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I. INTRODUCTION
Do Landon-Down qui le premier en 1866 attirait l’attention des psychiâtres sur une catégorie particulière de déficients psychiques étiquetée par lui « mongolian idiocy », les travaux se sont accumulés, apportant leur contribution à la connaissance clinique et anatomo-pathologique de cette curieuse affection. Cependant ses ae d’ LAppArMON continuaient à demeurer obscures, et à sus-
_ C'est qu'en effet on est en va dope idomende: quels sont LE
aussi caractérisé d’idiotie congénitale. Tous les « mongoliens » ont
_ un aspect morphologique identique : de petite taille, de contours _ arrondis, ils présentent la même face lunaire, souvent rieuse, aux yeux bridés par un épicanthus de l’angle palpébral inteme, aux _ traits sans relief, encadrée de cheveux secs et pauvres. La peau, _ douce et lisse, fragile, est souvent le siège de dermatoses péri-labiales ne péri-nasales. La bouche ouverte laisse entrevoir une langue | épaisse, plicaturée, scrotale, La denture est mauvaise, mal plantée, irrégulière, incomplète, cariée.
Le comportement de ces pr est conditionné par une e laxité ligamentaire qui leur permet de véritables acrobaties, qui entrave leur marche et leurs gestes de préhension. La main
golienne, avec la brièveté de tous ses doigts, mais surtout de son
| pouce, et l incurvation de son auriculaire, est si SRI qu a fa
conditions d'apparition de cette Alfec on de “ par les es sont de AE déficients à pod
! n'l pas rare que ces en puissent continuer à vivre ps de mi _ cadre familial. Cependant il ne faut pas espérer pour eux, mêm | dans les cas les plus favorables, une vie normale hors d’une surveillance perpétuelle et vigilante.
D'ailleurs les mongoliens sont voués à une mort précoce. Plus æ 75 % mourraient avant la puberté (Pfaundler et Strohmayer), 90 % avant la 25° année, la moyenne de vie étant 14 ans. Pourtant, ceux qui ont dépassé l’âge de deux ans voient leurs chances de vie très augmentées. Rendus extrêmement fragiles par de fréquentes malformations viscérales et des échanges ralentis, ils succombent aux maladies infectieuses intercurrentes, par complications cardiaques ou pulmonaires.
Délaissant le côté anatomo-pathologique et médico-pédagogique de la question, pour lequel nous ne pouvons mieux faire que de ren-
aux magnifiques travaux de Turpin, Pehu, Marfan, Co
d one na sine En ect rt À é nous .. en ‘effet a avoir un CE intérêt. Puisque le Hong len n est
nent élevées, os les fois doivent Éndie à faire dparaître
rappés. Une meilleure définition des facteurs qui conditionnent l’ap- * par ion de la maladie de Langdon-Down pourra sans doute en dimila fréquence et en atténuer les effets. Nous verrons qu’en l’état q q actuel de nos connaissances, le mongolisme paraît poser un problème ssentiellement génétique.
ER
ES
Nous avons adopté le plan de travail suivant : Après un rapide
ou rappel des travaux parus sur | ’étio-pathogénie du mongolisme, pus essayerons, à la lumière des observations publiées dans la littérature, d'en définir la fréquence et l'incidence selon les races, les Ÿ pays, de sexe, la famille ; puis nous chercherons quelles en sont les _ conditions d’apparition. Ent nous exposerons les principales théo-
encore, dans leur diversité, loin d’être satisfaisantes. = Sans nous abuser sur la portée de notre modeste étude, nous es-
el CR | Apert np nr En
ction en évitant la naissance des enfants susceptibles d’en être
EE
_ries étio-pathogéniques basées sur ces observations, mais qui sont
pérons cependant que l’exposé objectif des 0 à | qui permettent aujourd’hui de retenir quelques théo géniques intéressantes du mongolisme, contribuera à une
| connaissance de cette roue et prtie-p Pa R à en fair ea le traitement préventif. RPIRE ARE ESS
Re = HISTORIQUE =
__ Bien qu'observé depuis cent ans à peine, il n'y a pas de raison de ne pas admettre que le mongolisme est une affection ancienne. Certains psychiâtres, scrutant patiemment les représentations plastiques et graphiques de l'Antiquité, du Moyen-Age et des Temps Modernes, ont voulu reconnaître des faciès mongoloïdes chez des … personnages du maître flamand Jordaens (1635), dans des portraits de Reynolds (1773), et chez les nymphes de Broaklin (Tumpeer).
Pour nous en tenir aux données plus précises des cas médicaux, les observations princeps nous paraissent être celles de Seguin qui, _ en 1846, décrivait une fille de 15 ans atteinte d’idiotie profonde,
et un arriéré de 7 ans, qui tous deux paraissent bien être des monpou.
Ce n’est que vingt ans plus tard que Langdon-Down etat don LR à l’affection sa description désormais classique, et son appellation définitive : ù
« J'ai tourné mon attention », écrit cet auteur, « vers la possi- « bilité d'établir une ten dés amérés cles groupant autour _« de divers standards ethniques ».
