuse vélo-pharyng2e, ot I'on constate une hémihy-

poesthésie gauche,

Sensorialité. — La malade entend parfaitement & droile el & gauche.
Mise sur le tabouret tournant, on ne note pas de troubles d’origine labyrin-
thique.

Elle présente une amblyopie extrémement marquée du coté droit (voir plus
loin I'examen ophlalmologique.

Equilibre et mouvements commandés. — Rien d'anormal de ce coté. Pag
d'ataxie. Pas d’asynergie.

Ezamen des yeuz (Dt Coutela). — Les cornées présentent en plus d'un gé-
rontoxon des laies anciennes de la cornée, trés dilfuses et qui ne génent pas
'examen ophtalmoscopique.

La chambre antérienre est trés légérement diminuée des deux colés ce qui
semble en rapport avec des opacifications commengantes des cristallins (tonus
normal).

Il existe du coté ganche & la partie inférieure du clhamp pupillaire deux
petils dépdts pigmentaires sur la face antérieure du cristallin (iritis anciennes).
Les pupilles réagissent normalement & la lumidre et & 'accommodation.

Le cristallin présente du cdté ganche des rayons cataractés périphériques,
du c¢oté droit une zone d’opacification centrale oceupant le champ pupillaire et
génant légérement I'examen ophtalmoscopique (cataracte sénile).

Examen ophtalmoscopique. — OEil droit: chorio-rétinile atrophique et
pigmentaire dilfuse (surtout atrophique).

La papille présente un aspect jaune sale et est Lrés |égérement atrophique par
suite des lésions concomitantes de la chorio-rétine.

OEil gauche : Pas de lésions ophtalmoscopiques appréciables.

Acuité visuelle. — VOD : comple les doigts a &0 centimétres & peine.

YOG : la malade ne sait pas lire. Son acuilé parait normale,
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Musculature. — A |'état statique : strabisme convergent de I'eeil gauche.

A I'état dynamique : le strabisme s'exagére dans les mouvements vers la
gauche.

0D : motilité normale.
Quelques secousses nystagmiformes (1), excessivement lentes dans la po-
sition extréme du regard vers la gauche.
0G : motilité normale en haut, en bas et en dedans.
L'eil dépasse d peine la ligne médiane dans le régard en dehors, en haut,
et en dehors, et en has et en dehors, .

Impossibilité de prendre la diplopie, par suile de 'amblyopie accentuée de '
I'eeil droit. .

CoxcrustoN. — Paralysie de I'abductenr du coté gauche chez une malade

présentant des traces d'iritis gauche el de chorio-rétinite atrophique et
pigmentaire drolte.

Cataracle sénile.

Examen laryngoscopique (Dr Lemaitre). — {e Pamlys:e de la corde vocale
gauche, corde en position intermédiaire.

2° Parésie trés nette du pharynx huccal (moitié ganche).

3° Paralysie moins nette de la moilié gauche du voile.

&0 Paralysie sensitive de la moitié ganche du voile et du pharynx.

Ezamen électrique (D' Legros). — La contractilité au courant faradique

et galvanique est un pen diminuée dans le trapéze et le sterno-mastoidien du
coté droit.

A gauche il y a perte de la contractilité an niveau du sterno-mastoidien,
grosse diminution et réaction de dégénérescence au niveau du trapdze.

(1) Dans le champ d'excursion reproduit ci-contre, une ligne ondulée indique dans s
quelle direction du regard se produisent les secousses nystagmiformes.
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Au niveau de la face, la contractilité faradique et galvanique est normale &
droite, trés diminuée & gauche avec réaction de dégénérescence.

Au niveau de la langue les secousses sont normales & droite.

A gauche, 'on n’obtient pas de contractions aux courants faradique et galva-
nique.

Ponction lombaire. — Pas de lymphocytose. Deux lymphocytes environ par
champ d'immersioa. :

Albumine sensiblement normale.

Glycose en quantité normale.

Réaction de Wassermann. — Positive dans le sérum,

Négative dans le liquide céphalo-rachidien.

Ezamen viscéral. — Tuberculose probable du sommet droit.

Pouls 80.

Rien autre d’anormal.

Somme toule, on nole chez celle malade :

1° Un hémisyndrome bulbaire gauche caractérisé par I'alleinte du mo-
teur oculaire exlerne, du facial, du glosso-pharyngien, du spinal (branche
interne el branche externe), de I'hypoglosse.

L'auditif est respecté.

2° L'absence de symplomes nets du cOlé des voies pyramidales, seusi-
tives el cérébelleuses.

3° L'absence de stase papillaire.

4 L’absence de modification du liquide céphalo-rachidien.

5° Une réaction de Wassermann positive dans le sérum, négative dans
le liguide céphalo-rachidien.

La malade présente par conséquent & la fois les syndromes d'Avellis, de
Schmidt et de Jackson, associés & une paralysie des VI® et VII* paires.

Des syndromes analogues s'observent assez [réquemment aun cours de
deux affections du systéme nerveux : le tabes et la syringomyélie.

Plus spécialement c'est au cours du tabes que I'on voit ordinairement
les syndromes de paralysie récurrentielle associée auxquels nous avons
fait allusion.

Il est cependant rare qu'une paralysie labélique alleigne un aussi grand
nombre de nerfs crdniens eten pareil cas la lésion est ordinairement plus
ou moins bilatérale. ’

Au reste nolre malade ne présente aucun signe de labes. Les réflexes
sont conservés, il n'y a pas de douleurs fulgurantes, pas de signe d’Argyll
Roberston.

Les syndromes strictement unilaléraux sont plus fréquents dans les
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formes bulbaires de la syringomyélie et nous-méme avons eu l'occasion
d’examiner une malade qui présentait du coté droit une paralysie du mo-
teur oculaire externe du facial et une hémiatrophie de la langue.

Des observations analogues ont é1é publiées par Raymond, Schlesinger,
Maixner, Jolly, ete. Elles sont done loin d’élre rares.

11 nous parail cependant impossible de penser chez nolre malade 4 une
syringomyélie élant donné I'intégrité parfaite de la molilité el de la sen-
sibilité des membres supérieurs. Or on ne peul méme pas supposer (que
la lésion soit limilée au bulbe car le trapéze et le sterno-mastoidien alro-
phiés dénoncent I'atteinte profonde du spinal médullaire.

S'agit-il d’'une polio-encéphalile inférieure?

L’atteinte des noyaux esl ici progressive el presque toujours bilatérale.
Il existe cependant quelques observations, d’atllewrs sans autopsie de polio-
encéphalite unilatérale. Mais alors le syndrome est bien moins étendu
el ne touche pas le spinal médullaire. Il semble certain que pour une lelle
lésion, 1'on constaterait des troubles bulbaires graves que notre malade ne
présenle pas.

Nous ne croyons pas davantage qu'il s’agit d’une lésion en foyer.
Celle-ci pourrait expliquer la paralysie de |'hypoglosse du moteur oculaire
exlerne el du facial si elle étail placée en ce point du plancher bulbaire
ol le noyau de la 12° paire est si rapproché de celui de la 6° et ou fe nerf
facial vient contourner ce dernier. A la rignénr une lésion un peu plus
étendue expliquerait I'atteinle de la racine bulbaire du spinal et par
conséquent la paralysie récurrentielle,

Mais il existe en outre une atrophie du (rapéze el du slerno-masloidien
qui suppose la destruction de la longue colonne du spinal médullaire.

Une telle lésion devient bien improbable el dans tous les cas enlraine-
rait infailliblement I'atleinte des voies pyramidales ou des voies cérébel-
leuses. Or il n'existe ni signe d'hémiplégie, nisyndrome cerebelleux rap-
pelant celui de Babinski-Nageolle, ni troubles sensilifs i Lype syringomyéli-
ques comme on en observe parfois dans les lésions bulbaires.

En définitive, c’est done & une lésion des nerfs criniens siluée entre leur
émergence et la base du crine qu'il parait nécessaire de rallacher les
phénoménes.

Sous le nom de polynévrite des nerfs craniens, Minor de Moscou (1)
décrit une affection caractérisée par la lenteur de son évolution et sa locali-
sation & une seule moilié de la L&le.

Celle alTection comporte trois signes ; I'hémiatrophie de la langue,le syn-
dromed’Avellis (corde vocale el voile du palais), la paralysie de I'abdomen.

(1) Mi~on, Société de Neuro-Psychiratrie de Moscoun, Molyndvrite des nerfs crdniens,
22 novembre 1896.
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A lappui de celte description, Minor apporte Lrois observations com-
-portant loules Lrois les paralysies des 6°, 11° et 12° paires. Dans les Lrois, le
nerf facial el I'auditif restent indemnes.

En réalité,et Minor d'ailleurs le reconnail, de lels syndromes sonlavanl
tout des syndromes de compression intra-crinienne. Des (rois cas qu’il
apporle,deux s'accompagnent de stase papillaire, le Lroisiéme est survenu
chez un jeune homme luberculenx.. Dans I'un des cas avec slase la lésion
parait vraisemblablement de nature syphilitigue.

Celte hypothése d’englobement nous parait donc la plus vraisemblable.
Resle 4 savoir quelle en est la cause. L’on peul soupconner une lumeur,
la syphilis, la tuberculose.

L’hypothése de tumeur a pourelle la fréquence aujourd’hui démontrée
des tumeurs de celle région el en particulier de I'angle ponto-cérébelleux.
On a publié denombreuses observalions de ce genre de tumeur,on en Lrouve
I'énumération dans la thése récente de M. Jumentie et dans la Revue géné-
rale de MM. Alquier et Klarfeld. La plupart d’entre elles déterminent la
paralysie de la VII® paire,beaucoup celle de la VI°, quelques-unes |a para-
Iysie de I'hypoglosse avec celle du spinal. Tel était probablement le cas des
malades de Minor et en particulier il en élait probablement ainsi dans
la remarquable observation de M. Souques (1) et dans le cas récent de
Ferrari (2).

Cependant ces tumeurs sont ordinaivement plus anlérieuves vers la V®
plutot que vers les XI® et XII® paires.

Presque toujours elles s’accompagnent de phénoménes cérébelleux qui
manquenl complétement chez notre malade, phénoménes cérébelleux par
compression qu'il est d'autant plus bizarre de voir manquer que la tu-
meur supposée deyrail avoir un volume considérable pour comprimer &
la fois les VI°, VII®, IX®,XI* et XII¢ paires.

Symplome encore plus important, I'atteinte du nerl acoustique est la
régle, et quand plusieurs nerfs sonl louchés il est presque Loujours le pre-
mier atteint. Or dans notre cas, 5 des T derniéres paires sont sirement
alleintes el seul le nerf acoustique est sirement épargné.

Enfin nous ajouterons qu’il n'y a pas de stase papillaire. La stase
papillaire est un signe inconslant de tumeur, mais son absence dans un
cas comportant 'atteinte d’un aussi grand nombre de nerfs nous parait
significalive.

(1) Sougues, Lésion bulbo protubérantielle intéressanl U'hypaglosse, le facial et la
branche vestibulaive du nerf acouslique. Revue neurologique, 1905, p. 441.

(2) Fenrant, Réforme médicale, (8 janvier 1910. L'obervalion comporte I'atteinte des
Vile, 1X® et XI° paires bulbaires et spinale,Le narl audilil parait atteinl, maisil y a olile
double.
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Pour ces raisons nous éliminerons le diagnostic de tnmeur cérébrale;de
fagon absolue pour ce qui est des tumeurs dites du nerf acouslique ; avec
réserves pour cerlains endothéliomes en surface de I'élage postérieur de
la base du crane.

Un symptome avait attivé notre attention dua coté de la (uberculose.
Cest la raideur de la nuque que présente notre malade, et qui 'empéche
de lourner librement sa léte & droile el & gauche. D'aulre part ia pression
de I'atlas et de I'exis est quelque peu douloureuse sans que cetle douleur
soil sulfisamment netle pour constitner un signe important, Enfin la
malade se plaint de douleurs de téle qui prédominent i la région occipitale
si bien que I’on pourrait penser & la compression des branches poslérieures
des deux premiers nerfs cervicaux par un mal de Polt tout 4 fait haut placé.

1l existe dans la lillérature quelques observations de ce genre, en par-
liculier un cas de Hvana et Vysin (1) oi il s'agissail d’une luberculose
de I'atlas et de la partie condyloide de 'occipital ayant délerminé une para-
lysie du spinal et de I'hypoglosse avec hémiatrophie linguale. Pareillement
c’est & une lésion rachidienne que MM. Grenet et Tanon (2) raltachent un
syndrome bulbaire comprenant outre I'hémiparalysie du voile et du larynx
une hématrophie de la langue et de la raideur de la nuque.

Mais cetle raideur parail jusqu'a un cerlain poinl un symptome des
affections de la région et elle est nolée dans plusieurs observatlions ot il
ne s’agissait certainement pas de tuberculose.

D'autre part, si I'atleinte du spinal et de I'hypoglosse s'explique relati-
vemenl bien par une lésion osseuse, il devient beaucoup plus malaisé
d’expliquer celle du facial et surtout du moteur oculaire externe donl les
rapporls osseux sont beaucoup plus importants.

Enlin nous avons décrit avec M. Sicard (3) un syndrome conslitué par
des modifications du liquide céphalorachidien, syndrome dont nous avons
complété Pétude avec M. Salin (4£), el qui est sensiblement constant dans
les cas de compression nerveuse par lésion tuberculeuse des os el de la
pachyméninge. Ce syndrome comporle, comme élément essentiel, la
dissociation albumino-cylologiyue, c'esl-i-dive:

La présence d'albumine en quantilé généralement considérable et I'ab-
sence de lymplocyles ou lout au moins leur présence en nombre peu
important relativement 4 I'abondance de I'albumine.

Autour de ce signe conslant se groupent d'aulres modificalions : xanlo-
chromie légére,présenced’albumose,pouvoir hémolylique du liquidecépha-

(1) Ilvaxa et Vysiv, Sociélé des Médecines {chéques de Prague, T février 1898,
(2] Gnexer et Taxox, Revue neurologique, 1906, p, 1173,

14) Sreano et Foix, Revue neurologique, 30 juin 1910,

14) Sicafio, Foix et Savix, Presse Mddicale, 1910.
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lo-rachidien, diminution du glycose normal, qui ne s’observent que dans
la moitié environ des cas.

Ces modifications du liquide mangunaient complélement chez notre
malade, el ce signe ajouté aux considérations que nous avons déji exposés
nous parait éliminer le mal de Pott.

Reste la syphilis sous ses diverses.formes, gommes, méningite bacillaire,
pachyméningite syphilitique. Malgré 1'absence de lymphocytose cette
dernitre hypothése nous parait la plus vraisemblable. Notre malade qui
présente des lésions oculaires (Iritis, chorio-rétinite) de nature trés pro-
bablement spécifique, a en outre une réaction de Wasserman positive
dans le sérum (négative il est vrai dans le liquide céphalo-rachidien). La
syphilis d’autre part est une cause fréquenlede ces syndromes bacillaires,
el notamment il en était ainsi dans un des cas déja cités de Minor.

Dans Lous les cas el malgré quelques réserves sur la possibilité d'une
tumeur en surface des méninges, cetle malade parail justiciable d'un
traitement qui reslera prudent en raison de son dge,
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Le syndrome de I'acromégalie a été magistralement isolé et défini par
Pierre Marie. Si Brissaud et H. Meige, Launois et P. Roy, ont fait con-
nailre certains liens de parenlé enlre l'acromégalie, le gigantisme et
I'infantilisme, I'autonomie de la maladie de Pierre Marie demeure in-
conlestée et inconlestable.

Mais, il semble que & colé du type pur, classique, de I'acromégalie,
«maladie non congénitale» (P. Marie), apparaissant vers I'dge de 30 ou
35 ans, il existe d'autres états corporels qui s’en rapprochent par cer-
tains cOtés sans loulefois s'identifier avec lui. C’est un cas de ce genre
que nous avons observé récemment. Un examen atlenlif de notre malade
nous a montré qu'il existait chez Iui tout un groupe de signes qu'il est
classique de décrire dans l'acromégalie, et cependant nous ne saurions
prétendre qu’il s’agit d'un acromégalique.

Ces élals corporels sont encore peu connus et mal classés. Clinique-
ment, faut-il les rattacher & 'acromégalie ? Faut-il au contraire lenter de
les ranger dans un groupe spécial ? Au point de vue pathogénique, s'a-
git-il, comme pour l'acromégalie de troubles liés & I'altération fonction-
nelle des glandes & secrélion interne ? L’hypophyse entre-t-elle seule en
jeuou les autres glandes telles que le lesticule, le corps thyroide, la
surrénale, interviennent-elles ? Enfin, chez ces sujels, les troubles res-
tent-ils toujours 4 I'état d’ébauche ?

Ne sont-ils pas susceplibles, d'évoluer ? Et s'ils évoluent, dans quel
sens-s'effectuera celle évolution.

Autant de questions dont on entrevoil le grand intérét,Nous n’avons pas
qualité pour les résoudre. Nous nous conlentons d’apporter des fails qui
plus tard peul-élre, pourronl étre utiles, a ceux qui aborderont ces pro-
blémes cliniques :

Voici notre obseryation :
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OBSERVATION.

Le malade André L..., agé de 20 ans, boulanger a Paris, entre 4 I'hopital
pour des ulcérations superficielles siégeant sur la face supérieare du gros orteil
et sur la partie inférieure de la jambe.

11 s'était le matin méme présenté a la Consultation et n'avait pas été admis,
Cen'est que sur les instances de notre surveillanle qui connaissait sa mére
que nous consentons & le garder quelques jours.

Ce qui altira notre attention immédiatement lorsque nous avons voulu I'exa-
miner ce fut d'une part son état mental bien particulier, d’autre part les di-
mensions vraiment anormales de ses extrémités et surtout de ses pieds.

Au point de vue héréditaire, on note. ]

Du coté palernel :

Pére boulanger, trés sobre, de taille moyenne, 1 m. 65, dgé de 48 ans.

Du coté collatéral : trois fréres et une sceur, de taille au-dessons de la
moyenne,

Un de ses [réres est actuellement interné dans une maison de santé. Il serait
devenu fou a la suile de chagrins intimes. 1l pe travaillait plus, vagabondait
et se trouvait dans la misére quand sa famille le fit placer dans un asile.

Le grand-pére paternel, 85 ons, est encore vivant, trés solide, de taille nor-
male.

Du coté maternel.

Sa mére, 42 ans, est une femme vigoureuse. Elle mesure 1 m. 68.

A 18 ans elle a fait une pleurésie et il ya 5 ans une pneumonie grave, qui
a d'ailleurs bien guéri.

Elle a une seeor, trés grande : 4 m. 73, mariée el de bonne sanlé,

Son pére et sa mére vivanls, sont bien portants et de taille ordinaire.

De celte union sont nés 4 enfanls.

Deux mois et demi aprés son mariage, la mére de notre malade fit une fausse
couche.

Elle I'attribue & une frayeur subile et violente due a la rencontre d'un chien,
animal particulicrement redouté par la malade. Ensuite, grossesse normale,
donnant deux jumeanx nés a terme, André et Marcel, Tous deux sont vivants,
I'un d’eux André est le malade qui nous intéresse.

L'acconchement ful laborieux et nécessita une intervention par le forceps.

Marcel ne présente aucune des tares de son frére avee lequel il contraste
étrangement. Sa taille est moyenne 1 m. 72, ses pieds et ses mains de volume
normal ; de plus c'est un gar¢on sérienx, inlelligent et travailleur.

Un an aprés la naissance des deux jumeaux nouvelle fausss-couche de
3 mois allribuée a la faligue et an surmenage.

Au bout de 3 ans, grossesse normale terminée par un accouchement & lerme,
facile ; c'est la naissance d'un troisitme enfant. Georges dgé de 46 ans, I1 est
déji Lrés grand; ses pieds présentent un volume exagéré (pointure &6) ; il
exerce consciencieusement son mélier de boulanger.

-



DEFORMATIONS AGROMEGALOTDES 319

1l y a 10 ans, nouvelle fausse couche de 2 mois, également atiribuée i des
fatigues.

Un an aprés, naissance d'un garcon Ferdinand, agé de 7 ans, sage, docile,
plutot petit.

Il nous a 616 impossible de trouver des traces de syphilis chez le pére ou
cliez la mére.

Quant anx Lrois avortemenls, ils ne paraissent pas dus & la syphilis.

Au point de vue personnel, voici ce que nous avons recueilli :

Dés sa naissance, notre malade a 6té considéré par sa famillo comme un
étre particulier et anormal. Ce fut d'autant plus facile que sa mére avait un
terme de comparaison dans le frére jumeau Marcel.

A sa naissance, André était fort el robuste, non seulement par rapport &
son frare trés chélif, mais aussi tous les nouveau-nés anxquels sa mére le
comparait.

Il a grandi trés vite, restant maigre, bien' que faisant preuve d’'une voracité
élonnant tont I'entourage.

Sa mére le croyait rachitique : & 25 mois seulement il commence & marcher
alors que son frére faisait ses premiers pas & 15 mois.

Pas de rhumatisme articulaire de ses antécédents.

La croissance fut normale; cependant, il est loujours resté plus grand que
son [rére.

A 18 ans, ses parents ayant résolu de le faire engager au service militaire,
il se présenta au conseil de revision. Sa taille élait de 4 m. 78.

Elle est la méme aujourd'hui. Il semble don¢ que depuis I"ige de 18 ans,
c'est-a dire depuis 2 ans, il n'ait plus grandi.

Ces faits s’accordent d'aillears avec I'examen radiographique des extrémités
osseuses qui montrent les épiphyses définitivement soundées.

Parmi les maladies de l'enfance, nous relevons une coqueluche & % ans,
quelques mois aprés la rougeole, toutes deux bénignes, sans complication ni
séquelles.

Jamais de convulsions,

A 18 ans, figvre typhoide sans gravilé.-

Tout jeune il était aussi différent de son frére moralement que physiquement,

A I'école, il ne travaillait pas, et n'a su lire que trés tard. Il fut renvoyé
plusieurs fois pour son mauvais caractére.

A 1% ans, il fait une fugue de &8 heures. Mis & I'apprentissage, il ne put
jamais resler dans aucune place, se [aisait renvoyer par ses patrons.

A 16 ans, nouvelle fugue de 5 jours, décidant ses parents & le placer dans
une colonie pénitentiaire.

Son caractdre ne s'était pas amélioré, molivant des plaintes continuelles du
directeur. G'est ainsi qu’on le vitun jour engloutir coup sur coup 18 assiettes
pleines de riz.

Au conseil de revision il est ajourné pour pied plat et varices internes.

Il y a environ unan, il a de nouveau quitté subitement sa famille, restant
& mois sans donner de ses nouvelles. Il a voyagé en Normandie et n’est rentré
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qu'en mars & Paris dans la plus profonde misére. Il était d'une saleté repous-
sante et avait sur les membres inférieurs des plaies superficielles mais infeclées.
EraT acrvEr. — Nous nous sommes servis pour I'examen de notre malade
d'une excellente observalion publiée par M. Magalhaes Lemos sur le gigantisme
et I'ncromégalie dans la Nouvelle Iconographie de la Salpélriére (110 1,1911).
Taille: 4 m. 78 dans la station debout.
Hauteur des membres inférieurs a partir du pubis : 0 m. 90.

Par conséquent, si le malade gardait les mémes proportions entre ses diffé- -

rentes parties du corps, étant donné sa taille de 4 m. 78, la hauteur du pubis
au=dessus du sol devrait étre de 0 m. 87 au lieu de 90 cent. trouvés, puisque
d’aprés le canon égyplien de Sepluis chez I'homme normal, la longueur des
membres inférieurs & parlir du pubis représente 10/19 de la hautenr lotale.

Si I'on s'en rapporte aux mesures de Toponard (Eléments d’anthropologie
genevoise, p. 1092) celle tll%proporlmn au profit des membres inférieurs appa-
rait encore mieux.

Les diverses mensurations du membre inférieur droit et du membre infé-
rieur gaunche nous ont donné des chilfres idenlijues, tant au point de vue de
la longueur, que du volume.

Les pieds proportionnellement & la taille sont trés développés : en effef si
I'on s’en rapporte au canon de vitrase le pied doit avait la 7° partie de la
longueur totale du corps : sa longueur devrait done élre 25 cenlimétres au lien
des 30 trouvés (Pl. XLVII).

Aucune portion des membres inférienrs n'est difforme, les orteils sont bien
conformés, de longneur concordant avee celle du tarse et du mélatarse.

Les cnisses sont admirablement charpentées, mouvements articulaires
normaux,

Le malade fait preuve d'ailleurs d'une certaine agilité dans la course et pour
grimper aux arbres.

Des denx cOtés on constate des cicatrices brunilres, bronzées, irrégulidre-
ment disséminées survenues d'aprés lui a la suite de la gale contractée en
décembre dernier.

A la partie inférieure de la jambe droite et sur la face antérieure on note
une cicatrice rosée de la largeur d'une pigce de 2 francs, ovalaire, entourée
d'un cercle brunitre qui s'estompe a la périphérie et qui serait une cicatrice
d'ulcére variqueux.

Oun note d'ailleurs des varices des veines superficielles au niveau de la jambe
droite et du genou.

Nous avons vu eniin que le malade a les pieds plats, ce qui d'ailleurs ne le
géne pas pour accomplir de longnes marches.

Membres supérieurs. — Grande envergare : 1 m. 88, prise direclement en
mesurant la distance qui sépare I'extrémité inférieure du médius droit de
Pextrémité du médius ganche, le malade étant debout, les membres supérieurs
élendus en croix, ?

Cette grande envergure dépasse de 10 centimdtres la hauteur de sa taille.

e -
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(Mossé).
A, A’. Le malade A. L. et son frére.
B, B’ Pieds du malade A. L. et de son [rére.
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Notre malade a done non seulement des extrémilés énormes mais des mem-
bres supérieurs relativement trés longs.

Nous insistons sur le fait que les bras et les avant-bras ont conservé entre eux
des rapports normaux. [l n’existe & ce niveau aucune difformité appréciable.
Les mains sont bien conformées, avec des phalanges normales. Mais ce qu'il est
curieuxde noter, ce sont les longueurs différentes des denx membres supérieurs.
Il suffit de jeter un coup d’eeil sur le tableau que nous avons dressé pour cons-
tater que le droit 'emporte sur le gauche. La différence trés appréciable est
de 35 millimétres.

Cet allongement porte sur tous les segments da membre supérieur, qui pris
individuellement sont chacun plus longs que leurs homologues du colé opposé.

Par contre le membre supérieur gauche est plus gros que le droit. On le
voit par la comparaison des chiffres indiquant la circonférence des bras et
avant-bras prises des deux cOlés en des points symétriques.

Coté gauche, bras ;: 10 millimétres et-avant-bras 5 millimétres de plus que
de [autre coté.

La largeur de la main est idenlique des deux cétés: 1% centimétres. Ajou-
tons que le malade n’est pas gaucher.

Comme les pieds, les mains bien conformées sont énormes. Elles affectent
le « type en long » ; les doigts sont de longuenr proportionnelle i celle du mé-
tacarpe et du carpe. Si l'on s’en rapporte au canon de vitruse, on trouve que
les mains qui doivent avoir la dixiéme partie de la longueur totale du corps
devaient mesurer 175 millimétres au lien de 72 centiméltres.

Tronc. — Le thorax est loin de présenter les déformations classiques de
I'acromégalie. Ce qui domine dans son aspect c’est une structure solide plus
qu’'harmonieuse. Les clavicules présentent leurs courbures normales mais sont
épaisses et résistantes.

Le thorax n'est pas bombé el le tour de poitrine (circonférence au-dessous
des oreilles : 0 m. 95) donne une large idée de la structure puissante de notre
malade,

Dos normal. Pas de cyphose. Pas de déformation qui attire I'eil.

Les divers mouvements de la colonne vertébrale s’accomplissent trés bien ;
il existe méme une cerlaine souplesse qu'on pourrait s’attendre 4 ne pas trou-
ver chez un homme aussi solidement béti.

Les épaules sont larges et carrées.

La distance entre les acromiaux est de &0 centimétres.

L'ahdomen n’est pas proéminent mais le bassin paraft élargi sans se rappro-
cher beaucoup cependant du type féminin. D'ailleurs toutes ces particularités
et nolamment cette impression de force, de solidité que donne le tronc du
malade se remarquent aussi trés bien sur la photographie que nous avons fait
reproduire. Si maintenant nous opposous ces trois parlies du corps, membres
supérieurs, lronc et membres inférieurs, nous constatons que ces derniers
bien que proportionnellement longs, s’harmonisent assez bien avee le tronc.
Trone solide, membres inférieurs robustes, pieds énormes.

Les membres supérieurs au conlrairve paraissent plus gréles.



318 MOSSE

Les bras, les avant-bras ne sont pas trés développés surtout ¢i I'on tient
compte que L..., boulanger de son métier, fait accomplir beaucoup d'exercice
a ses bras. ;

La cou est épais, solidement implanté sur de larges épaules. Sa circonfé-
rence est de 40 cenlimétres. Le larynx est peu saillant, la voix pluldt gréle.
Le corps thyroide n'est pos perceptible & la palpation.

Téte. — La téte quni an premier abord parait petite, présenle néanmnins
des dimensions qui ne sont pas inférieures 4 la moyenne. Les cheveux sont
coupés court, absents an niveau des tempes.

Le front est bombé, rétréci 4 la partie supérieure et s¢ rapproche fortement
du front olympien. Les avcades sourcilitres sont saillantes : les yeux petits,
allongés dans le sens transversal ; pas de strabisme.

Nous donnons ci-aprés I'examen ophtalmologique qui a été pratiqué dans le
service d'ophtalmologie de I'hdpital Beaujon.

Au point de vue visuel on constate :

Aspect normal des deux yeux : pupilles égales réagissant normalement i la
lumitre et & I'accommodation.

Fond d’eil normal : teinte normale dela papille.

Rétrécissement du champ visuel surtout marqué do coté droit.

L'acuité visuelle réduite de chaque coté & 6/10 est due & un astigmalisme
myopique selon la régle.

Les pommelles sont peu saillantes ; le nez esl large & sa racine, légérement
retroussé. Les ldvres sont épaisses, le menton sensiblement pointu avec un
prognathisme peu accentué.

Au contraire les angles de la méachoire des deux cOtés sont massifs, un peu
déjetés en dehors, ce qui achéve de donner & la téte un aspect pyriforme.

La bouche présenie une longueur de 0 m. 065 ; la dentition est bonne et
normale pour les canines et les incisives ; les prémolaires supérieures et infé-
rieures sont cariées.

Les sourcils sont bien marqués, mais il existe fort pen de poils au nivean
de la Iévre supérieure et du menton.

La langue ne parait pas trop augmentée de volume et la prononciation n'est
pas défectnense.

Les oreilles sont bien dessinées, plutdt petiles ; le lobule n’est pas-adhérent.

La peau est épaisse et contribue a donner au visage un aspect légérement
houffi.

Rudiographie. — L'examen radiographique des diverses picces du siue~
lette a permis de noler ce fait trds intéressant, i savoir que les épiphyses sont
déja soudées (le malade n'a que 20 ans). .

Les travées osseuses sont trés netles et leur architecture remarquablement
puissant,

Enfin I'examen du crine a montré une épaisseur considérable des os.

* La radiographie dans le sens [rontal n’est pas trés instructive, mais 4 la
radiographie de profil il semble bien qu’il n'y ait pas une sensible augmentation



NoOUVELLE JCONOGRAPHIE DE LA SALPETRIERE. T XXV, Pl XEVHI

DEFORMATIONS ACROMEGALOIDES
( M um.") .

Radiographie du crine de A. L., dilatation énorme des sinus frontaux.

Masson & Cie, Editenrs

Phototypie Terdlaud; Turis
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de volume de la selle turcique. Il a an contraire un accroissement énorme du
volume du sinus frontal (Pl. XLVILI).

Organes génito-urinaires.— Les urines ont été analysées a 'entrée du malade
a I'hdpital : on a constaté la présence de traces d'albumine, mais pas de sucre.

Les organes génitauz paraissent bien développés : la région sus-pubienne est
recouverte de poils; la verge en état flexible mesure 10 centimétres, sans
anomalie.

Les bourses sont plutdt volumineuses bien que le malade n’ait aucune trace
de varicoctle.

Lilles renferment des testicules d'un volume moyen : d'aillenrs d'un inter-
rogatoire minutieux, il résulte que le malade a en de fréquents rapports sexuels.

A son dire, il a commencé dés I'age de 42 ans & voir des femmes. Lorsqu'il
était dans la colonie pénitentiaire, il 2 en des rapports avec des jeunes enfants.

Enfin depuis qu'il est dans le service, il a été fréquemment surpris en train
de se masturber. 1l nie la syphilis et la blennorrhagie.

Son appareil digestif ne parait rien présenter de particulier. Jamais de
vomissements, selles réguliéres.

Toutefois les premiers jours de son hospitalisation, il était excessivement
vorace et buvait plusieurs litres de liquide par jour.

Au bout de quelques jours, cet appétil excessif s’est calmé et le malade a
avoué qu'il n’avait pas toujours mangé & sa faim les jours précédents.

Le foie parait de dimension normal.

La rate n'est pas percutable.

Le cceur ne parait présenter aucune lésion,

La respiration est normale, mais le malade est rapidement essouflé aprés
une pelite course.

SystiMe NervEux. — Le malade se plaint ([réquemment de céphalée ; ses
maux de téte reviennent presque tous les 8 jours; ils siégent dans la région
frontale et s’accorapagnent de sensation douloureuse au niveau des yeux. Ils
passent en général au bout de 2 ou 3 heures de repos.

La sensibilité générale est intacte.

Les réflexes rotuliens et achilléens paraissent normaux.

La force musculaire au dynamométre donne du coté gauche 63, du coté droit
60. Le malade savait d'ailleurs mal s’en servir, Il semble done.que le membre
supérienr gauche soit plus fort que le membre supérieur droit, ce qui cadrerait
avec nos mesures puisque nous avons vu que le membre supérienr gauche
était & la fois plus gros et plus court que le droit.

Etal mental. — Notre malade n'est pas seulement un homme aux grands
pieds et aux grandes mains. Il n'est pas seulement un déséquilibré physique ;
mais il est encore un déséquilibré mental.

Il aime jouer & des jeux d'enfants ; & I'hdpital, il samusait & courir dans les
couloirs et & grimper aux arbres; il est capricieux et boudeur refusant de
manger lorsqu'on I’a contrarié. Il est souvent emporté, répondant aux obser-
valions qu'on lui fait avec la plus grande impolitesse ; et souvent méme avec
une extréme grossiereté, ce qui explique qu'il n’a jamais pu rester longtemps
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chez les patrons en qualité de gargon boulanger. Il a fuil & dilférentes repriscs
des fugues de plasieurs semaines vivant au jour le jour comme un vagabond.

11 est également Lrés insouciant et paraft avoir pen d’affection pour les divers

membres de sa famille,

Il a assez bonne mémoire, mais un jugement restreint. Il est enfin vantard
et raconte sans cesse ses prouesses amoureuses et les nombreuses marches
qu’il a faites & pied sans la moindre fatigue. :

11 sait lire, écrire et compter suffisamment, étant resté a I'école jusqu'a
412 ans. :

Eofin, d’'une mobilité de caraclére trés grande refusant parfois de se laisser
examiner, puis quelques instants aprés, se prétant de bonne grice & I'examen.

TABLEAU DE TOUTES LES MENSURATIONS.

Hauteurs au-dessus du sol.

TailloldoboRt: v it oo™ o1 e e et e e 1.78
Taille assise (longueur totale de la téte et du trone) . . . .  0.87
Hauteur du conduit aunditif. . . . . . . . . . . . 1.615
Hauteur du bord inférieur du menton . . . . . . . . 1.53
Hauteur de la fourchette stermale. . . . . . . . . . 1.478
st 1By 1111 D) R ke e Bl S S s g R S 8L 1.32
=g PO BHICE S T e o e o e S T e 1.13
—  du bord supéricur du pubis. . . . . . . . . 0.90
— du raphée du périnée. . . . . . . . . . . 0.87
—  de I'épine iliaque antéro-supéricure . B 1.09
—  duplidugenon . . . . . . . . . . . . 053
—  du sommet de la malléole interne . . . . . . . 0.06
_ Trone.
Distance des deux acromiaux . . . . . . . . . . . 0.40
Diamétre antéro-postérienr. . . . . . . . . . . . 023
Distance d’'un mamelon & l'autre . . . . . . . . . . 0.22
Circqnférenca du thorax au-dessous des aisselles . . . . . 0.95

— i la base de I'appareil xiphoide. . .  0.91
—_ 4 la ceintuore (1 cent. sous I'ombilic) .  0.91

Bassin.

Distance de I'épine iliaque antéro-supérieure au bord supérieur

daspnbis s i T s g S R R R e = (N 22

Distance des deux épines iliaques antéro-supérieures, . . .  0.36
Cou.

Cireonférenco dNCOmi: v o« & ar s Leries 4 e w 0.40

Membres.
Membres supérieurs :

Lagrandeenvergare « . o« o s o « o+ + + & » o 488
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Longueur totale du membre supérieur (& partir de
I"acromion jusqu'a I'extrémité inférieur du médius,
'avant-bras étant en demi-pronation).

Longueur du bras jusqu'an pli du coude .

—  de l'avant-bras (mesurée & partir du pli du
coude jusqu’au pli inférieur du poignet) :

Longueur de la main (4 partir du pli inférienr du
poignet jusqu'a I'extrémité mférwur du médius)

Longueur du médius

—  du pouce .
Circonférence du bras en exteusmn 1}3 moyen)
— de I'avant-bras (1/3 moyen et sup.) .
- du poignet . .
Largeur de la main (au point maximum face dorsals)
Ewmpan. -
Membres mférleurs
Longueur lotale du membre inférieur :

Droit

0.8%
0.35

-0.27

0.22
0.12
0.07
0.29
0.28
0.185
0.1%
0.25

—  de la cuisse (de I'épine iliaque au sommet du pli du

genou)

Longueur de la Jambe {:du ph du geuou au sommet de Ia malleole

externe) .
Hauteur du pied (de la maltéole externa au sol)
Longueur tolale du pied.
—  premalléolaire.
—  du gros orteil.
Largeur du pied au point maximum .

Circonférence du gros orteil (4 la base de la deuxléme phalauve)

— supérieure de la cnisse

—_ inférieure de la cuisse

— maxima de la jambe

— du cou-de-pied . . . .-.
Organes génilaux.

VOIHD o o = s dhmes RSN

Crdne.

Circonférence (passant au-dessous de l'arcade sourciliére en
avant, au niveau de la protubérance-occipitale en arriere)

Diamétre antéro postérieur maximum
—  transverse. . i+ . . .

Distance de la racine du nez a la protuberanca occipllale ex-

ferne. .
XX1IV
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Gauche

0.805
0.33

0.26

0.215
0.115
0.07
0.30
0.285
0.19
014
0.24

0.57

0.45
0.07
0.305
0.23
0.075
0.15
0.11
0.59
0.42
0.37
0.25

0.10

0.58
0.206
0.47

037
21
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Face.
Longueur du point ‘mentonnier & la naissance des cheveux. .  0.20
—  du point sous-nasal au point mentonnier . . . .  0.075
e CRAUENBZE L hal s e o e e e R L S 0.05
Eargaur divnes: . 5 il ahl g e e s B e 0.0%
—= dellorailie’ s Saliisge S e mne e o RS T 0.035
Hauteur de l'oreille . . . . . 0 e 0B
Dislance de I'angle du maxillaire & ]a ||gne medmue TAtes 0.125
Distance de Imuculauon temporo-maxillaire & I'angle de la
TRCHEIROL: oot s o so b s mire o e Tee e =Rl () () 75
Largeur de la bouche d'une commissure i laulro , SRR e 0.0635

*

» .

Quels sonl les faits qui se dégagent de cette observation ?

On peut d’abord remarquer que notre malade n’est pas un acroméga-
lique complet. Nous n’avons trouvé chez lui niI'élargissement el I'allon-
gement de la selle turcique, ni le prognathisme, ni la saillie trés marquée
des pommettes ; il n’y a pas non plus de déformations thoraciques ; la lan-
gue el le nez sonl normaux. 1l n’esl pas acromégalique puisque, par dé-
finition, I"acromégalie est une maladie non congénitale. Or.sans le moindre
doute, les troubles que nous avons constalés sonl congénitaux. Dés sa
naissance, nous l'avons vu, notre sujel élait considéré par ses parents
comme un étre anormal, son frére jumeau, qui se développait normale-
ment fournissent un lerme facile de comparaison.

Et cependant, nous avons observé chez L... toule une série de symp-
tomes qu’il est classique d’altribuer & I'acromégalie : Les extrémilés sont
énormes ; ses mains affectent ce « type en long » décrit par Pierre Marie
chez les acromégaliques jeunes et de haule taille ; elles onl 5 cenlimélres
de plus qu’elles ne devraient avoir; ses pieds sont aussi volumineux ; ils
sont légérement déformés ; ils sont plats, surtoul du colé droitl. Sa grande
envergure, 1 m.88, montre que les bras sont anormalement longs. Si la
radiographie ne nous a pas montré un élargissement de la selle turcique,
du moins nous a-t-elle permis de constaler un sinus (rontal de dimensions
considérables, qui bombe sous les arcades sourcilieres proéminentes, fail
auquel on attache une grande valeur diagnostique. Les os du crine el des
membres sont épais, avec des travées osseuses forlement dessinées ; mais
il n’y a pas d’hypertrophie périostique ni de nodosités. Les troubles ocu-
laires pour n'étre point typiques, existent cependant; du coté droit, le
champ visuel est trés rétréci mais il n’y a pas d'atrophie blanche de la
papille, ni de signes d’hypertension. Enfin, notre malade a de fréquenls
maux de Léte el I'on sait combien la céphalée est fréquente chez les acro-
mégaliques.
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Notre sujet doit-il étre considéré comme un géant? Non, si 'on con-
sidére seulement sa laille qui, pour étre grande n'est cependant pas gigan-
tesque. Toutefois, nous avons cru devoir insister sur sa charpente osseuse
solide, sur son archilecture puissante. Son thorax n'esl pas déformé, mais
son périmélre thoracique (émoigne de son ampleur. Les membres supé-
rieurs sonl moins gros; toules proporlions gardées que les membres
inférieurs el nous avons montré I'asymétrie si appréciable entre le
membre supérieur droit et le membre supérieur gauche.