Et, plus lon:
ques. Ce est on marqué que, Po. côte à côte, c ; _ paraissent être les enfants des mêmes parents. Les idiots qu « groupent autour du type mongol sont si nombreux, et ils prés _« tent une telle ressemblance mentale entre eux, que j'en décrit ‘« un seul, appartenant à cette division Gas et choisi parmi « ceux que j'ai pu observer. Ds … « Les cheveux ne sont pas noirs, comme chez véritable mo « gol, mais châtains, raides et rares. La face est plate et large,
‘ «relief. Les joues sont arrondies et s'étendent latéralement. Li «yeux sont obliques et les angles internes plus distants l’un de 1” «tre que normalement. La fente palpébrale est très étroite. «front est constamment plissé de rides transversales (par le jeu < « muscle élévateur des paupières, dérivé de la musculature. ce hi « frontale, et qui participe à l'ouverture des yeux). Les lèvres sont « grandes et épaisses, fissurées transversalement. La langue t « longue, épaisse et très râpeuse. Le nez est petit. La peau a un \ « couleur légèrement j Jaune sale, avec une élasticité insuffisante, c HE « qui donne l'impression qu’elle est trop large pour le corvs. Me « L'aspect de ce garçon est tel qu'on a peine à croire qu'il est
« le fils d'Européens; mais ces caractères sont si souvent présents … «€ qu'il est hors de doute que ces traits ethniques : résultent d’une dé- « générescence, LE ÿ « Le type d'’idiotie mongolienne ne 10 % da cas que Ÿ APE j “ai étudiés. Ce sont toujours des idiots congénitaux, et leur ar- :
ae, os de Dos Det d’ aliments ose avec bencoup VA de ‘substances oléagimeuses.
re loppée et orientée vers dés Ab à tn
«Ils sont généralement capables de parler, le pe est pâteux Pa et indistinct, mais peut être très amélioré par de bons exercices de « gymnastique linguéale. La coordination est anormale, mais non « déficiente au point de ne pouvoir être renforcée. L’ exercice sys- « tématique peut faire obtenir une grande force manuelle.
«La circulation est faible, et quelle que soit la progression intel- « lectuelle faite en été, une certaine régression se produit en hiver. « Leurs capacités physiques et mentales sont en relation directe « avec la température.
or Les progrès obtenus par |’ éducation der de beaucoup Ja prévision de ceux qui ne connaissent pas les caractéristiques de « ce type. Mais la vitalité est très inférieure à la moyenne, avec « tendance à la tuberculose, origine héréditaire -de la dégénérescence ».
_ Cette première descripion ayant été faite par un Anglais, en
: | téressent à la question. En Grande-Bretagne, citons au XIX° siècle n Dh: En Telford-Smith, Hreland, qui appOorene
«lis ont-une por Fpne d' imitation, sont facétieux, avec un.
| he anglaise, ce sont d’abord des auteurs anglo-saxons qui s'in-
nn Ve Un
leurs observations, et pour qui le mongolisme doit surtout se rattacher à une dégénérescence tuberculeuse, En Allemagne, depuis les travaux de Neumann, publiés en 1899, paraissent les importantes | recherches de Siegert, Pfaundler, Geyer, Schroder, Reichwage, Tobler, etc. | Ê La question ne soulève d’intérêt en France qu’au XX° siècle, avec Bourneville et son élève Desgeorges. Depuis, tous nos grands pédiatres ont étudié le mongôlisme et apporté la vaste contribution de leurs observations et de leurs déductions : Comby, Babonneix,
Apert, Marfan, Armand-Delille, Blechmann, H. Lemaire ; ” Heuyer, Semelaigne, Minet, Lereboullet, Lesne, Weill-Halle :'des neurologues, comme Lhermitte, des chercheurs comme Pichon, Bourgin, Cocheme, font paraître le résultat de leurs travaux.
L’abondance des œuvres récentes, en Amérique celles de Stevens, Mac Clelland, Mac Leane, Hermann, Bleyer, Southwick : en Hollande les travaux de Habertsmann, Van der Scheer: en Suisse ceux de Frey, Spuhler, Bourdillon, Fanconi, a pu faire croire à une augmentation actuelle de la fréquence du mongolisme. En réalité, devant les recensements — d’ailleurs très incomplets, faits un peu au hasard des recherches et surtout des trouvailles — il nous paraît plus plausible d'admettre qu’à cette multiplication des observations correspond davantage un accroissement de l'intérêt et de la connaissance de la maladie, que son extension,
De ces travaux, essayons de dégager les diverses phases par lesquelles ont passé les hypothèses étio-pathogéniques qui ont tenté d'expliquer l’apparition du mongolisme : an:
EN LOUE
La syphilis congénitale à été mise en avant par Babonneix qui, depuis 1909, a décrit de nombreux cas de mongolisme chez des _ hérédo-syphilitiques. Cette conception, qui est également celle de _ Marfan, a été successivement partagée par les Américains Stevens, Goddard, en 1915 et 1917, par le Français Lemaire, par Dop, _ pour qui la spécificité joue un rôle décisif, par Habib, et par l’Espagnol Juarros. D’après ces différents auteurs, la syphilis héréditaire est pour le mongolisme la cause par excellence, les autres causes invoquées restant secondes.
_ Cette notion de spécificité peut en effet, selon Babonneix, être assez souvent retrouvée à l’origine du mongolisme, mais son action _ varlerait suivant [es cas : CA Dans certains cas, l’anamnèse ne permet pas d’incriminer aucun _ autre facteur étiologique, et il existe des éléments de probabilité, des symptômes suspects, ou même des éléments de certitude (antécédents, présence de gommes méningées). I] faut alors admettre _ que la syphilis a agi seule :
— soit qu'elle produise une agénésie simple du cerveau ; — soit que des lésions méningées primaires, inflammatoires ou spécifiques (encéphalite ou méningite chronique) aboutissent à une _ agénésie cérébrale secondaire. En effet, cette méningite localisée à certaine régions de la base retentirait sur les éléments constitutifs de l’hypophyse. Ces lésions précoces des centres nerveux, la dysfonction hypophysaire, et le déséquilibre organo-végétatif qui en résul- _tent s’accordent assez bien avec la plupart des symptômes observés chez les mongoliens.
Cette origine DA n'entre pas en conflit a avec | cente de la nature germinale, du mongolisme. On peut nue ad que la syphilis aurait deux séries de moyens d’ ‘action, pouvant inter. venir successivement et indépendamment l’un de l’autre : ou bie le tréponème lèse l’une des deux gamètes dont la fusion constitue À le germe. Cette lésion des gamètes par le tréponème aurait été montrée pour la première fois par Widakovitch, qui a pu des anomalies Anne de spermatozoïdes chez certain 3 philitiques ; ; Ms où Bien c'est sur le germe eus que Re tréponème impr une altération primordiale. Ainsi, la syphilis congénitale se trouve rait à l’origine de certains cas de onboliae en intervenant de façons : l’une, principale (altération des gamètes), l’autre ‘accessoire (lésions spécifiques du névraxe et de ses enveloppes). Plus récente est la théorie endocrinienne, qui a fait intervenir une dysfonction des glandes à sécrétion interne, en particulier thyroïde et |” hypophyse. Mais cette dysfonction expliquerait davai tage le mécanisme que la cause de l’anomalie. L'existence de troubles du métabolisme intra-utérin, de troubles endocriniens chez la
mère et le Es est elle-même fonction d' actions PRES a ii
pu être constaté chez des M Aées de mongoliens, certains au: teurs ont assimilé la maladie de Langdon-Down au myxoedème. 1 études cliniques et anatomo-pathologiques plus poussées ont moi la différence marquée entre ces deux affections, en particulier point de vue de leur réponse au traitement opothérapique. Timme,
te
de déceler chez ces malades une anomalie hypophysaire cons- Ses concl ions n ont pu être catégoriques. Berkeley, |” année
ns 1
Suiv rante, considé re le mongolisme c comme une affection pluriglanduaire. Le | Lereboullet cherche à établir le rôle qui revient aux troubles fo nctionnel s de l’ ‘hypophyse dans l’ apparition du syndrome mongo-
: ae en 1921 avait de son côté évoqué la possibilité de
oh pen secondaires à à une action de L tre Thomas
: + par une Re ete soit LE soit primitive-
. ment hypophysare ou thyroïdienne, à à retentissement métabolique
Myers voit une corrélation entre |’ hyperthyroïdisme maternel et Je mongolisme du fœtus. La recherche systématique de lésions histopathologiques au niveau de la thyroïde et des autres glandes chez es mongoliens a donné à Gordon, comme aux autres chercheurs, des résultats assez contradictoires : : parfois les organes étaient normaux macroscopiquement et microscopiquement, parfois il existait un certa in degré d ‘hypoplasie et des modifications histologiques.
th Cette origine du mongolisme paraît aujourd’hui quelque peu délaissée; si un déséquilibre fonctionnel endocrinien paraît souvent en use chez ces petites malades, il ne peut qu ‘être secondaire à une action primitive qui reste à découvrir.
. La nature gestationnelle de la maladie de Langdôn-Down garde
1921, a étudié systématiquement Fa selle ones de mongoliens,
LTD
de nombreux partisans. Depuis Schulz (1931) pour qui le mongolisme pourrait être conditionné par une maladie non héréditaire de la mère, Reiche, puis Bennholdt-Thomsen, ont fait intervenir l’âge de la mère. Penrose fait jouer un rôle à la situation qu’occupe le déficient dans la fratrie ; ces hypothèses peuvent d’ailleurs également cadrer avec la théorie germinale de l’affection. |
Schachter, Mayerhofer, sont plus catégoriques : les curettages, les avortements, sont responsables de l’anomalie. Pour Péhu, le développement intra-utérin reste certainement troublé, mais cet auteur demeure prudent quant aux causes de cette perturbation. Geyer, … fervent partisan de la nature génétique du mongolisme, place en premier lieu le facteur de la dysfonction ovarienne maternelle dans l'apparition de l’anomalie.
La théorie la plus récente est donc celle qui considère le mongolisme comme une affection familiale de nature génétique, la cause première de la lésion gamétique restant d’ailleurs variable suivant
les auteurs. Dès 1923, Habertsma, bientôt suivi de Greil et de ne
Chotzen, attribue le mongolisme à une altération des cellules germinales. Crookshank devait en 1925 exposer sa curieuse théorie qui fait du mongolisme une dégénérescence de type récessif, par retour à la race mongole initiale. Pour Macklin, le mongolisme d’origine germinale serait une anomalie héréditaire au mode de transmission très complexe.