Ce n’est pas non plus un infantile. II suffit de le regarder, d’examiner
ses organes génilaux bien conformes, de lui entendre raconter ses proues-
ses sexuelles pour éLre convaincu du contraire. EL pourlani, s’il n’a pas
le corps d'un enfant, il en a bien I'esprit instruit, boudeur, irritable,
capricieux, il n'a qu'on jugement et une idéation restreints. Comme un
enfanl, il est incapable de se conduire bien el seul dans la vie.

En résumé :

Ce sujet n’est ni un acromégalique, ni un géant, ni un infantile. Et
cependant, on retrouve chez lui quelques signes, plus ou moins netlement
ébauchés de ces diverses affections. Il semble done qu’il représente une
modalité clinique atypique qui reste encore & préciser el 4 classer.

La pathogénie de ce complexus symplomatique est nécessairement en-
core trés obscure. Il est bien difficile de déceler un trouble dans les
glandes & sécrétion interne. L'hypophyse ne parait pas hypertrophiée, le
corps thyroide est, il est vrai, difficilement perceplible, mais les testicules
sont normaux. Et enfin, comment expliquer par la pathologie glandulaire
celle asymélrie des membres supérieurs? Le systéme nerveux est-il
alleinl? Les anlécédenls ne nous ont permis de relever ni convulsions,
ni infections graves. On le voit, les cas de ce genre sont d'un classement
el d'une inlerprétaion difficiles au point de vue clinique comme au
point de vue pathogénique. Il y aurait grand intérél a recueillir les faits
similaires. C'est par leur groupement el leur comparaison qu'on peul
espérer apporter quelque lumiére dans I'élude de ces états corporels.




ASILE D'ALIENES DE KOULPARKOW, GALICIE.

DEMENCE PRECOCE. ACROMEGALIE ATYPIQUE

PAR
Ant. MIKULSKI.

L'acromégalie comme entité morbide spéciale a éLé décrite pour la pre-
miére fois par M. le professeur Marie, en 1886 ; & partir de ce momenlt,
le nombre de cas publiés a rapidement augmenté, et d’aprés la statistique
de Sternberg, il a monté jusqu’a 282 en 1897.

La plupart des cas publiés sont conformes au type classique décrit par
Marie ; on rencontre cependant des cas alypiques, oit manquent quelques
symptomes signalés comme classiques par M. le professeur Marie. Ainsi,on
a vu des cas ol il n’y avail point de lésions du coté des pieds [Ganser (1),
Israél (2). Rad (3)], de la colonne verlébrale [Rad, Gajkiewicz (4)], de
la langue [Engelhardt (5), Bregman (6)], de la maichoire (Engelhardt),
et Chauffard (7) a publié un cas d’acromégalie sans déformation des pieds
ni des mains.

La pathogénie de I'acromégalie n’est pas encore connue. L'opinion ac-
tuellement la plus répandue, basée sur les recherches les plus récentes et
confirmées par I'opération célébre de Hochenegg, altribue a la glande hy-
pophysaire le role principal dans I'apparition de cetle affeclion. Cepen-
dant les allérations des organes génitaux, de la glande thyroide el du
thymus se rencontrent si fréquemment dans 'acromégalie qu'on ne peut
pas les considérer comme accidentelles. Sans discuter plus longtemps
celle question, je passe a la description d'un cas d’acromégalie forl inté-
ressant que j'ai observé dans I'asile d’aliénés de Koulparkow, prés de
Léopol.

OBsERVATION.

N. N..., igé de 39 ans, est entré a I'asile au mois de mars 1901. Bien portant
4 sa naissance, il fut allaité par sa mére pendant 3 semaines ; au bout de ce
temps, la mére élant malade, 'enfant fut confié aux soins d'une nourrice.
Quelque temps aprés, on constats sur le corps de l'enfant une éruption gua-
lifiée de spécifique par les médecins. La nourrice étant atteinte de syphilis,
enfant en fut contagionné. Un traitement énergique fut appliqué ; malgré cela
on vit apparaitre les symptomes tertiaires qui furent trés tenaces. Un traite-
ment énergique et le séjour & Iwonicz plusieurs saisons de suile eurent pour
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elfet la disparition des symptdmes de la syphilis, mais les facultés intellec-
tnelles de l'enfant se développérent lentement. Il souffrait de maux de téte,
d'une inquiétude inexplicable ; l'intensité de ces symptomes dépendait de Ié-
nergie du traitement appliqué. A dge de 16 ans, le malade commenca &
souffrir de manx de téte intenses ; au bout d’un certain temps, les troubles
psychiques appararent sous la forme d'une forte agitation, d’'hallucinations,
d'illusions sensorielles ; le malade s’emporlait et se querellait [acilement,enfin,
ses facultés intellectuelles s’étant notablement affaiblies, le malade fut interné.

Elat actuel. — La taille est de 170 centimétres ; la circonférence de la téte
est de 58 centimétres, le diamétre longitudinal de 19,8 ; le diamétre transver-
sal de 15,6 ; le diameétre oblique droit de 19,0 ; le diamétre oblique gaache
de 18,5 ; la largenr du nez est de 3.6. La longueur de la michoire inférieura
{depuis la condyle jusqu'a la protubérance mentonniére) est de 14,8 (1), sa
largeur est de 10,5. Les dents sont saillantes, inégales, grandes, les inférieures
dépassant les supérieures ; les canines et les molaires sont trés espacées les
unes des autres ; déformées, chancelantes ; il y a un commencement de gingi-
vite. La langue n'est pas épaissie, mais elle est plus longue qu’a I'élat normal,
et pend en dehors de la houche. Les lévres, l'inférieure principalemeut, sont
épaissies, retournées en dehors. Il existe une scoliose légére et une cyphose
cervico-dorsale trés prononcée, ce qui fait que les mouvements de la téte sont
trés lents et Lrés maladroits. Les orteils ainsi que les doigts des mains n’ont
point augmenté de volume; les mains, quoique fortes, ne dépassent pas la
normale ; les pieds, surtout les orteils, sont petits (Pl. LI).

Les pieds enflent fréquemment ; poumons, ceeur, foie et rate sont normaux,
Le pouls est de 80 ; pas d’albumine ni de sucre dans les urines.

On constate I'absence du testicnle gauche. Le corps thyroide est petit,
impalpable, et au-dessus da bord supérieur du sternum, on arrive & sentir le
thymus hypertrophié. On ne trouve point la malité sternale signalée par Erb.
Le globe oculaire gauche est saillant; les paupiéres sont hypertrophiées et
épaissies.

Systéme nerveux. — Le sens de I'odorat n'a pas pu tre étudié suffisamment.
La vision est bien conservée. Hémianopsie bilatérale. Les pupilles sont égales,
réagissent bien 4 la lumidre: Les mouvements des glohes oculaires sont limités.

Le nerf trijumean est sensible & la pression. On note une névralgie faciale
unilatérale. La force musculaire des mains et des pieds est bien conservée,
Les réflexes tendineux sont affaiblis. La sensibililé est complétement abolie au
niveau de I'omoplate gauche et de la nuque, partout ailleurs elle est bien
conservée.

Dans le cas actuel, nous avons affaire & un cas d’acromégalie atypique,
vu l'absence des déformations du c6lé des extrémilés ; son diagnostic ce-

(1) J'ai mesuré la machoire inférieure de 70 malades qui se distingoaient soit par
une taille au-dessus de la moyenne, soit par la grandeur anormale de la téle ou de la
mdchoire. La longueur de la mAchoire inférieure ne dépassait jamais 13.6.

Sl
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pendant n’est point douteux. L'épaississement du nez et des lévres, I'aug-
mentation de la langue et de la mdchoire inférieure, les déformations du
crine el I'existence d'une cyphose cervico-dorsale parlent bien en faveur
de I'acromégalie, la coexistence de loules ces déformalions se renconlre
uniquement dans celle alfection. Les symptomes du cOté des nerls craniens,
faisant penser & une tumeur, ne fonl que confirmer le diagnostic. A notre
grandregrel,le crinen’a paspu étre radiographié,le malades’élant violem-
ment opposé A cet examen ; pour la méme canse, on n'a pas pu examiner
le fond de I'eil.

Etat mental. — Le malade est arrivé & 'hopital dans un élat de démence
fort accentué, qui jusqu’a ces jours-ci ne s'est point amélioré. Ce qui frappe an
premier abord, c'est la dimination de U'intelligence, le défaut de la mémoire, le
manque d'orientation et I'apathie générale envers tout ce qui l’entoure. Le ma-
lade, qui a fréquenté une école secondaire, ignore les faits les plus simples ; il
ne sail pas compler, ne distingue pas la monnaie, ne connait pas la date du
jour.Il écrit trés indistinctement, en commettant des fautes nombreuses et gra-
ves 1il n'arrive pas & exécuter les fonctions les plus simples : par exemple,il ne
sait pas remonter une montre, ni ouvrir un tiroir fermé 4 clel — la clef étant
dans la serrure. A cOté de ces signes d'un grand affaiblissement intellectuel,
on observe chez le- malade des mouvements stéréolypés, des bizarreries,
des grimaces; le malade contemple des hcures entiéres son image dans le
carrean d'vne fenétre, dans un globe luisant, dans la glace, en méme temps
il exécute des mouvements rythmiques et lents avec la main, tord sa mous-
tache, gratte son nez, se frotte les paupiéres. Lua parole est embarrassée ;
le malade parle la langue pendante, remuant les lévres avec difficulté — sa
voix est enrouée, dépourvue de toute modulation.

Aux personnes de son entonrage, médecins, surveillants et malades, il donne
des surnoms fantasques, quelquefois bien droles.

11 passe son temps & ne rien faire, insensible 4 tout ce qui l'entonre ; la voix
de la sceur de charité, distribuant aux malades leur nourriture, le réveille de
celte apathie ; il se l&ve précipitamment, court dans la salle voisine et tiche
de recevoir sa ration le plus vite possible ; il revient ensuile a saplace,s’asseoit
sur son lit et se met 4 consommer lentement ce qu'il vient de recevoir. |
épronve de la difficulté & manger ; il absorbe uniquement les aliments mous,
qu’il miche lenlement, en les triturant soigneusement; on voit souvent les
liquides ainsi que la salive s’écouler sur sa joue par lé coin droit de la bouche.

Ce qui attire 'attention chez notre malade,c'est le tic douloureux de la face
dont il souffre. Pendant 'automne et 'hiver de 1908 il en souffrit beauconp,
et parfois on arrivait 4 compter chez lui 20 crises par heure. La darée de Ia
crise étail d'une minute ; elle était toujours de méme type: le malade portait
brusquement Ia main droite 4 'oreille on bien & la paupiére qu'il frotlait avee
le médins — le face se contorsionnait de plus en plus, enfin on voyail survenir

une forte contraction tonique des muscles de la joue, contraction qui durait
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quelques secondes ; pendant la crise, 1e malade tapait le genou gauche avec sa
main, ou bien portait la main au-dessous de son pantalon et tripotait ses orga-
nes génilaux. Le tic survenait parfois,quoique rarement, pendant le sommeil ;
quelquefois on arrivait & le provoquer en exergant une pression sur le nerf
trijameaun,

La marche de la maladie, son début & I"ige de I'adolescence avec I'affai-
blissement ultérieur des facultés intellectuelles, en méme temps que la
bizarrerie et les mouvemenls stéréolypés démontrent bien que nous avons
affaire ici 4 la démence précoce.

L
LR

Le cas que nous venons de décrire se distingne par cerlains symptomes
atypiques el rares :on n'y trouve point de déformation des pieds el des
mains. Chauffard a publié une observalion analogue, mais, dans son cas
il s'agissait d'une acromégalie au débul, landis que nous avons affaire a
une maladie durant déja depuis 8 ans au moins Nous conslalons chez nolre
malade des trouhles du coté du corps hypophysaire, des organes génilaux,
du corps thyroide et du thymus. Malgré cela la maladie porte le caraclére
d’une maladie 4 marche lenlte.

Il faul noter également que notre malade a eu de la syphilis dans son
enfance. Il est difficile & dire jusqu'a quel poinl cetle circonstance a con-
tribué a I'apparition de I'acromégalie ; le rapport entre ces deux affections
— l"acromégalie et la syphilis — n’est pas bien défini jusqu’a présent.

Le fait particuliérement intéressant chez notre malade est la coexistence
de I'acromégalie avec une maladie mentale.

Les trouhles psychiques dans l'acromégalie sont [fréquents. Brunet (8)
les a observés 14 fois sur un nombre total de 52 malades, ce qui fait
25 0/0. Un certain degré d’abattement et d’apathie, la torpeur, I'absence
d’initiative accompagnent presque loujours |'acromégalie et onl pour cause
soit I'action de poisons inconnus jusqu'a présent, soil une tumeur céré-
brale, soit I'action déprimante des douleurs qui accompagnent toujours
cette maladie.

I est bien plus rare d’observer une maladie mentale an sens propre du
mol, coexistant avec l'acromégalie. La stalistique exacle de ces cas n'est
pas facile & faire d'une part & cause de la non-existence d’une classifica-
lion généralement admise des maladies menltales, d'autreZpart i cause de
la description souvent insuffisante de la forme clinique de la maladie.

(’esl la psychose maniaque dépressive qui accompagne le plus souvent
I'acromégalie ; tels sont les cas de Pick, de Garnier et de Saintenoise, que
Barros (9) cite dans sa thése ; tel est probablement le cas de Brunet et
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celui de Tanzi-Grage (10) qui, en 1905, présentérent i Hambourg une
femme acromégalique atteinte d'une psychose maniaque dépressive.

Barros enfin décrit nn cas d’acromégalie ayant des équivalents épilep-
tiques et de la psychose maniaque dépressive.

L’acromégalie accompagnée de démence précoce a été observée suivant
Barros, 2 fois en tout (Lynn-Thomas, Haskovec).

La fréquence des maladies menlales au cours de ['acromégalie nous
améne 4 conclure que la coexislence de ces deux maladies n’est pas acci-
dentelle ; nous remarquons que la maladie mentale,dans ces cas,se distin-
gue probablement par des symptomes spéciaux qu'on n’observe point
chez les sujels non acromégaliques.

Aussi, serail-il trésprécieux de réunir et de publier tous les cas d’acro-
mégalie accompagnées d'une psychose, afin de savoir si on ne devrait pas
créer une nouvelle entité morbide, la psychose acromégalique.
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(ECTRO-POLY-MACRO SYNDACTYLIE
ET MICRO-THORACO-MELIE UNILATERALE)

PAR

G. FUMAROLA
Assistant.

Dans la salle de visite annexée a la clinique des maladies nerveuses
dont le directeur est le professeur Mingazzini et qui est destinée aux mala-
des du sysléme nerveux, j'ai eu 'occasion d’observer un cas de difformité
congénilale des mains sur lequel je crois utile de publier une étude car,
si la littérature du sujel est déja abondante, le cas présente toutefois
quelques caractéristiques spéciales qui méritent d’élre mises en lumiére.

Hisromre cLinigue. — E. Attilio, 4gé de 27 aus, cordonnier. Il a son pére
et trois seurs ; sa mére et un frére sont morts de maladies qu'il n’est pas
facile de préciser. Le sujel est né & terme, d’un accouchement normal. Il dit
ne pas avoir contracté la syphilis el ne pas abuser des alcools. A I'ige de 21 ans,
il subit 4 la tte un traumatisme qui fat suivi d'une hémiparésie droite. Cette
hémiparésie subsiste encore chez lui. Une enquéte minutieuse faite sur les
antécédents héréditaires du malade fournit comme résultat que parmi ses as-
cendants et ses collatéraux personne n'a jamais présenté de difformité des
doigts des mains ou des pieds,

Objectivement, le sujet présente : un crine-ovoide, & contour régulier, re-
couvert de cheveux noirs, & un seul tonrbillon médian et 3 ligne d’insertion
antérieure semicirculaire. Front de grandsur moyenne, sillonné de légéres
rides transversales. Sourcils épais ayant une tendance a se réunir sur la gla-
belle. Lévres minces. Dents normales quant au nombre, i la forme, a la gran-
deur, et régulidrement plantées. Développement abondant de poils sur les
épaules, sur les membres supérieurs, sur le thorax et sur la région sacro-
lombaire. Le squelette du bassin et des membres infériears est normal. Pieds
plats. Le thorax est asymétrique ; la moitié droite est beancoup plus ample
que la gauche, surtout dans son contour postérieur. Les deux semicirconfé-
rences thoraciques mesurent, au nivean du hout des seins, 50 centimétres A
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droite, 46 centimétres & gauche. Les clavicules ont une forme et une direc-
tion normale. La colonne vertébrale présente une légére scoliose & convexilé
droite.

L e S S A ity S M L e 1 m. 67
Poids o e T R T e e 71 kil,

Membre supérieur gauche. — On remarque que, par défaut congénital, le
pouce manque, et que I'éminence thénar se trouve dans un état d'aplasie com-
pléte (P1. LI, fig. 1). Les masses musculaires du bras et de l’avant-bras sont
un peu moins développées que celles du cdté opposé.

Circonférence de I'svant-bras (& 10 cent, du sommet de

'olécrine) . . . 21 cent.
Circonférence-du bras {ﬂ 12 cent du sommat de Iole-

crine) . . . 25 cent.
Longueur du bras (de iacrommn au sommet ds l’olé-—

crine) . . Tl 34 cent.
Longueur de Iawanl-bras {du summel de iolacr&na i

Papophyse styloide du radins) . . . « . . . . 37 cent.
Longneur des doigts :
Longuenrde lindex. = . . . . . o« . « . & 10 » 1)2

e QNSNS vt S T ST S 11 »

=i 10 ATDRIEIEBT i K er Foel o e e s H » 1/2

= darlatriculaire; ol S e e e 8 » 12

Tous les mouvements passifs et actifs des divers segments da membre, y
compris ceux des doigts, se font normalement.

Membre supérieur droit. — Le pouce de la main est gros et la derniére pha-
lange en est aplatie et pourvue d’un ongle de forme trapézoidale,avec de légers
sillons transversaux et une ligne médiane légérement en relief dans le sens de
la longueur (Pl. LI, fig. 2).

Longneur du pouce . . . o e = e [

Largeur de la dernidre phalnnge A 3 » 1/2

— de l'ongle . . 2 » 4/2

Circonférence de la premiére phalnnge 7 » 13
— de la deuxiéme. 8 »

¢ La longueur des autres doigts est égale & celle des mémes doigts du coté op-
posé.

Circonférence de 'avant-bras (& 40 em. du sommet de I'o-

lécrdne) . _. . 22 cent.
Circonférence du hras (a 12 cm. dn sommel. de I’ olecmnsi. 26 »
Longueur du bras (de I'acromion au sommet de I'olécrine). 3% »
Longuenr de I'avant-bras (du sommet de loléerine & I'a-

pophyse styloide du radius) .. . . . . . . . . 39 »
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Les mouvements passifs offrent dans les divers segments du membre, une
augmentation de résistance un pen supérienre a la normale. Les mouvements
actifs sont tous un pen limités, surtout ceux des supinatenrs de |'avant-bras,
la flexion dorsale de la main et I'opposition du pouce aux derniers doigts.

En dehors de la légére parésie spastique droite que j'ai déja signalée, I'exa-
men ohjectif général du malade donne un résnltat négatif.

L'examen radiographique de la main et du tiers inférienr de I'avant-bras
a permis de relever ce qui suit (Pl. LIII) :

A ganche: les extrémités du radius et du cubitns plus petites que celles du
cOté opposé, tétes arrondies, apophyses styloides qui se dessinent a peine. La
premiére série des os du carpe n’est constituée que par 'os pisiforme et par
un auatre os de forme allongée, semilunaire, 4 convesité supérieure et qui est
articulé en grande partie avec le radius, un pen avec le cubitus. La seconde
série est formée de trois os, I'os unciforme, le grand os et un autre de forme
ovale, légérement proéminent, di évidemmeat 4 la fosion du trapéze et'du
trapézoide. Lasqueletle des métacarpiens et des phalanges fait voir avant tout
fque le premier métacarpien et les deux phalanges du pouce manquent complé-
tement. On constate également que les métacarpiens et les phalanges sont moins
développés de ce cOté que de I'autre.

A droite : Extrémités du radius et du cubitus normales quant & la forme. Tl
n'en est pas de méme de lear grandeur. Comparée avec celle de ces os chez des
individus de taille moyenne comme le sujet, et n’ayant aucune difformité quel-
conque dans leur squeletle,elle parait étre un peu supérienre & la moyenne. Les
os du carpe ne présentent aucune anomalie ni dans le nombre, ni dans la for-
me. Le squelette des métacarpiens et des phalanges est un peu plus développé
que celui des mémes os du cOté opposé et aussi que celui que I'on trouve chez
des individus normaux. La disproportion ressort davanlage si I'on considére
surtout le développement du premier métacarpien. La derniére phalange du
pouce mérite une attention toute particuliére ; elle est grosse, élargie, bifur-
quée (phalange en fourchette),

En résumé, et si I'on Lient comple de loutes les données recueillies, surtout
de celles que I'examen radiographique a permis de relever, le sujet est aflecté
(en plus dela légére hémiparésie spastique que nous avons constatée chez lui)
des anomalies congénitales suivantes du cOté des membres supérieurs et du
thorax :

a) Au membre supérieur droit: développement anormal du squeletle des
métacarpiens el des phalanges, surtout du pouce (macrodactylie); dédouble-
ment de la derniére phalange de ce doigt (polydactylie) et fusion partielle & la
base des deux os qui la constituent (syndactylie incompléte).

b) Au membre supérieur gauche : absence congénitale du pouce (ectrodac-
tylie absolue) et lwfl‘.re atrophie congénitale de I'avant-bras (micromélie congé-
nitale).

c) Au thorax: légdre alrophie congéuitale de loute la moilié gauche.

Voyons maintenant quelles sont les particularités du cas en présence du-
quel nous nous frouvons.
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Avant tout, il faut remarquer que le sujet n'a pas d'antécédents héré-
ditaires directs ou indirects, en ce qui concerne les anomalies qu'il pré-
sente. EL 'on sait en elfel que quelques auleurs considérent comme des
phénomeénes purement héréditaires les diverses anomalies congénitales des
extrémités (syndactylie, ectrodactylie, polydactylie). Mais il n’en est pas
toujours ainsi. L'étude de Costantini (1) est précisément importante pour
le fait qu'elle « démontre clairement », ainsi que ledit "auteur lui-méme,
« que I'hérédité, tant directe qu'indirecte, n'est pas une condition néces-
saire de la polydactylie ».

D’aulres donnent & ces anomalies 'imporlance de phénoménes dus loul
simplement & la dégénération. Tls souliennent qu'elles sont presque
toujours associées & de nombreux signes somatiques et parfois méme
psychiques de dégénérescence. Mon cas prouve que celte doctrine ne peut
pas non plus élre généralisée. L'examen anthropologique n'y a laissé
relever qu’un détail de bien peu d'importance, un développement légére-
ment anormal du systéme pilifére. L'intelligence de mon sujet est d'aillenrs
normale,

Prenant comme guide les radiographies obtenues, il me semble que
c'est tout autrement qu'il faul interpréter le mécanisme pathogénique de
ce genre d'altérations. On peut, en effel, moyennanl I'examen analylique
de ces radiographies, constaler que, dans les cas de simples déformations
congénitales des mains (polydactylie, ectrodactylie, syndaclylie), non
associées a des allérations graves des os de |'avant-bras (micromélie pro-
noneée, absence du radius), il n'y a presque jamais de |ésions du coté des
osducarpe. Le sujel que j'ai étadié présente an conlraire des anomalies
trés prononcées de ces os el que cerlainement le degré trés léger d'atrophie
des extrémités du radius et du cubitus n’arrive pas a justifier. Un autre
fait qui doit encore étre remarqué chez le sujet donl je m'occupe, c'est la
légere atrophie de la moitié gauche du thorax, qui n'a d'égale en aucun
aulre casde la littérature médicale. Le détail morphologique curieux en ce
qui concerne la derniére phalange du pouce de droite (phalange en four-
chette), exemple unique du genre, mérile bien enfin qu'on le signale.

Or, du mémoire de Roblol (2) et de I'étude de Costantini (3) on déduil
que les auteurs considérent pour la plupart aujourd'hui que ces défor-
mations sonl des anomalies dues & un arrét de développement, ou & un
excés de développement, ou bien (u'elles sont survenues durant le cours
du développement de I'individu (classification de Roblot). Mais « dire qu'il

(1) Cosranming, Considérations sur la valeur morphologique de le polydactylie. Nou-
velle lconographie de la Salpétriere, n® 4, janvier-février 1944, p. 1.

(2) Romvor, La syndactylie congénilale, Paris, 1906.

(3) Cosraxmixi, foc. vil,
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y a un arrét de développement.... ¢'est constater un fait, ce n’est pas en
donner la raison. Pourquoi cet arrét de développement ? » (Polaillon) (1).
Aussi les auleurs se sonl-ils successivement appliqués dans leurs recherches
a élablir quelles étaient les causes capables de déterminer toules ces dévia-
tions du type physiologique. lls ont, en somme, cherché & voir s'il s’agit
la de phénoménes dus 4 une inflammation des tissus qui forment la main
de 'embryon ou du feetus, ou bien des vases ou du sysléme nerveux, ou
encore s'il ne s'agit pas plutét d'influences traumaliques el loxiques.

La pathologie expérimentale, selon les recherches de Strasburger (2),
de Pfeffer (3), de Dareste (4) et de Féré (3), nous enseigne que les agenls
physiques el chimiques sonl capables d'agir sur P'eeufl fécondé el d'en
modifier plus ou moins profondément le développement normal. S’ap-
puyant précisément sur les résultats de ces expériences, Costantini (6)
pense, par analogie avec d'aulres formations congénitales défecluenses
que, vraisemblablement, les déformations ci-dessus rappelées el la poly-
dactylie dans le cas dont il s'occupait, ont une valeur essenliellement
pathologique, en tant que trds probablement délerminées par des moments
étiologiques de nature morbide qui doivent agir durant le développement
de I'embryon ou du fetus. Mais celle explication, quoique d'ailleurs on
“en doive faire grand cas, est, 4 mon avis incompléte. On doit toujours
demander, au moyen de quel mécanisme agissent ces prétendus moments
éliologiques de nature morbide, el pourquoi presque loutes les déforma-
lions congénilales s'observent surtoul dans les parties digitales des mem-
bres et pourquoi la fréquence en diminue & mesure qn’on se rapproche des
segmenls proximaux.,

Pour expliquer quelques anomalies congénitales (polydaclylie, macro-
dactylie) symétriques des quatre extrémilés, Babés (7) a émis une hy-
pothese fort ingénieuse. Ayanl presque conslammenl renconlré dans ses
observations la présence de lésions sphénoidales (inflammaloires, peul-
élre spécifiques ou traumatiques), il supposa « qu’il existe a la base du
crine une région dont le dérangement feelal.... délermine la transforma-
tion de tous les membres dans le sens d'un excés, d'un défaut on d'une
déviation, pouvant emporler un changement de cerlains caracteres de

(1) PoraiLvox, in Dict. Dechambre, t. 30, art. Doigt, p. 133.

(2) Srraswuncer, cité par Costantini.

(3) Prerren, ibid, -

(4) Danests, ibid.

(5) Fing, ibid.

(6) Costantini, loc. cil.

(7) Bapks, Anomalies congénitales de la téte déterminant une transformation symé-
trique des quatre exlrémités, acromélagenése, Acad. des Sciences, 18 janvier 1904 ;
Comptes rendus, p. 174-178, t. 135.
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Pespéce... » (1). Or, il me semble que cetle hypothése, qui s'appuie sur
des données analomo-pathologiques, mérite d'élre de nouveau prise en
considération. Cette prélendue région de la base du crine, laquelle, lésée,
devrait donner lieu & la formation des anomalies les plus variées du
cole des extrémilés des membres, est certainement trop hypothétique.
Mais on peut, en analysant mieux el en se laissant guider par des argu-
menls scientifiques, donner corps 4 la supposition de Babés el la rendre
plus vraisemblable. On sait que I'hypophyse est située a la base du
crine, en rapport immédial avec le sphénoide, el logée sur la selle turci-
que. Or, il n'est pas absurde de supposer que la région de la base du
crine donl parle Babés (2) et capable, de par I'influence qu’exercent sur
elle les lésions sphénoidales, de donner origine aux déformitéscongéni -
lales des extrémités du squeletle, n’est pas autre chose que I'hypophyse.

En effet, il n’y a plus personne aujourd'hui qui doute des rapports
élroits existant entre la fonetion de I'hypophyse et le développement du
systéme osseux (acromégalie). Aussi peul-on supposer que tous ces di-
vers moments éliologiques de nature morbide, auxquels on atlribue un
role dans la genése des difformilés congénilales des extrémités, ont de la
valeur & ce sujel, en lant qu'ils sont capables de produire des lésions
sphénoidales el respectivement, de la selle turcique. Celles-ci influant a
leur tour sur I'hypophyse el venant en allérer en partie la fonction arri-
ven!l aussi partiellement  troubler le développement normal des os. Toutes
ces anomalies congénilales regardent, en effet, le squeletle des parties
distales des membres et celui de la face, précisément celles qui sont le
plus intéressées dans 'acromégalie. Quant i expliquer pourquoi les |ésions
de I'hypophyse durant la vie intra-utérine provoqueraient des altérations
du squelette qu'on ne voil pas se produire dans les os complélement dé-
veloppés, ce n'est vraiment pas difficile, si ['on considére qu'il s'agit dans
le premier cas d’influences qui agissenl sur un systéme en voie de déve-
loppement, el dans le second cas qu'elles s’exercent sur un sysiéme com-
plélement développé.

En oulre, il n'est pas invraisemblable d'admeltre que les divers mo-
ments étiologiques morbides (p. ex.inloxications et infeclions) peuvent
produire des déviations du Lype normal de développement des os, ou des
alléralions dans le sens d'un défautou d'un excés, méme sans qu'il soil
question des lésions sphénoidales que je viens de rappeler, mais direcle-
ment, en exercanl une influence sur la fonction de la glande pituitaire.

(1) Cf. aussi CuevaLLien, La brachymélie mélapodiale congénilale. Nouvelle Icono-

graphie de la Salpétriére, 1910, p. 571,
(2) Banks, loc. cil.

Le gérant : P. Boucngz.

Imp. J, Thevenot, Saint-Dizier (Haute-Marne).



FACULTE DE MENECINE DE NANCY

PARAPLEGIE SPASTIQUE SPINALE EN FLEXION

PAR
G. ETIENNE ot E. GELMA

L'observalion suivante est un Lype de paraplégie avec conlraclure en
flexion tel qu’il a été déerit par Babinski en 1899 a la Sociélé médicale
des Hopilaux, puis d’une facon plus précise a la Société de Neurologie, oit
il a fait 'objet de discussions récentes.

G. Coralie, journaliére, 58 ans, est entrée & I'Hospice Saint-Julien de Nancy
le 30 octobre 1879 pour des accidents névropathiques, troubles parétiques et

tremblement, qui avaient nécessité déja un séjonr 4 I'Hospice Saint-Charles
de Nancy et & Lariboisiére.

Erat actues (Pl, LIV) (31 mai 1914, service de M. Etienne).

Attitude générale. — Inertie compléte, décubitus dorsal, inclinaison du
corps 4 gauche, traits figés exprimant I'indifférence. Membres inférieurs
immobiles et fléchis. Poings fermés, bras fortement repliés sur les avant-bras.

Membres supérieurs.— Parésie compléte et flexion des avant-bras sur les
bras. La contracture est imparfaite, car, sans douleur, on peut défléchir com-
pletement les avant-bras. Doigts en flexion forcée, comprimés les uns contre
les autres, de sorte qu'ils sont effilés et amincis. Contracture compléte avec
rétraction tendineuse des deux derniers doigts. Les phalangines et phalan-
getles des autres doigts peuvent étre défléchies facilement par des manmeuvres
lentes. Poing toujours fermé et en pronation, le pouce en dedans et en exten-
sion. Flexion du bras gauche : 103° ; Flexion du bras droit: 130e,

Lenteur des mouvements volontaires qui sont tonjours incomplets. Impos-
sibilité de manger seule.

Tremblement et mouvements involontaires. — Les doigts, la main, les
avant-bras sont animés d'un tremblement particulier qui n’existe pas au repos
ni pendant le sommeil. 1l est éveillé par la moindre excitation psychique oun
physique, par le pincement, la percussion lors de la recherche des Téflexes
tendineux, l'excilation d'un point cutané quelconque. Il est mis en évidence
torsque la malade ébauche ou s’efforce de faire un mouvement commandé ; il
a alors l'allure d’un tremblement intentionnel de 120 & 150 oscillations,

Minime et & courtes oscillations au début d’'un mouvement, il prend des
proportions de plus en plus fortes : les oscillations devenues trés amples don-
nent anx mouvements l'allure de la sclérose en plaques.

XXIV 22
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Ce sont des mouvements rythmés, rapides, de flexion et d’extension dans
lesquels la flexion prédomine : 'avanl-bras sur le bras, la main sur 'avant-
bras avec un léger mouvement rotatoire en dedans, les doigts sur la main ;
le pouce est animé de pelits mouvements de llexion et d'adduction avec le
phénoméne de roulement parkinsonien.

Réflectivité culanée lrés exagérée: ce sont des réflexes cutanés non adap-
tés ; par exemple,un pincement de la peau du bras ou d’un endroit quelconque
du corps provoque les mouvements de flexion et d’estension déerits plus haut,

Réflectivité tendineuse abolie. — Abolition des olécrdniens ; I'excitation des
radiaux donnent une réaction imperceptible.

T'rophicité. — Amyotrophie diffuse des éminences thénar et hypotlhénar,
des lombricanx et interosseux. Sécheresse de la pean dorsale de la main. On-
gles striés, déformés, cassés. Ephydrose du creux de la main avec desquama-
tion épidermique entretenue par la compression de I'extrémité des doigts en
flexion forcée dans la main.

Sensibitité. — Rien d'appréciable. L'inertie de la malade rend la recherche
difficile. ‘

Membres inférieurs. — Paraplégie compléte avec contracture en flexion :
cuisses NNéchies sur le bassin, les jambes fortement fléchies sur les cnisses, la
jambe droite en adduction sur la jambe gauche,les pieds léchis sur les jambes
avec rotation en dedans, en varus équin ; le bord externe des deux pieds appuie
sur le plan du lit, les deux plantes se regardent. Pelits orteils fortement flé-
chis. Contracture bilatérale symétrique trés intense. Impossibilité de provo-
quer la déflexion de la jambe sur la cuisse ; rétraction musculo-tendineuse..

Flexion de la jambe sur la cuisse : 4 droite, 75° ; & ganche, 63°.

Flexion de la cuisse sur le bassin : 4 droite, 125° ; 4 gauche, 110°.

Distance du talon au siége : & droite, 32 centimétres ; i gauche, 29 centimé-
tres. -

Réflectivité tendineuse abolie. — Impossibilité de senlir I'expansion du
crural ou des jumeanx pendant la percussion du tendon rotulien ou achil-
léen. Clonus bilatéral.

Réflectivité culanée de défense exagérée. — Le pincement de la peau de la
rotule provoque une série de contractions fibrillaires ou fasciculaires de cer-
tains muscles. La piqire de la pean de la face inlerne des cuisses provoque
des moavements [asciculaires des adducteurs et des muscles de la face interne
des jambes.

Abolition des véflexes culanés adaplés. — Disparition du réflexe cutané
abdominal.

Phénomeéne de I'orteil en extension des denx cotés,

Troubles trophiques. — Amyotrophie diffuse, moins marquée qu'au mem-
bre supérienr ; érythéme purpurique & la face dorsale du pied droit, Sécheresse
de la peaun.

Senstbilité diminude. — Variations dans les réactions de la malade, lorsque
'on pique diverses zones cutanées des jambes.

Pas de troubles sphinctériens.
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Face. — Téle inclinée [orlement & gauche, mais pouvant étre défléchie par
des efforts de redressement.

Affaiblissement des plis et sillons & gauche, surtout du sillon naso-génien.

Rire et pleurer spasmodiques.

Parole lente, scandée, explosive. Pas d’aphonie.

Pas de troubles de la déglutition.

Réflexe massetérin conservé.

Troubles psychiques. Démence. — Obtusion, apathie, torpeur, indiffé-
rence, Réactions violentes : paroxysmes de colére, crises de larmes. Troubles
de la sensibilité générale, sensations de paille de fer dans son lit. Idées va-
gues de persécution dirigées contre son entourage.

Pas de lésions viscérales saisissables.

La malade eut, il y a quelques jours, un singulier épanchement sanguin,
sans cause connue, au nivean du rebord alvéolaire gauche supérieur et de la
gencive. L'hémorragie a duré deux 4 trois jours et a disparu.

HISTOIRE DE LA MALADIE.

Le débul aurait été brusque et serait en rapport avec un choe moral vio-
lent: an momentoit la malade travaillait dans les champs, elle fut surprise
par l'orage, un coup de tonnerre éclata & quelques pas; elle fut précipitée a
terre. Revenue & elle, ses mains tremblaient et ce tremblement ne fit que
s’accentuer et gagna tous les membres. Elle avait alors 17 ans.

En octobre 1879, an moment de son entrée a St-Julien, la marche élait pos-
sible, mais pénible ; la malade avait tendance & tomber en avant ; I'impotence ne
tarda pas & s’installer et 4 devenir compléte en novembre 1883. A ce moment,
la malade est dans le décubitus dorsal, elle ne peut se nourrir seule. On note
alors : spasticité des membres inférieurs sans flexion, varus équin & droite
seulement; pas de clonus ; membres supérieurs en flexion sans contracture
véritable, animés d’un tremblement & oscillations rapides et réguliéres sans
augmentation d'amplitude lorsque le mouvement devient plus prononcé. Ce
tremblement est mis en évidence par la moindre excitation psychique ou par
une tentative d’exécution d'un moavement commandé.

En décembre 1884, rien de particulier.

En novembre 18835, bourdonnements d'oreille ; monvements de trombone de
la langue ; flexion des jambes sur les cuisses, pied gauche en varus équin ;
réflectivité exaltée. Tous ces troubles ne cessent de s'accentuer.

On a noté de tout temps un phénomeéne curieux : Iimpotence fonctionnelle
s'améliore dans I'obscurité et en particulier dans la nuit, ou elle peul exécuter
une série de mouvements qu'il lui devient impossible d'accomplir lorsque le
gaz est allumé. Jusqu'en 1910, elle pouvait la nuit se retourner dans son lit
pour se saisir de son vase dans sa table de nuit.

Vers 1881, la malade, & la suite d’ane émotion vive, la mort de sa mére,
contracte brusquement une aphonie qui fut considérée comme hystérique dans
|o service. Cette aphonie rétrocaéde lentement.
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En 1903, apparition du clonus & gauche. Les réflexes lendineux sont nolés
comme moins vifs, L'affaiblissement psychique, apparu dés 41884, ue fait que
progresser.

ANTECEDENTS MEREDITAIRES. — Pére asthmaltique (2),mére morte d’une tumeuy
ulérine. Aucune notion de prédisposition névropathique dans la famille.

ANTECEDENTS PrRSONNELS. — MHétention d’urine dans 'enfance de nature
indélerminde. Affeclion chirurgicale de I'anus qui nécessita des cautérisations
répétées, Caracléere impressionnable.

*
.

Le diagnostic porté avail é1é : Tabes spasmodigue alypique, aboutissant
de lésions médullaires.dont la symplomatologie élail faite d’éléments par-
kinsoniens et d'un syndrome de sclérose en plaques,sur un lerrain hysté-
rique.

11 est évident que "anomalie du tabes dorsal spasmodique étail précisé-
meut la conlracture en flexion du type Babinski avec abolition des
réflexes tendincux, dont I'exagération caraclérise les dégénérations py-
ramidales, el exagération des réllexes culanés de délense. En réalité,
nolre malade constitue un exemple des plus purs de paraplégie spasti-
que en flexion lelle qu'elle a été déerite par Babinski et dont les ob-
servalions ont é1¢ confirmées par Claude.

La lésion fondamentale reste obseure ; nous n’avons pu la localiser &
l'aide du proeédé de Babinski-Jarkowski.
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LE MECANISME DE I’ATAXIE TABETIQUE
ETUDE, CLINIQUE

PAR

NOICA
(de Buocaresl).

1l nous semble que si la question du mécanisme de ["alaxie chez les
Labéliques esl encore irrésolue, c'est qu'ayant intéressé lont le monde, la
discussion a pris un caraclére (rop général.

L'alaxie est un phénomene pathologique, el par conséquent, cesl aux
cliniciens en premiére ligne que s'impose la nécessité de résoudre le
mécanisme de I'ataxie tabétique. Les physiologistes ont voulu leur \enn
en aide, mais ils ont trop élargi le champ des recherches.

(est de la qu'est sortie la difficulté : ceux ci, au lien de s'occuper
4 expliguer I'ataxie seulement, ont cherché & comprendre toule la
coordination en général. Mais qu'est-ce que la coordinalion? Comment
devons-nous comprendre I'incoordinalion ? La coordination esl-elle bien
I'opposé de l'alaxie? Autrement dit Iincoordination et I'ataxie sont-
ils deux mots synonymes? Voila bien des questions sur lesquelles les
cliniciens el les physiologistes ne sont pas prés de s’entendre. EL pour
prouver ce que nous disons, nous n'avons qu'd ciler un exemple. Aujour-
d'hui les physiologistes considérent que les troubles conséenlifs aux
lésions du cervelel provoquent de l'incoordinalion, el que le cervelet
est 'organe de la coordinalion. Au conlraire les ¢liniciens, depuis Du-
chenne de Boulogne, n'ont jamais voulu confondre les tranbles de motilité,
provoqués par les lésions du cervelet, avec cenx qu'on observe dans le
labés.

Il résulte de celle difficalté de s'entendre que, pour résoudre le
probléme du mécanisme de 'ataxie labétique, il faut limiter le terrain des
recherches aux troubles que l'on a décrits en clinique sous ce nom ; car,
si nous avons l'intention d'expliquer en méme temps I'ataxie labétique et
la coordination en général, surtout lelles que les comprennent aujourd i
les physiologistes, nous ne pouvons que nous égarer._

b

ay
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I

Il est un fait dont nous n'avons personnellement aucun doute aujour-
d’hui et sur lequel Duchenne de Boulogne a insisté le premier :

Il y a des ataviques tabétiques, qui ne présentent pas de (roubles de
sensibilité objective consciente, ow qui en présentent si pew, qu'on ne peut
pas mettre sur lewr compte les phénoménes d'ataxie qu'on observe chez euz.

Ces phénomenes ataxiques, nous les considérons comme conslituant un
premier groupe, ayant des caractéres propres el un mécanisme unique. Ils
sont tofis bien connus, depuis que Duchenne de Boulogne en a donné la
premiére deseription.

Voici quelques-uns de ceux-ci :

10 Le malade étant couché dans son lit, si nous lui demandons de sou-
lever la jambe en 'air — le genou en exlension — on observe : que le
membre oscille pendant I'exécution du mouvement ; et méme s'il veul
'arréler & une hauteur quelconque, il ne peut le maintenir fixe, car il os-
cille latéralement en dehors ou en dedans.

2° Le malade étant couché dans la méme position, si on lui demande de
loucher avec un talon le genon opposé, on remarque que pendant I'exé-
cution du mouvement, le lalon oscille; el méme s’il arvive & Loucher le
genou, il ne peul pas le maintenir immobile, appuyé sur le genou, car il
continue de bouger.

3° Disons au malade de rester deboul ; on remarque, s'il est bien ataxi-
que, qu'il ne peut pas rester immobile avec les talons rappr ochée car son
corps oscille dans différents sens.

Les oscillations sont encore plus évidentes, si on Ini recommande de
se maintenir sur une seule jambe, ele. Tous ces troubles deviennenl plus
accentués, c’esl-i-dire les oscillalions des membres inférienrs el dn corps
en général sont d’autant plus marquées, que le malade tient les yeux fermés
pendanl les exécutions de ces mouvements volonlaires.

Si nous demandons au malade de marcher avec les yeux ouverls, il
marche assez facilement, & moins que son alaxie ne soit pas trop avancée.
Dans ce cas, la marche est plus difficile, les pieds sonl écartés de 20 4
30 centimelres, les membres plus raides, les pas plus courts, el les pieds
se meltent par lerre avec un certain brait.

Mais le malade ne jette pas le pied démesurément, el si le pied se balance
légtrement et latéralement,on voit qu’il cherche 4 le garder dans la bonne
direction et & bien conserver l'équilibre de son corps. Siau conlraire
nous prions le méme malade de marcher avec les yeux fermés, sa marche
devient immédiatement beaucoup plus difficile : les pieds plus écarlés,
les pas plus courts, les jambes el le corps oscillant nettement, el méme

I
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si fortement que le malade risque de lomber a droite ou i gauche. Il fait
en somme un peu |'impression d’un ivrogne, sans qu'il ait tendance
nellement délerminée a changer de roule ; el sans se plaindre de verliges
i ce momenl-la, el faisant des eforls lrés grands pour ne pas perdre
son équilibre. Si pour marcher nous le soutenons en Ini donnant le bras,
ouen lui donnant une canne pour sappuyer, le malade marche beau-
coup plus facilemenl, I'équilibre est mieax conservé, quoiqu'il fasse des
pas plus grands qu'anparavant.

Nous allons exposer ici une observation d'ataxie labélique, sans frouble
de sensibilité objective, el dans laquelle on verra que le malade présentait
seulement les phénoménes alaxiques précédents.

()BSERVATION.

(. G..., dgé de 32 ans, cordonnier, entré le 3 mars 1911 dans le service de
M. le professeur Stoicescun a I"hopital Coltzea et sorti le 17 avril de la méme
année,

Anticédents héréditaires. — Pére mort d'un anthrax. Mére vit et bien por-
tante. Deux fréres et une sceur bien portants ; un frére mort de (?).

Antécédents personnels. — Toujours bien portant. Marié, a eu de ce mariage
deux garcons trés bien portants, dit-il ; sa femme n’a jamais fait de fausse
couche,

Dans sa jeunesse, il a) en une blennorrhagie et un chancre a 20 ans, sans
aucun accidenl conséeutif, qui a guéri de lni-méme, sans aucun traitement
ni pendant, ni aprés.

Histoire de sa maladie actuelle. — 11 prétend qu'il est malade senlement
depuis I'année dernidre, quand il a senti pour la premiére fois une sensation
de pesanteur dans son abdomen ; on aurait dit, d’aprés son expression, qu'un
aros caillon élait entré dans son abdomen ; puis il a senti que sa poilrine élail
serrée de lemps en temps comme dans un corset, et que souvent, lorsqu'il était
couché sur Uoreiller, il était géné pour respirer, et pour se soulager il devait se
soulever ou se metlre debout. Le Lravail devenait faligant. En réalité, sa ma-
ladie date de longtemps, car, depuis 20 ans, c'esl-d-dire 10 ans aprés le
chanere, quand le temps est froid et humide, des douleurs fulgurantes lui
passent par les membres inférieurs. De plus, depuis ce temps-ld, il a re-
marqué aussi que son urine sort avec beaucoup de difficulté, qu'il doit faire
des efforls pour uriner et quand ce besoin lui vient, il est impérienx. La dé-
fécalion va mieux. Depuis deux ans, il n’a plus de rapporls sexuels.

L'hiver dernier, il est tombé sur la main droite, qui enfla, sans le faire
soullrir beaucoup. Aprés deux semaines, 'edeme limilé senlement & la région
de la main a disparn complélement,en lui laissant une main déformée, absolu-
ment comme une main de rhumatisant chronique, et qui fait un contraste avec
la main gauche, qui est normale. Cette main, nous l'avons [ail radiographicr,
et on voit sur les plaques que les épaississemenls des articulations de plu-
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sieurs doigts sont produiles par des ostéo-périostoses des extrémités phalan-
giennes correspondantes.

Aujourd’hui le malade a un mauvais état général, caractérisé par une fai-
blesse géuérale et la leinte de sa peau qui est trés pile, ce qui s’explique par
le régime lacté absolu auquel il a été soumis depuis deux ans (!) et par une
Iésion aortique Lrés accenlude qu'on constaled la hase du ceeur.

Les pupilles sont inégales, la ganche un peu plus grande qae la droite ; elles
réagissent & la distance et ne réagissent pas i la lamidre (signe d'Argyll
Robertson positif).

Quoique n’observant aucune paralysie des museles de I'eeil, quand on demande
an malade de regarder en divers sens,il nous dit que trés souvent il voit double.
Les réflexes rotuliens et achilléens sont abolis. Les réfllexes ahdominaux sont
conserves, Les réllexes crémastériens el plantaires sont abolis. La réaction de
Wassermann cherchée dans le sang a éLé positive.

Toutes les sensibilités superficielles — toucher, thermique et doulenr —
et profondes — des attitudes et vibratoire — sont hien conservées. Nous avons
cherché avec minutie la sensibilité des attitudes pour chaque articulation des
membres inférieurs, y compris I'arliculation des orleils, et nous n'avons trouvé
rien d'anormal.

1l n'existe pas d’hypotonie, car en lui faisant des mouvements passifs dans
I'articulation coxo-fémorale, on ne pouvait pas faire plus d'un angle droit
avec la cuisse sur le plan horizontal de I'abdomen. En comparanl avec une
autre personne normale qui se trouvait & cOté, nous n’avons pas trouvé de
différence marquée.

La force musculaire est relativement bien conservée ; comme exemple,
nous ne pouvions pas lui plier les genoux s'il nous résistait.

Aux membres supérieurs, rien d'anormal.

Quoique ce malade ne présente ni des troubles de sensibilité superficielle
ou profonde, ni de I'hypotonie, il présente des phénoménes trés nels d'ataxie.

En le voyant marcher dans la salle, habillé, chaussé et appuyé sur une canne,
on ne penserait pas qu’il est ataxique ; et cependant le malade nous dit que,
souvent dans la rue, surtout quand il a trop marché et se sent [fatigud, ses
jambes chancellent, si bien quelquefois que les personnes élrangéres faisaient
la réflexion qu'il était ivre,

Si nous cherchons maintenant I'ataxie chez Ini, soit étant conché an lit,
soit debout ou en le faisanl marcher sans canne, nons trouvons lous les symp-
tomes précédents d'alaxie, que nous avons décrits d'aprés ce méme malade. 1
est inutile par conséquent de les reproduire eucore une fois. Ajoutons que le
malade ne jette pas la jambe en I'air et ne talonne pas.1l descend avec difficulté
I'escalier, méme en s'appuyant sur une canne. Il lui est presque impossible de
marcher avee les yeux fermés si on ne le soutienl pas. Avec les yeux ouverts,
il s'assied facilement sur une chaise, et il peat se lever fucilement ; mais s'il
veul §'asseoir ou se relever avee les yeux fermés, on observe un Lalancement.
Celui-ci est plus murqué lorsque le malade se léve de sa chaise j et comme il
o peur de tomber, nous devons le souleniv. Dehout, il peut rester tranquille
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avec les yeux ouverls. mais s'il les ferme, on observe que son corps oscille
légdrement. Le malade est incapable de se maintenir sur un seul pied, surtont
si les yeux sont fermés.

1l y a done des cas incontestables de malades tabéliques et ataviques
sans aucun troubie de senstbilité objective consciente.

L'examen d’un asses grand nombre de malades tabétiques nous a con-
duit & la conclusion : que les premiers troubles alaxiques qui apparaissent
sont ceux indigués plus haut.

Avant que d’aulres symplomes alaxiques n'apparaissent, el ceux-la ont
pour nous un loul aulre mécanisme, nous (rouvons les troubles décrits plus
haut. Mais, méme plus lard, quand les symplomes du second groupe
arrivenl el viennenl se méler avec ceux-ci, il est facile encore de les dis-
tinguer. Nous pourrions ciler d’autres exemples de malades pareils 4 celui
de I'observation précédente, méme avec des Lroubles ataxiques plus accen-
lués el loujours sans aucune perle de la sensibililé et surtout de la sensi-
bilité profonde. Et s'ils en présentent, c’est si peu, et d’'une facon si
limilée aux articulations des orleils ou du pied, que nous ne pouvons pas
admellre que cetle perle de sensibilité puisse aggraver I'ataxie. Il est bien
entendu que ces malades, avec de légers troubles de sensibilité, sont des
malades de (ransition enltre le malade décrit dans notre observation et
ceux par exemple que nous citerons dans la seconde partie de ce travail.
« Natura non facit saltus ». Pour comprendre le mécanisme de ces trou-
bles alaxiques, revenons en arriére, i la descriplion du symplome alaxique
le plus classique, celui que Duchenne de Boulogne disail pathognomo-
nique : le malade étant couché dans son lit, et s'il veul soulever la jambe
en I'air — le genou en extension — cetle jambe oscille en dehors ou en
dedans, el méme elle conlinue & osciller si le malade veul la mainleniv
i une hantenr fixe, une fois soulevée en lair, »

Nous pouvons comparer celle jambe avec un levier soulevé par une
exirémilé, qui oscille parce que l'autre exirémilté n’est pas fixée. Sup-
posons que nous avons un balon de” la longuenr du membre inférieur ;
i I'une des extrémités, celle qui va étre soulevée en l'air, nous avons
allaché une ficelle de denx métres de longnenr par exemple, landis
que l'autre extrémilé, qui reslera par lerre, aura le bout arrondi
poli et trainera sur un parquel bien glissanl, ou sur une glace.
En tirant sur la ficelle, sonlevons jusqu'a la hautenr d'un mélre, par
exemple, I'extrémilé supérieure du baton, el cherchons & la maintenir
fixe 4 celle hauteur. Qu'esl-ce ¢ui va arriver? Non seulement pendant
le soulévement, le baton pourra osciller, mais il conlinuera & osciller
méme quand nous voudrons |'arréter & un méire de hauleur. Pour arréter
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ces oscillations, c¢'est (rés simple, nous n'avons qu'i appliquer nolre pied
sur I'extrémité inférieure du biton qui est restée par (erre. D'ol il &g
résulte,que si notre biton oscille, c'est parce que son extrémité inférieure
étant ronde el polie, elle glisse sur le parquet luisant.

Il nous semble que la comparaison avec la jambe de notre alaxique,
qui oscille quand le malade la souleve el veul la maintenir en l'air, est
absolument exacte. Certainement que chez notre malade, I'extrémilé mo-
bile du levier, c'est-i-dire la téte du fémur correspondant, glisse dans la
cavité colyloide involontairement, contrairement i ce qui se passe chez
I'homme normal, ot elle ne glisse que senlement d'aprés sa volonlé i lui,
dans le sens qu’il veul, el ne glisse plus quand il veul maintenirla jambe 4
une hauteur fixe.

Ilétait logique alors de se demander, en faisant celle comparaison, qu'est-
ce qui est troublé chez le tabétique ataxique, pour que sa jambe oscille
indépendamment de sa volonté ?

Au début de nos recherches, nous avions pensé que lous les muscles
autour de l'articulation coxo-fémorale, y compris les ligaments et la
capsule péri-articulaire, présentent chez I’homme normal une telle
consistance, une telle lonicité, que la t&le dn f[émur ne peul bouger que
dans le sens que I'homme désive ; par conséquent ¢'était, chez I'ataxique, A
la perte de celle consislance, de celle tonicilé que nous devions allribuer
les oscillations. En d'autres termes, que le malade alaxique devait pré-
senter une telle hypotonie et un tel relichement des ligaments et de la
capsule articulaire que la téte du fémur ne puisse plus se maintenir fixe
pendant I'exécution des mouvements volontaires.

Mais en examinant nos malades, comme on fail d’habitude pour chercher
I’hypotonie, nous fiimes surpris de voir que celte hypotonie, telle qu’elle a
été décrile par Frenkel n’existait pas. Ce n'est pas que nous voulions
contester ce phénoméne au cours du tabes, ni importance des (roubles
consécutifs a Ihypotonie dans Ia station bipéde et pendant la marche ;
mais il nous semble qu’on ne la trouve que rarement a un tel degré
d’intensilé, que nous en avons vu derniérement un cas dans le seryice de
M. le professeur Marinesco ; a cause de I'hypotonie du genou — genu
recurvatum — la stalion élail presque impossible, lant étail grand I'angle
que faisaient les cuisses aveclesjambes. Quantal'hypotoniedesarticulations
coxo-fémorales, comme I'a déerite Frenkel, on la constale surlonl dans les
cas d'ataxie trés avancée.

C'est alors qu’en voulant chercher la vraie cause des premiers troubles
alaxiques, nous avons remarqué que si, pendant que nous cherchions
I'ataxie, le malade élait découvert, on observait chez lui que, dos I'instant
qu'il soulevait la jambe en Iair, il apparaissait des conlraclions musen-
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laires, intéressant des muscles entiers,et méme des fascicules des muscles,
autour des arliculations coxo-fémorales. Ces contraclions musculaires
étaient el si nombreuses qu'elles provoquaient une vraie danse désor-
donnée, une yraie chorée musculaire.

(Vest alors que nous est venue I'idée d’attribuer, 4 ces conlractions, 1'ab-
sence de fixité dela téte du fémur, guand ‘le membre est soulevé en Pair,
comme dans I'exemple précédent. En effet, si on observe ce qui se passe
chez un homme normal, on voil que tous les muscles pendant 'exécution
d’'un mouvement volontaire, ou pendant que la jambe esl simplemenl
soutenue en I'air, gardent un degré de lonicilé conlinue, el toujours la
méme ; au conlraire, chez I'alaxique,tous les muscles péri-articulaires sont
dans un continuel élal d’agitation. '

Ces conlractions, qui s’observent quand le malade reléve en Il'air le
membre inférieur, on les observe aussi quand il exécute toul autre mou-
vement, comme par exemple : toucher avec le falon du membre relevé le
genou de I'autre membre qui repose sur le lit; resler debout avec les
talons rapprochés, rester sur un pied, sauter 4 cloche-pied, marcher, etc.
Cerles, on remarque ces contraclions non seulement dans les muscles
fessiers, adducteurs, quadriceps, elc., ¢'est-a-dire les muscles qui envelop-
pent I'articulation coxo-fémorale, mais aussi dans les muscles des jambes
el des pieds, quand le malade, par exemple, reste debout ; mais certaine-
ment, ce sont les premiers surtout qui,par leurs contractions doivent provo-
quer les oscillations quand le malade couché dans son litsoulévela gauche
en I'air. 1l en doit étreainsi, car ce sont eux qui se (rouvent autour d’une
articulation qui est mobile dans Lous les seus. De méme, ce sonteux aussi
qui, par leurs contraclions, provoquent cesoscillations du bassin et du
trone quand le malade est debout, car ce sonl surlout ces muscles qui
jouent le role principal dans I'attitude de station bipéde et dans la marche.

Nous disions tout & 'heure que si le malade précédent fermait les
yeux, ces oscillations étaient plus intenses encore ; autrement dit, il pré-
sentail le signe de Romberg, sans avoir des troubles de la sensibilité pro-
fonde. L'explication est la suivante-: le malade ayant les yeux fermés,
se rend moins bien comple dans quel sens il risque de perdre I'équilibre,
tandis qu'avec les yeux ouverts, il inlervient rapidemenl, presque imper-
cepliblement, par des contractions volonlaires, pour corriger les oscilla-
tions. Par conséquent, dans ce jen des contractions, il doil y avoir deux
sortes de conlractions, les unes subconscientes ou peul-&lre inconscientes,
involonlaires, et d’autres conscientes, volontaires. Toules ces conlractions
involontaires el volonlaires n'apparaissent que pendant I'exécution d'un
mouvement volonlaire, car aussilol que le malade laisse, par exemple,
reposer la jambe sur le lit, ou s'il est couché, les contractions cessent
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complétement. On comprend maintenant que, si le malade est deboul ou
s'il marche, n'étant plus fixé dans ses arliculalions, surloul dans ses
articulations coxo-fémorales, 4 cause de ces conlractions et de ces oscilla-
tions, il risque & tout moment de perdre son équilibre. Voild pour-
quoi les malades alaxiques, s'ils sont priés de ne pas se servir d'une
canne, marchent & pelils pas: au contraire s'ils s'appuient sur une
sanne, ou si nous leur donnons le bras, ils ont beaucoup plus de courage
el font de grands pas en marchant : car lorsqu’ils trouvent un point
d'appui pendant les différents temps de la marche, leur corps risque moins
de perdre son équilibre et de tomber.1l est cértain qu'en faisant des grands
pas, les jambes oscillent plus facilement ; mais si les malades onl gardé
leurs forces musculaires, s'ils peavent suivre des yeux ces oscillations in-
volontaires, et s'ils ont un point d’appui, ils sont en moindre danger de
perdre leur équilibre.

Voila comment on comprend que des malades, trésataxiques, peuvent
marcher dans la rue el faire méme des kilomeétres, a condition que leurs
forces musculaires soient hien conservées el qu’ils s'appuient sur une
canne ou sur le bras de quelqu’un.

De ces considéralions, nous avons essayé de tiver une application prati-
que. Si l'ataxie, au moins les phénomenes précédents, dépend d’une
cause mécanique, c’est-a-dire de I'absence de fixation des exirémités
osseuses dans leurs articulations et, quand il s'agil de la slalion bipéde et
de la marche, de I’absence de [ixité de la (éte du f[émur dans la cavité coly-
loide, et vice-versa, du bassin sur la (8le du fémur, nous n'avons qu'a
corriger ce défaut par un bandage.

Ce bandage est trés simple, on n'a qu'a enlourer la partie inférieure du
trone, 'abdomen et les fesses, en descendant en bas jusqu'an milien des
cuisses ; on se sert d'abord par une légére couche d'ouate, ensuile d'une
bande de tarlatane non empesée faisant le tour plusieurs fois, de sorte
qu'on en forme un corsel depuis les seins jusqu'an-dessus des genous, en
ayant soin de faire des spires bien serrées, aulour des arliculations coxo-
fémorales, en moulant le plus possible les fesses. En rvésumé il s'agitde
faire un bandage en double spire.

Le résultat est le suivant : Si le malade est couché dansson lit,on observe
qu'il souléve la jambeen I'air, la maintienta une hauleur fixe sans oscil-
ler ; il totiche correctement avec un talon le genou opposé, el le main-
tient fixe dessus, aussi longlemps et qu’il veul, sans que nous observions
aucune oscillation. I peul exécuter les mémes mouvements lonl anssi hien
avec les yeux fermés, sans que nous observions aucune oscillalion. Les
mouvyemenls sont naturellement un peu génés dans leur exécution, un
peu limités, mais suffisants dans leur ampleur, En somme, si 'on n’élait
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pas prévenu, en voyanl exéculer ces mouvemenlts au lit, on ne pourrait pas
soupconner que le malade est alaxique.

S'il est debout, le malade parail au début un peu géné dans cel appareil
qui lui semble rigide, mais quelques mouvements sur place, ou quelques
pas dans la salle, el il se sent moins serré, et méme satisfait, car, dil-il
élant serré comme il esl, il se sent plus sar de lui, plus solide sur ses
jambes. La station bipéde est presque parfaite, et méme j'ai vu des malades
se maintenir sur une seule jambe, chose qu'ils étaient incapables de faire
avant I'application du bandage. Ils peuvent rester sur place, méme avec
les yeux fermés, tandis qu'avant ils présentaient le signe de Romberg. Si le
malade marche, on observe que, quoique ses pas soient limités, ils sont
suffisants comme longueur, ils sont réguliers, les jambes n'oscillant plus
latéralement, de sorte que le malade met les pieds ou il veut, c’est-a-dire
en bonne place. Son équilibre est beancoup plus assuré, car il peut marcher
sans canne el méme s'il la garde, il n'a plus besoin de suivre des yeux
ses pieds, car le malade élant st de leur direction, il regarde droit devant
lui. Il est cerlain que s'il fermait les yeus, I'incoordination — le signe de
Romberg — réapparaitrait, mais  un degré moindre qu'auparavant. En
somme, nolre malade, quoique se servant d'une canne, marche tout seul,
descend 'escalier, sort dans la rue, peut se promener pendant une demi-
heure, ele. :

EL ce qui le salisfail surlout, c'est qu'aprés avoir marché, il se senl
beaucoup moins fatigué. Il rentre cerlainement la dedans non seulement
un élément mécanique qui, ayanl été troublé, a été beaucoup corrigé par
le bandage,mais il y a aussi un élément psychique ; la crainte de tomber,
de perdre & toul instant son équilibre, a disparu dés le moment qu’avec
son bandage, le malade se sent plus sur de lui.

Javais essayé plusieurs fois de remplacer mon bandage, qui ne peul élre
(ue provisoire, car vingl-quatre heures apres il commence i se relicher, par
un handage orthopédique. Le résultat n'a pasélé tout a fait satisfaisant,
quoicue mes malades aient é1é conlenls ; car appareil, tel qu'on me I"avait
fail, étail irop lourd. J'espére peul-lre mieux réussir a 'avenir.

Avec notre bandage, fait simplement avec de la ouale et de la bande
tarlatane, nous n’avons certes pas fail disparailre complélement ces phéno-
‘menes alaxigues, el d’aulant plus nous n’avons pas guéri 'alaxie, mais nous
avons pu venir en aide 4 nos malades, et avec un résultat immédiat. Ce ban-
dage convien! seulement aux malades alaxiques pas (rop avancés. Il est bien
entendu qu’il ne faut pas cessé desoigner I’élal général du malade, d’en-
trelenir ses forces musculaires par des exercices, massages el toniques,
el il faul lui éviter loute cause d’affaiblissement et de fatigue.

En fermant celle paventhése, nous dirons que les troubles d’équilibre
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statique el cinétique, nous les observons surtout aux membres inférienrs
de nos malades ataxiques, car il s'agit ici de segments du corps, qui sont
trés gros el trés lourds et qui doivent se maintenir bout & boul. Quand le
malade esl deboul, il faul que toutle poids de son corps reste maintenu
fixement sur les tétes des fémurs. Cetle fixité est plus difficile a étre main-
tenue quand I'individu cherche 4 se tenir sur une seule jambe, ou s'il
veut sauter a cloche-pied, etc. Dans lous ces cas, I'organisme a été pourvu
de muscles puissants qui se contraclent lous en méme lemps, harmo-
nieusement, pour que l'individu normal puisse garder continuellement
son équilibre statique et cinétique ; au contraire, chez I'ataxique, celle
harmonie étant détruite, le malade risque sans cesse de perdre son équi-
libre. _

Cetle absence d’harmonie, remplacée par un étal choréique des muscles,
ne pouvait pas échapper i des observateurs comme Duchenne de Boulo-
gne. En effet cel auteur a bien vn ces conlraclions el nous ne pouvons
faire mieux que de reproduire ici une de ses admirables pages.

« Chez les sujets atteints d’ataxie locomotrice, les oscillations du corps,
pendant la station debout, ont un caractére bien dilférent; elles sont
brusques, plus courtes et plus rapides. J'ai déja comparé I'ataxique deboul
4 un dansenr qui, sans balancier, veul se tenir sur une corde raide : rien
n'est plus juste que celtecomparaison (1). Les contractions musculaires qui,
dans la station verticale, produisent alors ces oscillations brusques du
trone, ressemblent i des spasmes. Pour constater ce fail, il faul que les
membres inférieurs soienl nus et i découvert; alors on voit, quand le
corps est agité plus ou moins vivement par ces oscillalions, cerlains
muscles de ces membres se contracler fortement el brusquement, et
pendant un espace de temps trés courl. Ce sont ces conlractions qui
impriment au tronc ces petits mouvements oscillatoires, brusques.

« Ces contractions cependant ne sont pas seulement spasmodiques ; elles
sont aussi fonclionnelles, car elles onl toujours lien pour maintenir le
corps dans la ligne de gravité. J'ai conslaté, en effel, que, lorsque le sujet
oscille dans un sens, ce sonl toujours les muscles qui le raménent dans
un sens opposé, qui enlrenl vivement en action. Ces contraclions sont
autant instinctives que volontaires. Il arrive en effel quelquelois, surtoul
au début de I'incoordination musculairve, que le malade oscille trés légére-
menl, sans qu’il en ait conscience ; el1’on peul constater déji des conlrac-
Lions petites et courles parmi les muscles qui meuvenl les pieds el les
orteils, J’ai vu derniérement une observation faite par la femme d'un
malade atleint d’ataxie locomotrice, auprés duquel j’étaisappelé en consul-

(1) Ducuexse pe Bouroone, De Uédlectrisation localisée, 3¢ édition, p, 757, de l'annde
1872,
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tation par mon ami le D Contour. Pendant quelques mois, disait-elle,
avant que son mari s'apercul qu’il conservait difficilement son équilibre,
elle avait remarqué que, lorsqu'il se tenait deboul, et sans &lre chaussé,
ses pieds, an lieu de rester ranquillement posés a plat sur le lapis,
élaient agités de pelils mouvements conlinuels, et que ses orleils élaient
incessamment el allernalivement abaissés et relevés. Alors aussi elle
voyait son corps osciller faiblement.

« Mals & ces conlractions instinctives viennent bientol se méler des
contractions volontaires. Dés que le malade a conscience de la perte de
son équilibre, on le voit s'en préoccuper sans cesse, des qu'il se tient
debout, et faire, pour le conserver, des efforls qui I'épuisent bientoL.
Aussi ne peul-il se tenir longlemps deboul sans éprouver de la faligue. »

Duchenne de Boulogne, en constalant ce phénoméne, et d'autres [fails
du méme ordre, dus, dit-il, 4 U'expérimentation électro-physiologique el
i I'observation clinique, arrivait a cette conclusion que généralement, pour
’exéculion d’un mouvement volontaire, nous avons besoin de mellre en
jeu plusieurs ordres d’associations musculaires. Ces associalions, I'auteur
les divise en associalions musculaires impulsives el en associations muscu-
laires antagonistes. Par associalions musculaires impulsives, Duchenne
comprend les contractions musculaires synergiques. deslinées i imprimer
a une partie du corps un mouvement volontaire vers une situation ou une
allitude quelconque.

Quant aux associalions musculaires antagonistes, il les sunbdivise en
deux espéces. Les unes sont composées par les muscles qui peavent s'op-
poser direclement aux associations musculaires impulsives, mais qui ne
s'unissent 4 elles que pour les modérer, d’olt il les appelle associations
musculaires modératrices ; el les aulres, il les nomme associations mus-
culaires collatérales, parce qu'elles sont formées par les muscles qui
assurent le mouvemenlt, en empéchant la partie du corps qui se déplace
de s’écarter laléralement de sa divection. Ces dernitres associalions vien-
nent en aide aux mouvements qui ont lieu seulement dans les articulations
mobiles dans tous les sens (les énarthroses et les arthrodies).

Si nous appliquons ces principes aux troubles alaxigues précédents, il
nous est facile de comprendre alors que si la éle du fémur glisse dans
tous les sens, contre la volonté du malade, c’est parce que, pendant I'exécu-
tion d’'un mouvement volontaire, les associations musculaires et surtout
les collatérales sont (ronblées dans leur mécanisme. D'ont il en résulle
des oscillalions que nous observons, soil quand le malade est couché et
désire soulever le membre inférieur en I'air, on toucher avec le talon un
de ses genoux, soil quand il est deboul sur les deux pieds, el encore
plus s'il désire rester sur un seul pied, ou marcher, elc.



352 NOICA

On comprend trés bien que le mécanisme des associations musculaires
est absolument nécessaire dans I'exécution de tout mowvement simple.
L’exemple classique d’alaxie, que nous avons donné plus haut, dans
lequel le malade, élanl couché dans son lit, souléve le membre inférienr
élendu, est un mouvemenl simple. Pour que ce mouvement s'exécule
correctement el pour que la jambe n’oscille pas latéralement, il est abso-
lument nécessaire, comme le dit Duchenne, que le jeu des muscles situés
autour de I'arliculation coxo-fémorale soit harmonievx. En effet, si on
regarde la hanche i ce moment-la chez une personne normale, pendant
qu'elle souléve la jambe en I'air, on n'observe rien en apparence, ¢’est-i-
dire que tous les muscles péri-articulaires sont tellement contractés i
I'unisson, que rien ne bouge sous la peau. Au conlraire, chez I'alaxique,
pendant que la jambe oscille laléralement, on observe sous la peau de la
hanche et de la cuisse une vraie chorée musculaire. 1l est absolument
logique de conclure que les oscillations du membre sont consécutives &
ces conlractions.

Mais il n’est pas suffisant de saisir le mécanisme d’un mouvement
simple, pour expliquer en méme temps le mécanisme des mouvemenls
coordonnés, résullant de la réunion de plusieurs mouvements simples.

Cerles, quand I'homme est debout, toutes les articulations du bassin
sur les cuisses, des cuisses sur les jambes, des jambes sur les pieds, se
trouvent mainlenues immobiles et par conséquent les extrémilés osseuses
intra-articulaires sont maintenues bout & bout immobiles. Pour que
I’homme, étant debout, puisse rester immobile, il faut absolument que ses
muscles soient contractés & I'unisson. Si quelques-uns d’entre eux,
surlout ceux qui se lrouvent aulour d’une articulation qui est mobile
dans tous les sens comme est I'articulation coxo-fémorale, se metlent i se
contracter et a se relicher les uns aprés les autres, sans aucun ordre, il
est bien entendu que le tronc se meltra a osciller. Mais ici il s’agil seu-
lement d'un trouble des mouvemenlts nécessaires a I'équilibre stalique
el non pas de coordinalion.

Citons un aulre exemple : Si de la slation deboul, nous voulons nous
asseoir sur une chaise, ou si, assis sur une chaise, nous voulons nous
relever, il faut, pour que ce mouvement puisse s'exécuter dans de bonnes
conditions, que non seulement nos pieds soient bien fixés par terre, mais
aussi que le lrone n'oscille pas latéralement. Supposons, dans ce cas, que
les muscles silués autour de 'articulation coxo-fémorale — articulation
mobile dans tous les sens — el aussi les muscles sacro-lombaires el abdo-
minaux ne se contraclent pas  'unisson, que des contractions involon-
laires el inlempeslives surviennent, il en résultera que le tronc el le
bassin pourront élre entrainés latéralement, et I'individu risquera de
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tomber. Cest ce qui arrive en eflet chez le malade alaxique. Faul-il
considérer ce trouble comme un phénoméne incoordonné ? Et faul-il
alors considérer cetle fixation des segments du corps nécessaire pour
pouvoir s'asseoir ou, étanl assis, pouvoir se relever, comme un mouve-
ment coordonné ?

Certes, pour que I’homme sain ou le malade puisse s’asseoir ou se
relever, plusieurs articulalions entrent en jeu ; mais si mon malade tabé-
tique ne peul faire de mouvemenis qu’en se balancant involontai-
remenl, il nes’agit pasici d’un trouble des mouvemenlts coordonnés, mais
seulement d'un trouble d'équilibre cinétique. 1l est si peu incoordonné
que le malade précédent, élant assis sur une chaise, si, en lui disant de
fermer les yeux, je lui déplace les pieds, el puis je lui recommande de se
relever, en- gardant les yenx fermés, alors il rapproche les pieds, les met
dans la bonne position,puis une fois qu'il esl fixé sur ses pieds, il cherche
a se relever. Si en se relevant, le corps se balance, c'est-a-dire s'il ne
garde pas son équilibre, il a pu toul de méme coordonner les mouvements
nécessaires a I'action de se relever.

Enfin un dernier exemple. Le malade est dehoul, s'il veul soule\'u la
jambe avec I'intention de marcher, la jambe risque d’osciller en dedans
ou en dehors, el si le malade veut marcher, le corps oscillera lui aussi.
Est-ce qu'il s'agit 1d d’un trouble de coordinalion? Nous croyons qu’il
s'agil, la aussi, seulement d'un trouble dans I'équilibre cinétique, provoqué
par la méme cause, ¢'est-a-dire que la téle du fémur est remuée lalérale-
menl el le tronc aussi, par des conlraclions musculaires désordonnées.

En résumé, tous les phénomenes ataxiques déerits jusqu'ici sont des
troubles de I'équilibre stalique ou cinélique.

L.e mécanisme des mouvements coordonnés est plus délicat. Pour que
I'homme puisse les exécuter, il a fallu les apprendre, el nous verrons,
quand nous éludierons le second groupe des phénoménes alaxiques, quel
est le mécanisme des mouvements coordonnés el commenl ce mécanisme
élant troublé, le malade tabétique s'en ressent.

1l est temps mainlenant de se demander pourquoi se produisenl ces
contraclions ? Quel esl le premier trouble ataxique, qui est la cause de
I'apparilion de ces conlractions el de ce Lrouble d’équilibre statique et
cinétique ? Il faut nous demander si le mécanisme des associalions muscu-
laires modéralrices el des associations musculaires collatérales, tel qu'il
a été formulé par Duchenne de Boulogne, répond a la réalité des faits,
s'il est au-dessus de la critique ?

Je commence par ce dernier point car, pour comprendre un phéno-
méne pathologique, il faul toujours se rendre bien comple de ce qui se

passe chez I'homme normal.
XX1¥ 23
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Nous observons, quand I'homme sain souléve [e membre inférieur en
totalité, le genou en exlension, que toule la masse musculaire de la cuisse
et du bassin est dure pendant qu’il exécule ce mouvement el pendant

“Lout le temps qu'il maintient le membre en I'air, i condition que le mem-
hre ne fasse pas encore un angle droit avec le plan horizontal.

A quoi est due celle consislance musculaive, parfout la méme? Nous
croyons comme Duchenne de Boulogne qu'elle est due a ce que lous les
muscles (qui entourent larticulalion coxo-fémorale sont contractés en méme
temps. EL voila sur quoi nous nous basons.

1 Quand I'homme normal souléve la cuisse en 'air, dés le début on voil
el on sent sous la main appliquée sur la face anlévieure de la cuisse que
le musele quadriceps se contracte. Celle contraction persiste pendant toule
la durée du mouvemen!, el pendant loul le lemps qu’il maintient le
membre en I'air, a eondition que le membre ne fasse pas un angle droit
avec I'abdomen. Si le membre esl soulevé jusqu'd un angle droit, la
contracture du quadriceps diminue un peu, sans disparaitre complé-
tement. 1l est facile de s’expliquer pourquoi cetle contracture diminue
4 ce moment-la : parce (ue I'homme n'a plus besoin d’un grand effort,
car dans celte posilion verlicale le memhre s’appuie déja sur son centre
de gravilé.

Si maintenant nous lui disons d’abaisser le membre lentement, on sent
alors que Ia contracture du quadriceps, toul en persistant continuellement,
diminue progressivement, et c¢'est seulement quand le membre est bien
appliqué sur le lit qu'on sent que la durelé disparail.

Par contre, si, le membre élanl soulevé, nous lui disons de le laisser
appuyer sur notre main libre, alors la contracture du quadriceps disparait,
le muscle est reliché ; el si nous abaissons lenlement la jambe sur le lit,
le muscle est toul le lemps mou.

2° Si maintenant nous disons & I'homme normal de relever le membre
en I'air, pendant que nous tenons dans une de nosmains la masse museu-
laire postérieure de la cuisse, on senl alors dés le commencement du
mouvement que cette masse durcil, et puis en continuant de la relever, on
sent que la masse durcit de plus en plus, el elle devient beaucoup plus
dure encore quand le membre arrive i faire un angle droit el méme 4 le
dépasser,

Nous pensons qu'au début, la dareté tient & la contraction musculaire,
el si celle durelé est encore exagérée, e'est que le membre se renversant
sur I'ahdomen, le muscle s’élend. En s’étendant le muscle dareit, et dans
ce cas, il durcit d'anlant plus qu’il est contracté dés le débot dn mon-
vemenl.

Sinous souleyons nous-méme le membre du malade en lui disant de ne
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pas se raidir du loul, on sent que la muscle ne durcit pas dés le début,
mais seulement un peu plus tard, quand il ecommence & étre étendu.

Le membre élant soulevé en I'air, par la volonté de I'individu, si on lui
dit alors de le laisser se reposer, soulenu seulement par nolre main
appliquée derriere le membre, on se rend comple alors que la duretédes
mucles postérieurs ne disparail pas complétement. Ge qui prouve que celle
dureté dépendail aussi d'un élémenl passif, I'extension des muscles poslé-
rieurs,

En eflet cette dureté ne disparait que seulement quand nous lui plions
le genou, ou quand nous lui baissons passivement la cuisse sur le bassin.

3° Quand I'homme normal souléve le membre inférieur en l'air, nous
sentons, en maintenant dans une de nos mains la masse musculaire des
adducteurs, que dés le débul les muscles adducteurs se contractent, puis,
continuant de relever le membre, celle dureté diminue et disparail méme,
surtout quand le membre se rapproche de la position verticale. Cela
s’explique facilement, car les muscles se contractent au début de ['effort,
puis se décontractent quand P'effort n’est plus nécessaire.

Si I'homme abaisse maintenanl lentement le membre, la masse muscu-
laire des adducteurs est toul le temps flasque, sauf a la fin du mouvement,
quand le membre est prés d'avriver sur la surface du lit, alors on senl une
nouvelle contraction. Celle contraction disparail ensuile rapidement dés
que la jambe repose complélement sur le lit. On comprend ce phénomene :
les muscles adducteurs élaient mous pendant toute la durée de la descente,
n’ayant aucun réle d'élre contractés, el seulement a la fin du mouvement
ils se contractent de nouveau, probablement parce que I'homme croyant
qu'il a abaissé trop vite le membre, il contracte ces muscles de nouveau
pour retenir la chute du membre, mais ceci pour trés peu de lemps.