Schulz apporte sa contribution à la question. Depuis 1932, Turpin a publié de nombreux travaux dans lesquels il considère la déficience mongolienne comme un trouble génétique, dans lequel ce-
pendant l’âge de la mère lui paraît jouer un rôle. Les études appro- . fondies de Blechmann sur les cas de gémellité mongolienne aboutissent à la conclusion qu'il s’agit certainement d’une affection génétique. Lund en 1933, Weygandt en 1937, Dioxades en 1938, puis _Schroder, considèrent le mongolisme comme une affection de dégénérescence ; Southwick insiste sur la lésion des gamètes, tandis que Fanconi, Bleyer, cherchent à expliquer le mécanisme d'apparition _ du mongolisme par un proc&sus de mutation : une variation brus- . que se produisant chez un sujet normal en apparence, pour devenir héréditaire et caractériser ensuité l'espèce: cet « accident » au moment du processus méiotique des gamètes est difficile à suivre dans ses conséquences génétiques, puisque le mongolien ne se reproduit
é pas. é : ÿ +. * *X * 5 _ Dans le chapitre consacré à la discussion étio-pathologique du . mongolisme, nous aurons à revenir sur ces divers arguments qui symbolisent bien les grandes tendances selon lesquelles s’orientent au- - jourd’hui les opinions les plus autorisées. Mais nous verrons que leur _ groupement, tel que l’ordre chronologique nous l’a imposé, est défec- _tueux, et que des hypothèses en apparence contradictoires se rattachent en fait à un même groupe étio-pathogénique : ainsi la donnée du problème s'en trouvera simplifiée.
PHASE LE j ) qe DA
I. — FRÉQUENCE ET INCIDENCE nn DU MONGOLISME LÉ ROLLES “ Fes
fr il ] hs Ine a!
La ue d apparition 4 du none est difficile, s sinon
peut paraître ne pas nécessiter l intervention it médecin. A coup de cas doivent-ils échapper aux recensements que certa chercheurs ont essayé de faire. “
De PIE lé énorme pone infantile chez le ne rend in
Fa
Pa âge L Lot qu’elles ua sans estimer qu'à RE it âge correspond un pourcentage donné de mongoliens à à la naissanc Si pr exemple on dénombre 10 mongoliens so de 15 ans,
faut compter sur une Modaié Htable importante, de l ordre d FN CB Et ( &
. On trouve cependant dans ‘ littérature des éstimations qui, compte tenu des réserves que nous avons faites plus haut, sont intéresrantes bien qu’assez variables. La fréquence du mongolisme par rap.
Orel, de 0,5 pour 1.000 pour Schulz, de 1 pour 1.000 pour Van ; der Scheer. Ces variations ne peuvent être imputées aux différences
topographique de la maladie n’ayant pas davantage pu être établie. _ Le recensement systématique, nous l’avons vu, est irréalisable, Mais _ si on réussissait à établir la réalité d’une plus grande fréquence du mongolisme pour un pays déterminé, il est évident qu'il ne saurait agir là que de la conséquence, du retentissement, de facteurs exo- _ gènes ainsi déterminés, et qui resteraient à leur tour à découvrir. étude de la répartition ethnique de l'affection a également donné des résultats contradictoires, ou négatifs. Toutes les races euvent être atteintes, y compris la race mongole. On a vu des monoliens chez les nègres, les Chinois, les Ethiopiens, les mulâtres, enfin dans la race juive, a # : Plus intéressante est la recherche de la fréquence du mongolisme
évident que le rencensement effectué dans les asiles d’anormaux inéducables, ou dans les internats de déficients éducables, est loin d’être complet, puisque, nous l’avons vu, l'atteinte peut être assez ! modérée pour permettre à la famille de garder elle-même son malade. |
_ Des chiffres variables qui ont été avancés, il ressort cependant
que le mongolisme est rare par rapport à l’ensemble des anormaux. * Langdon-Down, en 1866, estimait que les mongoliens représentent
ont à l'ensemble de la population serait de 0,01 pour | .000 pour
: régions où ces auteurs ont effectué leur enquête, la distribution
par rapport à l’ensemble des déficiences psychiques. Il est ici encore
10 % de l’ensemble des idots. Depuis, cette estimation a baissé de.
A LETe
be
moitié. Shuttleworth fixe à 5 % des arriérés le nombre des mongo-
liens, Comby, Van der Scheer, à 4,80 %, Orel à 1 %, Schulz à 0,6 %, Brugger à 0,5 % de tous les idiots et imbéciles. =
Si, dans toutes les déficiences, les garçons paraissent plus fréquemment frappés, en réalité le nombre des garçons et des filles garde sensiblement les mêmes proportions que chez les normaux, | avec la même prédominance de filles. En fait, les garçons sont plus souvent placés, et les filles gardées à la maison. D'où cette diffé- "14
rence dans le recensement effectué chez les internés.
L'apparition familiale du mongolisme est d’un extrême intérêt, et, nous le verrons plus loin, apporte de précieux renseignements dans l'étude génétique de la maladie : c’est donc là une question plus étiologique que statistique.
Des recensements effectués par divers auteurs, il ressort que lemon-
golisme familial est rare. Les 350 cas rassemblés par Shuttleworth, les 332 cas de Goddard, les 500 cas de Schlapp, concernaient des
mongoliens uniques dans leur famille. En 1926, Orel avait dénom-
bré 25 familles avec plus d’un mongolien. La liste de Macklin, dressée en 1929 et portant sur 2.491 familles, totalisait 2.526 mongoliens, dont 30 cas de plus d’un mongolien par famille. Ces .
30 cas se décomposaient comme suit :
Î cas de 4 mongolieps :
3 cas de 3 mongoliens:
26 cas de 2 mongoliens, frères et sœurs : | 3 cas de mongoliens cousins germains :
2 cas de mongoliens issus de germains :
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Îl cas dont la mère du mongolien avait elle-même deux sœurs et un frère mongoliens.