Il résulte de cette description que, sauf quelques détails qui n’ont
sirement pas pu échapper a un observateur comme Duchenne de Boulogne,
le mécanisme des associations musculaires est tel qu'il a été déerit par
lui, c’est-a-dire que lous les muscles se contractent au début de lout
mouvement qui demande un certain effort. Avant d’aller plus loin, jouvre
ici une parenthése pour répondre a la crilique qu’on a faite i ce mécanisme.
Les physiologistes modernes n’ont jamais voulu accepter le fail que pen-
dant que I'homme exécule un mouvement avec cerlains muscles, les
autres muscles, les antagonistes se contractent eux aussi comme dit
Duchenne de Boulogne. En effel, s'il s’agit par exemple de fléchir sim-
plement I'avant-bras sur le bras — mouvement qui ne demande qu'un
effort trés faible, — le muscle triceps ne doit pas se contracter, il ne
fait que s’étendre. Mais supposons qu'en voulant plier le coude, nolre
avanl-bras rencontre un obstacle que nous voulons tout de méme vainere ;
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on senl alors que non seulement le muscle biceps se contracte plus fort
qu'auparavant, mais que le muscle riceps se contracte lui aussi. Si nous
reprenons |'exemple précédent, quand 'homme souléve le membre infé-
rieur en I'air, nous avons va que dés le début du mouvement les muscles
postérieurs de la cuisse se conlraclent eux aussi, en méme temps que les
muscles antérieurs, parce que I'homme, sachant qu'il doil faire un effort
pour relever un levier, lourd comme l'est le membre inférieur, fail un
effort beaucoup plus grand que celui qu’il a fait pour plier simplement
I’avanl-bras sur le bras. De méme, en abaissant le membre, nous avons
vu que pendant loule la durée de la descente, et méme quand il estarrivé
4 le laisser reposer sur le lit, les muscles antérieurs — celie fois-ci
antagonistes — ont été conlinuellement & 'état de contraction. Nous
avons vu de méme que les muscles adducteurs, qui élaient mous pendant
la descente du membre, se sont conlraclés eux aussi a la fin, car
I'homme craignant d’avoir abaissé trop rapidement son membre, il
contracte ceux-ci pour le retenir. Voild je pense pourquoi Duchenne de
Boulogne s’est exprimé avec justesse en disanl: « Agissez, en effel, avec
un peu de force sur un levier, vous verrez qu’il est impossible de "arréter
exactemenl en un point donné, s'il n’est pas relenu par une force modé-
ratrice. »

En fermant celie parenthese,je répéle que le mécanisme des associalions
musculaires décrit par Duchenne répond a la réalité des faits, et on com-
prend Lrés bien, maintenant, pourquoi I’homme normal, en soulevant le
membre inférieur étendn en I'air, contracte tous les muscles ; lous, en se
durcissant, font une cuirasse parfaite autour de ['articulalion coxo-fémo-
rale, et ne permettent pas au membre dosciller.

La physiologie d’un mouvement simple comme celui de la flexion dn
membre inférieur, étant bien saisie, 1l est trés facile maintenant de se
rendre comple de ce qui se passe chez I'alaxique ; ici le mouvement s’exé-
cute imparfaitement, & cause des oscillations qui troublent involontaire-
ment I'équilibre statique et cinélique du membre. Regardons un ataxiq ue,
i qui on dit de soulever la jambe en I'air ; son membre oscille en
dedans ou en dehors. Profitons d'un momenl ue le membre n’oscille
pas, el palpons-lui ses mascles : on se rend compte facilement que
tous les muscles postérieurs, internes el externes, sont mous el flasques,
sauf les muscles antérieurs qui sont durs, el cenx-ci par la volonté du
malade. Disons-lni d'abaisser le membre, el de le laisser sur le lit, onvoiy
que rapidement le membre tombe, tant la contracture des muscles
antérieurs a cédé facilement; de méme aussi aucune contracture n'est
survenue dans les muscles latéraux pour relenir la descente lrop brusque

du membre.
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Au conlraire, allirons son allention, en lui disant de bien maintenir,
le membre en I'air, de ne pas le laisser osciller; on voitet on sent alors
que tous les muscles, anlérieurs, poslérieurs el laléraux se conlraclenl
ensemble. Mais cette contracture générale n’esl pas conlinue, elle serelache,
puis rapidement les muscles durcissent de nouveau, el de nouveau ils se
relachent el puis le malade laisse tomber son membre, en nous disant qu’il
n'en pouvail plus, qu'il se sentait fatigué. Ceci s'explique parce que le
malade, pour maintenir fixement le membre en Pair, avait besoin de
grands efforts volontaires et de beaucoup d’attention, landis que ["homme
normal maintient longltemps le membre en ['air, on peul dire presque
automaliquement.

Voila pourquoi dans ce dernier cas la faligne met beancoup de temps
pour apparaitre.

Si le membre oscille par conséquent quand le malade le souléve
el quand il veul le mainlenir dans une position fixe, c'esl parce gue les
muscles péri-articulaires, sauf les antérieurs, sont a I'état de relichement,
de fNaccidité, et ne font plus cetle cuirasse partout résistante comme
chez I'homme normal. ELs'il survient des contractions, inconscientes el
conscientes, c¢’est pour corriger ces oscillations, ces glissements de la téte
du fémur dans la cavilé colyloide.

Le premier phénoméne anormal,par conséquent,c'est la flaceidité muscu-
laire, I'absence de contraction des muscles poslérieurs el des muscles
latéraux.

Cet état de flaccidilé, qui est d'un degré inférienr & la lonicilé normale
des muscles, on 'observe méme quand le membre repose tranquillement
sur le lit, et il dure quand le malade souléve le membre el le maintient en
I"air. 1l est vrai qu’au début du mouvement, on sent une certaine raideur en
train de se produire dans les muscles postérieurs et dans les muscles laté-
raux, mais elle est si discréle qu'on la sent (rés peu et qu’elle disparait
rapidement.

11 est vrai aussi que plus le malade souléve le membre, plus on sent,
seulement du cOlé postérieur, que ces muscles-la s'élendent el se durcis-
sent. Il en résulte que le membre ne peut osciller que latéralement, ce
qui arrive en réalilé.

Si les muscles sont mous et flasques, il ne faul pas croire qu'on puisse
implicitement renverser plus qu'il ne faul le membre sur le bassin ; il
se peul trés bien que la masse musculaire des membres inférieurs soit
déja molle et Nasque, quand la cuisse relevée passivement en l'air ne peut
pas dépasser encore 'anglé droit.

Si nous considérons, alors que cette flaccidilé intéresse lous les muscles,
que chacun d’eux peul jouer le role de se contracler volonlairement —
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la flaceidité n'implique pas 'impossibilité de contracler le muscle volon-
tairement — ou de jouer le role d’anlagoniste on de collatéral, nous
comprenons alors pourquoi les segments du corps du malade ataxique
ne penvent plus se maintenir fixement, bout a bout, pendant lorsque le
malade a la volonté de conserver I'équilibre statique el cinélique.

Et si nons ajoutons que par le progees de la maladie I'étal général
s'affaiblil, el que méme les muscles perdent une partie de leur force de
contraction volontaire, nous comprenons alors pourquoi les alaxiques
deviennenl avec le temps des paréliques.

La station debout et [a marche deviennent de plus en plus difficiles, la
slalion sur un pied, soil reslant sur place, soit guand le malade marche
el doil s'appuyer & un moment donné seulement sur une jambe, sont
d’anlant plus difficiles que, dans ces cas-li, le malade doit se raidir vigou-
reusemenl pour ne pas se laisser enlrainer au dela par le centre de
gravilé et visquer de perdre I'équilibre. D’oit la nécessilé d'écarter les
pieds, pour élargir la base de sustention, et le besoin de s'appuyer sur
une el méme deux cannes a la fois.

Ce phénomeéne de flaccidité a é1é observé chez les malades labéliques
depuis (rés longlemps. Dans le travail bien connu de Frenkel (1), voila
ce que nous (rouvons comme indication bibliographique, p. 75 :

« En lisant les auteurs anciens, nous trouvons déji signalée dans les
observations de malades communiquées par eux la flaccidilé de la mus-
culature. Mais si loin que je puisse remonler, Leyden esl le premier qui,
complétant les recherches de Colnstein, rapporte cetle flaccidité a la
perte du tonus musculaive. Voici comment cel aulenr s’exprime i ce sujet
dans son travail paru en 1863 (Die graue Degeneration der hinteren Rii-
ckenmarksstringe) : d’aprés les recherches de Cohnstein (Beitrag zur
Lehire des Muskeltonus. Vorl. Bemerkaug. Allg. med. Central. Zty., 1861 ,
n" 100) et celles de Brondgeest (Oudersocknigen ouer den fonus der Wil-
ler- Keurige spieren),il est vraisemblable que les muscles se trouvent ordi-
nairement dans un état de légére contraction, que nous désignons sous le
nom de tonus, el que cel élat est dépendant de I'intégrité des racines
postérienres sensitives de la moelle épiniére. La section de ces racines le
fait cesser. Il faut donc le considérer comme I’expression d'une excila-
Lion réflexe conlinue des extrémilés des nerfs sensilifs. Force est par
conséquent d’admettre que le tonus musculaire doil considérablement
souffrir d'une maladie des racines postérieures. Je crois qu'il faut y rap-
porter la flaceidité et la mobilité anormale des membres. 1ls n'ont pour
ainsi dire plus de frein, il n'y a plus de mesure & leur élévation, 4 leur

(1) L'ataxie labéligue, ses origines, son {raitement par la réédducalion des moura-
ments, Edition {rangnise, Alcan, 1907,
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flexion : ils sont lancés comme les membres d’un polichinelle, L'harmo-
nie des antagonistes fait délfaut. Probablement il faul rvapporter & celle
cause une parlie des lroubles qui inléressenl les sphinclers de la vessic
et du rectum. »

Debove et Boudet (Soc. de Biologie, 14 [év. 1880) élnditrent aussi le
tonus des muscles ehez les tabétiques, el conclurent que (ous les mus-
cles n'onl pas un lonus égal, parce que pendant leurs contractions, le son
n'est pas le méme pour chaque musele. Debove et Boudel émettent alors
une théorie de I'ataxie. « Ces diverses recherchies nous ont fait admeltre
chez les alaxiques une Lrés grande inégalité de la lonicité musculaire, el
celle inégalilé nous parait élre la cause de I'incoordination motrice. »

Celle théorie de I'inégalité de tonicité musenlaire, lelle que nous ve-
nons de la voir émise par Debove et Boudet,est Ia méme que celle soulenue
par Lockart Clarke (Hammond, Maladies du systéme nerveur, édilion
francaise, p 703) avant eux.

Quoique le mot d’hypotonie ail é1é créé par Frenkel, cel auteur n’a
pas voulu identifier le mot Je flaccidité musculaire avec ce mot d'hypo-
tonie, el il applique celui-ci seulement aux mouvements passifs qui dé-
passent par leur élendue I’étal normal. Et pour conflirmer ce qu'il sou-
tient, Frenkel ajoute qu'il trouve I'ypolonie, tel qu'il la comprend,
méme chez des malades Labétiques, dont la musculature au repos ne pré-
senleni i I'wil, nid la palpation, le moindre signe d’altération. Nous ne
pouvons pas nous associer i celle conclusion de Frenkel, ear nous n’avons
pas observé de pareil cas ; nous sommes wieux d'accord avee Frenkel
quand il dit plus loin :« Parcontre on trouve des labéliques donl les mus-
cles sont maigres el flasques.sans que I'hypolonie soit bien marquée ». Au-
trement dit, pour nous, I"élat de flaccidité apparait longlemps avant qu’on
puisse conslaler de I'exagéralion d’amplitnde des mouvements passifs.

L’hypotonie telle que Ia définil Frenkel n'esl pas la cause de I'alaxie;elle
ne peal pas n'élre qu'une complication.quand elle est si exagérée, comme
dans les cas de genu recurvatum,que les libias sonl luxés en arriére. Les
acrobales qui se sont exercés dés lear enfance a faire des mouvemenls
trés élendus avec leurs membres, ne sonl pas pour cela, desalaxiques.
L’exagération de 'amplitude des mouvemenls volonlaires el passils lient
chez eux, a I'élasticité trés grande, développée par I'exercice, de lout
I'appareil fibro-ligamenlenx des arliculations el du lissu musculaire, et
non pas d une perte de la tonicité musculaire.

L'ataxie par conséquent — c'est-a-dire les phénoménes alaviques que nous
avons décrits dans cette premiere partie de notre lravail — est la consé-
quencedela flaceidité musculaive, quand ecelle-ci coexiste avec une conser-
vution de la force musculaire,

(A suirre),
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Grace 4 la direction bienveillanle de M. le professeur W. Roth & qui
j'adresse tous mes remerciements, il m’a élé possible de faire I'étude d’un
cas particuliérement intéressant de syphilis cérébro-spinale. Le malade
étail demeuré en observation pendant de longues années dans le service
de la Clinique des maladies nerveuses de I'Université de Moscou. Il
s’agissail d une syphilis du systéme nerveux dont I'évolution progressive
dura 26 ans ; sa symplomalologie ne cessa de se compliquer par I’appa-
rition successive de la plupart des phénoménes qu'il est possible d’observer
dans la syphilis a détermination cérébro-spinale.

Le lableau analomique correspondant & une telle complication clinique
se monltra, comme on s’y allendait, extrémement louffu et varié. Mais le
fait, dominant tous les autres, esl une alrophie trés prononcée de la
moelle épiniére et d'une partie de la moelle allongée. C'est sur cetle
alrophie que je m'élendrai.

Une lelle conslalation, si exceptionnelle a premiére vue, répondait
pourtant & l'idée qu’on pouvait se faire d’un systéme nerveux épuisé par
Iévolution interminable d'un processus lenlement progressif. D’aulre
part, il était de grand intérét immédiat de rechercher le mécanisme et
I'origine de celte alrophie. _

Je ne me propose nullement, dans ['article actuel, de donner la des-
cription systémalique el compléte du cas considéré au point de vue
clinique et au point de vue analomique. Je n'envisagerai que la question
« atrophie ». Les renseignements concernant I'évolulion de la maladie et
I'examen analomo-hislologique seront réduils au minimum.

Lobservation du malade vemplit 4 elle seule plusiears cahiers d’obser-
vations de la Clinique ; le professeur Roth et plusieurs de ses assistanls
ont contribué a relever les phases successives de cetle longue histoire.
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(’est 4 I'dge de 18 ans, en 1878, que notre homme s'infecta de syphilis
et déja, deux ans plus tard, celle-ci s’annoncait comme « nerveuse » par
un premier symptome de participation du systéme nerveux, par I'inégalité
pupillaire.

En 1884, i I'ige de 24 ans, le malade fut frappé d’un premier iclus,
qui le laissa, mais pour deux jours seulement, hémiplégique du colé droit
el aphasique. Un deuxiéme iclus, survenu deux semaines plus lard,
reproduil I'aphasie et détermina une hémiplégie gauche ; les conséquences
de ce second ictus furent plus graves; elles ne se dissipérent qu'au bout
d’une année entiére.

En 1891, le malade présenta les premiers indices d'un symptome qui
devait dés lors donner & toute la maladie une physionomie particuliére ;
c’est d'une atrophie musculaire qu’il va s’agir, el c'est par le delloide
gauche qu'elle débuta. Auméme moment, les troubles iriens s'accentuaient
el alteignaient a 1'immobilité pupillaire,

En 1892, troisiéeme iclus, suivi de la parésie duvoile du palais. Du
colé gauche du corps, les atrophies muscolaires s’étaient développées dans
la direction du centre a la périphérie, du colé droit, au contraire, les
atrophies devaienl remonter de la périphérie a la racine des membres ;
ayant débuté a droite, en 1895, par la main el 'avant-bras, I'atrophie ne
cessa d'agrandir son domaine; l'exlension progressive des atrophies
amena leur généralisalion aux bras avec cette particularité fort orviginale
que I'envahissement se fil dans deux sens opposés soil, comme il a déja
élé dit, a gauche suivant la direction centrifuge, & droite suivant la
direction centripdle. En cetle méme année 1895, le malade souffrit dans
les organes pelviens de troubles qui ne devaient plus le quitter pendant
lout le reste de sa vie.

Parmi les phénomeénes qui se produisirent aprés 1895, il faul citer le
quatriéme iclus, survenu en 1897, a la 37° année d’ige du malade ; il
détermina des (roubles des nerfs craniens VI, VII et X du cdté droit el
nolamment la difficulté de déglutir; il existait une anesthésie du colé
gauche, localisée au tronc.

En 1901, lemalade commenca visiblement i perdre de sa mémoire.
Vers le méme lemps ses extrémilés inférieures se parésierent. En 1903,
les aliments passaient dans les fosses nasales. En 1905, cinquiéme ictus,
suivi d'aphasie. En 1906, le malade était absolument dément el il mourut
celle année méme avec des symplomes de cyslile.

Il y.a lieu de signaler que 1'on pouvail, dans ce cas, parler de pseudo-
tabes syphilitique. Depuis I'année 1894, jusqu’en 1897, le malade pré-
senla a 'observation 1'abolition de la réflectivité pupillaive, des douleurs
d’arrachement, des sensalions de brilure 4 la plante des pieds, de I'ataxie
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avec signe de Romberg, des éreclions insuffisantes el des relards dans
’émission d'urine. Bien que l'absence du-réflexe patellaire ne fut pas
ohservée, ce tableau rappelait le labes de trés prés. Le traitement spéci-
fique réussit a faire disparailre quelques phénomenes : alaxie, Romberg,
hrilures de la plante des pieds. Ce ful la premiére alleinte an lablean qui
dés lors devint imprécis.

Les manifestations du coté des organes pelviens el des membres infé-
rieurs s'expliquaient par I'hypothése d'une lésion transversale de Ia moelle
que le microscope ultérieurement confirma.

L'évolution compliquée de la maladie se poursuivit malgré la mise en
euvre d'un Lraitement spécifique énergique; le malade y ful soumis a
différentes reprises de 1878 jusqu’en 1897. Ultérieurement, il ne ful plus
appliqué qu'un Lraitement lonique el symplomalique.

L'examen anatomo-pathologique fournit les résultats qui suivent :

A I'autopsie de I'encéphale, on constata une méningile ancienne el de vas-
tes foyers de ramollissement dans la substance blanche. 11 y avait des ramol-
lissements dans larégion des capsules inlernes ; sous le microscope, on
reconnut une légére diminution du volume des cellules nerveuses et une
cerlaine multiplication des vaisseaux.

Dans la région du tronc cérébral, il existail u ne leploméningile moin
ancienne avec abondante infiltration de cellules rondes qui pourlant ne se
{rouvait pas en lous points avec des lésions vasculaires type de Heubner
el portant & la fois sur les arléres et sur les veines.

Un grand foyer occupait la protubérance et la moelle allongée dans sa
partie droile, et @ peu prés lous les noyaux de la région étaient plus on
moins inléressés par le processus pathologique.

a b e d
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a b ¢ d, coupesde la moelle atrophice. — a' ¥ ¢ d', coupes d'une moelle nor-
male. — @a' moelle cervicale. — b’ région dorsale ; l.a moelle dorsale alrophiée
est doublée d'une pachyméningite. — cc’ région lombaire. — dd' Cone terminal,

C'est au niveau de la partie inférieure de In moelle allongée qne com-
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mence I'atrophie ; elle passe insensiblement du bulbe a la moelle cervicales 2
tout en accentuant son intensité. La moelle épiniére, dans toute sa bauteur,
présente une atrophie fortement accusée ; de plus une pachyméningile
développe son épaississement sur la moelle dorsale, du 2¢ au 11° segment.

L'élal atrophique est Lrés marqué pour la moelle épiniére, il 'est d’une
facon plus légere dans la moelle allongée. Si on considére I'atrophie dans
les diverses régions médullaires, on note qu'elle est trés forte dans la
régioncervicale ; dans la région dorsale, elle est extréme, mais ici il y a i
compler avec 'exislence de la pachyméningite ; enfin, dans la région
lombaire, elle se Lronve un peu moins accentuée que dans la région cervi-
cale.

Nous croyons utile de reproduire ici les chiffres obtenus dans la mensu-
ralion de la moelle épiniére fixée dansla formaline.

N° du segment Diaméire Diamétre Epaisseur
sagillal transversal de la pachy-
en cenlimét, en centimét, leptoméningite
2% corvical . . ., 0.6 1.1
3¢ » AR o 0.5 1.25 3
h*  » VR 0.45 1.2 o
B » SRR, - 05 1.25
6 » A 0.7 145
0= % Syt Wi 0.7 1145
g S Ao [} or i 1.0
fedorsal. . . . . 0.6 0.85
By 0.35 0.9 0.25
Y 0.45 - 0.75 0.4
;S S S e 0.37 A 10.45
s e e A 04 - 0.9 0.37
S TSR S e 0.45 0.8 0.42 )
e i e 0.42 0.8 e 0:h
S R e R 0.35 0.8 047
T e e 0.45 - 0.75 0.35
AR e T 0.5 0.8 0.32
S T A 0.5 0.9 0.3
G 1 d e T e 0.5 0.85 0.2
1* lombaire. . . . 0.5 0.85
e » B e 0.6 0.8
3 R A S 0.6 1.0
4e e T A 0.635 1.05

Dans la figure demi-schématique ci-jointe, nous avons indiqué, accolée
4 la coupe de la moelle dorsale, 1'épaisseur moyenne des membranes
méningées réunies en croissant, afin de rendre comple en méme lemps de
la symphyse médallo-méningée.
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La description du cas extréme d'atrophie dont nous nous occupons
exige, pour éire compléte, en oulre de la mensuration in tofo des coupes,
le dénombrement et la mensuration des fibres,

Nous cilerons les chiffres oblenus pour le qualriéme segment dorsal,
niveau ou la moelle se présente atrophiée au maximum. Faisant usage
d'un grossissement de 650 fois, nous complons dans la partie périphérique
de la substance blanche dun cordon antérieur une moyenne de 70 4 80 [ibres
par champ de microscope. Dans les faisceaux pyramidanx dégénérés, nous
trouvons la moitié de ce nombre, soit 33, et dans les colonnes dégénérées
de Goll, 60.

La mensuration des fibres donne les nombres suivanlts. Dans les fais-
ceaux pyramidaux latéraux, le diame¢tre minimum des fibres intactes est
de 0,75 y; ces fibres trés minces sont assez nombreuses dans le champ du
microscope. La plus grande dimension des fibres pyramidales croisées
s’exprime par les chiffres 7,7 ¢ X 4,6 » mesurés sur les coupes. Or, nor-
malement, les plus grandes dimensionsdiamétrales des fibres pyramidales
sont de 10 x >< 7,7 i et les fibres fines qui se présentent lrés servées onl un
diamélre de 1,7 p.

Dans les cordons poslérieurs, le minimum du diamétre des fibres est de
0,7 g, el les plus grosses mesurent 3 x >< 2 p. Or, normalement, les
fibres fines ont 3 p > 3 p; les plus grosses ont pour dimension
7,7 » < 3,8 1.

Les chiffres moyens que nous présenlons ont é1é oblenus par I'examen
d'une série de préparations normales.

*
5

L'anatomie pathologique ne saurail réunir en un groupe unique et
différencié les atrophies de la moelle et de I'encéphale ; & plus lorte raison,
la clinique serait-elle incapable de grouper un syndrome quelque pen
précis et les manifestalions de ces élats alrophiques.

Le diagnostic neurologique se propose de parvenir 4 la connaissance
de 'étiologie des processus morbides el de délerminer la topographie des
lésions dans le sens de la plus large acceplion de ce terme.

Il était done, dans notre cas, impossible d’arriver & poser le diagnostic
d’atrophie médullaire et c’edt été méme un contre-sens logique que de
chercher & I'établir, La possibilité d'un diagnostic d’alrophie ne saurait
élre admise que dans les cas ot il peut s’agir d’une alrophie systématique
(maladie de Friedreich, atrophie olivo-ponto-cérébellense, etc..). Mais
I'idée générale de P'atrophie de la substance nerveuse considérée en soi
comme ayant sa réalité propre, comme une enlilé si I'on veul, ne saurail
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élre admise ; en effel, 'alrophie n’est qu'une diminutionde volume et de
multiples processus morbides diminuent le volume des organes encépha-
lo-médullaires. Telle est la myélite dont la conséquence est la sclérose de
la moelle ; telle est la lésion destructive des cornes grises provoquée par
une infection ou une inloxication ; lelle est une oblitération des arléres
spinales qui supprime I'apport nutrilif ; dans I'un et 'autre cas, la moelle
subil des rétractions.

Cela n’a pas empéché certains cliniciens (1) d’employer le terme
d’ « atrophie de I’encéphale », notamment pour désigner le processus
de la porencéphalie ; cependant ici, il n’est pas question de I'atrophie
des fibres.

Si nous envisageons les causes aples a provoquer I’état atrophique du
sysléeme nerveux central, il est besoin, avant toule autre considération, de
penser aux troubles circulatoires.

Oppenheim a publié un seul cas d’atrophie du sysléme nerveux central
(moelle épiniére). Long et Wiki, qui ont décrit un fait analogue, ont mis
I'atrophie en rapport avec les troubles en question.

Dans le cas de ces derniers auleurs, le malade avail présenté pendant sa
vie une paralysie spinale spasmodique avec altération de la sensibilité de
la vessie et du rectum. L'aulopsie permit de conslater Iexistence, dans
I'étendue du premier jusqu'au 9° segment dorsal, d'une atrophie de la
moelle s’exprimant par les nombres suivantes :

Nedes segments Diamétre Diamétre
sagittal transversal
en centimet. en centimét.
1= idorgal oo o st s 0.83 0.93
L el O Ry 0.73 0.8
L T e ke S 0.68 0.83
R e R RS T 0.37 0.73

Les troubles circulaloire, du sysléme nerveux onl parliculidrement élé
éludiés par Schmauss (2) dans leurs modalilés et dans leurs conséquences.

D'aprés cet auleur les lroubles vasculaires peuvent avoir, suivant I'inten-
sité du processus pathologique qui sévil sur le sysléme nerveux central, -
trois ordres de conséquences : 1° lorsque I'évolution est rapide, il se pro-
duit un ramollissement ; 2° si I’évolulion est de rapidité moyenne, la lésion
délerminde est une dégénéralion. Enfin 3°si I'évolulion se fait avec lenteur,
la conséquence en est une simple atrophie.

(1) Fueusp, Das Gehirn eines Falles von progressiv Atrophie des Gehirns, efe...

Allegemeine Medizinal-Zeitung, 1902, ne 55.
(2) Scumauss, Vorlesungen iber die palhologische Analomie der Rickenmarks, p. 235.
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Le rapport de I'évolution morbide a I'altération des cellules nerveuses
est de méme forme et ceci est prouvé par les recherches expérimentales de
SoukhanolF el d’autres.

Cependant le cas d’alrophie que nous présenlons ici parail unique dans
son genre, Il reconnail une tout autre étiologie que le cas de Long el
Wiki, dans lequel d’ailleurs I'atrophie est fort loin d’alleindre I'intensité
reconnue dans nolre cas. Aprés ce que nous allons ajouler, il parailra évi-
dent que, dans le fait étudié par nous, la cause de I'atrophie n’availrien a
voir avec des troubles de la circulation.

La cause de "alrophie. ne pouvail pas tenir non plus & une compression
de la moelle, circulaire ou non. La compression médullaire qui s'exercerait
de la fagon la plus lente possible ne laisserait pas de provoquer la dégé-
nération parenchymateuse de tous les faisceaux. Or cela n’existe pas dans
notre cas. :

Dans la région dorsale de nolre moelle, ¢'est-a-dire la ot I'épaississement
pachyméaningitique se présenle avee ses plus fortes dimensions, la moelle
épiniére se trouve considérablement réduite. Il n’en est pas moins évident
que, méme avanl |'examen histologique, il élait impossible de meltre
I'atrophie sous la dépendance de la seule compression exercée par des
membranes devenues plus épaisses. La pachyméningile en effel ne se
trouve que dans la région dorsale ; dans la région lombaire, il n'existe pas
trace de méningile et cependant la moelle épiniére s'y montre aussi consi-
dérablement atrophiée.

Cette derniére circonstance élimine également la possibilité d'une
atrophie par constriction des vaisseaux du fait de la méningite; on ne
saurail invoquer en celte région la possibilité d'un étranglement des vais-
seaux par le tissu inflammatoire de la leploméningile environnante et leur
sclérose conséeutive.

Donc, comme nous |'avons déja dit, notre atrophie médullaire a une
cause qui n'a rien a voir avec des troubles circulatoires, quels qu'ilssoient,
de I'axe nerveux.

Dans la région lombaire, 'atrophie existe d'une facon bien nette. Ici
nous trouvons les vaisseaux absolument normaux; il n'existe pas (race
de sclérose el rien qui puisse éveiller I'idée de (roubles circulatoires pou-
vaul élre la cause de I'atrophie. On ne conslale pas non plus ici de mul-
tiplication vasculaire avec sclérose des lissus, [ait analomique qui pour-
rail élre rapporlé a la régression d'un processus inflammaloire ayant
lerminé son évolution.

En résumé, nous nous sommes'efforcé de démontrer que ni la pachy-
méningite, ni la leploméningite ne sauraient étre, dans notre cas, la cause
de I'atrophie ; on ne peut cependant pas refuser une certaine importance
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au processus pachyméningitique eés développé dans la région dorsale
en ce qui concerne la détermination d'une diminution du diamétre de la
moelle en celle région.

Sur toule la hauteur de la moelle dorsale, en méme temps que nous
conslations la pachyméningile, nous observions les Iraces d'un processus
myélitique depuis longlemps éleint; les vaisseaux sont sclérosés el le
tissu intermédiaire est devenu plus abondant et plus touffu. An moment
du plus grand développement du processus myélitique, ayant eu pour
conséquence la sclérose et la rétraction des Llissus, celle derniére, s’ad-
joignant a latrophie, a provoqué la diminution maximale de la moelle
épiniére dans la région dorsale.

Il ne semble pas utile de prolonger celle discussion ; la seule cause
qui dans notre cas est susceplible d’expliquer I’étal alrophique de la
moelle épiniere et de la moelle allongée est une lente influence toxique.
En d'autres lermes, I'action lente et prolongée des toxines de la syphilis
sur le névraxe nous pavail conslitner la cause nécessaire et suffisante de
I"atrophie de la substance nerveuse que nous avons décrite. C'est a celle
conclusion (ue nous désirions aboulir.
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PAR
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Chef de clinique médicale adjoint & la Faculté de Lyon.

Depuis que la question de 1'achondroplasie est sortie en 1900, avec
Pierre-Marie,du domaine des curiosités médicales, elle a é1¢é étudiée par de
nombreux auleurs : Porak et Durante, Poncet et Leriche, Apert, Regnault,
pour ne citer que les principaux,el de nombreux cas ont été publiés & pro-
pos desquels les nouvelles données ont été précisées el les acquisilions
récentes mises au point. Conlentons-nous de signaler les travaux d’en-
semble d'Etlore Levi en 1909 el de Franchini et Tanazi en 1910 dans la
Nowvelle Iconographiede la Salpétriére, qui s'altachent surtout & I'étude
de la palhogénie de cetle dystrophie et de son caraclére héréditaire si
discuté : ces derniers auteurs se rallient nettement aux idées soutenues
par Poncet et Leriche affirmant I'existence d'une achondroplasie physiolo-
gique, véritable retour ancestral.

Nous voulons simplement apporter un nouveau cas qu'il nous a été
donné d’observer dans le service de M. Mollard, médecin des hopitaux
de Lyon, alors que nous étions son interne (1). Si, de I’étude d’un cas
isolé la question de 'achondroplasie ne retire qu'un bénéfice médiocre,
c'est de I'examen du plus grand nombre de faits possible que pourra
peul-8ire se dégager un jour une conceplion définitive, vraiment salis-
faisante. Celle idée légitime la publication des nouveaux cas d’achondro-
plasie, qui se sont multipliés d’ailleurs ces derniéres années : leur nombre
étail de 42 en 1904, nous avons relevé 44 nouvelles observations : ¢e qui
porte & 86 le nombre de documents sur lesquels doil porter I'élude de
celte dystrophie. :

(1) Nous remercions notre maitre, M. le D* Mollard; qui a bien voulu nous permettre
d'utiliser cette observation.
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OBSERVATION.

B... Adrienne, dgée de &8 ans, née & Montalien-Vercien, dans le département
de I'lsére.

Antécédents hérédilaives, — Ses porenls sont morts iagés ; ils étaient d'une
slature élevée ainsi que ses grands-parenls qu'elle a bien connus. Son pére
élzit gendarme el sa mére élait plus grande que lui: tous deux étaient origi-
naires du Bourg-d'Oisans.

Elle est la seconde d’une famille de 3 enfants ; une swur, morte & 18 ans,
était bossue. Une autre qui est en bonne santé, est d’une taille un pen au-
dessus de la moyenne.

Antécédents personnels. — Née & terme, elle a marché assez tard sans
qu'elle puisse préciser davantage. Elle ne sait si on s’apercutl & sa naissance
qu'elle avait les bras et les jambes anormalement courls ; mais elle raconte
qu’elle a Loujours été plus petite que les enfants de son dge ; ce défaul de taille
fut attribué & la vive impression causée sur sa mére, pendanl sa grossesse, par
des saltimbanques qui montraient des curiosités difformes, Le fait que 'on
ait cherché a l'interpréter ainsi, semble bien prouver l'absence de tout carac-
tere héréditaire et familial dans la dystrophie de notre naine.

Ajoutons qu’elle affirme n’avoir jamais é1é nouée.

Elle a eu la scarlatine et la rougeole dans son enfance. Pas d'adénite, n
d'olorrhée. Pas de bronchite.

Elle a fréquenté l'école de 8 ans & 13 ans ; elle apprit & lire, uon sans quel-
que difficultd, car, déclare-t-elle, elle avail la téte dure ; Iii se borna son ins-
truction.

Elle fut réglée & 23 ans seulement, trés régalidrement jusqu’a 46 ans, épo-
que 4 laquelle survint une ménopause normale.

Mariée & 30 ans, elle a eu de nombreuses grossesses : 9 exaclement, La
premiére se termina 4 7 mois 4,2 par la naissance de deux jumeaux qui ne
vécurent pas. Les suivantes se terminérent & 6 ou 7 mois, les nouveau-nés
n’étant pas viables. Seules la 5° et Ja 6" grossesses allérent jusqu'a lerme : elle
eut ainsi un gargon qu'elle ne put nourric que 15 jours el qui mourut a
8 mois de la diarrhée, puis un second gargon qui ne vécul que 2 mois. Il
faut noter que ces 2 enfants nés a terme paraissent avoir été hydrocéphales,
car elle déclare qu’ils avaient june téte énorme et que, au dire du méde-
cin, ils avaient de I'eau dans la téte ; elle ne se rappelle pas les dimensions de
leurs membres, et il estimpossible de savoir s'ils élaient achondroplasiques.

Elle eut encore 3 grossesses qui se terminérent vers 7 mois; car elle avait
pris I'habitude de venir accoucher & la Charité de Lyon, oii I'on provoquait,
par l'introduction de sondes, I'accouchement prématuré vers 7 mois. Jamais
les enfants ne vécurent. C'est pour cela que, désirant avoir des enfants vivants,
elle n’alla pas & la Maternité pour ses B¢ el 6° grossesses ; mais elle fut trés
malade : ses enfanls ne vécurent que quelques mois : aussi recommenca-t-elle,
lors de ses nonvelles grossesses, & venir accoucher vers 7 mois. Toujours I'ac-

couchement fut provoqué par des bougies, et la eésarienne ne ful jamais pra-
XXIV ; 24
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tiquée. Nous n'avons d'ailleurs pu retrouver trace des observations qui durent
étre prises @ la Gharité. La dernidre grossesse date de 1000 : la malade avait
alors 37 ans.

E'tat actuel. — 11 suffit de jeter un coup d'eil sur les photographies pour
se rendre compte que notre naine présente le type classique du nanisme
achondroplasique : la téte volumineunse, la micromélie 4 prédominance rhizo-
mélique, la lordose lombaire, la forme des mains, etc...

Voici les résultals métriques des principales mensurations effectuées :

Hauteur totale, du vertex an talon . . . . . . . . 125 cent.
Distance sterno-pubienne . . . . . . . . .. . 80 »
Distance du pubis au sol . . . . Rl e B4
Distance de la fourchette sternale au sol e R 106 »
Crdne.
Circonférence maxima . . ¥ 5% »
Diamétre bipariétal maximum’. . . . . . . . . . 180 mm.
Diamétre antéro-postérieur. . . . . . . . . . . 183 »
Index céphalique . - A T e 98,4
. Tronc.
Circonférence thoracique maxima. . . . e e 86 »
Circonférence abdominale au niveau de lombillc SR 80 »
Circonférence maxima du bassin . 92 »
Diamétre promonto-pubien. 8 »
Extrémités supérieures.

Longuaeur totale du membre supérieur,de [acrom:onjusqnﬁ {

Iextrémité du radius. . . . A 50 »
Longueur du bras, de Iacromion lolécmue AL 18 »
Longueur de I'avant-bras, de U'olécrine & Iapophyse sl.y- :

loide du radins. . . . 3 A 17 »
Longueur de la main depuis lnpophyse wtylo‘lde duo radms

jusqu’a l'extrémité da médins . . . . . . . . . 15 »
Longueur du médius 7 »
Longueur de I'index . S DR AR 6
Longueur de I'annulaire. . . . . . . . . . . . 51/2
Longuneur du petit doigt. . 5 »
Circonférence du membre supérieur pnse au pI1 du cuude s L LR
Index radio=huméral.” . . . . . . . . . .o . 94,4

Extrémités inférieures.
Longueur du fémur, depuis le grand trochénlerjusqu‘é Iin-
27 »

terligne articulaire du genou. .
Longueur de la jambe, depuis I' lnterllgne arhculatra du
genou jusqu'a la pointe de la malléole externe. . . . 25 »
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Longueur lotale du membre inférieur, do grand tronchanter

S0 S8 RN O R e T T SR S o W 85 mm.
Longueur maxima du pied . . . . . . 18 »
Llrconference de la cuisse 4 5 cm., de | exlrémlle supenenre

GUSEY DECEY i e o s R 37 »
Circonférence de la jambe a2 7 em. de | extrumlté inférieure

daYairotitle SR TR R s 33 »
Index tibio-fémoral N e L 92,5
Description du crdne et de la face. — La Léte est volumineuse, le front

proéminent ; les bosses pariétales sont trés accusées. Pas d’asymétrie crinienne,

La circonférence maxima du erine (5% cm.) dépasse légérement la nor-
male, et 'index céphalique atteint le chiffre énorme de 98.4, témoignant d'une
hyperbrachycéphalie extréme,puisque I'index céphalique oscille normalement
entre 75 (dolicéphalie) et 85 (brachyeéphalie}.

Les oreilles sont normalement conformées : le nez est un peu court, mais
il n'est ni camard, ni retroussé.

Les dents, bien plantées, sont de surface réguliére, la voite palatine est
légérement ogivale.

La face n'est pas trés petite : les machoires sont fortes, sans qu'il y ait de
prognathisme.

Le cou est forl et court,

Description du trone. — Le trone est bien développé et offre les mémes
dimensions que chez un sujet de taille normale ; la distance sternopubienne est
de 30 centimétres, se rapprochant singuliérement de la normale qui est de
81 centim@tres.

L’abdomen est fortement proéminent: ce qui est la conséquence d'une
lordose lombaire accusée. Pas d'aulre dévialion de la colonne. Les omoplates
sont peu déva]oppees

Les seins sont moyennement développés, les muscles du tronc ont un déve-
loppement normal,

Ajoutons que la malade présente nn certain degré d'obésité,

Exirémités supérieures.— La brigvelé des membres supérieurs attire 'atten-
tion dés que la malade est debout et laisse pendre les bras le long du corps,
dont ils restent toujours & une certaine distance. On constale que les doigts
atleignent & peine la partie supérieure de la région pubienne. Le raccourcisse-
menl, ainsi que l'altestent les mensurations, porle surtout sur le segment
brachial, affectant aiunsi un caractére rhizomélique, l'index radichuméral est
en effet de 94.4, son chiffre moyen étant de 89.

Les mains sont courtes, épaisses; la déformation en trident existe, sans
étre trés accusée. La différence de longueur entre les doigts est allénuée.

Pas d’hypotonie articulaire au niveau des articulations phalangiennes,

Eaztrémités inférieures. — Comme au niveau des membres supérieurs, il
existe une briévelé & prédominance rhizomélique ; et c'est & elle qu'est due
I'exiguité de lo taille.
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Les cuisses sonl courles, épaisses, un peu arquées en avant; les jaombes
dessinent une légére courbe & concavité interne. La musculatare est normale.
Les pieds, courts, ont une tendance a étre carrés ; il n'y a pas d'implantation
défectuense des mélatarsiens. L'absence compléte de voute plantaire constitue
un pied plat des plus typiques.

Exzamen des viscéres et des téguments, — Rien & signaler du cOLé des dif-
férents appareils : la tension radiale est de 15 au Polain. Les poumons son-
nent et vespirent bien ; les sommets ne sonl pas suspecls.

Pas d’albumine dans les urines,

La menstruation est devenue irrégulidre, mais la ménopause & son début
doit en étre rendue reponsable.

Les réflexes culanés, tendineux sont normaux.

Le systéme pileux est normalement développé.

Aucun troable trophique ; le corps thyroide est normal,

Pas de troubles du c¢dté des organes des sens.

Elat psychigue. — Au point de vue psychique, la malade présente une in-
tellizence plutot au-dessous de la moyenne, sans qu'il y ait un déficit trés
marqué. Elle a eu, dans son enfance, beaucoup de peine & apprendre & live et &
écrire. Actuellement elle ne sait plus éerire du tout, et elle lit trés délectuen-
sement.

Elle est timide, elle n'est pas menteuse ni blagueuse. Elle s'est monirée
trés complaisante pour ses voisines de lit 4 I’hopital, et aimait 4 rendre ser-
vice aux seurs,

Ses sentiments affeclifs sont trés développés, 4 I'encontre de beaucoup d’a-
chondroplasiques dont I'égoisme a éLé remarqué.

Ezamen radiographigue. — La radiographie du coude montre un épais-
sissement marqué de I'épiphyse humérale inférienre el aussi de I'extrémité
supérieure du cubitus. L'épiphyse radiale ne présente pas de développement
exagéré ; au-dessous de la tubérosilé bicipitale du radius un pea forte, la dia-
physe décrit une courbure & concavité interne (Pl. LVIII).

Au niveau de I'articulation radio-carpienne, I'épiphyse cubilale présente
une apophyse styloide trés longue qui s’avance vers le carpe.

Rien de particulier au niveau du carpe.

Les métacarpiens sont courts, épais, leurs épiphyses sont trés développées. A
noter que le quatriéme métacarpien estde chaque coté notablement plus court
et surtout plus gréle que les autres (Pl. LVI).

Les premiéres phalanges sont également épaissies.

Du cdté de P'articulation du genou les épiphyses fémorale et tibiale sont volu-
mineuses el forment une surface articulaire élargie. Le péroné est de longueur
normale et ne participe pas a l'articulation du genoun ainsi qu'on I'a souvent
noté (Pl. LIX). 1

Rien & noter du cdté du tarse. Les métutarsiens ont des épiphyses volumi-
neuses, des diaphyses normales (Pl. LVII).

Notons que le cartilage de conjugaison ne subsiste, méme partiellement, en
aucun point ; les soudures diaphyso-épiphysaires sont partout complétes, et ce
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(Radiographie des mains).
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(Radiographie du pied).
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qui frappe le plus, c'est le volume des épiphyses et aussi des diaphyses par rap-
port i la longneur des os.

> %

La simpleinspectiondenotre sujet permet de porterlediagnostic d’achon-
droplasie. On ne peul songer au rachitisme, pas plus qu'a 'infantilisme
de Brissand ou de Lorain ; 1a micromélie fait éliminer le nanisme banal.

Le diagnoslic de nanisme achondroplasique s'impose ; macrocéphalie i
type brachycéphalique, micromélie & prédominance rhizomélique, lordose |
lombaire, mains carrées en (rident, il ne manque aucun des caracleres
primordiaux.

Rappelons briévement les principaux (rails de ’observalion, en nofant
I'absence de cerlains caracléres secondaives, inconstants d’ailleurs dans
cette dystrophie.

La macrocéphalie n’est pas seulement relalive, mais réelle, ainsi qu'en
témoignent les mensurations ; elle est du Zype brachycéphalique, el Uindex
céphalique 98, & est un des plus élevés qui aient jamais élé constalés.

Le trone est loul @ fail normal comme dimensions; & noter la lordose
lombaire, la proéminence de I'abdomen, constantes chez les femmes achon-
droplasiques.

L’exiguilé de la taille tient uniquement a la britveté des membres
inférieurs. La micromélie esl aussi marquée au niveau des membres su-
périeurs, elle est rhizomélique ; en effet, les index libiofémoral et radio-
huméral sont netlement supérieurs @ la moyenne. Le raccourcissement est
moins accusé an nivean des mains el des pieds, qui présentent & un certain
degré la conformation carrée ; la déformation en trident est incontestables
quoique peu accusée.

Ce qui ressort avant tout de I'examen radiographique, c’est 13 soudure
compléte diaphyso-épiphysaire, 1a non-persistance des cartilages de conju-
gaison, el aussi le volume des épiphyses: quant aux diaphyses, elles sont
aussi larges que celles des os d'un sujet normal, et leur épaisseur est dispro-
portionnée avec leur longueur.

En outre, nous avons remarqué lanormale bricveté du & métacarpien,
4 gauche aussi bien qu’a droite : c'est une malformation signalée par Ex Levi
qui I'a retrouvée dans les cas de Marie el de Dufour et la considere comme
caractéristique de I'achondroplasie. Tel n'est pas I'avis de Chevalier qui,
dans une longue et récente étude consacrée a la brachymélie métapodiale
congénitale, déclare 'avoir constatée dans d’aultres affections, notamment
chez des sujels atteints d’exosloses osléogéniques.

(Vest 14 la seule anomalie conslatée au nivean de la main ; mais il faut
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ajouter que I'apophyse styloide du cubitus, présentant un développement
exagéré, atteint presque le milieu du carpe.

Le cubitus ne présente pas une briévelé anormale ainsi que E, Levi I’
signalé, el le péroné ne participe pas & I'arliculation du genou.

Du coté du pied, les métalarsiens, nolamment les quatriémes, ne pré-
sentenl aucune anomalie. Mais il faut relever I'existence d’un pied plat,
alors qu'on note plus souvent une votle plantaire Lrés excavée.

Le développemenl des muscles est (oul 4 fait normal, sans &lre exagéré.

Les seins sonl bien développés: la vie sexuelle de notre naine a é1é
active, puisqu'elle a en 9 grossesses, qui ont nécessité  plusieurs reprises
I'acconchement prématuré a 7 mois, Elle n’a jamais subi de césarienne.

La peau ne présente aucun trouble. Il n’y a pas (race de myxwedeéme ;
le corps thyroide parait normal.

Les différents appareils fonctionnent réguliérement. Il n'existe aucun
stigmale de syphilis, et la tuberculose ne peul étre soupgonnée.

Au point de vue psychique, loul a é1é dit sur les achondroplasigues,
considérés par cerlains auteurs comme (rés intelligents, par d’autres comme
présentant une certaine débilité d’esprit, et I'on a méme parlé de la débi-
lité d’esprit achondroplasique. Boulenger a décrit un cas d'idiotie chez
une achondroplasique, et Chanmier et Taly ont constaté de la confusion
menlale. Nolre sujel présenlail une intelligence pluldl au-dessous de la
moyenne, mais beaucoup de bon sens et unbon caractére. Il semble qu'on
ne puisse décrire un psychisme qpecml des achondroplasiques, dont I'in-
lelligence, suivant les cas, peut &lre supérienre, égale ou inférienre 4 la
normale.

En ce qui concerne le caractére héréditaire, nous n'avons relevé aucun
antécédent, aucune tare chez les parents et méme chez les grands-parents
de notre sujet qui se les rappelle trés bien. Une sa:ur parail avoir éLé
scoliotiqiie. Elle-méme déclare que ses deux seuls enfants qui sont venus
d lerme avaient une grosse léte, el que, an dire du médecin, ils avaient de
I'ean dans la Léle ; mais elle ne sail si leurs membres élaient anormalement
courts, el I'on ne peut savoir de fagon cerlaine s'il s'agissait également
d'achondroplasiques.

LIS

Tels son les points les plus importants 4 relever dans I'observation et
dans I'histoire de notre sujel. Peuvenl-ils nous permetire de décider a
quelle variété d'achondroplasie nous avons affaire, el pouvons-nous en
tiver quelque indication an point de vue pathogénique ?

Toul caractére héréditaire parait devoir étre éliminé chez nolre sujet.
Mais ce n’est pas un argument contre la conceplion hérédilaire, en favenr



UN NOUVEAU CAS D'ACHONDROPLASIE 375

de laquelle des faits impressionnants ont éLé produits el (u’ont récemment
soutenu Franchini et Zanazi : ces auteurs n'ont d‘ailleurs pas défendu le
caraclére hérédilaire constant de I'achondroplasie, mais ont établi son
existence dans quelques cas. Nolons cependant des faits, d’apparence
paradoxale, comme celui de Hutchinson qui a constalé une dystrophie
achondroplasique typique chez une jumelle dont Ia seeur était parfailement
conformée. En revanche, les deux achondroplasiques de Franchini et
Zanazi onl eu une lille également achondroplasique. Ce fait est & noler,
car il est rare de pouvoir accoupler denx achondroplasiques et, de plus, le
rélrécissement da bassin empéche souvent la grossesse d'arriver 4 terme,
et rarement les nonveau-nés prémalurés sont viables.

A défaut de caractére hérédilaire, nolre sujet présente-i-il des stigmales
de tuberculose, de syphilis? Nous avons noté le résultat négatif de nos
recherches dans cel ordre d'idées. On ne peut nier d’une fagon absolue
I'exislence de ces lares chez ses parents, pas plus que ['alcoolisme ; mais
rien n'y fait penser spécialement, et la malade alfirme que ses parents
étaient rés sobres. A disculer plus longuement cetle question, nous entre-
rions dans le domaine des hypothéses, el si une enquéte peul donner des
résultats,c’est uniquement en présence d’un nouveau-né achondroplasique :
on peut alors rechercher les infections et intoxications qu'a pu présenter
la mére pendant la grossesse.

La soudure compléte diaphyso-épiphysaive doit, chez nolresujet, faire
penser & un vice de développement plutot qu'a une alfection sclérosante
des cartilages fertiles, et c'est dans le cadre des achondraplasies dites phy-
siologiques que nous croyons devoir le ranger.

Ce n’est la qu'une probabilité ; car seul un examen histologique pour-
rail nous permettre de nier la sclérose des cartilages de conjugaison. Sans
doute, notre sujet jouit d'une santé excellente ; ce n'est pasune malade,
el pour ceux qui sonl partisans de 'achondroplasie physiologique, de I'a-
chondroplasie retour ancestral c'esl, aprés les données de la radiographie,
un des meilleurs arguments. Remarquons en passant que le fait que de
tels sujets ont une bonne santé ne permet pas d’éliminer une affection
intrautérine, ayant produit une sclérose des cartilages, une cicatrice indé-
Iébile, mais ayant guéri, ayant respecté les différents appareils. Combien
souvenl les maladies de I'enfance, ayant abouli & une,infirmité, n'ont
relenti en aucune facon sur I'élal général !

Mais pour prouver d’'une fagon incontestable I'existence trés probable
de l'achondroplasie physiologique, des examens histologiques sonl néces-
saires. Les examens, déji anciens, pratiqués par Winckler, Kassowilz,
Spillmann, Porak et Durante, ont toujours montré de la sclérose. Les
examens récents, trés peu nombreux, n’ont jamais, 4 notre connaissance,
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établi I'absence de sclérose. 1l serail également a désiver (ne de pareils
examens soient pratiqués chez les animaux « bas sur palles » comme les
chiens bassels, les beufs natos elc.., dont les analogies avec les nains
achondroplasiques sont évidentes.L’absence de lésion des carlilages chez ces
animaux el chez les achondroplasiques fournirait un argument singuliére-
ment probant en faveur de I'achondroplasie dite physiologique.

Lorsqu'il y a sclérose, on est en droil de penser 4 une maladie infectieuse
ou loxique ayant rvelenli sur les cartilages, par I'intermédiaire trés pro-
bable des glandes i sécrélion interne, qu'elle ait entrainé un hypofonction-
nement des glandes excitatrices de la croissance (Ihymus, corps thyroi-
de, elc.), ou bien un hyperfonctionnement des glandes frénatrices de la
erotssance, comme le testicule el 'ovaire.

D'ailleurs, 'absence de sclérose ne permet pas d'éliminer une alTection,
ou au moins un trouble fonctionnel des glandes a séerétion interne, ayant
produit une soudure hitive diaphyso-épiphysaire, tandis que dans le gigan-
tisme celle soudure esl retardée, expliquant ainsile développement eya-
géré des membres. L'opposilion entre le gigantisme et I'achondroplasie a
@"ailleurs attiré depuis longlemps I'atlention des observateurs. Dans ces
deux dystroplies, le tronc est sensiblement normal, I'anomalie porle exclu-
sivemenl sur les membres, qui présentent soit une hriéveté anormale, soit
une longueur démesurée. 1l est donc permis de penser que c'est une lésion
différente, ou pluldt un trouble fonctionnel en sens contraire du systéme
glandulaire qui tient sous sa dépendance la croissance des membres, qu'il
faul incriminer.

Il existe d"ailleurs des cas de giganlisme atténué, que I'on a décrils aussi
sous le nom d’infantilisme prolongé; ce sont des adolescents, de laille
élevée, aux membres trés développés, mais dépourvus des caracléres sexuels
secondaives, aux lesticules encore pelits malgré leur dge. Ce n’est que lors-
que ceux-ci se développent complétement et que le systéme pileux fait son
apparition el, que la croissance cesse. 1l semble done bien qu'en pareil cas
I'hypofonclionnement du testicule soil responsable de la croissance anor-
malement prolongée elle cesse quand le fonclionnement du leslicule est
devenu normal.

Nous croyons qu'il exisle, de méme, un certain nombre d'achondropla-
sies frustes chez I'adulte. Qui ne se souvient avoir va au colldége, au lycée
des jeunes gens qui, en seconde ou méme en (roisibme, paraissenl déja de
pelits hommes : précocement barbus, il sont de la laille de leurs condisei-
ples; leur buste est développé, mais les membres sont un peu courts, les
jambes surloul ; en méme lemps, leur systéme pileux présente un dévelop-
pement précoce, leurs lesticules ont le volume de ceux de I'adulte ; el ilsse
vantentdéjade leurs'prouesses génitales. Qu'on les revoie quelques années
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plus tard : ils n'ont pas grandi ; leur buste et lear tronc sont bien dévelop-
pés, mais la bridveté relative des membres attire 'attention. 1l semble bien
qu'en pareil cas, le développement des fonctions testiculaires soil trés pré-
coce el qu'il faille lui altribuer larrét précoce de la croissance des mem-
bres, par suile de l'action d'arrét, de Paction frénatrice de la glande testi-
culaire.

On ne peut nier d'une facon générale le role de la (hyroide, du
thymus, ele..... mais étant donné 1'ahsence de troubles thyroidiens, élant
donnés les fails sur lesquels nous venons d’insister, nous croyons (ue
hyperfonctionnement des glandes génitales (leslicule, ovaire) parail plus
plausible que I'hypofonctionnement de la thyroide, elc....

La lésion, ou plulol le trouble fonctionnel des glandes @ sécrétion interne,
régulatrices de la croissance, parait étre la cause immédiate de U'achondro-
plasie, qu'elle soit sous la dépendance d'une infection ou d'une intoxication
utérine (achondroplasie dite pathologique) ou qu'elle soit elle-méme la fiza-
tionhéréditaire d'une disposition ancestrale, veparaissant sous une influence
inconnue (achondroplusie dite physiologique) ; ¢’est la cause prochaine due
trouble de croissance, |'intermédiaire nécessaire par lequel agil la cause
éloignée, quelle qu’elle soil el sur laquelle les hypothéses les plus ingé-
nieuses el les plus séduisantes ont été émises sans qu’on puisse au moins
jusqu’a présent les élayer sur des preuves irrécusables.
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Le probléme de la nature de 1'achondroplasie n’esl pas encore résolu-
On s'est posé 4 son sujel bien des questions, el loules sonl reslées sans
réponse. A I'heure actuelle 1'idée qui lend & prévaloir fait de I"achondro-
plasie le résultat d'un vice des sécrélions internes ; ¢'est la une hypothése
séduisante qui, hasée surtoutsurdes comparaisons avec les aulres formes
de nanisme et avec le gigantisme, manque cependant de l'appui d’une
constalalion malérielle. Les glandes vasculaires qu'on a eu l'occasion
d’examiner aprés autopsies d’achondroplases, onl en effel paru avoir une
conslitution normale ; cet argument n’est pas sulfisant pour faire abandon-
ner la théorie endocranienne, car un trouble fonelionnel peul exister
sans altéralion accessible 4 Iinvesligation microscopique ; mais il est
évidenl que celle recherche négalive laisse la question enliére avec loules
ses obscurilés, et il faut chercher ailleurs pour la résoudre. Voila pourquoi
il est parfailement légitime de chercher des arguments pour ou conlre
telle ou lelle théorie pathogénique dans 'observalion des symptomes conco-
milanls de la dystrophie. De ce nombre sonl les troubles psychiques. Nous
nous proposons dans cet arlicle de rechercher si de ce coté particulier
le genre de recherche que nous venons d'exposer peul amener quelque
résultal. Nous donnerons d’abord I'observalion qui a é1é le point de départ
de notre étude ; nous entrerons ensuile dans le vif du sujet.

OsservaTioN (1).

B... Charles, &igé aujourd'hui de 6% ans, est né le 8 avril 1847 au Vigan
(Gard). Son pére, quiy était huissier, était normalement constitué ; il en était

(1) Le malade est dans le service des vieillards de 'hdpital générol de Montpellier,:
Nous avons recueilli son observalion pendant que I'un de nous suppléait M. le Pro-
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de méme de sa mére. Ni 'un ni l'autre ne semblent avoir présenté de maladies
sérieuses, ni d'alcoolisme, ni de syphilis. Tous deux sont morls rapidement
d'affections aignis dont le diagnostic rétrospectif est difficile a poser. Ils avaient
un autre enfant: une fille normalement conformée elle aussi, quise retira
avec sa mére dans un couvent de I'étranger il est impossible de savoir ce
qu'elle est devenue. Le malade affirme qu’il est le seul achondroplasique de
sa famille, cependant nons savons de source certaine qu'une tante maternelle
présentait la méme difformité que [ui, qu'elle devint enceinte et mourut en
couche. 11 est impossible de remonter plus haut dans son hérédité.

B... est né & terme, et dés sa naissance présenta les malformations caracté-
ristiques que nous décrirons tout & I'heure, il fut d'abord élevé dans sa famille
sans présenter au point de voe pathologique de parlicularités dignes de remar-
ques. Au point de vue intellectnel il se développa aussi normalement, ses
parents, dans son enfance, le présentlaient comme un petit prodige ; il remporta
plusieurs suceés scolaires a I'école des fréres qu'il fréquenta. Vers Iage de
uatorze ans commencérenl ses aventures. On ne sait trop pourquoi il quitta
sa famille, y revint, fut placé dans un magasin pour y apprendre le commerce,
et aprés plugienrs avatars finit par rentrerd un titre mal défini dans une étude
d'avoué. A I'entendre, il y était premier clerc et faisait marcher a lui tout seul
toutes les affaires, il profita, dit-il, de ce passage dans la basoche pour passer
brillamment plosieurs examens de droil, auxquels il n'eut que des boules
blanches. Il est difficile ici comme pour le reste de vérifier ce qu'il y a d’exact
dans son récit ; ce qui est cerlain, et ce sur quoi il insiste moins, ¢'est qu'il
passa dans plusieurs études, s'occupa de courtage, devint défenseur de justice
de paix, s'exhiba méme dans des foires et finit par devenir agent d’affaires ; il
fut alors l'objet de plusieurs poursuites pour lesquelles il bénéficia de non-lieu,
puis enfin fut condamné pour abus de confiance. Ceunx qui I'ont connu & cette
époque s’entendent @ reconnallre son intelligence et son esprit retors, mais
certains qui Pont approché de plus prés lui reprochent sa méchanceté, son
égoisme et son ignorance des sentiments moraux.

Au point de vue génital, si on I'écoute aujourd’hui, sa puissance génésique
élait trés grande et ses succds féminins plus nombreux que ne le rend vrai-
semblable sa conformation physique. Il est certain, et ce n’est pas la moins
élonnante de ses aventures, qu’il trouva & se marier, et que relativement i lui
sa femme étail une fort belle femme. De ce mariage naquirent denx enfants :
une fille et un gargon bien constitués. Mais I'accord dans le ménage ne dura
qu'un temps, la famille se sépara, la femme et les enfanls vécarent de leur
¢olé, B... du sien, sans que jamais rien vint les rapprocher.

A I'heure actuelle B.., vit a ’'hdpital général de Montpellier on il est hospi-
talisé ; il vit seul, fumant sa pipe, arpentant les cours dont il frappe le sol d'une
canne qui ne le quitte jamais, on ne le voit jamais parler & personne, il fuil la
sociéld de ses compagnons qu'il a I'air de tenir en petite estime. Il s’est tou-
jours refusé & rendre les petits services que son instruction et son élat de

fesseur Vires, chargé du cours de clinique ; nous remercions ce dernier d'avoir bien
vouln nous autoriser & la publier.
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santé permettaient d’attendre de lui. On ne peut obtenir quelgues réponses et
la faveur d'une audience qu’en lui promettant une étrenne qu'il dépense bien-
toL dans I'achat de géteaux. Il est en effet trés gourmand, et muni d'une sorte
de besace, transformation ultime de I'enveloppe d’un traversin, il va chez les
pétissiers et fait provision de débris de gateaux. Il lui arriva, au début de son
hospitalisation, de revendre ce genre de marchandise & d'antres malades, cela
a des prix trop avantageux pour lui, si bien qu’on dut lu interdire ce commerce
trop lucratif, Une particularité psychijque qui frappe encore chez B... dés que
'on cause un peu avec lui, c’est 'absence compléte de tout sentiment afeclif.
Le sort de sa sceur, de sa femme et de ses enfauts le laisse parfaitement indif-
férent, il en parle comme &’il s’agissait d’étrangers. Au jour de son entrée, le
23 septembre 1901, le fond intellectuel de B... était absolument indemne,
aujourd’hui il y a un cerlain degré de déchéance,il exécnle convenablement
les calculs qu'on lui donne, méme assez compliqués, mais il est un peu déso-
rienté dans le temps : c'est ainsi qu’il déclare n’avoir que 56 ans alors qu’il
en a 64 et qu'il prétend étre dans I'élablissement depuis & ans, alors qu'il y est
depuis 10.

Comme on peut en juger par les photographies ci-jointes (Pl. LX), B... est
un type d'achondroplasique ; voici les données anthropométriques qui confir-
ment cette premiére impression (1).

Hauteur totale du talon au vertex . . . . EEE 125 cent.
Hauteur du tronc assis depuis_le coceyx jusqu’an verlex : 80 »
Hauteur du pubisamwsol . . . . . . . . . . . 60 »
Hauteur de la fourchette sternale ansol. . . . . . . 97 »
Distance de I'ombilic au vertex . . . . . . . . . 65 »
— = a0t A e e e 62 »
— de la fourchette sternale an pubis. . . . . . 46 »
Crdne.
Circonférence maxima . . . . © o v w0 wta ow s 89 »
Demi-circonférence antérieure. . . . . . . . . . 28 »
—- POSEARIE RS ="y ~ o L TR R T M »
ConT e T e e T o e L e 36 »
— antéro-postérieure . . ., . . . . . . . . 38 »
Diamétre antéro-postérieur. . . . . . . . . . . 17 » b
—  bipariétal maximum. . . ., . . . . . . 16 » 8
—  bifrontal (entre les deux apophyses orbitaires). . 12 »
—: bizygomatique. .75 0L Lo e 12 » b
—  bimandibulaire . . . . e 10 » 5
Hauteur totale de la face depuis le menlan ]nsqu’ﬂ la racine
des cheveux. . . . . . . T e e P 19 »

(1) Nous avons suivi dans ses mensurations le méme ordre que celui adoplé par
Ettore Levi pour l'observation si compléle d'achondroplasie qu’il a publié ici méme :
Sur un n u cas d'achondroplasie cher I'adulie, Nouvelle Iconographie de la Sal-
pltriére, 1909, p. 133-152.
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Hauteur partielle de la face dapms le menton jusqu'a la gla-

hallesasioni o7 e S T 13 cent.
Distance mento-auriculaire drmte | e T R 16 » 5
— ganche. ™. ol T R 16 » 5
o O A R R Sl S e o8 98 »
Trone. ' 3
Circonférence Lhoracique maxima. . . B e s 72 »
Circonférence abdominale an nivean de lomh:hc A 69 »
Hongueue du'8lePIUM o o v o e el e e e 16 »
Ligne xypho-pubienne . . . . . . . . ., . . . 32 »
—"~ xypho-ombilicale . . . « . .ol G - Doy
— ombilico-pubienne. . . . . . . . o . o, 13 »
Circonférence maxima du bassin . . . . . . . . | 71 »
Diamétre bi-épineux’ . + v v o o ovu oo . . 22 »
— fransverse maximum. . . . . . . . . ., 26 »
—  anléro-postérienr maximum. . . 15 » 8

Distance d'une épine iliaque antérieure elpostérwure d‘un
cOté au trochanter, da cdté opposé :

I )] (RS R e e 26 » 5
3 GRUCNE o i s 25 »
Extrémités supérieures.
D. G. e
Longueur du bras de la pointe de 'acromion 4 la pointe : Er
de loléerdne . . . e : : 18.5 18 A
Longueur de lavanl—bras de la pomte de lolécrﬁne A I’ -
pophyse styloide du radius . . . . 20 2
Longueur de la main de la ligne aruculmre & l’extrémlté
damédius. 5 et e S e L S e e D Al
Longueur du médius S, e el 8 8
— (5 E R B L S i s e i S i 8 8
— - di*petitrdoighi N T SR e e 75 738
—  de l'annulalre G Gl 83 85

Circonférence de 'avant-bras & 7 cent. de 1 olécr:lue e 20 19
— du bras 4 10 cent. de 'olécrdne , . . . 23 29

Ezirémités infér eures.

Distance de I'épine iliaque antérieure et supérieure au sol. . 98 cent.
Longueur du fémur, du grand trochanter & l‘mterllgne arti-
culaire du genou. . . . . . . == 27 »
Longueur de la jambe de I'interligne artlcuhure du genou jus- :
qu'a la malléole externe. . . S e PR
Longueur totale de la jambe du graud trauhanler au sol Fs 85 »

Longueur maximadupied . . . . . . . ., . . 21 »
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Circonférence maxima de la cuisse 4 11 centimétres du bord

snpérienr-deflarotnle. B on v G s s oA al e 36 cent.
Circonférence maxima du mollet & 6 centimaires du bord de la
rotale; i - e e e S N e e 2% »

La téte du malade parait énorme pour son petit corps, le crine élant du resle
beancoup plus développé que la face dont la partie supérieure est surplombée
par le front trés saillant. Ce crine est remarquablement régulier et symétrique,
la calvitie assez prononcée du malade y laisse apercevoir le dessin des sutures.
Le nez en selle est dissimulé sous le front, la machoire inférieure est forte et
en léger prognathisme. Il n'y a pas de malformation palatine, les dents sont en
hon état ; les oreilles bien ourlées et bien conformées. Le coun est normal, le
corps thyrotde ne semble pas hypertrophié.

Le trong est surtout remarquable par la cambrure lombaire, trés prononcée
el conséquence de l'antéversion pelvienne, l'aplatissement du dos et le con-
traste entre ses proportions et celles des membres. Pour ces derniers nous
pourrions reprendre traits pour traitsla description faite par Ettore Levi dans
observation que nous avons déja signalée, il est & remarquer cependant que
chez notre sujet la déformation des mains en trident décrite par P. Marie
existe spontanément sans qu’il soit nécessaire pour la mettre en évidence d'u-
ser de l'artifice indiqué par l'auteur ilalien. Des plis cutanés surabondants
s'observent un peu dans toutes les régions du corps anx mains, aux bras, au
niveau des crétes iliaques, notamment comme si le revélement cutané était trop
étendu relativement 4 son contenu.

La molilité et la sensibilité sont intactes. Les organes fonctionnent normale-
ment, le systéme génital a un développement ordinaire ; les réflexes cutanés
sont normaux, les tendineux exagérés. Les organes des sens enfin fonetionnent

de fagon normale. les réflexes pupillaires & la lumiére et & I"accommodation se
produisent sans altération,

Les caractéres morphologiques que nous venons de donner dans nolre
observation légitiment le diagnostic d'achondroplasie. Au point de vue
menlal il est plus difficile de classer notre malade. 1l est intelligent, son
intelligence méme, dans cerlains domaines, est supérieured la normale,
il est évident par exemple que notre homme s'est moniré dans sa vie
débrouillard, actif, entreprenant, d’un grand pouvoir d’inilialive, el ces
qualités apparaissent plus marquées lorsqu'on mel en vegard I’enirave
qu’élait pour lui sa défectueuse conformation physique. Mais, par contre,
son psychisme présente des lacunes évidentes, son afleclivité, son sens
moral, sonl (rés affaiblis, il est de plus vaniteux, menteur, gourmand,
paresseux el souvent méchant. A connaitre ces défauls et i lire I'histoire
de sa vie aux mulliples avatars, la pensée vient naturellement 4 'esprit de
le classer parnii ces instables moraua que 1'un de nous étudiail avec notre
mailre, M. le professeur Mairet (1). Cela revient a I'apparenter aux dégé-

(1) Maiser el Evzieng, Les invalides moraux. Montpellier, Coulet ; Paris, Masson, 1910,



A PROPOS D'UNE NOUVELLE OBSERVATION D'ACHONDROPLASIE 385

nérés. Nous verrons plus loin si celle assimilation est parfailement légilime,
voyons toul d'abord si ce genre d’altérations psychiques est bien celle que
I'on rencontre d’ordinaire chez les achondroplasiques.

Celle étude des troubles psychiques dans I'achondroplasie est en somme
assez peu avancee el les contradictions apparenles sont assez nombreuses
a son sujet. Bien des auleurs estiment avec Souques que ’élal mental de
ce genre de malade n’a rien de spécial ; ce qui n'est pas un argument @
faire valoir contre I'existence de lares du genre de celles qui nous occu-
pent ; elles passent facilement inapercues lorsqu’on ne les recherche pas
expressément. Ce qui, au contraire, est franchemenl en opposilion avec
ce que nous avons observé dans nolre cas, ¢'est la limitation de I'intelli-
gence dont parlent quelques-uns (Parhon, Shunda, Zalplalcha), mais
celle opinion n’est jomais exprimée que pour une observalion particulidre.
Quand on se place d un point de vue général, c'est le phénoméne contraire
gui est nolé, et I'on entend parler de la vivacité d’intelligence de ce genre
de nains. C'est ce que fon! notamment Meige et Bauer (1) qui parlent des
achondroplases comme des nains « vigoureux el alertes d’esprit ». Lauze (2)
dont le travail esl, 4 nolre connaissance, le seul qui soil uniquement con-
sacré i I'élal mental des achondroplasiques, insiste particuliérement sur
ce point; il rappelle la répulation des anciens bouffons deroi qui souvent
furent des achondroplases, et qu'on nous représente comme spiriluels,
espiégles, logorrhéiques, prompls a la répartie, amoureux de loul ce qui
brille et sujets parfois & des crises d’excitation rappelant par quelques
caracléres la manie. Tout cela se trouve jusqu'd un certain point chez
notre malade, & 'exception cependant des crises de manie qui, si elles
avaient existé, n’auraient été qu'une ressemblance de plus avec les instables
moraux. Pour Lauze cet état mental est la conséquence d'une hypersé-
crétion de la glande génitale interstitielle, c'est une thése défendable mais
qui, comme on le voit, ne se superpose pas 4 I'hypothése de dégénérescence
que nous étions amenés i formuler lout a I'heure et qui, elle aussi, explique
logiquement les mémes (roubles.

Si l'on veul tiver des caractéres des allérations psychiques que I'on
rencontre dans I'achondroplasie quelque conclusion pathogénique, on con-
coit 'embarras ot plonge 'incertitude de leur classification ; car avant de
conclure de leur nature I'origine de 1'achondroplasie, il faudrail étre fixé
sur celle nature meéme; or nous voyons que la solution de la question n’est

(1) H. Meteeet A. BAuven, Nanisme el chiétivisme. Presse médicale, 44 janvier 1911,
ne 4, p. 25

(2) Lauvze, De Vachondroplasie spécialement etudide au point de vue mental, Thise de
Paris, 1910, ne 335,

XX1v
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pas des plus aisée puisqu’on peut balancer aw moins entre deax hypothé-
ses : lroubles de sécrétion interne ou dégénérescence. Il y aurail bien un
moyen de Lout concilier qui serail de montrer la dégénérescence comme
la conséquence d'un (rouble des séerétions inlernes, mais la démonstration
n’eslpasencore faile, etI"aborder ici méme serail se lancer dans une questlion
épineuse el sortiv singulierement de 'ordre d'idées qui nous occupe, Quelle
conduite faut-il donc adopter? La plus simple c’est d'ajourner le débal, de
reconnaitre qu'a I'heure actuelle, dans I'état présent de nos connaissances,
I'étude des troubles psychiques de I’achondroplasie ne condnil & auncune
conclusion touchant I'origine pathogénique de cetle dystrophie. La solution
du probléme est ainsi remise au jour o nous serons mieux [ixés sur la
nature méme des lroubles psychiques, & moins que par un renversement
fort vraisemblable de données de la question la nature de ces troubles ne
vienne 4 s’éclairer par la découverle certaine de I'origine pathogénique de
I'achondroplasie elle-méme. On peut aussi épuiser d’emblée la discussion
en montrant que si les troubles psychiques coincident toujours avec les
symplomes dystrophiques de I'achondroplasie, ils sont loin d’avoir la méme
valeur nosologique ; qu’ils ne sont pas un symptome primitif de la dystro-
phie découlant directement de la cause primordiale qui entraine les défor-
malions, mais une conséquence ¢loignée, un symptome secondaire entrainé
non pas par le méme facteur que les déformations, mais dérivant directe-
ment de ces déformations mémes. Celle fagon peut-élre un peu simpliste
("expliquer les choses est celle qu’adoptent le plus volontiers les littéraleurs
(qui meltent en scéne des achondroplasiques. Walter Scoll I'a exprimée de-
puis longtemps, il avait eu l'occasion, au dire de Lauze, d'observer un
achondroplasique authentique dont il a fait le héros, le nain noird'un de
ses conles. Fidele 4 la coutume de ses congénéres, ce nain nourrissait les
plus noirs desseins, ignorant de loute affection et de loute obligation, et
I'explication de ce psychisme n’embarrassait pas Walter Scotl qui disait :
« La conscience de sa difformité le poursuivait comme un fanlome el les
insultes el les mépris auxquels Iavaient exposé celle dilformité avaient
rempli son cceur de senliments amers el cruels qui n’auraienl point éLé
dans sa nature s'il etil ressemblé au reste des humains. » C'est sans doule
parce qu’il élablit la méme relation entre le caractére el la conformation
physique que I'on voit dans Perrault les étres malfaisants,maldisants,causti-
(ues el haineux se présenter volontiers sous I'aspect de nains difformes que
I’on peut considérer comme des achondroplases. C'est la une application
particuliére de la croyance trés générale dans le parallélisme qui existe
entre la beauté physique et la bonté morale qui, exprimée déja par
le wadoc xotyatos des Grecs, se retrouve dans les légendes populaires. Quant
an mode d’enchainement logique de la malformation physique el des parti-
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cularités psychigues,il n'est pas besoin de I'exposer longuement, chacun a
dans sa mémoire les tirades du Triboulet de Victor Hugo, il y verracomment
un bouffon, un nain difforme, sans doute un achondroplasique « pris dans
un corps mal [ait oit il est mal & I'aise » devient « jaloux de toute force el
de toule heaulé ».

Voila I'exposé rapide d'une facon de comprendre la genése des par-
Licularités psychiques de I'achondroplasie de laquelle on ne peut tirer
aucune lumiére sur I'origine de la dystrophie elle-méme. Cetle maniére
de voir est simple et parait trés vraisemblable & notre esprit, c’est peut-
élre une raison pour s’en méfier el il faut se garder dese laisser lrop
facilement convaincre. Nous n’avons jusqu’a présenlcité que des aulorilés
lilléraires, et avec elles nous avons supposé le cerveau de I'achondropla-
sique biti comme celui de lout le monde, c'est une méthode qui peut élre
dangereuse, el nouspourrions, en la suivantenaveugles, encourirlereproche
de Dupré et Devaux (1) d'appliquer « indtiment les lois de la psychologie
normale au fonclionnement du cervean malade » et de tomber ainsi dans
un « vice te raisonnement commun non seulementa tous les gens du monde,
mais aussi aux médecins qui n'ont pas l'expérience des maladies men-
lales ».

Un premier argument a faire valoir pour se disculper d’une lelle accu-
salion, c’est qu’il est un point sur lequel tout le monde est d'accord :
les médecins aussi bien que les gens du monde reconnaissent que nolre
conformation physique rejaillit sur notre élat mental. I1 est méme tel élat
pathologique ot I'altération psychique a été rattachée par de bons esprils
médicaux & une malformation physique. C'est le cas par exemple pour la
maladie de Parkinson. Ici le probléme se pose presque de la méme facon
que pour I'achondroplasie, I'intelligence est conservée mais I'élat mental
est alleinl : en apparence apathique, les parkinsonniens sont en réalilé
instables, portés & la tristesse et a I’hypocondrie; est-ce le lrouble des
sécrétions internes ou la lésion nerveuse (suivanl I'opinion pathogénique
a laquelle on se rallie) qu'il faut accuser des modifications psychiques:
faut-il comparer la « soudure intellectuelle » (Brissaud) & la soudure
physique de ces malades ou bien se demander s'il « s'agit bien la, comme
on I'a prélendu, d'un trouble mental et s’il ne suffirait pas d’y voir la
conséquence naturelle el en quelque sorle légitime d'une infériorité péni-
ble et cruellement méditée » (Grasset et Rauzier) (2). Ces troubles ne sont-
ils pas « la conséquence légilime de la triste condition & laquelle les ma-
lades se voient réduils, de I'incapacité physique & laquelle ils se voient

(1) Duent et Devavx, La mélancolie du peintre Hugo van der Goes, Nouvelle leono-
graphie de la Salpéiriére, 1910, p. 614.

(2) Grasser et Ravriew, Maladie de Parkinson, in Trailé de médecine et de thérapeus
tique de Brouardel et Gilbert.
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condamnés » (Dulil) (1). Voila donc une maladie pour laquelle il n'a pas
paru étrange d'expliquer les troubles psychiques par les désordres phy-
siques ; pourquoi n'en serait-il pas de méme pour I'achondroplasie?
Déja Regnault (2) a appliqué ce genre d’explication 4 la tendance marquée
des achondroplasiques & cultiver leurs muscles : « On sait, dit-il, que les
achondroplases sont vaniteux, et tandis que le bossu, pour se faire res-
pecler, cultive son intelligence el s’exerce i la moquerie, I"achondroplase
cultive ses muscles. Or, il a des os épais, ce qui lavorise I'épaississement
des museles ; il a comme membres des bras de leviers courts, ce qui favo-
rise les mouvements de force ; il a un ventre long, saillant en avant, qui
repose sur un bassin large, ce qui favorise la capacilé du tube digestif et,
par suile, la digestion el I'assimilation ; enfin il a un pelit format, ce qui
le rend vif etagile. Aussi devient-il souvent un souple el vigoureux lutleur
el un dangereux adversaire. »

Il est done possible, méme 4 des esprits médicaux, d’admeltre que les
particularités psychiques des achondroplasiques sont la conséquence de
leurs malformations physiques. Pour juger définitlivement cette hypothése
reconnue admissible, il nous reste a rechercher si cette altération du psy-
chisme est on non pathologique. Pathologique elle ne peut s'expliquer
uniquement par les conditions spéciales ot se trouve l'achondroplasique
du fait de sa conformalion ; dans lecas contraire l'explication doit étre
acceplée sans restriction. Le probléme ainsi posé est sans doute trés précis ;
on devine qu'il n’est pas facile & résoudre puisqu'il n'esl qu'un cas parti-
culier de cetle question si souvent posée el jamais résolue : olt commence
la folie?

Dans sa thése Lauze n’hésile pas a4 prononcer les mots de manie et
d’hypomanie qui montrent bien que, pour lui, 'achondroplasique est un
malade mental, mais il esl le seul auleur a étre aussi affirmatif, Pour ce
faire il se base sur deux ordres de raisons : d’abord sur la présence d'accés
de manie inconlestables chez certains des sujels de ses observations,
ensuite sur les ressemblances existanl entre les particularités psychiques
des sujets atleints de la dysirophie en cause el celles des hypomaniaques.
Le premier des arguments est singulidrement affaibli par ce fait qu'il ne
s'appuie que sur deux observalions: une qui est personnelle a Lauze,
I'aulre qui est empruntée 4 Parrhon. Deux observalions c'est peu, étant
donné le nombre relativement considérable des cas d’achondroplasie pu-
bliés. Le second ordre d’argument est plus contestable, Lauze qui a

(1) Dumi, Troubles psiychiques dans la maladie de Parkinson, in Giusent BaLver,
Traité de pathologie mentale, p. 873,

(2) Reowavir, La forme du corps chez les bossus, les achondropluses et les eunuques.
Presse médicale, 13 aoat 1910, ne 65, annexe, p. 665-667.
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surtout en vue ici les achondroplases bouffons royaux, dont I'histoire est
parvenue jusqu’a nous, rappelle la vivacité de leurs réparties, leur lo-
gorrhée, leur amour pour les costumes bariolés et leur excilalion génésique,
tous caracléres que I'on retrouve comme on sait chez les hypomaniaques.
Mais ne peul-on pas se demander si la facilité avec laquelle on préte de
'esprit aux nains achondroplasiques ne vient pas de la comparaison que
I'on en fait machinalemenl avec le nain myxedémaleux i intelligence
endormie ou avec le nain infantile 4 esprit non développé. Ne faut-il pas
encore se souvenir que les bossus jouissent du méme privilége de cauns-
ticité et de vivacité d'espril, el que pour eux jamais on n'a parlé d’aliéra-
tion mentale? Il est bien possible]aussi'que ce ne soit pas leur goul
personnel qui ail revétu les bouffons de costumes a couleur voyanle, mais
la nécessilé qui leur impose la livrée de leur emploi. Enfin, pour ce qui est
de I’excitation génésique, a de rares exceplions pres, le détail des odserva-
tions publiées monire surtout que les achondroplases ne sonl ni impuis-
sants, ni inféconds; ce n'est peut-élre pas suflfisant, on le reconnailra,
pour en faire des aliénés.