Tout récemment Geyer a réuni 80 observations de jumeaux dont _un au moins était mongolien : 34 paires étaient de même sexe, tous deux mongoliens ; chez 27 autres paires, un seul des jumeaux était atteint: 16 fois le garçon, 11 fois la fille; dans les 18 autres cas, les sexes ne sont pas précisés.
L'apparition de jumeaux mongoliens est donc possible. Elle reste cependant très rare en regard du nombre des mongoliens uniques _par famille.
Plus fréquentes paraissent être les anomalies observées chez les _collatéraux des mongoliens. Elles peuvent être constituées par des _ affections sans rapport avec le mongolisme, paralysie congénitale, __idiotie, pied bot, bec de lièvre, ou au contraire correspondre à un . des éléments pathognomoniques de la maladie réalisée, incurvation ‘auriculaire, langue plicaturée, épicanthus, luxation congénitale de
la hanche, imperforation anale, cardiopathies. Dans ses 259 cas, Van der Scheer signale 25 fois une anomalie plus ou moins grave chez les collatéraux : | cas d’anencéphalie, un cas d’hydronéphrose _ congénitale, 3 cas de spina bifida, | cas d’ectopie vésicale, | cas _ d’absence de sphincter vésical, 3 cas de pieds bots congénitaux, 2 cas de luxation congénitale de la hanche, 2 cas de malformation de l'oreille, | cas de division du lobe de |” elle. 2 cas de polydacty- _ lie dans la même famille, | cas de syndactylie, 1 cas d’incurvation auriculaire, | cas d’orteil nain, 2 cas de lithopédions concernant des jumeaux, | cas d’anomalie cardiaque, | cas de masse de chair. On
mälies, disséminées chez les collatéraux, paraissent se FeGEAUpeE | 1
le séparait de l'enfant précédent. Mais 1l existe également des cas |
mongoliens aînés d’une fratrie par la suite normale. Un certain |
_ liens naissent chez des femmes dans l’âge de la ménopause », a |
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signale fréquemment dans les familles & No des cas LE tements et de mort-nés. Turpin signalait également dans une fa de mongoliens de nombreux phénomènes morbides qui con moins en des accidents directement imputables à une infection a quise des ascendants qu'à des accidents congénitaux psycho-senso- N riels, généraux ou dystrophiques. Cet auteur suppose que des ano- |
chez le mongolien.
La position du mongolien FA la ratrie, l’â âge de la père +100 ont été étudiés au point de vue de leur éventuelle corrélation avec | V ‘apparition du mongolisme. On a cru remarquer que le nu à te était souvent le dernier-né d’une longue lignée, et qu'un grand espace
de mongoliens enfants uniques — (peut-être d’ailleurs par restriction volontaire des naissances de la part des parents), ou encore de
nombre de mongoliens nés de mères âgées (40 ans en moyenne) a pu également faire penser à une influence de l’âge des procréateurs sur la valeur du produit de conception : « La plupart des mongo-
écrit Geyer. « La fréquence du mongolisme serait réduite des deux tiers au moins si la procréation pour la femme était limitée à la. période de vie qui s’étend de 20 à 30 ans », a de son côté déclaré Tupin. « Tardillon », « fils de vieux », le mongolien subirait alors l'influence de l’épuisement génital de ses parents. Nous verrons plus loin ce qu'il faut penser de cette hypothèse.
guinité es s parents, oi le rôle est si net FA cer s que | la surdi-mutité congénitale, ne parait pas. re
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IV. — CONDITIONS D’APPARITION DU MONGOLISME
Afin de discuter utilement les diveres théories étio-pathogéniques
qui ont été proposées pour le mongolisme, il nous faut passer en revue les conditions dans lesquelles naît l’enfant atteint de cette affection. Il est bien évident que quelle que soit la date à laquelle remontent les lésions, avant la fécondation, pendant la gestation ou à l’accouchement, certains facteurs doivent intervenir, qui altèrent l’évolution normale de l’embryon. Ce n’est qu’en face du maximum d'informations sur les conditions d'apparition du mongolisme que nous pourrons soutenir ou rejeter telle ou telle hypothèse.
Lorsqu'on parcourt l’abondante littérature parue sur l’étiopathogénie du mongolisme, on demeure confondu devant le nombre et la diversité des influences qui ont été mises en cause : infections, infestations, dysendocrinies, conditions de la mère, ordre dans la fratrie, autant de facteurs qui, nous l’avons vu, s’enchevêtrent et risquent de décourager le lecteur avide de clarté et de précision. N'ayant nous-même d'autre opinion que celle qui se dégage des observations publiées, nous resterons impartial, afin d’essayer d’apprécier à leur juste valeur et de concilier ces divers arguments, aussi contradictoires puissent-ils paraître à priori.
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À Le mongolisme est de toute évidence une maladie congénitale : c’est donc par l'étude de la morbidité des parents que nous connaî- _ trons ses conditions d'apparition.
4 D'après les observations publiées Jusqu'ici 1l ressort que la morb_ bite des parents des mongoliens est lourde. On relève par exem- __ ple une certaine hérédité psychopathique chez l’un ou l’autre des géniteurs, des infections et infestations, des affections gynécologiques chez la mère. Mais si l’on pénètre dans le détail de ces obser- _ vations, on s'aperçoit que les faits demeurent assez disparates, cette morbidité étant non seulement variable dans son étendue, mais … multiple dans ses formes. En l’absence d’affections sinon identiques, au moins comparables dans leur retentissement sur la descendance, 1] faut bien admettre que cette notion de morbidité des parents de- | meure générale, vague, sans grande valeur en somme pour la précision de la nature du mongolisme.