1l y a au contraire dans leur hisloire quelques particularités qui militent
plutdt en faveur de leur inlégrité mentale. Pour parler encore des bouffons
de rois, il est curieux de constater qu'ils sont peul-étre les seuls parmi
les courlisans qui n’aienl jamais encouru de disgrices, ce qui semble
montrer que dans leurs méchancelés et leur moquerie, ils savaient garder
une mesure bien étonnante chez des gens qui ne jouissent pas de la plé-
nitude de leurs facultés, Apert écrivait & Lauze « qu'd l'exhibition de
Lilliput au jardin d'acclimatation, c'est un achondroplase qui étail régissenr
de la petile troupe et qui menail avec tact et intelligence ces 150 nains ».
Enfin le malade donl nous avons rapporté plus haut I'observation avait
fort bien mené sa barque, el si sa carriére d'agent d'affaires fut brisée, ce
ne fut pas par son manque de bon sens, mais par une indélicalesse justi-
ciable des tribunaux. Eh bien ! ce savoir-faire, ce lact, celle mesure, cetle
habileté ne sont pas le fail des aliénés vrais, pas miéme celui de ces insta-
bles moraux, de ces déséquilibrés, de ces étres an confin de la folie dont
nous avons montré déja la ressemblance avec les achondroplasiques, mais
gui n' « en sont pas moins des anormaux » au point que « le caraclére pa-
thologiquede leurexubérance etdeleurs fugues n'échappe pas loujours aux
personnes qui ont 'occasion de les approcher » (Lauze). La nature patho-
logique de la mentalité des achondroplasiques ne nous;parait donc pas tout
d [ait établi,il est certain qu'elle n'est pas celle de Lout le monde, mais ses
particularilés peuvent étre interprélées comme le résullat d'un travail d’a-
daplation nécessité par la conformation physique. Le D* Toulouse (1),
dans un de ses livres si originalement pensés, fail un amusant paralléle des

(1) Tourouse, Comment se conduire dans la vie, Hachetle, 1910, p. 201.
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différences d'altitudes qu’impose aux grands el aux pelils hommes fa
différence de leur laille. Chacun d’eux pour réussir doil se conduire de
fagon appropriée 4 son allure physique, adapler sa maniére d’agir a sa
maniere d'etre corporelle ; il faut, dit-il, « que les petils se préparent dés
I'aube de leur vie & réagir contre leur infériorité physique. Ils devront
monlrer plus d'énergie et plus de sérieux que les grands pour oblenir la
méme allention ». N'est-ce pas pour avoir senli consciemment ou non une
nécessilé de méme nalure que nous voyons se développer chez I'achondro-
plasique comme chez le bossu des qualités d’esprit destinées & compenser
dans la bataille pour la vie, leur infériorité corporelle ? Il n’est sans doute
pas trop léméraire de le penser, et en somme, celle facon d’envisager les
choses est lout & fait en harmonie avec I'opinion plus haut exprimée des
conleurs et des gens du monde.

Nous ne voudrions pas cependant parailre allacher une Lrop grande
importance & ce systéme de compensation el négliger par 1a d’autres facleurs
dont le role est loin d'étre méprisable. 11 est cerlain que si la réaction
psyehique des nains achondroplasiques 4 leurs malformations physiques est
telle que nous venons de I’exposer et aboulit en somme & an vérilable
balancement de cetle derniére, cela ne va passans montrer que leur orga-
nisme loul comme celui des bossus se trouve réunir des conditlions parti-
cnlitres qu'on ne rencontre plus chez les autres espéces de nains, savoir
I'intégrité de leurs facullés intellectuelles et aussi de leurs glandes inlersti-
tielles, puisqu'il est entendu qué le courage, la force d’allronter le combat
pour la vie onl une origine lesliculaire ou ovarienne. Une déformation
physique peal en elfel entrainer autre chose que la réaction salutaire que
nous venons d’envisager, mais au contraire pousser son porteura la mélan-
colie, la timidilé et la Lristesse ou loul au moins coexisler avec I'un de ces
sentimenls ; c'esl ce qu'a vu parexemple Bernard (1) chez les scolioliques.
Nous sommes donc bien amenés par I'étude des fonctions psychiques de
I'achondroplasique a penser que leurs glandes génilales el leur cerveau
ne sont pas insuffisanls a leur tiche, ne présenlent aucun trouble hypo ;
mais nous ne pouvons affirmer que leur trouble hyper ou para, s'il existe,
soit 4 la base méme de I'achondroplasie.

Nous pensons avoir montré qu'il ne faut pas chercher dans la nature
des troubles psychiques de I'achondroplasie la clef de l'origine éliologique
de celle dysirophie. Si loules les raisons que nous en avons données ne
paraissent pas également convaincantes, il y enaune au moins que I'on ne
peut conlester : c'est que la nature de ces troubles psychiques n’élant pas
& l'abri de toule discussion, il est au moins prématuré d'en vouloir tirer
argument pour I'éclaircissement d'autres problémes.

(1) 'Bsnmnu,:ba timidité des scolioliques. Essai de pathogénie, Nouvelle Iconographie
de la Salpétricre, 1910, p. 224,
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CONTRIBUTION CASUISTIQUE A L'ETUDE
DE LA POLYDACTYLIE CHEZ LES ALIENES,

PAR

C. PARHON el C. URECHIA
(de Bucarest).

L'intéressant travail que M.Conslantini (4)apublié récemment dans celle
Revue remet de nouveau en discussion la significalion pathogénélique de
la polydactylie.

Tandis que ce phénoméne serait da simplement & I'alavisme pour
cerlains auleurs, il est considéré d'ordre pathologique par d'aulres, et
Conslantini se range parmi-ces derniars.

Il est un fait sur lequel il convient d’insister et qui nous semble en
faveur de celte derniére opinion. Nous voulons parler de la présence
ds la polydactylie chez les aliénés.

1l semble bien que ce phénoméne se retrouve plus [réquemment chez de
pareils malades que chez les hommes au psychisme normal.

Plusieurs auteurs ont insisté sur ce fait. Voisin le nole parmi les
troubles observés chez les idiots. Dans le traité des maladies mentales de
Gilbert Ballel, on (rouve la photographie d'une aliénée polydactyle,
observée par Roubinovilch, malheureusement sans plus de délails-

La question mérile d'dlre encore étudide,

Nous avons pu observer, au cours de ces deux dernidres années reux
cas de polydactylie chez des aliénés, et il nous a semblé inléressant de les
faire connailre avec les réflexions qu’ils nous suggérent.

Osservation I (Pl. LXI, LXII).

S. C..., 28 ans, d'aprés les actes (la malade prétend n’en avoir que 22).

Ses parenls ainsi que ses [réres el sceurs seraient bien portanis. La malade
ne peut pas nous donner de renseignements sur ses antécédents. Elle n’a pas
élé 4 I'école. N'est pas mariée.

L'examen de la malade nous monlre les fails suivants:

Sa taille est de 4 m. 37. Le poids est de 45 kilogr. Le tissu cellnlo-adipeux

(1) Valewr morphologique de la polydaclylie. Nouvelle Iconographie de la Salp@tritre,
ne 1, 1914,
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esl pen abondant. La circonférence céphalique est de 550 mm. Le diamétre
longitudinal de 180 mm, Le diamétre transverse : 150 mm.

Les cheveux sont peu abondants. Les oreilles présentent des lobules demi-
adhérents. A gauche on remarque le tubercule de Darwin. Le front est assez
large. Les sourcils bien développés sont légérement imbriquées sur la ligne
médiane. Les pupilles sont égales et leurs réflexes conservés. Le nez est large
i sa base, Les dents sont cariées et en grande partie absentes surtout an
maxillaire supérieur (1). Vodle palatine ogivale.

Corps thyroide nettement hypertrophié, surtout dans son lobe droit et
moyen. La circonférence du cou dans la région moyenne dn corps thyroile
est de 35 em. An-dessus de celle glande elle est de 31 cm. et au-dessous de
3% cm.

Les poils de la région pubienne et axillaire sont bien fournis.

Les deux mains présententan niveau de l'extrémité métacarpienne du petit
doigt un appendice charnu ayant un diamétre longitudinal d'd peu prés un
cenlimétre et représentant,i notré avis,des doigts surnuméraires rndimentaires.

La malade ne présente pas de troubles de la sensibilité objective générale.
Au point de vue de la sensibilité sensorielle nous signalons la diminution de
ouie.

Les réflexes présentent les caractéres normanx.

Pouls, 78 par minule, 16 respirations par minule. Les menslrues sonl
irréguliéres, parfois il se passe un ou méme deux mois sans que la malade soit
réglée. L'examen du sang nu point de vue de la formule lencocytaire donne
les chiffres suivants :

Polynneleairegs "= Rt = ad Do ey i i e AH
Grands MORONUCIEAITORE & 5 o li B e i ik v bt st A D
Moyensi = anSmiie T s . SRR s S e e
Lymphoggies s s wlis s SR e S
BoSinophrlasife: = oo s i s S S S e =
Formes de transition .. &oF v = v b = v 0 . - o 06

Nous ne trouvons pas & signaler d’autres troubles viscéraux.
An point de voe psychique on ne trouve pas de troubles de la perception,
excepté la diminution de l'onfe déja signalée, Ni hallncinations, ni illusions.

(1) La carie dentaire est un phénoméne extrémement [réquent dans l'insuffisance
thyroidienne, & tel poinl qu'il y a lieu de tenir compte de ce facteur dans la pathogé-
nie de ce phénoméne (Voir Pannox el Gouostriy, Les sderétions inlernes, Paris, 1909,
chez Maloine).

Comme l'ostéomalacie,la carie dentaire monire l'appauvrissement de I'organisme en
caleium, et le premier syndrome va de pair avec le dernier. (’est ainsi que, dans une
observation concernant une cretine atteinte d’osléomalacie, observalion que l'un de
nous a publiée ici méme (janvier-février 1911) avec MM, Marisesco et Mixga, la carie
dentaire était considérable.

Nous pensons que 'élat des dents pent nous permetire dans une certaine mesure
de juger de celui des os, On sait que Schouz a lrouvé que ces derniers sont plus

transparents aux rayons X, autrement dit moins riches en sels minéraux dans le créti-
nisme.
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Mémoire passablement bonne. L’altention est par contre assez faible, et
il faut insister beaucoup pour la lui attirer surtout pour des choses qu’elle ne
connait pas.

Son état mental a quelque chose d’infantile. Quand nous nous approchons
d’elle pour lui parler, elle se montre génée, fait des grimaces, rit et s’enfuit
souvent. Pour beaucoup de nos questions nous n'oblenons pas de réponses du
tout, ou senlement aprés heaucoup d’insistance. Calcul mental assez médiocre
pour de petits chiffres, devient impossible lorsqu’il est plus compliqué.

Si on lni demande la raison de son inlernement, elle nous dit que ce sont
ses parents qui l'ont battue el envoyée chez nous. Ils la considérent comme
folle, dit-elle, mais elle ne I'est point. Elle nous raconte ces choses en riant.
Trés affectueuse avec la surveillante et les infirmiéres. Le sentiment de pu-
deur est bien développé. Montre, sans trop d'insistance, le désir de la liberté.

Lorsquelle est de bonne humeur elle raconte des incidents sans imporlance
de sa vie passée. Ses descriplions sont un peu incohérentes. Elle confectionne
assoz bien des chemises & la mode du pays.

Le sommeil est boun. .

Osservarion II (Pl LXIII, LIX).

A. Sp..., recu & I'hospice Marcoulza le 21 juin 1908. II avail alors 3% ans.
Nous ne possédons pas de détails précis sur les antécédents du malade. Son
pere ne vit plus. Sa mére est bien porlante. Les parents n'ont pas élé consan-
guins. Le malade a encore un frére et une sceur bien portants.

Le malade a suivi I'école primaire (% classes). Il était mécanicien aux che-
mins de fer. [ paratt avoir eu la syphilis.

Malade depuis deux ans. Trois mois avant le début de sa maladie, il a subi
une agression et des coups qui l'ont beaucoup effrayé. Aprés avoir éLé interné
une année & ['hospice Socola de Jassy, il eut une rémission puis la maladie ra-
prit son cours.

A son entrée dans le service,on conslala que les trails du visage sont plus ac-
centuds du cOté gauche ainsi qu'un léger prognathisma inférieur. La papille
gauche un peu plus grande que du colé opposé. Les dents sout mal implantées.
La volte palatine ogivale. Les oreilles présentent l'anthélix plus proéminent
que I'hélix. La main droite présenle sur le cOlé exlerne du pouce un sixieme
doigt plus court que les autres et dont le malade ne peul pas se servir. Trem-
blements de la langue et des doigts (peu prononcés). Les réflexes rotuliens
exagérés, celui plantaire aboli, les rélleses abdominaux sont normaux. Les
rélexes pupillaires normaus.

La sensibilité douloureuse semble diminuée. Pas de troubles apparents des
viscéres thoraco-abdominaux. Le corps thyroide semble petit (1). Pas de der-
mographisme prononcé.

‘En co qui concerne 'état psychique, on note que le malade reste tranquille

{1) Pour les relations du corps thyroide avec la catatonie, voir notre travail : Sur les

rapports de la catatonie avec les altérativns de Uapgareil thyroparathyroidien. Con-
grés de Dijon. 1908.
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dans la salle, avec une figure hébétée et le regard vague. 1l ne parle & personne
et répond difficilement quand on Ivi adresse la parole. Attention faible. La
perceplion semble retardée probablement & cause de I'inattention. 1l ne connait
pas le mois et le jour ol nous sommes bien qu'il se rende compte qu'il est
dans I'hospice depuis 21 jours. Il présente des phénomenes de négativisme, car
on n’obtient de lui que des réponses trés courtes aprés beaucoup d'insistance.
Si on continue & I'interroger, il se fiche, sa figure se congestionne et il donne

des réponses plus ou moins ironiques et souvent paralogiques. Par exemple,
a la demande pourquoi il est venu dans I'hospice, il répond « pour perdre mon
temps » :

— Quel jour ? Vendredi, toute la journée jusqu'au soir, ce n'est pas du
mais, ¢'est du plomb.
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Lorsyu'il parle un peu plus on observe quelques idées délirantes.

C’est ainsi qu'il prétend que dans I'hospice — dont il méconnail ou semble
méconnaitre la signification, — il se fait un examen réciproque, c'est-i-dire
que tous les vauriens du monde qui ont occupé quelque chose conformément
i la loi pénale, sont soignés par nous en signe de protection.

Ou : « Vous comme maftresse d’école vous m'examinez et moi je vous ré-
ponds avec bienveillance que vous m'opérez & un de mes doigts. »

On lui dit de prononcer le mot anticonstitutionnel. Il répond « anticonstional
veut dire « entreprendre sans limites ». Si on continue  le faire prononcer des
mots difficiles, il répond d'un air fiché : « Laissez-moi tranquille, vous me pre-
nez la langue, c'est pour ¢a que je ne peux pas parler comme lout le monde ».

— Vous étes riche? — « Le capital c'est l'intelligence. Pourquoi m’inter-
rogez-vous.»

Affectivité bien diminuée. Il déclare qu'il lui est bien égal de rester chez
nous ou daller chez lui, et il ajoute: je suis content de tout, je n’ai besoin de
rien et maintenant laissez-moi, vous m'avez assez examiné et vous attendez
que je vous donne I'invocation », puis il se léve et part. Il mange seul,le som-
meil est bon. :

Examiné par I'un de nous le & décembre 1909, il connait son nom et son
ige, il dit que nous sommes le 1°" septembre 1893.

[ se trouve — dit-il — & I'hospice Socola et cet hospice se trouve i Ploesti
(en réalité Socola se trouve a Jassy, Ploesti est une ville prés de Bucarest).

Ici, ajoute-t-il, on soigne des malades pour I'aliénation mentale et pour insu-
bordination, mais jusqu'a présent il ne pense pas qu'il soit lui-méme un aliéné.

S'il a des parents, des fréres,etc, ? Maintenant je suis sous votre protection.

Il garde une attitude respectueuse pendant toute la conversation, mais on
observe en méme temps qu’il garde certaines atlitudes sans nécessité. Il lient,
pendant tout le temps que nous parlons avec lui, la main droite sous le menton,

Il 1it bien mais lentement. II a suivi, dit-il, quelques classes.« Quand vous
m’avez examiné, j'étais dans le quatriéme banc. » Il ne retient pas ce qu'il lit.
Le calcul mental pour les nombres d’un seal chiffre est assez bon, excepté la
division ol les réponses sont inexactes. Mais il faut remarquaer que le malade
donne les réponses sans essayer le moindre effort d’attention.

1l garde assez longtemps la plupart des attitudes qu’on lui imprime. Il garde
aussi des attitudes incommodes qu'il prend de lui-méme, par exemple la téte
projetée en avant, le cou en extension, ete. (Pl. LXIV).

Nous avons a plusieurs reprises examiné le malade surtout & ce point de vue
de la flexibilité céreuse, Il s’est maintenu pendant tout le temps que nous
avons pu 'observer el d'une fagon trés accentuée et trés caractéristique. C'était
méme le malade qui la présentait de la fagon la plus accentuée de tous les
malades de I’hospice dont la population dépasse 900 malades.

Yoici donc deux cas de polydactylie observés tous les deux dans un
hospice d’aliénés.
Dans le premier deces deux cas il s'agit d’'une femme. atleinte de créti-
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nisme dont les troubles cérébraux représentent un vice trés probablement
congénilal comme la polydaclylie elle-méme,

Dans I'élal somalique el psychique qui caractérise le crétinisme, les
troubles de la fonclion thyroidienne onl certainement leur part.

En est-il de méme pour la polydactylie? Sans pouvoir donner une
réponse précise, nous rappelons que la polydactylie a é1é observée par
Cyon (1) chez des malades présentant des troubles trophigues atribuables
a unealtération hypophysaire et que d'autres malformations, lels que le
bec-de-liévre, ont é1é vues par Binel coexister avec I'infantilisme, et que
‘d’'autre part la polydactylie,le hec-de-liévre et le pied-bot ont été observés
par Marsh (2) chez une méme malade. Ces faits anxquels nolre cas vient
s'ajouter parlent au moins pour la nature pathologique de la polydactylie
chez I"homme.

En admettant que le trouble thyroidien a pu avoir un réle dans I'appari-
tion de la polydactylie chez la femme crétine observée par nous, réle qui
pourrait étre concu comme celui d'un facteur entravant le développement,
il y aurail ici un nouveau fait montrant le role des altérations endocrines
dans la pathogénie des phénoménes dégénéralifs, sujel sur lequel I'un de
nous a insisté dans un travail antérieur (3).

Dans notre premier cas la polydactylie n'est que rudimentaire, car la
radiographie montre 'état normal des os de la main.

Dans le second cas on voit un doigt surnuméraire implanté sur le
‘méme mélacarpien que les phalanges da pouce. Chez ce malade le phéno-
méne est unilatéral, ;

Les auteurs qui considérent la démence précoce comme nne maladie
constitutionnelle pouvaient voir dans la présence de I'anomalie de nolre
malade un argument en faveur de leurs idées.

Quoi qu'il en soit de cetle conceplion, nous devons reconnailre en effet
que la polydactylie représente chez ce malade la trace d'un trouble congé-
nilal du développement,trouble (ue nous considérons comme pathologique,
L'unilatéralité méme do phénomeéne dans ce cas spécial nous semble devoir
élre interprété dans ce sens. Il en est de méme pour le fait que le malade
ne peut pas se servir de son doil surnuméraire.

En somme, des différentes théories de la polydactylie que Conslantini a
exposées avec les détails nécessaires dans le travail cité,celle qui voitdans
ce phénoméne une manifestation pathologique nous semble la plus con-

(1) Cyox, Trailement de lacromégalie par 'hyppophysine. Acad. de médecine, octo-
bre-novembre 1898,

(2) Mansn, A case of double polydactylises, double hoselep, elc. Lancet, 1899, (. LI,
p. 139.

(3) C. Pannos, Considéralions sur le role des glandes enducrines de la pathogénie de
la dégénérescence. Congrés des aliénistes. Dijon, 1908.
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forme & la vérité, C'est d’aillenrs aussi 'opinion de Constantini. Les mul-
liples allérations osseuses rencontrées par Regnaull et Lépinay (1) dans la
squelelle de chat polydactyle qu'ils ont étudié récemment peavent égale-
ment étre invoquées ici.

EXPLICATION DES FIGURES

Pl. LXI. — Malade de la premiére observation vue de [ace et de profil. On observe
trés nettement le goitre.

Les deux mains de la méme malade. Remarquer le rudiment duo sixiéme doigt au niveaun
de la premiére phalange du petit doigt.

Pl. LXII. — Radiographies des mains de la méme malade montrant I'état normal
des os. Le petit apendice charnu n'a pas de rapports avec le squeletle osseux.

— Malade de la seconde observation, Remarquer le doigl surnuméraire de la main
droite. :

Pl. LXIII. — Main droite. On observe trés bien le sixiéme doigt.

Radiographie montrant l'articulation du pouce et du doigt surnumeéraire, sur le premier
métacarpien. Celui-ci est bifurqué. Le doigt supplémentaire est représcnté par une
seule phalange.

Pl. LXIV. — Malade de la seconde observation dans les altitudes catalepliques im-
primées.

(1) ResvauvLt et Lieivay, Squeleite de chat polydactyle. Bull. et mém. de la Soc.
anat, de Paris, n° &, avril 1911.
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(de Périgueux).

Depuis plusiears. années, nous snivons un enfant atteint d'érythromé-
lalgie et de maladie de Raynaud & localisations nasale el auriculaire ; la
rarelé de ces manifestations, leur association et le jeune dge du malade
donnent, croyons-nous, quelqu’intérét & notre observalion.

Albert R..., est actuellement dgé de douze ans (Pl. LXYV).

En dehors du complexus symptomatique que mnous allons décrire, on ne
reléve dans ses antécédents qu'une coqueluche bénigne, suivie de kéralo-con-
jonctivite phlyeténulaire,

Son pére, sans étre alcoolique, n'a pas toujours été d'une sobriélé parfaite.
Sa mére est morte en 1907 de tuberculose pulmonaire. 1l a un frére, igé de
cinq ans, dont la santé générale parail bonne, mais qui a une otorrhée.

En décembre 1904, par un froid vif, I'enfant, qui avait alors quatre ans et
demi, se serait endormi sur les marches d’un escalier de pierre ; i son réveil son
nez et ses oreilles auraient élé trés rouges, et celle coloralion aurail persisié
pendant tout I'hiver, pour s'allénuer au printemps. Telle est, du moins, la
version de ses parents sur le début de I'affection; mais des personnes, qui
I’ont souvent approché, nous ont affirmé que son nez présentait une rougeur
anormale pendant I'hiver depuis sa naissance,

L'snnée suivante, au début de I'hiver 1905-1906, son nez gonfla et devint
de nonveau trés rouge; puis le lobule prit une teinte bleue noiritre et il se
forma une escarre, qui se détacha assez vite, en laissant & sa place ln peau
reformée. Cette mortification, qui s'accompagna de vives douleurs, se repro-
duisit trois fois jusqu'a la fin de mai, de sorte que, pendant cet hiver-la,
quatre escarres évoludrent successivement., En méme temps, les oreilles et
les mains présentaient sussi.du gonflement et une leinte rouge violacée. Du-
rant I'é1é qui suivit, ces phénomeénes s'amendérent ; le lobule du nez, blanchi-
tre, resta entouré par une zone rosée.

Dés le début de I'hiver 1906-14907, les accidenls reparurent ; mais les dou-
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lours furent moins vives ei I’évolution des escarres nasales plus lentes ; il
ne s’en forma que deux snccessives.

Pendant 'hiver 1907-1908, celle allénuation des accidents nécrotiques du nez
s’accentua ; nous n’assistimes qu’s la mortification d’une seule plague, qui mit
un mois et demi & se détacher et tomba en mai. Par contre, & 'extrémité supé«
rieare du pavillon de l'oreille droite, il se forma une escarre, qui évoloa
parallélement 4 celle du nez; son élimination provoqua de vives douleurs et
laissa une perte de substance intéressant loute I'épaissear du pavillon. Au
mois d'avril, pendant le travail d'élimination, I'enfant eut une hématurie qui:
dara deux jours; les urines, acajou foncé, contenaient des hématies, dont il
nous [ut facile de conslater la présence au microscope.

An cours de I'hiver 1908-1909, les phénoménes se reproduisirent, mais
encore plus atténués. Il se forma quelques taches noirdtres sur le lobule du
nez, mais il n'y eut pas d’élimination.

Au mois de juillet 1909, nous eimes & traiter une conjonclivite phlycténu-
laire légére.

Le 26 novembre 1909, par un temps assez froid, alors que le lobule du nez
recommengait & blenir, 'enfant se plaignit de douleurs dans le bras gauche.
Le lendemain, ces doulenrs reparurent dans l'aprés-midi, beaucoup plus
vives et gagnérent la jambe du mdme coté; il se produisit alors des mouve-
ments convulsifs des membres gauches, avec chute, rotation de la téte & gau-
che et mouvements désordonnés des yeux. L'enfant ne perdit pas connaissan-
ce, ne se mordit pas la langue et n’eut pas de miction involontaire ; mais il lui -
élait impossible de parler et il bavait abondamment, Ces accidents duré-
rent un quart d’heure environ, ne laissant aprés eux qu'une grande lassitude.

Dans le cours de I'hiver 1909-1910, il ne se produisit qu’une petite escarre
sur le lobule du nez; elle tomba au début de juin et les dounleurs farent & peu
prés nulles.

Enfin, pendant hiver 1910-1911, il n'y a pas ea de mortification.

A présent que nous avons indiqué la marche des lésions, nous pouvons
décrire leurs différents aspecls.

En plein été, le nez est plus gros que normalement. L’augmentation de vo-
lame commence dis la racine et s'acers*trégulierement jusqu'a 'extrémité, qui
est globuleuse. La peau, qui est £ , sans trace de cicatrice et recouverte d'un
fin duvet, a I'aspect terne et flétri 5 sa coloration permet de la diviser en denx
régions trés tranchées : la zone centrale, qui est arrondie, occupe le lobule et
la partie antérieure des ailes et de la sous-cloison ; ella est blanc rosé et ¢’est
presque sans transition que cette coloralion fait place & celle de la zone péri-
phérique, quai est rouga vineux et qui s’étend an reste du nez; au niveau de
la racine et des sillons naso-géniens, cette teinte se dégrade et la peau
reprend ses caractéres normaunx.,

11 suffit d’un trés léger abaissement de la température, pour que la zone cen-
trale devienne bleulée. Dés le mois de novembre cette coloration est perma-
nenle; en outre le nez gonfle dans son ensemble et la peau devient luisante.
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A mesure que le froid augmente, cette teinte hlene se fonce, devient violacée,
livide. A la palpation, les tissus sont fermes, cartilagineux. La pression, qui
n'est pas douloureuse, ne provoque aucun changement de coloration, La sen-
sation du contact est conservée; la sensibilité thermique est trés émoussée et
la sensibilité & la douleur abolie, La température de la peau dépend de celle
du milien ott est I'enfant ; elle est hasse, quand il vient de dehors, tandis qu’elle
s'éléve progressivement quand il séjourne dans une pidce chauffée, en méme
temps que la coloration bleue s'éclaircit. Vers Ia fin de décembre, on voit appa-
raitre de pelits territoires plus ou moins arrondis, d'abord ardoisés, puis noi-
ritres, qui donnent au lobule un aspect truffé ; ils sont légérement saillants,
complétement insensibles et ils peuvent s'aceroilre lenlement jusqu’a devenir
conlluents.

Parallélement & ces modifications de la région centrale, on voit la zone péri-
phérique devenir plus saturée, plus violacée. A son nivean, la pression du
doigt produit une tache blanche, qui demande dix 4 douze secondes pour dis-
paraitre. Les diverses sensibilités sont normales et Ja température locale est
également influencée par celle du milien extérieur, mais @ un degré moindre
que la zone centrale.

A ce slade, le nez n'est pas doulovrenx ; cependant, quand le pelit malade,
venant de dehors, entre dans une pidce chaude el surtout s'approche du feu,
il ressent des picotements et des élancements assez vifs,

La chaleur et le repos au lit amendent ces troubles; anssi le matin le nez
est moins gonflé et sa coloration est moins saturée. Par contre, les phénome-
nes atteignent leur maximum dans la soirée, surtout les jeudis et les diman-
ches, quand I'enfant s’est amusé dans la rue pendant toute la journée an lien
d'nller & I'école.

En somme, 4 cette période, la coloration des deux régions est trés foncée ;
cependant elles se distinguent bien, car la zone centrale a des tonalités bleues,
tandis que celles de la zone périphérique sont rouges. Malheurensement ces
couleurs sont trés photogéniques et elles ne paraissent pas sur notre pholo-
graphie. '

Nous avons vu que, pendant deux hivers, I'évolution des taches noires
s'était arrétée. Mais quand elles doivent se mortifier, elles provoquent des dou-
leurs laneinantes, parfois trés vives. Flles deviennent séches, ternes, plus
noires ; elles se boursouflent, s'entour.. d'un étroit sillon et, qnand on ap-
puie sur elles, il sourd une sérosité sangainotente. Puis lears bords se raccor-
nissent, se relevent et il ne reste plus qu’une escarre qui se détache entiére-
ment en laissant & nu la peau reformée, encore fine et rose. En somme la
nécrose ne détrait que I'épiderme, et encore respecte-t-elle la conche germina-
tive, ce qui explique I'absence de cicatrice.

A aucun moment nous n'avons constaté de modification de la muqueuse
nasale, ni des cavilés de la face ; pas de végélations adénoides.

Les oreilles sont gonllées en hiver, mais elles ne sonl pas déformées comme
le nez. Elles ont une coloration rouge vineux, qui devient violacée le soir; la
pression du doigt laisse une tache blanche nnancée de mauve, qui met une
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dizaine de secondes a disparaitre ; la sensibilité cutanée est émoussée, surtout
quand U'enflant est resté exposé au froid pendant longtemps. En somme I'aspect
des oreilles est analogue & celui de la zone périphérique du nez. 1l se produit
également une sensation de hralure pénible, quand le petit malade entre sans
transition dans une piéce chauffée et quand il s'approche du fen.

Nous avons vu qu'une seule fois il s'était formé une escarre au sommet du
pavillon droit. Iei la mortification a atteinl le derme et le cartilage sous-jacent,
car la chute des tissus nécrosés a laissé une perte de substance, véritable
encoche, longue de vingt-cing millimétres et haute de huit. A son nivean,
existe maintenant une cicatrice linéaire, non douloureuse.

En été, les oreilles dégonflent, mais elles restent plus ronges et plus grandes
que normalement.

Les mains présentent les mémes caractéres que les oreilles.

Elles sont rouges foncées et deviennent violacées au [roid; elles sont trés
gonflées, surtout sur leur face dorsale et certains soirs il fut nécessaire, pour
déshabiller 'enfant, de décondre ses manches. Les doigls sont houdinés et les
ongles ont une teinte bleutée. Quand le petit malade est resté exposé au froid,
le soir surtout, ces phénoménes deviennent trés intenses et 'engourdissement
et le gonflement le rendent trés maladroit; comme pour les oreilles et le nez,
il ressent des fourmillements et une sensation de bralure dés qu'il s’approche
du feu. 1l ne s'est jamais formé d'escarres @ leur niveau.

L’é1é les mains dégonflent, mais restent rouges ; il existe & lear niveau une
hyperhydrose assez marquée.

Enfin les pieds parlicipent au méme processus que les mains, mais & un
degré moindre.

En dehors des régions atteintes, les téguments ont leurs caractéres normaux.
Au niveau de la face, notamment, la coloration du nez et des oreilles tranche
vivement sur celle du front et des joues, ce qui donne & I'enfant un aspect
élrange.

A parl les légéres poussées de conjonctivite phlycténulaire que nous avons
signaldes, nous n'avons jamais constaté de trouble oculaire. Nous n’avons pas
observé d’altération circulatoire au niveau des vaisseaux rétiniens.

Les incisives supérieares sont petiles et espacées; la volte palatine est
trés ogivale. Si I'on excepte ces dystrophies, on ne trouve aucune lésion soma-
tique. On ne note pas de tendances aux hémorragies, ni aux ecchymoses. Pas
d’adénopathie. Depuis I'hématurie que nous avons signalée, 'urine a toujours
é1é normale. Pas de trouble de la motilité, ni de la sensibilité, ni des réflexes.
La croissance est réguliére.L'intelligence est moyeane ; cependant, quand I'en-
fant a froid, ses facultés baissent et sont comme engourdies.

Comme traitement, nous avons d’abord conseillé le repos dans une chambre
chaude pendant I'hiver ; mais il nous a élé impossible de Pobtenir. En second
lien, le séjour au bord de la mer on & la campagne pendant 'été. Enfin, comme
médication, nous avous prescrit du triiodure d'arsenic (gouttes paidophiles de
Guiraud), qui nous a paru avoir une influence favorable sur ia marche de
I’affection.
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Il nous parail inutile d’ajouter de longs commentaires a celle observa-
tion. Nous nous bornerons & souligner :

La néerose du nez et des oreilles, qui n'avail jamais élé vue par Ray-
naud, mais qui a éé signalée, aprés lui, par quelques auleurs ;

L’association de ['érythromélalgie el de la gangréne des extrémités,
formant un complexus, qui n'a été observé qu’un pelil nombre de fois;

Enfin la rareté des syndromes de Raynaud et de Weir-Mitchell chez
les enfants

Le Géranl : P. BoucHEZ.

Imp. J. Thevenol, Sainl-Dizier (Raule-Marne).
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L'INFANTILISME REGRESSIF OU TARDIF
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Viotor CORDIER el Jean REBATTU

Chefs de Clinique adjoints a la Faculté de médecine de Lyon.

I. — Historique de la question.

Il y a fort longlemps qu'au sein des descriptions d'infantilismes se sont
glissés quelques mols relalifs a notre étude : Brissaud avail par exemple
expressémenl nolé cerlains symplémes infantiles qui n’avaient atleint
leur plein développement qu'aprés une premiére période de vie normale ;
mais sans doule les cas qu’il en avail observés n'élaient ils pas d’une net-
lelé sulfisante, puisqu’au cours de ses nombreux travaux sur l'infanli-
lisme, ce maitre ne leur avait pas accordé une parl spéciale. De méme,
Pierre-Marie, dans une observalion que nous rappelons plus loin avait
éerit qu'un Lraumalisme lesticulaire survenu chez un adulle normal s'élait
accompagné d'une déchéance spéciale et d’un rappel de Lype infantile. Enfin
nous avons retrouvé dans les Mémoires de Larrey (campagne d'Egyple)
la description précise de fails analogues. Mais, en réalité, c’est & Gandy
que revienl le mérile d'avoir isolé ce cadre nosologique, ou, si I'on veul,
ce syndrome provisoire, & l'aide de deux cas remarquablement éludiés,
en 1906,

Cette premiére phase de découverte élail i peine close, que s'eu ouvrail
une seconde avec des discussions Lrés serrées. La premiére est due s
MM. Brissaud et Bauer, qui, en rapportant un nouveau cas a la méme So-
ciété Médicale des Hopitaux de Paris, s’élevaienl contre le nom d'infanti-
lisme réversil proposé par Gandy. Pour eux, il ne s'agissait que d'une
apparilion relardée des caracléres infanliles, el non point d'un relour
complet anx caracléres de I'enfance comme le laisserail entendre le mot
de réversion. Le terme implique la réacquisition lotale d’un type perdu el
ne s’applique en biologie qu'aux individus momentanément éloignés de
la souche el qui reviennenl, & lasuite de générations plus on moins nom-

hreuses, au type de |'espace primitive.
XX 20
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Toulefois le mot tardil ne nous semble pas plus heureux ; Brissand
en convenail lui-méme. EL nous proposerions celui de régressil qui se
définit ainsi: « qui, aprés avoir offert des phénoménes de développement,
s'atrophie, se résorbe, ou se décompose » (Dict. de Litlré), Il n'y a
d’ailleurs 1a qu'une discussion de terminologie déja trop prolongée, qu'il
est facile de clore en adoptant le nom d' « Infantilisme type Gandy ».

Gandy lui-mémeabordait,i propos desonsecond cas une discnssionautre-
menl intéressante sur le terrain de la pathogénie; des examens nécropsiques
el microscopiques lui faisaient se demander si la glande thyroide élait 4 la
téte des troubles observés,ou si les glandes sexuelles en étaient responsa-
bles. Le débal tonjours pendant sur la pathogénie de l'infantilisme vrai
s'ouvrait pour I'infantilisme de Gandy. L'un de nous s’engageait avec Gal-
lavardin dans une hypothése qui était plus en faveur du role testiculaire,
tandis que Gandy se ratlachait plutot a la dysthyroidie.

Enfin Claude et Gougerol s'altaquaient non plus & la dénomination du
syndrome, non plus aux pathogénies qu'on pouvail placer 4 sa base,
mais 4 son existence méme. Ils conlestaient d’abord qu'il pat s'agir
d’une réversion ; ils pensaient ensuile qu'il ne s’agissait méme pas d'un
infantilisme, mais d'une simple modalilé de myxeedéme. Enfin ils esli-
maient que I'édification d’une lelle entilé clinique était prématurée, el
que, plus sagement, on pouvait la faire rentrer dans le cadre des syndro-
mes pluri-glandulaires. On trouvera plus loin exposées les objeclions de
ces auteurs et les réponses qu'on peat y faire. Mais nous estimons qu'il est
possible par la lecture des observalions de prouver I'existence de I'infan-.
lilisme de Gandy.

Nous croyons a son individualité clinique, et nous tenlerons d’en déga-
ger les symplomes.

1I. — T'ype clinique.

Cette étude ne peut se faire que par I'analyse critique des observations :
nous ne pouvons prétendre A les relater toutes, car dans les descriplions
de myxeedéme il doil s’en étre glissé beaucoup que I'on retrouvera ulté-
rieurement, lorsique l'attention sera suffisamment altirée sur ce syndrome
d'infantilisme.

D'autre part, dans les observations citées, il en est qui ne méritent pas
d’y étre comprises, et en particulier celle de Karakaschefl qui ne com-
porte aucune étude clinique, mais simplement des résultats d'autopsie.
Enfin il en est qui sont reproduites d’une fagon par trop bréve pour pou-
voir étre ulilisées. Le nombre des observations retrouvées est acluelle-
menl de vingt. On les retrouvera reproduites et résumées 4 la fin de ce
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mémoire. Nous en avons exirait les caractéres essentiels el c’est de leur
réunion que nous avons liré la premiére description théorique de celle
affection. Nous avons, aprés une élude éliologique el un rappel de la vie
antérieure, fail passer en premiére ligne I'habitus général et les troubles
relalifs a la sexualilé; la participation des aulres glandes est étudiée en-
suile ; enfin nous avons relalé les résultats des essais thérapeuliques.

A. — Terrain. Existence antérieure. Vie sexuelle. — Il ne semble pas
que ces malades aient une hérédité chargée : ce nesont pas des enfanisde
myxcedémateux ou de syphilitiques ; ils ne sont pasen général de souche
tuberculense (bien que cette allection soil parfois retrouvée chez les pa-
rents: 7 observations). Ce ne sont pas des prématurés,ilsn’onl pas eu une
enfance soulfreteuse ; ils n'ont qu’exceptionnellement présenté des signes
de scrofule ou de tuberculose (ganglions,olites,rachitisme). Enlin, en régle
générale, ils se sont développés normalement.et ¢’est méme une des condi-
tions essentielles quon peul demander a I’observation.

Les hommes ont en général fait lear service militaire. A ce moment
ilsontaltleint lear plein développement : ils ont de la barbe ou de la mous-
tache et ce n’est point une vaine affirmation, car sur lear photographie
de la vingliéme année on peul le constater, comme nous 'avons fait dans
une de nos propres observations (obs. XVIII). Ils se sont montrés, a celle
période, inlelligents, pouvant conquérir des grades, nullement handi-
capés dans la vie sociale comme le sont les infantiles ; leur développement
moral a éLé normal, si 'on exceple un de nos sujels que sa vie de mousse
excuse ; enfin, aprés leur service mililaire, ils ont travaillé physiquement
el intellectuellement comme des sujels ordinaires.

La vie sexuelle qu'ils ont pu avoir est plus difficile a apprécier. Si pour
les femmes:la régularité des régles et I'événement d'une grossesse sonl
des preuves abondantes, on n’a, pour les hommes, que leurs récits. Or
ceux-ci sont obtenus a une période ol la mentalité infantile s’est déja
développée, avec ses mensonges, ses vanlardises. Les succeés qu'ils accu-
senl sont loutefois confirmés par la palernilé et mieux encore par nne
blennorragie (obs. 111, VIII, IX, XI, XII, XV) ou par une syphilis.

Enfin,si la présence du systéme pileux antérieur est prouvé parle récit
des proches ou la photographie, le développement d’une voix normale est
bien speécifié : lel a é1é sergent insirucleur (obs. 1I), tel aulre élait
« basse profonde », lel enfin avait une « voix de commandement » ;
on lrouvera souvent dans les observalions celle mention : élait un beau
mile, un bel homme.

Il est évident enfin que les hommes sont bien plus souvent frappés.

Bref, il est indispensable que les sujels aient en un développement com-
plet aux points de vue moral, intellectuel, physique el sexuel.
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B.— Circonstances et dates du début — L'aflection se développe sous |'in-
fluence de causes diverses : lanldl elles sont précises el locales, tanlol res-
sorlissent a une affection générale, lantotsont difficilement délerminables.

Dans quelques observations,il s’est agi d'une lésion testiculaire, provo-
(quée par un traumatisme (obs.XII,XVI),par une orchite blennorragique,
par une orchite syphilitique double (obs. 11, V). Ici le facteur étiologi-
que nous parail sans contesle, d'autant que c'est environ six mois aprés
la lésion que se développent les premiers symptomes.

Dans quelques autres, il s'est agi d'une maladie générale, d'une Ly-
phoide ayant déterminé 1'atrophie des testicules (ohs. XVII), d'une grippe
(obs. XVIII), d'une abondante hémorragie (obs. IV). En pareil cas, on
ne sait au juste o l'infection a frappé : esl-ce au niveau des bourses
ou de la glande thyroide ? Nous verrons cependant plus loin combien il
serail intéressanl de connailre le primum movens.

Enfin, dans quelques observations plus rares, le syndrome s'élablil
sans cause apparenle, el le sujet ne sait exactement @ quelle époque il
s'esl apercu que ses testicules avaient disparu. On ne sait trop I'impor-
tance qu’il faul attribuer i I'alcoolisme. Enfin I'ablation des mamelles
chez un jeune garcon ne semble pas élre une inconstance éliologique bien
intéressante (obs. VII).

Ce qu’il y a de plus frappant, c'est I'dge du début. La moyenne des 20
cas donnerait 32 ans ; mais & part les observations X, XIIL et X1V ot les
phénomeénes apparaissenl respectivement 4 53, 48 el 41 ans, il s'agil tou-
jours de sujels dans la force de I'ige entre 20 et 30 ans, dans le plein épa-
nounissement de leur vie sexuelle, ce qu'il convenait de faire remarquer
tout spécialement.

Enfin le mode de début lui-méme est des plus vaviables : §'il ne s’agit
bien souvent que d'une diminution des forces, de I'appétit, d'allure assez
commune, ce (ui frappe loujours les malades, c’est la baisse, puis la perle
de leurs fonetions génitales, dont ils donnent les explications les plus va-
riées : la chute des poils apparait en second lieu, c¢'est ce que nous appel-
lerons le mode de débutl génital.

Le mode de début thyroidien est plus rave : il s'agit de [rilosité, de sen-
sation de lassitude, d'cedémes fugaces au niveau de la face, de Lroubles
trophiques culanés, enfin de paresse intellectuelle.

On renconlre dans deux observalions la mention de faits singuliers et
auxquels on ne peul donner aucune explicalion satisfaisante : ce sontdes
écoulements aqueux abondants par les fosses nasales coexistant avec une
sensation de pesanteur an niveau de la face et du front. S'est-il agi en pa-
reil cas de simples coincidences? De méme, des polyuries remarquables,
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sans glycosurie, sont difficilement rattachables a des lésions de glandes
endocrines.

Celle période de début peut trainer cing i six ans avant que le syn-
drome soil définitivement constitué.

C. — Hubitus infantile. — L'examen des photographies jointes a ce
mémoire montre qu’il s'agit bien de véritable infantilisme. Les snjets onl
repris cette gracilité des formes, cetle mincenr de la taille et du thorax,
eetle largenr du bassin qui est la caracléristique dn jeune garcon impu-
bére. Aussi bien,avail-on (rés justement proposé de dénommer un lel lype
le juvénilisme, pour I'opposér a 'infantilisme qui resterait I'apanage du
tout jeune snjet (an dessous de 12 ans).

On voil bien qu'en ce cas, il ne s'agil pas de ces castrats ou eunuques
difformes, ni dn type « féminisme » i seins exagérés. On nolera enfin que
ces sujels ne présentent pas de myxcedéme. En un mot ils semblent plus
jeunes qu'ils ne le sont en réalilé, et n'onl pas du lout une allure
vieillotte. Toutefois tous ne se présenlent point avec celle purelé de symp-
tomes ; méme dans les cas originaux de Gandy, on nole une fois une cer-
taine houflissure généralisée qui fait mienx penser au myxcedéme qu’a ce
que I'on a I'habitude de considérer généralement pour de I'infantilisme :
el (puisqu'il ne s'agit ici que de I'habilus général) I'allure des malades,
d'aprés les pholographies que nous en avons pu examiner dans les mémoi-
ves des différents auleurs, est inégalement répartie en deux types. Les
uns (et ce sont ceux des observalions d’Achard et Demanche, de Gan-
dy, I1) sont bien proprement des infanliles, minces, gréles, d'allure
juvénile ; les photographies de nos deux malades en reproduisent bien les
trails ; les antres, moins [réquents, sont plus lourds, plus empdtés ; ils
gardent encore dans une certaine mesure |'allure masculine. Mais il est 4
noler que ces derniers (cas de Gougerol) sont des sujels déja agés, qui ont
ea plus de chemin & faire dans leur régression, qui avaient déji perdu les
caracléres de jeunesse, pour acquérir ceux de I’dge mir sinon de la vieil-
lesse, el qui, bien difficilemenl, pouvaient 4 nouveau donner |'impression
de prépubéres.

Enfin, il est curienx de noter qu’on a pu observer deax phases succes-
sives dans I'évolution d’un de ces infantilismes régressifs ; le jeune homme
observé par Djemil-Pacha repril le caractére d'un jeune garcon; puis
dans un second lemps s'inslalla un élal myxcedemalenx qui étonfla les
caractéres d'infantihsme el lenr succéda @ on avaitalors afTuire 4 un infan-
tile d'allure myxedématense.

Quoi qu il en soit de cetle division, de cette dualilé des types: infantile
pur et infantile teinté de myxcedéme, il faut admettre, en regardant Ia
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photographie 11, que I'on a devant soi un homme de 35 ans qui présente
les caractéres d'an jeune garcon de 17 ans encore impubére.

D. — Les téquments et le systéme pileux. — Si la ravélaction du sys-
teme pileux esl hors de conteste et ne garde gu'un intérét symplomalique,
I'étude des troubles cutanés est de premiére imporlance: c'est en parlie
antour de leur inlerprétation que gravilent les discussions pathogéniques.
La question pourrait se résumer ainsi: ces malades présentent-ils du
myxcedéme ? Cest bien de myxeedéme qu'il faut parler et non de troubles
hypothyroidiens, car ceux-ci sont hors de doule. Que résulte-t-il de I'ana-
lyse des 20 observalions ?

On voit noté,d’une fagon Lrés générale,que les malades onl le teinl pile
el blafard et la peau line ; accessoirement ils ont un pen d'cedéme, soitde
Ia face, soil des membres ; parfois entin des rides. Voyons avec quelle
fréquence. De la pileurde la peau loules les observalions s'occupent, sans
exceplion: celte teinte blafarde des tégumenls a frappé Lous les auleurs ;
tantot elle tourne au gris sale et Lriste, tantot elle reste dans les tons jaunes
et graisseux assez vibrants; Ia bou(fissure est déja plus rare ; beaucoup de
cas s'accompagnent de la nole : pas de bouffissure ou pas de myxceedéme.
Dans les neuf derniéres observations (IX a XVIII),la peau n’est pas infil-
trée ; dans l'observation de Djemil-Pacha, elle ne I'élait pas au début et ce
n'est que secondairement que s'est installée un myxcedéme généralisé,
Rumpell parle d'une peau qui semble infiltrée de graisse, Sainton de bouf-
fissure localisée & la face, Gandy (obs. IX el XIII) de peau séche, dansun
senl cas d'cedéme passager, el dans son cas I, de boulfissure [ranchement
généralisée.

Si la bouffissure et I'infiltration myxedémateuse sont loin de se rencon-
trer dans la majorité des observations, par contre la sécheresse el I'élal
squamenx se retrouvenl presque chaque fois, Cet élal squameux peut
confiner 4 une vérilable ichthyose, d'origine sans doute thyroidienne dans
trois cas an moins. Mais c'est un symptome qui s'installe tardivement.

Enfin le plissement de la peau, les rides restent un fail d’exception :
saul pour les malades dgés (au-dessus de 43 ans), on ne voil pas cet élat
ridé du front, des joues et du cou, si particulier aux myxcedémateux con-
génitaux ou acquis.

Les troubles de la pigmentation vont étre étudiés dans un instant,

Toul le sysléme pileux est profondément touché : les cheveux sont dans
la moitié des cas sinon raréliés, du moins durs, cassants, comme ceux
d’un séborrhéique ou d’un hypothyroidien : cependant on ne trouve pas
de calvities, on ne trouve méme pas de vraies alopécies en clairidres ou
en aires,
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Quantau reste du systéme pileux,il a disparn ou bien est singuliérement
restreint ; le cou, les joues, le buste sont toujours aussi glabres que les
membres, le pénil n’a que quelques rares poils clairsemés, durs et cas-
sants, el, plus rarement aucun ; les bourses en sont dépourvues. Les cils
el soureils sont plus rarement touchés. Les aisselles sont glabres. Enfin
les lévres sont presque loujours munies d'un léger duvet qui n’arrive pas
4 les nuancer. Celle dépilation se fail toujours d'une fagon rapide, pres-
que brusque el se distingue comme signe de début : ¢’est de suile aprés la
haisse des fonctions génitales que tombent les premiers poils ; les autres
suivent en trois & quatre mois.

Les poils n’ont en général aucune lendance & repousser ; le coniraste
entre la conservation des cheveux el la chule des poils permet d'éliminer
presque toujours, el en 'absence de tout autre symptome, I'idée d’une
pelade généralisée ou d’une alopécie avee atrichie comme ’un de nous a
pu en relater des observations aprés la fisvre Lyphoide.

E. — Organes génitaux et fonctions sexuelles. — L'atrophie des uns
el le délicit des secondes sont réalisés dans I'unanimilé des cas, et sont
d’ailleurs une des conditions indispensables de la constitution du syndro-
me. Si les bourses sont parfois encore assez volumineuses, c'est que leur
rétraction n'a pasen le temps de se faire, mais c'est encore i |'exception
et le serolum a perdu & la fois son volume, sa consistance el sa pigmen-
tation. .

Les testicules sont réduits & un volume infime : celui d’'une noiselte,
d’une cerise, d'un haricol, d’un pois; parfois I'épididyme scléreux est
percu lorsqu’il y a eu orchi-épididymite. La verge a tantot subi une sim-
ple diminution de volume, tantdl une atrophie vraiment surprenante ;
tel le malade de I'observation 1I, qui, aprés avoir possédé une verge nor-
male et capable de belles érections, est lombée a I'exiguité qui la fait com-
parer au pénis d'un garconnel de 8 ans. Enfin les cordons ne sont plus
percus et dans le cas ol le toucher rectal a été fait (comme chez nos ma-
lades), on n’a senti aucun poinl résistant et 'on a pu en lirer celle con-
clusion que la proslale élait également atrophiée.

Chez les femmes,out un examen complet,ou mieux nécropsique,a pu élre
fait, on a trouvé des grandes lévres Lrés réduiles de volume, el un utérus
tout & fait comparable & celui d'une jeune fille vierge: cela est d’aulant
plus remarquable que chez une de nos malades il s'agissait d'une mullti-
pare et qu'il a bien fallu, en conséquence, assislera une vérilable régres-
sion d’un utérus jadis gravide.

Les fonclions génilales sont profondément diminuées. Mais encore faul-
il se défier des affirmations trompeuses de sujels qui, frappés par leur



412 CORDIER ET REBATTU

déchéance génitale , s'en consoleraient par des récils imaginaires. Dans les
deux liers des ohservalions, on nole une disparilion compléle des éreclions
el des éjaculations, par conséquent des possibilités d'un coil. Ceux méme
des malades qui sont encore capables de turgescence la voienl survenir
par hasard, et non sous ['influence d'un désir, el ne peuvent la-mener a
bien. L’un de nos malades affirmait avoir de temps 4 antre une pollution ;
il cherchait a se vanter : car le liquide examiné sur du linge (microsco-
pie, recherche de la réaction de Florence) n'avait aucun rapport avec dn
sperme, ni méme avec de la sécrélion prostatique. Les réllexes génilanx,
bulbo-caverneux et crémastériens, recherchés dans la moilié des cas sont
abolis.

Enfin c'est le désir psychique qui est lni-méme touché. La frigidilé abso-
Ine, I'indifférence (qui ne coincide pas avec une déchéance intellectuelle)
vis-i-vis de 'autre sexe esl e6mpléte el définitive, sans répnlsion : c'esl
I'étal de neutralité d'an prépubére qui s'installe & nouveau.

F. — Etat physique et moral. — Qest encore le puérilisme qui carac-
térise les troubles intellectuels : il est &4 noler que presque lous les mala-
des conservent leur rang social et que dans lear entourage on ne s’aper-
goit pas d'une baisse de leurs facultés psychiques : la lecture, |'écriture el
le calcul sonl toujours eflectués avec la méme facilité, La mémoire esl
conservée, La conversation ne décéle aucun trouble ; la riposte est vive.
Ceci pour la plupart des cas et au moins dans un premier stade : car lors-
que s'accusent des troubles thyroidiens, la mémoire devient infidele el la
parole un peu (rainante (obs. I de Gandy) el méme un peu d’indilTérence,
d'apathie s'inslalle ; mais encore ces troubles, lardifs comme nous I'avons
dit, ne s’établissentl-ils qne dans la moilié des cas.

Par conlre, I'état moral se modifie davanlage ; ce qui frappe, c’est I'en-
fantillage des exigences, I'irascibilité aboutissant a des acces de colére, le
mensonge facile et la hablerie, la querelle avec les voisins de la salle.
Tout cela est bien plas du caractére de I'infantilisme que de celui du
myxcedéme : dans ce dernier mode, la dégénérescence morale et intellec-
tuelle condunit plutdt & Papathie. Les réactions vives de nos sujels, lears
crainles excessivement exprimées 4 |'occasion d'un examen radioseopique
par exemple, sont loul & fait celles d'un enfant peureux.

La weiz enfin, dont nous parlons un pea arbitrairement dans ce cha-
pitre. est celle des jeunes gens qui sont en (rain de muer: parfois
(obs. XVI), on note gn’elle est féminine, mais elle ne prend jamais un
caraclére aigu, eunuchoide. Enfin, 1l semble que lorsque le syndrome
s'installe tardivement, c'est-a-dire au dela de 30 ans, les modifications de
la voix soienl moins accusées.

(. — Symptdmes d'origine’thyrotdienne. — L’atrophie du corps thy-
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roide est quelquefois décelée du vivanl du malade, et I'on signale alors
concomitamment des phénoménes athyroidiens tres nels; on a aussi plus
précieusement constaté son alrophie & I'autopsie, se (raduisanl par une
pesée de 12 ou 7 grammes.

Nous avons déja sullisamment parlé du myxeedéme vrai, de sa possibi-
lité, de son peu de [réquence, de sa venue lardive, de sa localisation pré-
pondérante 4 la face, de sa généralisation trés rare. Mais a défaul de ce
sympldme, on décéle de pelils troubles cnlanés : sécheresse, ichthyose,
élal cassant et sec des clieveux.

Les signes fonctionnels sont moins bien el plus rarement signalés. Si
I'observation principale de Gandy ensignale plusieurs, on ne les relrouve
bien nets gue dans I'observation de Djemil-Pacha (et encore tardifs) dans
celle de Gaillard, dans celle de Claude et Gougerot. Lorsqu’ils sont au
complet, ils ne lrappent pas encore, el doivent étre recherchés avec soin :
il s'agit de [rilosité (notée trois fois), de crampes dans les jambes, d'en-
gourdissement des extrémilés un pen refroidies el cyaniques,d’une faligue
rapide 4 la marche, d'un peu d'abaissement de la lempérature centrale
(mais la lempérature est lrop rarement nolée). Enfin I'élat d’apathie mo-
dérée, avec lenteur des réponses el paresse de la mémoire, n'est signalée
que Lrois fois.

De loul ceci on peul relenir que les (roubles thyroidiens ne manquent
pour ainsi dire jamais, mais ils sonL si frusles dans les Lrois quarts des
observations qn’ils passent de loule évidence au second plan el que I'on
peul se demander si leur présence n'esl pas une des condilions Lrés secon-
daires du syndrome qui nous occupe.

H. — Symptdmes dépendant d’autres glandes endocrines. — La suryé-
nale ne semble intervenir que d'une lacon Lrés accessoire. Pourtant les
troubles pigmentaires sont [réyuents: on voit souvent mentionnées, a colé
de la dépigmentation des seins, du scrolum el de I'anus, des surcharges
pigmentaires du cou et de la face. C'est ainsi que I'un de nos malades,
sans avoir de vraie mélanodermie et sans présenter de surcharge brune
des muqueuses jugales,avait un curieux masque brundtre réservant la ré-
gion de 'orbite en blanc pale (obs. XVIII).

Plus intéressants seraient les troubles du pouls trop rarement nolés :
la haisse de pression esl la régle ; elle est évidente chez le malade de Gan-
dy et chez I'un des ndtres (120 mm. au Riva-Rocei, obs. XVIII). Citons
accessoirement un pouls & 535 observé une fois. Enlin chez ce méme ma-
lade nous avons rouvé la raie de Sergent avec une grande netlelé Bien
entendu ces signes d'hypoépinéphrie sont inconslants (4 fois sur 20) et
sonl de second ordre.
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Lhypophyse peut élre rendue responsable de symptomes plus curieux :
en elfet, on trouve souvenl noté que le nez est élargi, la voule palatine
ogivale & type adénoidien, le thorax voussuré (obs. II); que la laille sest
lassée de 1.63 a 1.59, en donnant une voussure el une cyphoscoliose
(obs. III). Parfois la votle palatine est ogivale (obs. 1V) ; — il y adela
cyphoscoliose el les pieds ont grandi (obs. VI); — il y ade la spondy-
lose rhizomélique (obs. XV); — il y a de la cyphose, des mains en
hattoir et de I'hémianopsie (obs, XVIII) ; — les humérus et lestibias ont
des dimensions anormales {obs, XVI); — les doigls sont élargis & leur
extrémité, le nez s'est aplati, les maxillaires supérieurs se sont élalés, et
la taille a grandi de 6 centimélres depuis le service militaire et I'établis-
sement du syndrome & 24 ans (obs. XVII). Comment expliquer lous ces
faits ?

Un bon nombre, comme les mains en batloir, I'allongement des pieds
el I'hémianopsie, sont indisentablement en rapporl avec des Iésions hypo-
physaires, élablies secondairement, el qui sont venues apporter leur con-
tribution par contre-coup et d'une fagon toujours tardive.

Les troubles osseux du massif facial (voite palatine, nez et maxillaire)
sont peul-étre encore ratlachables  la glande pituitaire, mais ce serait déja
plus disculable.

Le tassement de la taille. la cyphoscoliose et la voussure thoracique
sont elles de nature dysorchidienne ? La queslion est encore plus difficile
4 résoudre lorsque les malades ont continué i grandir entre 25 el 35 ans
et de facon sensihle, comme on peut s'en apercevoir en comparant leurs
mensurations mililaires diverses el leur laille actuelle et en interrogeant
I’entourage. Dans ce dernier fail que nous avons nous-méme élndié, il y
a pourlant aujourd’hui soudure des carlilages de conjugaison,et la selle tur-
cique est absolument normale & la radiographie (obs. XVII).

Chez le sujet de I'obs. XVI qui eut & 18 ans et demi une orchile trau-
matique, nous avons noté un allongement insolite des membres supérieurs
et inférieurs. La radioscopie et la radiographie nous ont montré |'absence
de soudure des épiphyses inférieures du radius el du cubitus. Les autres
épiphyses sont complétement soudées. Ceci nous explique I'allongement
anormal du squelelle dont la croissance s'est anormalement prolongée
par suile du mauvais fonctionnement du frein testiculaire. La soudure
des épiphyses el I'arrét de la croissance ne se produisent d’aillenrs nor-
malement que bien aprés ['inslallation de la puberté el I'élablissement
des fonclions sexuelles.

Si l'on se rapporte aux expériences de Thaon et & celles de Delille
sur les troubles osseux d’origine hypophysaire. on ne trouve rien d'exac-
tement calqué. Par ailleurs les allongements des os des membres infé-
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rieurs constalés chez les caslrals ne sauraient élre comparés & ceux de no-
tre malade ; car la croissance s'est faile chez I'adulte et non chez le jeune
sujet. Et d'autre part nous verrons dans un instant  quel point doivent
atre différenciés les castrals,méme castrés adultes,el nos malades qui sont
dysorchidiens el non pas anorchidiens.

Enfin, les résullats éloignés de la résection déférentielle, ou les lésions
expérimentales de la glande orchidienne, loul en ne réalisant pas I'insuffi-
sance diastémalique, ne créenl pas de troubles comparables.

Bref, ni I'expérimentation ni la clinique ne nous fournissent d’élé-
ments assez probants pour aliribuer ces lassements ou ces croissances au
Lesticule ou a I’hypophyse.

I. — Symptdomes dicers. — La polyurie sans sucre trois fois velatée,
des écoulements aqueux par les narines (deux cas) d'une abondance
étrange, des céphalées lenaces, nous paraissent encore plus diflicilement
explicables : I'hypophyse semble devoir plus raisonnablement élre incri-
minée quoique. dans un de ces cas, elle se soil montrée normale 4 l'au-
lopsie et & |'examen histologique.

L'hypertrophie des mamelles chez un jeane gargcon (obs. VII) est
élrange, mais resle un fail unique: son exérdse semble avoir favorisé
P’éclosion du myxcedéme.

L’anémie profonde, des hémorragies fréquentes, l'iclére ne nous sem-
blent que des phénoménes accessoires.

Mais la fréquence de la tuberculose doil étre signalée (7 obs. sur 20),
car on peul se demander si elle n’a pas été un des facteurs créant la sclé-
rose des diverses glandes endocrines, pluldl qu'un élémenl surajouté
évoluant sur un lerrain débilité.

J. — Euvolution. — Essais thérapeutiques. — Des vingt malades cilés
quatre sont morls ; celui de Djemil-Pacha de myxcedéme aigu, les autres
de Luberculose ; nous dirons plus loin les résultals nécropsiques.

1l ne semble pas que les essais opolhérapiques aienl éLé couronnés de
sucees ; tousonl éLé incomplets. Nous avons di, chez I'un de nos malades,
le délaisser en raison de l'amaigrissement rapide que loule tenlative ap-
porlait, qu'il s'agisse d'extraits thyroidiens ou d'extraits orchidiens. La
plupartdu temps,’abandon se produisait par négligence on par nécessilé,
comme il arrive lrop souvent dans la clientéle hospitaliére. Pourtant Gandy
a signalé des résullals transitoires el Dalché (obs. V) a fourni la contribution
la plus intéressante.Son malade suivil avec conslance son (railemenl opo-
thérapique lesticulaire : il en obtint d’heureux effels pour ses troubles
de la mémoire, pour sa faiblesse générale et sa frilosité. Mais son im-
puissance ne s'améliora pas el son alrophie testiculaire ne rétrocéda pas-
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Il y a la une prenve excellente de la théorie que nous allons tenter d'éta-
hlir et pour laguelle les lésions orchidiennes sont absolument autonomes
el primilives, précédant, si elles ne les régissent pas, les lésions el les ma- .
nilestations thyroidiennes.

INl. — Diagnostic.

Reste & situer ce syndrome clinique, & déterminer sa place au milien
des types analogues on proches voisins.

Ce dont les infantiles réversifs se dislinguent le mieunx, c'est précisé-
menl des infantiles ordinaires, qu'il s'agisse de I'infantilisme myxcedé-
maleux de Brissand, du type Lorain, du chétivisme de Bauer ou du pué-
rilisme d'Ettore Lévi.Car les malades dont nous nous occupons onteu une
phase de plein développement,et n’ont point été de chéLifs adolescents. On
concoit pourquoi nous avons insisté a un tel point sur I'épanonissement
physique sexuel el intellectuel qui conslituaient obligatoirement la pre-
miére phase.

Il ne faul pas davanlage les ranger dans la calégorie du myredéme
acquis. En ellel ce dernier, par quelque mécanisme qu'il puisse éire dé-
terminé, ne provoque pour ainsi dire jamais de Lronbles aussi sévéres de
la fonction et des organes sexuels que ceux que nous avons décrils : en lout
cas il agit bien plus sur la fonction el sur la partie physique de celle-ci,
que sur les lesticules ou les ovaires proprement dits. Enfin, si le myxce-
déme & lui seul pent créer des réactions aussi profondes, cest & la faveur
d'un élat général grave, avec des signes d’athyroidie et de déchéance
totale qu'aucun des sujels ici élndiés n'a présentés. Nous ne nions
pas que le corps thyroide puisse agir d'une facon exiuise el sclérosante
surla glande sexuelle interne el exierne: la preuve en est palente chez
les infantiles type Brissaud ; mais la dysthyroidie n’a alors devantelle
que des glandes jeunes, éminemment vulnérables, n’ayant jamais exercé
leur fonction externe.

Par leur physionomie générale, cessujets ne peavent d’ailleurs étre in-
troduits dans le cadre des myxcedématenx : nous renvoyons a la deserip-
tion que nous en avons faile,pour établir le roie symplomalologique secon -
daire de la vicialion slrumique, Les signes qui y ressortissenl sont dabord
inconslanls et ne sonl ensuile pas nécessaires ; el dans les cas ot ils exis-
tent ils ne se sonl que rarement imposés, laissant prendre anx caractéres
sexuels modiliés la premigre place ; c’esl une élude minulieuse qui est
nécessaive pour les melire en lumiére.

Aussi bien nolre discussion se rouvrira-t-elle sur ce point lorsqu'il sera
question de pathogénie,
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Restent les sujets privés de leurs glandes sexuelles. Nons laisserons de
¢01é les castrals on les spadones, qui chilrés dans I'adolescence ou dans
I"enfance, ofirent des troubles constants et caractéristiques de la croissance
du squelelle ; or la disproportion des membres inférieurs, les caractéres de
la voix el la menlalilé spéciale aux eunuques sont élrangers au syndrome
de Gandy.

On pourrait assimiler les infantiles régressils i des ehdlrés adultes :
I'objection est plus dilficile a éliminer. En effet, les troubles obtenus dans
les deux cas devraient logiquement élre calqués les uns sur les aulres :
¢’est méme |d une des criliques pathogénéliques donl nous aurons a nous
occuper ullérieurement. Mais nous ferons remarquer que chez les castrés,
il s'agit d’une suppression lolale de la glande el non point de sa transfor-
mation pathologique : jamais dans la régression infantile il n’y a dispa-
rition compléte du testicule.

Encore faul-il apprendre a les distinguer cliniquement ; or, les chatrés
adultes sonl mal connus dans nos régions ; les castrations chirurgicales
doubles restent exceplionnelles ; il faut rechercher de tels cas pathologi-
(ques en Russie, ou la secte religieuse des Skoplzy pratique I'ablation mysti-
(que des glandes sexuelles méles : on semble s’étre jusqu’aujourd’hui moins
préoccupé de les éludier médicalement que de les pourchasser politique-
ment.

Les castrés chirurgicaux mne rveparaissent guére devanl le médecin
el ne semblent que rarement modilier leur habitus. Quand ils le font, ils
inclinent vers un lype spécial assez mal classé, el dénommé de facon
inexacle el incompléle par le terme de féminisme. MM. Leriche et Colle en
onl récemment rapporté un forl beau eas, el leur sujet, obéissant & la régle,
a perdu ses fonclions génitales. Mais il a fait un pas de plus; il est entré
dans un étal mixte participanl également des caracléres sexaels de I'homme
el de ceux de la femme. Oualre que ses seins se sonl accrus, et que ses
poils se sont raréfiés, il est arrivé a un stade d'indifférence génitale, plus
appréciable encore du colé psychique. Il est parvenn a un élal neutre,
asexud, ce qui est quelque chose de différent de la simple perte des fonc-
Lions génilales.

Ceci corvespondrait assez bien a I'équivalence sexuelle de ceux des
hermaphrodites (on des uranistes) qui ne deviennent sexués dans un sens,
que sous la pression des condilions sociales qui dirigent leur vie, plas que
suivant leurs désirs et lear instinel. Du colé [éminin, quoique plus rare-
ment observé, ce relour a I'étal neulre se traduirail par du virilisme.
Mais dans les deux cas, ces individus ne fonl que tendre a un type indiffé-
renl, sans [aire de régression sur les autres domaines

Enfin la castration de la femme, plus fréquente, devrait fournir des si-
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gnes d'infantilisme : il n’en est rien. De la conscienciense étude de Jayle,
de la thése de Ferry, on en relire la conviction : les femmes caslrées
adultes ne présentent guére que des troubles des désirs sexuels, une invo-
lution de I'utérus, de la suppression des régles, mais quelyuelois sim-
plement de l'irrégularité, des réves éroliques et, plus rarement, une
adiposité d’origine ovarienne génante.

Enlin si I'on se reporte aux articles « Castration » du dictionnaire de
Richet el de celui de Dechambre, on voit qu'il est admis — peul-&ire sans
preuves suflisantes — que la castration chez I'homme adulte n’ameéne que
des troubles insignifiants.

Si bien que I'on est amené & admettre que la castration de I'adulte peut
provoquer une double réaction : I'une toute locale, mal étudiée, et sur-
tout surveillée trop peu de lemps ; I'autre, s’accompagnanl de phénoménes
généraux, définis sous le vocable provisoire de féminisme, mais ayant des
analogies Lrés profondes avec le Lype d'infantilisme qui nous étudions.

Concluons donc que les deux processus de féminisme par castralion de
’homme adulte et d'infantilisme par atrophie lesticulaire de I'adulte ont
des ressemblances singuliérement prononcées, et que les nuances subtiles
des troubles de I'inslinct sexuel, la présence de mamelles hypertrophiées
peu ou prou, élévent entre eux une bien réle frontidre.

De la & les confondre il n’y aurait qu'un pas que nous ne lrancherons
pas pour I'inslant : nous nous contentons de retenir le fait comme venant
a I'appui de la théorie Lesticulaire de certains de nos infantilismes, puis-
qu'on ne saurait guére invoquer le corps thyroide pour expliquer le fémi-
nisme des castrés.

IV. — Pathogénie.

La description clinique, la classification et la dénominalion méme du
syndrome sont conditionnées si étroitement par les notions pathogéniques,
qu’au cours méme de la discussion de ces différents points, nous avons di
faire de lréquentes incursions dans le chapitre que nous abordons main-
lenant, rendant quelques répétitions inévitables.

-
.

A. — Nous devons d'abord reconnailre que I'anatomie pathologique ne
peutnous étre d'un grand secours. Les aulopsies sont peu nombreuses jus-
qu'ici ; elles montrent l'alteinte d'un plus ou moins grand nombre de
glandes & sécrélion inlerne, avec une prédominance du colé du corps
thyroide et des glandes génitales, alors que I'hypophyse, les surrénales
peuvent étre indemnes.
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L’examen histologique, pratiqué par Gandy, Brissaud et Bauer, Claude
el Gongerot, montre simplement une sclérose plus ou moins marquée ; il
faut signaler toutefois la préserce de follicules tuberculeux dans le corps
thyroide signalée par Clande et Gougerot.

Mais d'une facon générale, I'anatomie pathologique ne peut, devant ces
lésions univoques, sans caractéres spéciliques, permellre de déterminer
la nature de I’affection, et il est impossible de reconnaitre quelle est la
glande qui a é1é primitivement touchée.

*
x ¥

B.— Des renseignements plus précis résultent parfois des circonstances
étiologiques relevées. Mais si, dans un certain nombre d’observations, il
y a une cause précise (orchite syphilitique, traumatique, elc.), bien sou-
vent le syndrome s'élablit sans qu’on puisse invoquer une cause délermi-
nante, et sous la dépendance vague d’une infeclion générale (tuberculose,
grippe, fievre typhoide) enlrainant un processus atrophique et sclérosant.

*
¥

C. — Si nous pénétrons maintenant sur le terrain de la pathogénie
proprement dite, nous devons,sur-le-champ, éearter U'infantilisme régres-
du cadre si vaste des syndromes pluriglandulaires. Deux hypothéses sonl
en ellet possibles : on bien le syndrome est réalisé par une insuffisance
pluriglandulaire des glandes & sécrélion inlerne, sans qu'on puisse
démeler si I'une d'elles a é1é alleinte primitivement et imprime av syn-
drome son caraclére spécial : ou bien I'atleinte de I'une d’elles est cons-
tammen! primitive et prédominante ; et alors est-ce toujours I'insuffi-
sance de la méme glande endocrine qui est en cause ?

A la premiére hypothése se rallient Claude et Gougerot en rangeant
I'infantilisme régressif parmi les syndromes polyglandulaires. Dans le
groupe Lrés vasle compris sous celle dénomination, viendraient se classer
tous les troubles imputables au fonctionnement défectuenx (diminué, exa-
géré ou vicié) des glandes 4 sécrétion inlerne.

Si, au contraire, l'infantilisme régressif a véritablement une autonomie
clinique, s'il mérite d'étre isolé de la famille des « syndromes pluriglan-
dulaires », est-il possible de déterminer quel esl I'organe dont I'insuffi-
sance fonclionnelle entraine la réalisation du syndrome. Et faut-il ineri-
miner le corps thyroide, les organes génilaux, dont l'alleinle parait
_conslante, ou encore une autre glande endocrine ?

fo La notion de syndrome polyglandulaire ou pluriglandulaire a déja
é1é entrevue depuis longlemps : Rénon et Delille,dans un cas d'insuffisance
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surrénale aigué, conslalérenl, en outre, a I'autopsie,des lésions thyroidien-
nes, ovariennes el hypophysaires ; G. Ballel el Laignel-Lavasline lrouve-
rent chez un acromégalique a c61é des lésions de I'hypophyse une thyroi-
dite et une hypertrophie surrénale. 11 suffitde feuilleter quelque peu la
litlérature médicale el de compulser les anciennes observalions pour Lrou-
ver un certain nombre d’exemples (rés nets de syndromes pluriglandu-
laires. Mais c'est depuis quelques années seulement que l'allenlion a éLé
allirée de ce cOlé el que I'on range sous celte appellation des fails com-
plexes, qui ne peuvent élre étiquelés autrement, el dans lesquels ancun
symplome saillant ne domine la scéne clinique et ne lui imprime une
allure particuliére.
Anatomiquement I'intervention pluriglandulaire est cerlaine.

2° Mais il paraitexcessif de vouloir ranger dans ce groupe si compréhen-
sif, des syndromes d’une nelleté clinique inconlteslable, sous le prétexte
qu’'a 'autopsie on aura trouvé un degré plus ou moins marqué de sclérose
au niveau de plusieurs glandes endocrines ? Pourquoi alors ne pas refuser
I'autonomie au myxeedéme, & la maladie d'Addison, puisqu'il est excep-
tlionnel de ne pas trouver, dans ces afleclions, quelques autlres lésions
glandulaires ?

Claude el Gougerol, s'appuyant sur la multiplicilé des lésions glandu-
laires (réquemment constatées dans U'inlantilisme régressif, lui refusent
loule autonomie. Sans doule, la notion du syndrome pluriglandulaire per-
et d'admettre, sans les discuter, I’hypolonctionnement ou I'hyperfonc-
tionnement des différentes glandes & sécrétion inlerne, la coexislence de
I'hyperfonctionnement de I'une avec I'hypofonctionnement de [|'aulre ;
elle dispense de se demander quelle est celle qui a élé primilivement
alleinte jel un lel diagnostic n'est guére compromettant. Il est vrai que
pour Claude et Gougerol, il y a simultanéité de Uatteinte de tout le sys-
téme endocrine sous l'influence d'une méme cause, et c'est la la notion
nouvelle qu'ils apportent 4 la conception des syndromes pluriglandulaires.

3° Or, si 'on peut admellre dans cerlains cas celte simultanéité de 1’at-
teinte des glandes & sécrélion interne, il est possible au contraire, dans la
plupart des observations de délerminer la glande dont le trouble est le
premier en dale; I'examen atlenlif des mémoires monlre assez souvent
Iinsuflisance. lesticulaire, par exemple, précédant nellement loule autre
manifestalion pathologique.

Et méme, dans le cas de Claude et Gougerol, si les glandes endocrines
présentaient Loutes de 'hypoplasie et de la sclérose,seule la thyroide atro-
phiée contenait des follicules tuberculeux ; on peut donc se demander si la
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lésion thyroidienne n'a pas été primitive el n’a pas commandé les aulres
l&sions : ce qui correspond d’ailleurs & la symplomatologie observée.

11 est bien certain qu’on ne peut préjuger du mode de relentissement; s’a-
git-il d'une suppléance, d'un fonctionnement exagéré, diminué ou dévié ?
On ne peut faire que des hypothéses & ce sujet, et I'on peut bien admeltire
I"atteinte primitive d'une glande, sans avoir la prétention d'expliquer la
répercussion de son trouble fonctionnel sur tout le systéme endocrine.
Rien ne prouve que toujours les différentes glandes & sécrétion interne
soient atleintes simultanément sous I'influence d'une cause commune ; cest
d’ailleurs I'opinion de Roussy qui arrive & celle conclusion que « aucun
fait n’a prouvé la simultanéité des lésions notées dans les syndromes
pluriglandulaires ».

D'ailleurs, Gougerot semble avoir récemment voulu dissocier ce syn-
drome dans lequel il voulait englober loute la pathologie des glandes en-
docrines. Il en dégage un cas de syndrome de Mickulicz avec hypo-ovarie,
hypothyroidie, hypo-épinéphrie ; mais le diagnoslic qui s'imposait chez
son malade étail celui de syndrome de Mickulicz. Il tend de méme  indi-
vidualiser un cas de maladie de Dercum avec insuffisance thyroido-testi-
culaire.

Nous croyons que le syndrome de I'infantilisme régressif doil avoir une
aulonomie non moins manifeste, et que ce ne sonl pas les signes de l'atl-
teinte, d'ailleurs inconslante, de la surrénale, de I’hypophyse, qui, tout
en modifiant un peu le lype clinique, doivent le faire rentrer dans le gi-
ron des syndromes pluri-glandulaires. Celle classilicalion correspondrait
d’ailleurs & une interprétalion pathogénique et nullement a une descrip-
tion clinique.

D. — Le second point & débattre est le suivanl : s'agit-il d'une dysor-
chidie ou d'une dysthyroidie ? L'élude analomique et clinique nous a en
effel permis de meltre au premier plan les signes lesticulaires puis thy-
roidiens ; et dans le paragraphe précédent nous avons admis leur double
atleinte,

1° Gandy,qui individualisa le syndrome,aprés avoir disculé I'hypothése
de P'insuffisance tesliculaire el de I'insuffisance thyroidienne, n’hésita pas
4 se prononcer en faveur de celte derniére. Il a pu faire 'aulopsie d'un
de ses sujels ; orsi les testicules étaient frappés, si les lubes séminiléres
étaient a I'état d'inactivité compléte, ce qui allirait surlout I'allention,
c¢’élaient les lésions thyroidiennes ; la glande ne pesail que 7 grammes

et élait le siege d'une inflammation nodulaire avec sclérose intersti-
Xxiv 27
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tielle tedgs marquée. Il parait done certain qu’en pareil cas la dysthyroidie
ait eu le role primordial,

Il semble en étre de méme dans les cas de Rumpell, de Djemil-Pacha,
et aussi, croyons-nous, de Claude et Gougerol, de Gougerol el Gy, de Gal-
liard, de Gandy (obs. 1I),de Gouilloud, deJosserand. Le corps thyroidien
primitivement 1ésé entraine des troubles et des lésivns des glandes géni-
tales. A la dysthyroidie primitive s’ajoute une dysorchidie secondaire,
absolumenl conslante (ainsi qu'en témoignent les dimensions et 1’état des
organes génilaux el 'impuissance) : le syndrome est alors conslitué,

11 exisle donc cerlainement un énfantilisme lardif ou régressif myaedé-
mateux, réalisé (ou plutot déclanché) par I'insuffisance thyroidienne.

2¢° Mais est-ce la seule pathogénie possible ? Ne doit-on pas appliquer a
l'infantilisme tardif le mot d’Ettore Levi au sujel de |'infantilisme vrai et
trouver trop vasle le giron de l'origine thyroidienne ? N'y a-L-il pas, & c1é
de 'infantilisme tardif myxceedématenx, un infantilisme tardif du type
Lorain ressortissant & une origine non thyroidienne?

P. Marie hésitait a se prononcer entre |'origine thyroidienne el |'ori-
gine lesticulaire dans la dystrophie qu’il lui ful donné d'observer: le
premier phénomene pathologique ful toutefois une orchite. Dans le cas de
Dalché également, le début des troubles fut marqué par une orchite syphi-
litique bilatérale. La suppression des érections et I'atrophie testiculaire
ouvrirent la scéne clinique dans le cas de Sainton et Dupré. La Iésion les-
ticulaire (orchite atrophique d’origine traumalique) est incontestablement
la premidre en date chez les malades de Coffin et Lereboullet, Achard et
Demanche, (Gallavardin et Rebaltu. Chez celui de Cordier el Francillon,
des signes de myxcedeme, d’ailleurs trés discrels, n’apparurent qu'aprés
I"atrophie testiculaire bilatérale et I'impuissance consécutives 4 une fiévre
typhoide. Dans le cas de Brissaud et Bauer, s’il y avait un pen de myxce-
déme, le corps thyroide pesail 15 grammes el paraissait normal ; en re-
vanche les ovaires élaient rés scléreux.el I'origine génilale paraissait plus
probable. Nolons aussi I'absence compléle de signes d'hypothyroidie chez
les malades de Gallavardin et Rebatiu, Achard el Demanche, et leur carac-
lere peu accusé et méme discutable dans plusieurs observalions.

Dans certains cas enfin, la thyroide et le testicale (ou |'ovaire) semblent
étre alleints simultanément, comme le pensent Clande el Gougerot, sous
I'influence d'une maladie infectieuse. Il est impossible en tout cas de .
déterminer avec cerlilude si I'un de ces organes a élé louché primitive-
ment. )

11 existe donc des cas d’orchite atrophique syphilitique, lranmatique,
qui onl réalisé le syndrome d’infantilisme régressif et dans lesquels la
dysthyroidie, parfois & peine estompée ou méme discutable, est en toul



L'INFANTILISME REGRESSIF OU TARDIF 423

cas cerlainement secondaire. Dysthyroidie et dysorchidie peuvenl aussi
évoluer simullanémenl, sous I'influence d'une méme cause. .

D’ailleurs, pour De Sanclis, « I'infantilisme n’est jamais le résultal de
I'altération isolée d'une seule glande & sécrétion inlerne, mais procéde
d'une déviation de la fonclion harmonique formative protectrice de toules
les glandes & sécrélion inlerne délerminée, en apparence du moins, par
I'altération visible (anatomique) d'un ou plusieurs de ces organes glandu-
lairves ».