On peut cependant grouper les atteintes des géniteurs telles qu'elles ont été jusqu'alors décrites en quatre grandes catégories : intoxications, infestations, infections et troubles endocriniens. INTOXICATIONS. — I] paraît naturel de placer au premier rang des intoxications susceptibles d’être responsables du mogolisme l’alcoolisme. Pourtant, il faut reconnaître qu'en regard du nombre _ des buveurs, l'alcoolisme est rarement observé dans les familles de mongoliens, alors qu'il est si fréquent chez les antécédents hérédi- _ taires des autres déficients psychiques. Mais dans ce dernier cas, 1l __ se traduit par une série de désordres qui n'ont aucun rapport avec les altérations morphologiques et fonctionnelles du mongolisme. Si
l'alcoolisme aigu, au moment de la conception, ee défie ement les gamètes, rien ne permet cependant d’ affirmer la éalité ‘2 d’une corrélation entre l’ éthylisme et l'affection qui nous occupe
_ On a également cherché à incriminer le saturnisme, qui a parfc été observé chez le père d’un enfant mongolien. Mais la rareté cette intoxication ne permet que l Here d'une dr coin dence. | AUS
Des recherches minutieuses ont été également faites à ce suj : dans la descendance des morphinomanes. Non seulement au mongolien n° a pu être trouvé parmi celle-ci, mais encore aucun mongolien n'a été signalé comme descendant de morphinomanes. %
AINPESEANONS. — Mis en cause qe certains auteurs, le P lu Fa
te cr INFECTIONS. — Les infections Les que la ra et | _ syphilis, méritent davantage de retenir l'attention. x 00 Tuberculose. Celle-ci ne peut guère être invoquée, parce que d’une part il est exceptionnel de voir signaler un cas de bacillose dans la famille des mogoliens, d'autre part parce que la malad de Langdon-Down reste rarissime par rapport au nombre de parents : | tuberculeux à descendance non mongolienne.
PA Syphilis. Nous avons déjà eu l’occasion de signaler, dans les pages qui précèdent, le rôle que certains auteurs, en premier lieu VAL | Babonneix, avaient cru devoir attribuer à la syphilis dans l’étio- LE pathogénie du mongolisme. Si l'interprétation de certains faits d’ob. servation paraît attrayante, les contradictions et les restrictions ne
Er, à
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manquent pas non plus, qui infirment cette hypothèse, Babonneïx lui-même ne cherche pas à les dissimuler.
On peut se demander comment il se fait que la corrélation syphi- _lis-mongolisme n'ait pu être établie avec plus de précision. Cela tient
_ sans doute à ce que l'interprétation des faits peut parfois, suivant
la conviction intime de l'observateur, être orientée dans un sens ou un autre. Sauf en présence de réactions sérologiques positives, la _ discussion peut porter sur un certain nombre de stigmates présents
He chez les ascendants et collatéraux directs ou éloignés, stigmates dont _ l'étiologie obscure peut prêter à des conclusions diverses.
Or des recherches sérologiques qui ont été’ effectuées en série
* chez des enfants psychiquement déficients, il ressort que le nombre
de réactions positives n’est pas plus vache les sujets mongoliens que chez ceux qui présentent d'autres atteintes mentales. Si cette constatation ne combat pas l hypothèse d’une étiologie syphi- FT du mongolisme, puisqu'au contraire elle confirme que cette
feution est à l’origine d’autres anomalies psychiques congénitales,
il ne faut cependant pas oublier les cas, plus nombreux encore, dans lesquels aucune hérédité spécifique n’a pu être retrouvée, ni
chez le petit malade, ni chez ses ascendants directs. {1 paraît plus _ plausible d'admettre que Îa syphilis, lorsqu'elle existe, se sura-
joute au mongolisme, et en aggrave les manifestations. C’est ce qui explique que le traitement antisyphilitique a pu, dans bien des cas de mongolisme, apporter une certaine amélioration.
Mais on devra reconnaître que cette amélioration n’est obtenue
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que chez les mongoliens hérédosyphiltiques, et 1 non chez tous | mongoliens. ‘
Une autre raison pour jeudis bi relation syphilis-mongolisme pi n’a pu encore être démontrée ou rejetée est sans doute l'ignorance dans laquelle on est encore du mode d’action du tréponème sur la descendance. On sait seulement que le gamète ne peut renfermer ce germe. Îl est permis d’admettre qu’un spermatozoïde lésé, même fécondant un ovule sain, donnera un produit définitivement taré dont | l’évolution ultérieure se ressentira de cette anomalie; ou encore que la syphilis d'un des géniteurs pourra déclencher des une famille une variation apparue brusquement, puis transmise héréditairement (mutation). Mais alors il ne s’agit plus d’une action spécifique, d’autres excitations, par exemple physiques, pouvant déterminer le 4 même effet.
On peut également admettre qu ‘empruntant Ja voie placentaire, À le tréponème puisse perturber le cours de la grossesse, provoquer l'apparition d’ hydramnios, enfin amener chez l'enfant des lésions inflammatoires des mue molles déterminant une agénésie cérébrale. \ 3 Il n’est enfin pas exclus de penser qu'un ovule fécondé par un spermatozoïde déjà taré aura ultérieurement une évolution troublée, les deux ordres de processus se succédant dans les étapes de la fécondation puis de la gestation. | |
Cependant, devant le nombre de mongoliens manifestement indemnes de toute hérédité spécifique, il convient de penser que la syphilis ne peut être retenue en tant qu'’agent étiologique constant
#4 et mais elle peut sans doute prendre place au rang 7e influences, certainement multiples, qui en favorisent l'éclosion. : Épuiserient des géniteurs. Le mongolien a parfois été considéré un « enfant inachevé », un « produit d' épuisement » (exhausns product des Anglo-Saxons), le potentiel génétique des gamètes étant insuffisant pour assurer son évolution complète. Tout dernièrement, Geyer a repris cette thèse en |’ appliquant à l’ovule atteint, pour cet auteur, de « dysplasmie DAV ES appui ‘de cètte
nn on a prune la pan fœtale que dun volontiers
cas d' exception sont trop fréquents pour permettre u une puis Re are situation du mongolien dans la fratrie est, nous l'avons vu, souvent celle d’un dernier-né, avec gros écart — pouvant atteindre 14 ans — par rapport à b on qui le précède. On a parfois i interprété cette « stérilité temporaire » comme le signe de l épuisement génital des parents. Mais le fait que certains mongoliens sont ou des enfants uniques, ou les aînés d’autres enfants normaux, demeure Penpitble avec cette théorie de |” épuisement.
Parallèlement à l'épuisement, l’âge des procréateurs a été étudié ci point de vue étiologique. L'âge du père ne paraît pas intervenir; la fécondité masculine peut en effet se prolonger jusque 70 -et même 90 ans. Les ponctions testiculaires ont attesté de la vitalité et de l° intégrité des spermatozoïdes à des âges très avancés. Mais c’est surtout l’âge de la mère qui a été mis en cause. Près de
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50 % des femmes accouchant de mongoliens ont plus de 40 ans. Quelques observations de mères jeunes n’enlèvent rien à ce chiffre vraiment impressionnant. La répétition des grossesses et des avor-
tements pourrait déterminer au niveau de l’endomètre des troubles
susceptibles d’entraver le mécanisme normal de la nidation. Chez les mères jeunes, mettant au monde après un aîné mongolien des enfants normaux, il pourrait s’agir d’une manière d'insuffisance génitale initiale, s’améliorant ultérieurement. L'insuffisance ovarienne a été reconnue chez la plupart des mères de mongoliens examinées par Geyer. L’involution physiologique normale qui, en effet, correspond bien chez la mère à la période la plus LAURE en mongoliens, serait susceptible d'intervenir.
Certaines autres influences d’origine maternelle, traumatismes abdominaux, fatigues, menaces d’avortement, s’éliminent d’elles-
mêmes devant l’observation des faits. Le chimisme vaginal, suscepüble de déterminer, par hyperalcalinité ou hyperacidité, des 1é-
sions au niveau des spermatozoïdes, a également été mis en question. En cas d'action nocive, mais non mortelle, le spermatozoïde, lésé, mais encore capable de fécondation, pourra donner lieu au développement d'un œuf taré. Ainsi s’expliqueraient les longues périodes de stérilité qui peuvent précéder la naissance du mongolien.
Les moyens chimiques anticonceptionnels, en agissant de la même façon, ont également été incriminés. Le rôle des chocs, des émotions, bien que défendu par certains auteurs de premier plan (Comby) paraît être réduit à néant du fait que les mongoliens ne naissent pas _ plus nombreux pendant les périodes de calamité publique. On a
même pu établir que pour une PE donnée, le chiffre des mongoliens nés par exemple dans un pays en guerre n’était pas ie à celui des mongoliens des pays non belligérants.
_ Quelques observations, rares mais curieuses, ont cherché à à mon- | _trer que des mongoliens étaient nés de mères ayant été irradiées au début de leur grossesse. On sait que les rayons X sont susceptibles soit d'amener une stérilité totale, soit de Iéser l’intégrité des gamè- . tes. Certains auteurs ont même pensé obtenir une sélection sexuelle ; _ des spermatozoïdes, par destruction des gamètes les moins riches en Ê' chromatine. Mais c'est surtout par l irradiation de l embryon qu il
table mutation. Cependant les observations de mongolisme posta radiothérapique paraissent trop rares pour devoir être retenues.
De l'exposé qui précède, que devons-nous retenir? Aucune constatation n'est suffisamment constante pour pouvoir être considérée comme donnant la clef des conditions d'apparition du mongolisme, Nous croyons beaucoup plus sage de penser que cette affection, dont nous allons étudier la nature, peut être favorisée par des influences _ en apparence fort éloignées les unes des autres, mais susceptibles en fait d’agir de façon identique sur la formation et l’évolution de l'œuf mongolien.
V. — - DISCUSSION EÉTIO-P ATHOGENIQUE L
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Ayant énuméré, dons la. mesure où 4 observations an érieure
ment publiées permettent de le faire, les conditions les plus r Le quemment rengontrées dans l'apparition du mongolisme, il nous reste à grouper, puis à interpréter les faits, afin de tenter de préc _ser la nature de la maladie qui nous OCCUpE. a Le point principal consiste à localiser l” affection dans te temps.
Le mongolisme est de toute évidence congénital. Mais sa présenc ï
à la naissance ne résoud pas le problème. Il nous reste à à préciser die exacte de son apparition, avant ou pendant la conception, cours de la nidation ou de la vie intra-utérine, à l’accouchem Nous allons donc suivre les étapes de la vie de l'embryon et essayer de déterminer les possibilités que chacune d'elles offre pour la constitution d'anomalies mongoliennes.