Les circonslances étiologiques plus précises que I'on peut relever dans
I'infantilisme tardif permettent de déterminer plus facilement la glande
qui a 616 primilivement lésée et dont la lésion a entrainé un trouble dans
le fonctionnement des autres glandes  sécrélion interne. Celle détermi-
nation n’est pas toujours possible : nous avons vu que le méme processus
peut frapper simultanément plusieurs glandes. Mais, ce qui est cerlain,
c'est que la glande génitale est toujours intéressée : I'atrophie tesliculaire
ou uléro-ovarienne, I'impuissance ne font jamais défaut el nous croyons
quil n’y a pas d’infantilisme tardif sans parlicipation des glandes génila-
les, que la dysorchidie soit primitive (quelle qu’en soit 'origine) ou qu’elle
soit secondaire & la dysthyroidie.

Le primum movens peul donc varier ; c'est lanldl le corps thyroide,
lantot le lesticule ou I'ovaire. Nous proposons done de distinguer un in-
fanlilisme myxceedémaleux (ou thyroidien), et un infantilisme non myxe-
démateux (ou génital). Cetle distinclion est plus étiologique que véritable-
ment pathogénique, car I'intervention des glandes génilales,qu’elles soient
alleintes d’emblée ou secondairement, est indispensable pour la réalisa-
Lion du syndrome.

*
i

—

4. — En troisieme lieu examinons powrquoi une lésion thyroidienne
ches ladulte, crée seulement le myxwdéme sans délerminer de régression
infantile.

Il est exceptionnel en eflel dans le myxedéme acquis de 'adulte d’ob-
server un état d'infantilisme incontestable. Mais il y a souvent un trouble
léger des fonctions génitales, Les troubles menslruels sont parfois signalés,
et méme l'atrophie des organes génilaux. Meige précise davanlage: « Le
myxcedéme tardil entraine en oulre chez la femme une série de modifi-
cations qui semblent faire subir i son corps une évolution rétrograde vers
I'enfance : arrél des régles, chule des poils. » Clest ld, en raccourci, la
description de I'infantilisme tardif de la femme.

Brissaud avait remarqué que le myxcedéme peut relaire i ceux qu'il
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frappe « une pitoyable premigre enfance ; leur intelligence s'atténue, leur
appélit vénérien s’émousse ».

Mais, en général, 1'élat et le fonclionnement des organes génilaux chez
les adultes devenus myxwedémateux n’esl pas menlionné: ce qui permet
de supposer qu’ils sont habituellement normaux. A part les descriptions
de Meige et de Brissaud, il n’y a guére que Magnus-Lévy qui ait signalé
un cas d'impuissance, et Ewald la diminution de I'inslinet sexuel. Von
Eiselberg écrit méme que les troubles des organes génilaux font défaut
« puisqu’il s’agit d'adultes ».

Il est en somme exceptionnel de noter des troubles génilaux impor-
lants dans le myxedéme de l'adulle, alors qu’ils sont la régle dans le
myxcedéme de I'enfanl. Chez ce dernier, les organes génilaux, non encore
développés, ne peuvent, lorsque la sécrétion thyroidienne est viciée,
achever leur évolution normale. Chez I'adulle au contraire,leur développe-
ment est complet ; leur fonctionnemént peul rester normal chez les hy-
pothyroidiens el les dysthyroidiens. Or, leur intervention est indispensa-
ble pour que le myxedéme fasse place au syndrome d’infantilisme tardif.

Pourquoi dans certains cas, qui restent I’exception, I'insuffisance thy-
roidienne enlraine-l-elle secondairemeat la dysorchidie, réalisant de ce
fait le syndrome d’infantilisme tardif ? On ne peut faire que des hypothé-
ses pour expliquer I'inconstance de ce relentissement secondaire.

Bornons-nous 4 faire remarquer que c'est chez les sujels relalivement
Jjeunes (20 a 35 ans) que se produit la régression infantile, ¢'est-i-dire chez
les sujels dont le fonctionnement des glandes génilales est en pleine acli-
vité, et se (rouve sans doule plus élroitement sous la dépendance de la
glande thyroide.

F. — Mais la castration bilatérale de Uadulte w'est-elle pas capable
d’entrainer, aw méme titre que Uatrophie des lesticules, une régression in-
fantile.

Une question préalable se pose ; I'alrophie testiculaire produit-elle les
mémes effets que la castralion 2 Pour savoir si une telle assimilalion est
légitime, il est indispensable de rappeler en quelques mols les effels pro-
duits par I"absence ou la suppression des teslicules.

La castration bilatérale est, somine loule, une opération assez rare,
surlout chez I'adulte ; en ce qui concerne les pays orienlaux, oit la moisson
de faits pourrait étre riche, les documents n'ont qu'exceplionnellement
la valeur d'observations médicales ; ce qui ne permet pas de serrer le pro-
bléme d’une fagon réellement scientifique, Quant  la castration bilatérale
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d’ordre chirurgical, ¢'est une intervention peu fréquente; il sagit en gé-
néral de sujels dgés ou bien présenlant des lésions graves,tumeurs le plus
souvent, qui ne permeltent pas une survie trés longue; si bien qu'on ne
peut étudier les troubles  distance de la castration, et ce sont précisément
ces (roubles éloignés qui sont les plus intéressants & connaitre et les plus
disculés.

Voici, briévement résumés, les eflfels de la castralion d'aprés les don-
nées classiques :

Chez Uenfant apparail la conservation du Lype infantile, un allonge-
ment insolite des membres, une légére infériorité intellectuelle et morale.
Le tableau clinique ne rappelle en rien celui de 'infantilisme myxadé-
maleux.

Chez ladulte,les modifications sontheaucoup moins accusées; I'épiderme
blanchit, la barbe tombe, les régions velues s’éclaircissent ou deviennent
glabres. Il peul se produire un épaississement des formes avec développe-
ment des seins, constituant un certain degré de féminisme. Les troubles
mentaux sont rarement trés marqués : ils résultent le plus souvent du regret
qu'occasionne la privation des lesticules, de la sensalion d’amoindrisse-
ment qui tourmente le sujet. Ces faits sont trés bien notés dans I'observa-
tions de Leriche et Colte, utilisée dans notre chapitre de diagnoslic.

Le point le plus discuté parmi les effets de la castration, c¢'est son in-
fluence sur les instincts génésiques. Chez I'enfant, les appélits sexuels ne
s'éveillenl pas: c'est ld un fait inconlesté. Chez I'adulte, on peut dire,
d'une facon générale, que la faculté d’entrer en érection et d’avoir des
rapports sexuels persiste un lemps assez long, mais finit par disparaitre.
On a bien cité (Teinturier, Princeleau), des castrats ayant des ardeurs
sexuelles excessives, mais I'époque & laquelle remontait la mutilation
n’esl pas menlionnée,

D’aprés les vétérinaires, deux ou trois pour cent des jennes chevaux
hongres sont capables d’effectuer la saillie. Mais il est nécessaire pour
cela qu'ils soient recherchés par des juments en chaleur. Il fandrait savoir
si cette facullé persiste longlemps et en pareil cas, il serail inléressant
de s'assurer s'ils ne seraient point pourvus d'ilols testiculaires ectopiques.

En somme, il semble que, par leurséerétion interne, les testicules aient
une aclion sur les cenlres génitaux, entretiennent les instincls sexuels,
exallent I'impressionnabilité génitale. Un individu normal voit se pro-
duire un éveil spontané des appélits sexuels, en dehors de toute provo-
calion extérieure. S'il est castré, il est voué, de par li-méme au silence
génilal ; des excilations extérieures sont nécessaires. Ses instincls sont d’au-
tant plus émoussés qu'il a 616 opéré plus jeune. Si la caslration est plus
tardive, les conséquences sur la puissance génilale ne sont pas immédia-
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tes. Pendant un temps assez long, il peut conserver ses habitudes, ses
appétits. 11 se refroidit 4 la longue; l'érection devient plus difficile el
plus rare ; il faut alors des excilations sensorielles ou psychiques beau-
coup plus inlenses. Aprés un laps de temps trés variable, la faculté d'en-
trer en éreclion et d’avoir des rapports finit par disparaitre ainsi que toul
désir sexuel. Il semble donc qu’il faille admelire que par sa sécrélion
interne, le teslicule exerce une action lonique ou trophique sur les cen-
tres médullaives génitaux qui finissent par perdre la réactivité nécessaire
4 I'accomplissement de I'acte génital. Pendant un lemps (rés court, I'im-
prégnation des centres, pendant un temps plus long, le secours que leur
apportent habitude d'un méeanisme physiologique antérieurement éla-
bli, I'action des centres psychiques liés chez 'homme de facon si intime
au fonctionnement de 'appareil génital, suffisent encore i amener l'ac-
complissement de l'acte sexuel ; mais bientdl les habitudes nerveuses
s'émoussent, les excilalions psychiques finissent par disparaitre et I'acte
physiologique qui a survécu quelque temps i la fonction meurt & son
tour.

.
.=

G . — Telles sont les modifications entrainées d'une facon plus ou moins
immédiate, par la suppression anatomique des lesticules. Ce que fail la
castration,l'atrophielesticulaire, d'ordre pathologique peut le réaliser
parfois, quoique, i la vérité, les conditions ne soient pas parfaitement
semblables. Dans Iinfantilisme régressif, la glande génilale esl le siége de
lésions accusées, mais elle ne disparait pas. Elle est done bien différente
de ce qui resle de 'arbre génital aprés la castralion de I'adulte, comme
aussi de la glande de I'infantile congénital quiest de pelit volume parce

que non développée, mais n'a pas subi d'atrophie aprés avoir achevé son
- développement normal. Il se passe & coup str des phénomeénes secrétoires
d’ordre nouveaun répondant & une activité non pas entravée, mais viciée et
déviée, el que le microscope ne peul évidemment apprécier. Peut-&tre
I'expérimentation radiothérapique pourra t-elle réaliser des processus
idenliques, car il s'agit d'une dysorchidie et non d'une anorchidie. Celle
distinction a plus d'imporlance qu'il ne parail an premier abord.

Ces réserves failes, il faul reconnaitre que I'atrophie testiculaire d’or-
dre pathologique entraine des troubles (rés voisins de ceux qui sont la
conséquence de la castration chez I'adulte. La disparition de la fonction
génilale, de I'inslinct sexuel et des caracléres sexuels secondaires fail de
I'individu alleint un sujet neutre. Ceute disparition de la virilité produit
tanlot une régression infantile, tanlot une sorte de féminisme, les limites
qui séparent ces deux Lypes étant aussi mal tranchées que le syndréme
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« féminisme » est mal déeril. Il est difficile d’expliquer pourquoi dans cer-
Lains cas c'est le féminisme qui est réalisé el dans d’autres l'infantilisme.
1l semble que c'est surtout chez les sujets encore jeunes, ayant moins de
30 ans, que se font les régressions infantiles.

- II faut noter d’ailleurs que les condilions nesonl pas les mémes chez le
sujel castré el chez le sujet alleinl d’une lésion lesticulaire : celui-la est
un mutilé : celui-ei senl est un malade, el verra de ce fait se produire des
lésions secondaires des autres glandes i séerétion interne, suivant un mé-
canisme d'ailleurs trés mal connu.

L

H. — Mais il est des cas d'atrophie lesticulaire en apparence tolale
qui ne suffisent pas & entrainer la réalisation du syndrome de Gan-
dy. 1l est paradoxal de voir en pareil cas persisier la fonction endocrine
du testicule, ainsi qu'en lémoigne la persistance des éreclions, la conser-
vation des caracléres sexuels secondaires: ¢'esl ce qui availligu nolam-
ment dans un cas de MM. Widal el Lutier, ayanl trait a4 un sujel pré-
senlant uné atrophie congénitale compléte des deux testicules el n'ayant
aucun trait d'infantilisme ou de féminisme.

1l semble que, indépendamment de.I’hypothése loujours possible d'ilots
endocrines eclopiques, on puisse en donner I'explication suivante : qu'une
portion de la glande interstielle continue & séeréter, que quelques groupe-
ments cellulaires seulement conlinuent 4 fonclionner (ce qui est possible
méme avec une alrophie testiculaire trés marquée) et la fonetion diasté-
malique n’est pas troublée, alors qu'il suffit d’une lésion minime, parfois
purement épididymaire, pour entrainer du coup I'insuffisance spermatique.
On voit des lésions trés élendues du pancréas, sans aucun signe d'insuffi-
sance pancréatique. Pourquoi n'en serail-il pas de méme au niveau du
testicule ? Et alors que la palpation des bourses fait croire a une atrophie
compléle, il peul subsister une partie de la glande interstitielle, el les
{troubles de |'insuffisance diastémalique n'apparaissent pas. :

11 est possible d'aillenrs que l'insuffisance diastématique soit elle-méme
dissociée et présenle loule une série de varianles: disparition des carac-
téres sexuels secondaires avec persistance des érections, elc...

Pour en revenir a Uinfantilisme régressif, il semble que tantot on reléve
nellement une alteinte primitive du corps thyroide, avec dysorchidie se-
condaire (mais nécessaire pour la réalisation du syndrome) et I'on est
autorisé alors & pavler d'infantilisme lardif myvedématenz ; tanlol ¢'est
la 1ésion testiculaive qui a débuté; il est indispensable qu'il y ait sup-
pression compléte de la fonction diastématique ; les troubles thyroidiens
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sonl alors secondaires, ou peuvent faive défaut: il s'agit alors dinfanti-
lisme tardif non myxwedématewr dorigine testiculaire. Parfois aussi une
méme cause [rappe @ la fois testicule et thyroide,el méme d'aulres glandes
4 séerétion interne, dont le trouble peut étre aussi la conséquence de
I'alteinte testiculaire ou thyroidienne primitive. Les combinaisons les plus
diverses sont alors réalisées suivant que telle ou telle glande est en hyper-
fonchionnement ou en hypofonctionnement. Celte répercussion parail des
plus capricieuses el sa marche ne pent étre délerminée.

V. — Conclusions.

On doil isoler du vasle groupe des syndromes pluri-glandulaires 1'in-
[antilisme tardif on régressif, nellemenlt décril pour la premiére fois par
Giandy, dont le nom doit y rester allaché, et actuellemenl établi d'aprés
une vingtaine d’observalions complétes,

Au point de vue clinique, cet infantilisme régressif on de Gandy appa-
rait chez un individu adulte, c'est-a-dire ayant achevé son développement
physique, sexuel, intellectuel et moral et ayant donné des preuves de sa
puissance génitale.

Consécutivement & une lésion de ses glandes sexuelles, et parfois sans
qu'on puisse relever des circonslances éliologiques certaines, il voil dispa-
railre ses désirs, ses éreclions en méme lemps que s'alrophient ses orga-
nes génitaux ; ses formes s"amincissent el I'on assiste @ une chule presque
compléte des poils du corps et du visage. Souvent on note aussi un degré
variable de myxceedéme, de Papathie, de la frilosité, de [I'ichthyose. Le
corps thyroide peut &tre atrophié¢ el I'on peut voir anssi des symplomes
d'insuffisance hypophysaire (troubles du squelelte) ou surrénale (hypolen-
sion, troubles pigmentaires, etc.).

Enfin la mentalité se modifie dans le sens du puérilisme, el le sujet,
bien qu’ayant souvent atleint ou dépassé la trenlaine, donne au premier
abord 'impression d'un adolescent i la période pré-pubere. Ce syndrome
ne doit étre confondu ni avec l'infantilisme vrai ou prolongé (puisqu'il y
a en développement complel el vie génitale), ni avec le myxeedéme acquis
de T'adulte. Les limiles qui le séparent du féminisme et de 'eunuchisme
sont moins tranchées.

Au point de vue anatomo-pathologique, on ne trouve que des lésions
atrophiques el scléreuses des diverses glandes a séerétion interne, mais
surtout des glandes génilales et du corps thyroide ; I'alleinle des pre-
miéres esl conslante et souvent prédominante.

En ce qui concerne la pathogénie, nous croyons que l'atteinte de toul le
systéeme endocrine n'est pas conslante et que, au moins dans cerlains cas,
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on ne peut admeltre la simultanéilé de I'insuffisance des diverses glandes
i sécrélion inlerne.

On peul considérer deux rariétés étiologiques, suivanl que l'alleinte et
les signes d'insuffisance testiculaire ont éé précédés ou non de symplo-
mes thyroidiens. Il existe, a coté d'un infuntilisme régressif myxedé-
mateuzx d'origine thyroidienne, un infantilisme régressif d origine testicu-
laire. Mais la dysthyroidie ne peut, i elle seule, expliquer la réalisation
du syndrome qui ne peut éitre constitué sans la dysorchidiesecondaire.

Quand la dysorchidie est primitive, elle enlraine souvent mais non
nécessairement, une dysthyroidie secondaire.

On ne peut prétendre déterminer le mode de relentissement du trouble
d'une glande & sécrétion interne sur le reste du systéme endocrine. On
esl réduil a faire des hypothéses i ce sujel.

L'opothérap ie n’a donné que des résullats disculables et purement
lemporaires.

OBSERVATIONS

Nous avons relaté les observations d’aprés leur ordre chronologique ; nons
avons cru devoir en négliger une ou deux, en particulier celle de Karakas-
cheff qui n'est constituée que par un protocole d’autopsie et ne comporte pas
d'histoire clinique.

Quant aux autres, nous les avons résumées, el cela suivant un ordre tou-
Jjours le méme, qui est précisément celui de notre description symptomatique :
ainsi I'on pourra mieux comparer entre eux les tableaux cliniques relatés par
les auteurs, reteouver plus facilement le rdle joud par telle ou telle glande et
suivre mieux notre argumentalion :

OBservATION I (LARREY).

Larrey cite ces faits intéressants dans le second volume de ses Mémoires de
chirurgie mililaire el campagnes, 1™ édition, 1812, tome II, p. 62. Campa-
gnes d'Egypte. « De U'atrophie des festicules. Plusienrs soldats de I'armée
d’Egypte, au retour des campagnes de I’an VII, se plaignirent de la disparition
presque totale des testicules, sans nulle cause de maladie vénérienne. Surpris
de ce phénoméne, dont je n'avais pas vu d'exemple, je fis des recherches pour
connaftre la canse et la marche de celte singuliére maladie : je vais en présen-
ter les symptomes lels que je les ai observés,

« Les testicules perdent de lear sensibilité, s’amollissent, diminuent de vo-
lume d'une maniére graduée, et paraissent se dessécher. Le plus ordinaire-
ment l'altéralion commence par I'un d'eux. '

« Le malade ne s’apercoit de cette destruction, qui s'opére insensiblement,
qu'autant que le testicule est réduit & un trés petit volume : on le trouve rap-
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proché de I'annean, sous la forme et la grandeur d’un haricot blanc. 1l est in-
dolent et d'une consistance assez dure : le cordon spermatique est lui-méme
aminci et participe & I'atrophie.

« Lorsque les deux testicules sont atrophiés, I'homme est privé des facultés
généralrices, et il en est averti par I'absence des désirs, des sensations amou-
reuses el par la laxité des parties génitales. En effet, tous les individus qui
ont éprouvé cet accident n’ont eu, depuis, aucun désir de I'acte vénérien, et
cette perle influe sur tous les organes de la vie intérieure. Les extrémités in-
férieures maigrissent et chancellent dans la progression ; le visago se décolore ;
la barbe s’éclaircit, I'estomac perd son énergie, les digestions sont lentes et
laborieuses et les facultés intellectuelles dérangées. Plusieurs militaires ont é1é
Jugés, par suite de ces infirmités, dans le cas de I'invalidité absolue.

«J'attribue principalement cette maladie aux fortes chaleurs do climat égyp-
tien, qui, en ramollissant le tissu du testicule, I'ont disposé & la décomposi-
tion. Les parties les plus Mluides de cet organe sont entrainées au dehors... »
etc. Suivent deux pages de pathogénie et de Yhérapeutique qui datent un peu
trop... Les privations et les fatigues de la guerre, l'usage de I'eau-de-vie de
datte, 'action néfaste de capricum, psendo-capricum, solanum et belladonna,
dont on aromatise cette liqueur, I'abus des femmes, sont tour a tour invoqués,
Les bains de vapeurs, les frictions séches sur la surface du corps, ['urlication
sur les fesses, les remédes rafraichissants et stomachiques et de bons aliments
sont les ressources thérapeuliques proposées.

Mais plus loin, Larrey précise encore sa description : « Depuis notre retour
en France, nous avons eu l'occasion d'observer et de Lraiter celle maladie
chez plusieurs militaires de la garde impériale : elle a suivila méme marche que
celle qui s’est déclarée en Egypte; et nous avons appris des malades eux-
mémes qu'elle reconnaissait la méme cause, c'est-d-dire I'usage immodéré des
femmes el I'sbus des liqueurs fortes.

« Chez I'un d'eux, cetle maladie est parvenne en pen de temps au dernier
degré, de maniére & faire disparaitre entierement les deux testicules. Le sujet,
d'abord d'une constitution trés robuste, ayant une barbe forl épaisse et des
Lrails prononcés, a perdu ces caractéres de virilité ; il n'a présenté depuis ce
moment que I'aspect d'un étre efféminé ; sa barbe s’est éclaireie ; sa voix est
devenue extrémement faible et gréle ; ses parties génitales étaient sans action
et privées des facultés génératrices. Aucun des moyens que nous avons mis en
usage n'a pu arréler les progrés de cette affection et ce militaire a élé ré-
formé, »

OnservaTioN I (CorFin et LEREBOULLET, résumée).

Homme de 27 ans. Au service militaire, il a les galons de sergent, commande
. d'une voix forte el virile. Sa barbe est trés touffue. Il est grand et vigoureux.
Sa verge el ses lesticules sont volumineux. Syphilis & 24 ans. Orchite syphi-
litique bilatérale & 25 ans, avee atrophie consécutive des testicules.
Pean blanche. Cheveux longs. Formes féminines. Point de barbe.
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Sa verge a le volume de celle d'un enfant de 6 4 8 ans. Ses testicules celui
d’un petit haricot. Pas d'éreclion ni d'émission de liquide spermatique ou sper-
moide.

Seins développés. Formes arrondies du corps.

Faiblesse musculaire.

OsservATION III (RUMPELL, résumée).

Homme de 36 ans. Typhoide & 15 ans; blennorrhée & 24 ; exces alcooli-
ques et vénériens, A 30 ans, troubles nerveux avec lassitude, chute des che-
veus, polyurie et polydypsie sans glycosurie. Perte rapide de I'instinct sexuel,
puis frigidité, épaississement des mains et des pieds, sécheresse de la pean,

Pileur de la pean et des muqueuses. Pean squamense semblant infiltrée de
graisse, séche et sensible. Quelques poils clairsemés & la lévre supérieure et
au menton. Absence presque totale & la région axillaire et au pubis.

Pénis normal. Scrotum diminué de volume ; testicules trés atrophiés ayant
la dimension d'une cerise, mais sensibles ; prostate normale ; réflexes génitaux
abolis ; frigidité totale.

Thyroide non pergue ; affaiblissement de la mémoire et de I'énergie, faligue
facile ; frilosité tronsitoire.

Pas de pigmentation anormale.

Pouls & 72. Température : 36°2.

Augmentation du volume des pieds et des mains.

Polyurie avec urines normales, Champ visuel normal,

Anémie profonde.

Echec de I'opothérapie thyroidienne,

OsservaTioN IV (GouiLLoup, résumée).

Femme de 37 ans, mére de 3 enfants. A eu il y a quatre ans une trés forte
hémorragie avec état syncopal. Elle se remit tréds lentement de son anémie
et nerevit plus ses régles. Il y a un an, sa famille commenca 4 remarquer un
changement de son caractére, mais c'est surtout depunis 6 mois que son état
s’est accentué.

Pileur du visage sans albuminurie ; élat glabre des régions sus-pubienne,
axillaire ; disparition partielle des sourcils ; les cheveux sont secs, décolorés
et tombent facilement.

L’utérus est atrophié comme un utérus sénile. Régles supprimées. !

Les parents insistent sur la transformation de son intelligence, de sa vo-
lonté, de sa parole : d'active elle est devenue lente, somnolente, comme enfan-
tine ; parole trafnante ; mémoire infidéle.

La thyroide est manifestement atrophiée,réduite & deux petits lobes du volume
d'une noisette ; aspect crétinoide de la face ; mains cedémaliées, froides, roides,
maladroites ; edidme sus-malléolaire ; frilosité, lassitude, essoulflament,

Amélioration douteuse par l'opothérapie thyroidienne.
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OpsERVATION V (DALCHE, résnméa}.'

Homme de 36 ans. Syphilis 4 20 ans ; orchite & 30 ans. Début & la méme
époque par de la faiblesse générale; puis gonllement des membres infériears
et de la face.

La peau est pile, non infiltrée de graisse, ne semble pas épaissie, n'a pas de
rides, sanf an niveau du front. Ahsence compléte de poils, saufan cuir cheveln.

Les testicules sont trés atrophiés et ont les caractéres des testicules syphi-
litiques ; la frigidité est absolue ; les réflexes sont normaux,

L'intelligence est faible, la mémoire diminuée, les pleurs faciles.

Le corps thyroide a un volume difficile & apprécier, mais v'est pas hypertro-
phié ; apathie, frilosité, lenteur des mouvements.

Pas de manifestations pigmentaires anormales.

Cyphoscoliose, augmentation de volume des pieds.

Polyurie avec urines normales. Anémie.

Le traitement a consislé en cachets d’orchitine, iodure et [rictions mercu-
rielles. Seule 'opothérapie lesticuluirve a e quelque action, mais elle n'a amé-
lioré que le myx@déme el n’a pas modilié I'impuissance.

OsErvATION VI (PIERRE MARIE, résumée).

Homme de 63 ans. Compression Lesticulaire traumatique vers I'dge de 35 ans.
Atrophie Lesticulaire consécutive.

Depuis 7 ans environ, perte des poils du pubis, des aisselles. II est dilficile
de dire si ce phénoméne doit étre rattaché & I’atrophie des testicules ou & un
léger degré d'insuffisance de la glande thyroide.

OnservaTioN VII (DiEMin-Pacua, résumée).

Homme, 18 ans. Pas de crétinisme dans sa localité. Depuis 3 ans, hypertro-
phie progressive des mamelles. En méme temps, les testicules fondent, les
forces génitales s'éteignent; la voix prend le caractére féminin. Les seins sont
énormes, et leur ablation devient nécessaire : ils contenaient un tissu glandun-
laire normal histologiquement. Aprés I'intervention, l'appétit sexuel reparait ;
il y a de [réquentes pollutions. Les pelits testicules reprennent da volume.
Cing mois aprés l'intervention, le malade revient et 'on note:

Face d’une pileur cireuse, bouffie, en pleine lune, avec cedéme plus accen-
tué aux paupiéres, aux lévres el aux narines :

Myxedéme dur, sans godet, généralisé. Cheveux secs et cassants.

Abolition des fonctions sexuelles.

Torpeur cérébrale et physique.

Thyroide non percue. Hypertrophie de la langue. Cachexie rapide, malgré |a
médication thyroidienne,

Mort. Pas d’autopsie.
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OpservATioN VIII (SanTon et DupRE, résumée).

Homme, 45 ans. 4 ans de service militaire en Tunise. 6 blennorragies;syphi-
lis, Paludisme, Rhumatisme. Jusqu'a 30 ans, facullés génésiques toul a fail
normales. Puis suppression brusque des érections, A cetle date, chute progres-
sive des poils, mais non des chevenx.

Peau pile, bouffie. Le facies est loin de donner I'impression de I'dge réel du
malade. Les joues sont glabres, les mouslaches sont celles d'un adolescent, les
cheveux sont raides et secs. Aisselles glabres. Au pénil, rares poils.

Verge petite. Scrotum flasque, Teslicules du volume d'un haricot, mous.
Désirs sexuels absolument nuls. Pas d'érections,

Pas de troubles intellectuels ni vocaux.

Le corps thyroide et les seins paraissent normaux.

Pas de troubles du squelette.

Urémie gastro-intestinale.

Osservarion IX (Gaxpy, 1, résumée).

Homme de 33 ans ; entré pour iclére léger; dans les antécédents on reléve
une kéralo-conjenctivite droile ; une blennorrhée; des hémorroides ; pas de
syphilis. Marié & 26 ans ; élait « trés fort », au dire de sa femme qui a eu,
de lui, aprés une fausse couche, deux beaux enfants. Début & 27 ans par des
sueurs tres abondantes, suivies de soif continue, impérieuse, de polyarie, de
polydypsie, de céphalée trés vive. Urines normales. Six mois aprés, edéme
de la face, chute des cheveux, hydrorrhée nasale, frilosité et apathie. Dispari-
tion rapide des fonctions génitales (désirs et érections). Un an aprés, chute de
la moustache, de la barbe, des sourcils, des poils axillaires et pubiens. Clest
alors (trés probablement), qu’est survenue I'atrophie des organes génitaux
qui a passé inapergue aux yeux du malade. Il est soigné & diverses reprises
dans deux hopitaux pour « de I'anémie » ; on lui trouva une hypertrophie du
foie et de la rate.

On donnerait an malade 4 peine 18 ans, alors qu'il en a 33, Sous une teinte
subictérique due i de I'angiocholile, on retrouve un fond de paleur généralisé.
Ni bouffissure du visage, ni épaississement des téguments, ni rides. La peau
est séche, légérement squameuse. La moustache est réduite & quelques poils
trés courls ; les sourcils sont trés clairsemés ; quelques rares poils irés gréles a
peine visibles sur le pubis; le reste du corps est entizrement glabre ; la peau
est seche, légérement squamense.

Le scrotum rappelle celui d’un jeune garcon de 412 ans; on y sent des (esti-
cules nettement atrophiés, mouns, insensibles 4 la pression, de dimension infé-
rieure 4 celle d'un ceul de pigeon, la prostate est également atrophiée ; I'im-
puissance et la frigidité sont absolues ; ui désirs, ni érections, ni méme émis-
sion de liquide prostatique. La verge mesure 6 4 7 centimétres. Abolition des
réflexes crémastériens, les réflexes bulbo-caverneux sont trés faibles,

Pas de troubles intellectuels appréciables.
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La glande thyroide n’est nullement perceptible. Pas d'infiltration des tégu-
ments, mais apathie.

Dépigmentation de l'aréole du sein ; les régions périnéale et génitales sant
dépigmenlées.

Pas de modificalion du squelelte sauf une voussure sternale due peat étre 4
sa profession de parqueleur.

Tension (au Potain), 15. Pouls : 64.72.

Voix lente et monotone, n'a pas son timbre modifié.

Paralysie de la [1I* paire droite.

Traitement par l'opothérapie thyroidienne ; mais 1l meurt peu aprés.

Autopsie. — Kyste hydatique du foie ;

La thyroide pése 7 grammes, et au microscope présente de larges handes
de sclérose et inflammation nodulaire subaigné ; ni bacilles de Koch. ni trépo-
némes.

Les testicules, petits et mous, pésent 8 et 10 grammes ; atrophie des tubes
¢éminiféres, avec absence compléte des cellules interstitielles dans les espaces
intertubulaires.

Lésions de lepto-méningite basilaire avec ceddme cérébral.

Osservation X (Ganoy, I, résumée).

Homme de 46 ans ; 4 ans de service militaire. Erysiptle 4 25 ans; marié
a 30 ans : il remplit ses devoirs conjugaux dans une large mesure ; sa
femme meurt de tuberculose ; remarié; il n'a pas en d’enfants de ses denx
mariages. A partir de 33 ans, érysipéles & répétition et syphilis dont la porte
d'entrée reste douteuse. Perte progressive des poils et des cheveux survenant
peu aprés, dysphonie et céphalée. A 36 ans, polydypsie et polyurie; ses for-
ces génésiques commencent alors & décliner. Un an aprés, disparition de la
moustache et de la barbe ; anéantissement complet des fonctions génitales, ni
appétence, ni érection ; atrophie des testicules; bouffissure transitoire de la
face.

Paleur jaundtre de la face, qui n’est pas bouffie ; la moustache est réduite &
quelques poils courts, clairsemés au menton ; cils noirs, sourcils peu four-
nis ; cheveux abondants ; le reste du corps est entiérement glabre, & part quel-
ques trés rares poils gréles sans conleur au nivesu du pubis.

Atrophie trés marquée des organes génitanx ; la verge a i peine & 4 5 cen-
timétres de long ; les testicules mous, mais réguliers, ont la dimension d'une
olive. La prostate est également atrophiée : impnissance et [rigidité absolue
depuis 2 ans, Les réflexes cutanés de la région génitale sont abolis.

Aucun trouble psychique.

Le corps thyroide n'est pas perceptible : le visage n’est pas bouffi ; infiltra-
tion adipense légére du tronc et des membres ; les téguments du tronc et des
membres inférieurs sont un peu épaissis ; la peau est ndée au niveau du visage

et dua cou, de la face dorsale des mains des doigts et des pieds (mais le malade
a 45 ans); Asthénie,
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Les aréoles sont pales, dépigmentées, comme le pénis,

Pouls & 80. Tension, 18 (Potain).

La taille au régiment étail de 163 ; elle est de 159 ; on note une légére cy-
phoscoliose cervico-dorsale.

Urines normales ; pas de traitement.

OssErvATION X (GALLIARD, résumée),

Homme, 57 ans, employé. Une blennorragie sans orchite. Une otite. Pas
d’oreillons ni de syphilis. Marié a 20 ans, il n’a en qu’un enfant qui ne vécut
que quelques jours.

Il fut soigné & 53 ans pour un eczéma, mais lorsqu'il sortit de I'bépital, il se
mita pilir et vil tomber ses poils, en méme temps que s'affaiblissaient ses
facultés génésiques, et que s'atrophiaient ses testicules.

Pileur extréme, blafarde. La barbe et les moustaches sont clairsemées. Les
cheveux sont secs, ternes, sans reflet. Les aisselles sont glabres. A peine quel-
ques poils sur le pubis.

Les testicules, mous, déformés, de consistance lisse, peu sensibles 4 la pres-
sion, ont le volume d'une cerise. Le scrotum et la verge sont peu développés.
Impuissance absolue. Pas d’érection depuis & ans.

Pas de troubles intellectuels.

Il est difficile d’apprécier le volume de la thyroide.

Pas de bouffissure du visage, ni de rides d'une fagon exagérée,

~ Pas d'infiltration des téguments. Les mamelons sont petits.

Les régions normalement pigmentées sont décolorées.

La voix est dolente, monolone,

Apathie manifeste. Le pouls est pelit.

Ni polydpysie, nipolyurie.

Légére amélioration par le traitement thyroidien.

OssErvATION XII (AcnArD et DEMANCHE, résumée).

Homme, 68 ans, magon, entré a 'hopital pour de I'lyposystolie. Une blen-
norragie 4 18 ans. Pas de syphilis. Habitudes alcooliques.

Il regut & 25 ans un violent coup de pied dans les bourses : ses testicules
devinrent le sitge d’un gonflement considérable, puis s’atrophiérent, surtout &
droite. Tl commenca & perdre ses cheveux, sa barbe el les poils du corps,
Jusque-la abondants. Les désirs sexuels persistérent, maisil n'y eul plus d'éja-
culations. Sa vignear musculaire diminua, Il eut 4 56 ans la figvre typhoide.

Le teint est pile. La face est coraplétement glabre, & part quelques rares
poils an nivean de la lévre supérieure et du menton. Les sourcils sont peu
fournis. Les poils du pubis sont rares. La peau est séche, péle, lerreuse, flas-
(ue, épaisse et ridée.

Le scrotum est moins développé dn coté droit. Le testicule droit, de consis-
tance molle, a le volume d'une petite noiselte. Le testicule gauche, de volume
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réduit, est de consistance normale, mais il a perdu sa sensibilité spéciale. Le
réflexe crémastérien, faible & droite, est presque aboli & gauche.
L'intelligence est peu développée. la mémoire confuse, le caractdre irascible.
On ne sent pas la thyroide. Pas d'infiltration cutanée, ni de troubles trophi-
ques. Les seins ne sont pas hypertrophiés.
La voix est gréle et aigre ; mais elle aurait toujours eu ce limbre

OsservaTion XIIT (Baissaun et BAUER, résumée),

Femme, 29 ans, domestique, entrée a I'h6pital pour une hémiplégie par em-
bolie d'origine cardiaque. Elle s’en remet, mais succombe 6 mois aprés d’une
péritonite tuberculeuse.

Pas d’antécédents & relever. La menstruation s'est établie 4 15 ans. A 20 ans,
elle accouche, & 8 mois, d'un enfant qui ne vit que quelques jours. Ses régles
ne reparaissent pas ; ses seins diminuent de volume, ses cheveux et ses poils
se mettent a tomber. En méme temps, son teint pdlit, ses traits s'épaississent ;
sa voix devient gréle et monotone. Elle devient apathique.

Aspect infantile du visage el du corps. Le visage, pale, est celui d’une toute
jeune fille. Les sourcils sont Lrés rares. Absence compléte de poils axillaires
et pubiens. Les chevenx sont secs el peu abondanls.

Légére bouflissure de la face.

Céphalalgie. Urines abondantes.

Nombre des glohules rouges (%.357.000 et 3.920.400).

A Uaulopsie : Péritonite tuberculeuse généralisée. Endocardile et symphyse
péricardique probablement tuberculeuses.

Le corps thyroide, d’apparence normale, pése 15 grammes.

Salpingo-ovarite gauche. L'ovaire droit, dur, scléreux, a le volume d'une
amande séche.

L’utérus a les dimensions de celui d’une jeune fille.

OsservatioN XIV (CLaubE et GougEROT, résumée).

Homme de 49 ans ; pére alcoolique, mére hystérique ; ni blennorrhée, nisy-
philis ; marié & 19 ans ; satisfait les appétits sexuels de sa femme dans une large
mesure ; il a eu trois enfants dont I'un meurt & 2 ans de méningite tubercu-
leuse ; début de la maladie actuelle & 42 ans ; habitudes alcooliques. A 42 ans,
a I'nceasion d’une chute,il aurait eu des contractures et des crises ressemblant
a de la tétanie ; il aurait eu de I'mdéme des jambes. Pendant la convalescence,
il vit tomher ses cheveux el ses poils et s'atrophier ses lesticules. 11 eu aussi
des troubles de la voix ; il ne put reprendre ses relations sexuelles. En méme
temps ses teslicules s'atrophiérent.

La peau est péle, épuissie, sans myxcedéme ; le malade n’a que de rares poils
au menton et aux levees ; il est complétement glabre partout ailleurs.

La verge est pelite, infantile. les bourses sont aplaties, les testicules atro-
phiés et mous;de la grosseur d'une petite olive ; les réflexes crémastériens sont
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faibles. L'impuissance sexuelle est absolue ; le malade n’a pas eu d'éreclions
depuis I'age de 43 ans.

Le corps thyroide n’est pas percu & la palpation ; pas d'infiltration des tégu-
ments ; la peau est ridée ; le visage est celui d’un vieux (mais il est tubercu-
leux et touche a la cinquantaine). Apathie.

Tension artérielle 10 ; pigmentation diffuse sur le front et la base du nez;
pas de troubles du squelette.

En outre, lésions tuberculeuses pulmonaires, cutanées (gommes), ganglion-
naires.

L’opothérapie thyroidienne semble donner une amélioration passagére.

A Tautopsie : Iésions pulmonaires cavitaires ; la thyroide pése 12 grammes .
et présente une sclérose diffuse trés marquée avec follicules tuberculeux. Tes-
ticules pesant 22 grammes A eux deux, pelits et mous, atrophiés ; les cellules
de la lignée séminale ont disparu ; les cellules interstitielles sont diminuées
de nombre, mais il en persiste encore. Scoliose surrénale et hypophysaire.

OsservatioN XV (GoucEror et Gy, résumée).

Homme, 52 ans, fievre typhoide & 20 ans ; 3 ans de service. Une blennor-
ragie ; forces et fonctions génitales normales ; soigné 4 48 ans pour une
alfection aigué mal déterminée qui lui laissa de I'asthénie et de la polydypsie.
Bientdot apparut une frigidité génitale ; les éjaculations disparurent, puis les
érections ; dans le méme temps, son teint jaunit et sa barbe se raréfie; il est
soigné successivement pour un lupus du nez, pour un érysipéle et pour une
poeumonie droite.

Facies pile, jaune cireux, aspect vieillot; les cheveux sont drus et bien
fournis ; la moustache est rare, ainsi que la barbe, les cils et les sourcils; le
reste du corps est complétement glabre.

Atrophie de la verge et des testicules; frigidité totale; ni désirs, ni érections.

On ne sent pas les lobes latéraux du corps thyroide; apathie et frigidité ;
la peau est lisse, un peu épaissie et blafarde ; pas de troubles intellectuels
signalés. _

Pigmentation du [ront, des mains et des pieds. Pouls & 75. Tension 12.

Homme courbé en deux, avec une spondylose rhizomélique trés nette.

Galop avec urines normales. Tuberculose du sommet gauche.

Echec complet du traitement thyroidien.

OpservATioN XVI (GarLavarsiN et Resarru) (Pl LXVI),
(avec détails complémentaires inédits).

Homme de 26 ans, matelot. A fait un premier séjour & I'hdpital de la Croix-
Rouge dans le service de M. Gallavardin, en féyrier 4909, pour une grippe
légere.

11 fait un second séjour & I’hdpital, en juin 41941, pour des accidents syphi-

litiques secondaires, avec chancre lingual en voie de cicatrisation.
XX1V 28
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A part ces accidents spécifiques, I'état du malade est exactement semblable &
celui quia été noté lors du premier séjour.

Rien & signaler dans ses antécédents héréditaires et collatéraux. Ses parents
sont vivants et bien portants aiusi que denx sceurs et un frére,

Lui-méme n'a eu aucune maladie dans son -enfance. Il est parti a 10 ans
comme mousse et a toujours navigué depuis lors. Il ent au Canada quelques
acces de paludisme qui ne se reproduisirent pas.

A Page de 18 ans 1/2, il recut dans les bourses un violent