Une maladie Corso peut être soit germinale, soit gestion è nelle. V4 1° G erminale, l'affection est déjà présente dans le Re Ù ou l’ovule, soit en puissance, soit sous forme d’une altération pathologique réalisée. La maladie germinale est dite blastophtorique lorsqu'elle est déterminée par une lésion accidentelle du germe. On …
SE
$ dr) F 1 RER 39 EE , comprend alors que de individus inestés ou infectés, produisant des
se limite à ces produits, et ne se transmet pas plus loin.
Par contre, la maladie germinale est génétique lorsqu'elle est a à à la réalisation d’un caractère morbide transmis par voie héréditaire. On conçoit alors que l'affection ne frappe pas seulement le produit ainsi procréé, mais se transmette à la descendance de _ celui-ci, suivant les lois de 1° hérédité ins |
Mais là ne s'arrêtent pas les subdivisions. La transmission héré
_ ditaire d’une maladie génétique peut avoir différents modes. Elle
_ est dominante lorsqu'elle apparaît chez tous les sujets dont l'œuf contient un chromosome taré : les sujets sains sont alors incapables
de transmettre la maladie. L'affection génétique dominante typique
_ est l’ostéopsathyrose.
La maladie génétique est récessive lorsque le no qui en est 14 ic peut, sans présenter cette maladie de façon réalisée, la transmettre cependant à une partie de sa descendance. La mutité ‘congénitale réalise ce type.
Elle peut enfin être matriarcale lorsque, liée au chromosome sup- . du gamète mâle, elle ne touche que les sujets mâles, | tout en se transmettant.à eux D as par la mère : type l’hémo-
cours du développement embryonnaire perturbé par des influences
je philie.
2° Gestationnelle, la maladie est dûe à des lésions acquises au
intrinsèques ou extrinsèques. Le moment d'apparition de ces influen- _ces, donc de ces lésions, peut varier et correspondre aux différentes
gamètes altérés, donnent des produits tarés. Mais alors la maladie
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étapes de la vie embryonnaire, depuis la nidation jusqu'aux derniers Jours de la grossesse. | Certaines maladies congénitales enfin ne sont acquises qu’à la naissance. Le type le plus fréquent dans ces affections obstétricales est la paralysie brachiale.
_ Pour déblayer le terrain, nous éliminerons immédiatement la
possibilité de la nature obstétricale du mongolisme. Il est évident .
en ettet que les bouleversements profonds, morphologiques, organiques, psychiques, observés dans cette affection, ne peuvent être déterminés par des influences passagères s’exerçant sur un être déjà complètement formé. Les partisans de cette théorie ont insisté sur le fait que des anomalies d'expulsion, des retards dans l’établissement de la fonction respiratoire, ont pu être observés à maintes reprises dans les naissances de mongoliens. C’est, nous semble-t-il, prendre l’effet pour la cause. Comby a pu voir avec raison dans les dystocies et les applications de forceps la cause majeure des encéphalopathies infantiles. Mais les principaux symptômes, faciès particulier, épicanthus, hypotonie, sont toujours présents à la naissance : le mongolisme ne peut donc être considéré comme une maladie obstétricale. |
Restent donc les deux autres hypothèses étiopathogéniques : théorie germinale, théorie gestationnelle. RE
THÉORIE GERMINALE. — Peut-on considérer le mongolisme comme une maladie germinale? Blastophtorique, il serait déterminé par une lésion accidentelle du germe, spermatozoïde ou ovule. Ceci expliquerait l'apparition d’un mongolien dans une fratrie normale.
Nous avons vu que les affections de cette nature restent localisées _ au produit du germe taré, sans transmission à la descendance. Les mongoliens étant inaptes à la procréation, ce point, nécessaire pour admettre la nature blastophtorique de l’affection, ne peut être pré- _ cisé. Mais cette thèse s’accorderait bien avec la dysplasmie ovulaire décrite par Geyer. |
{l est possible que le mongolisme soit de nature génétique. Trois éventualités sont alors possibles. L'affection est-elle dominante? Certainement pas, puisque l'observation nous montre que des parents sains peuvent procréer des mongoliens. Est-elle matriarcaled Pas | davantage, puisque garçons et filles sont atteints dans des proportions sensiblement _égales. Si l'affection enfin était de type récessif, HET la consanguinité, en doublant ses chances d'apparition, devrait en favoriser l’éclosion. Or nous avons vu qu'il n’en était rien. ï. Il ne reste donc que deux alternatives : | - — ou bien il est transmis, par un individu qui en est porteur, de
façon latente, à une partie seulement de sa descendance.
— ou bien le mongolisme est dû à l’altération accidentelle des gamètes ;
Pour compléter les hypothèses construites sur la nature génétique de la maladie de Langdon-Down, mentionnons la théorie si curieuse de Crookshank, pour qui le mongolisme constitue la réapparition, par processus récessif, et même régressif, du type ancestral asiatique commun aux races anthropoïdes et à la race jaune. Les objections
_ soulevées par une telle hypothèse sont nombreuses : la ressemblance du mongolien avec le type asiatique est des plus superficielles ; il
n’est pas du tout prouvé que la race he est bien le a) ps racial commun à toute l'humanité blanche: enfin on connaît des cas de mongolisme dans les races de couleur. ù
Comme on le voit, la nature génétique de l’affection paraît vrai a semblable, elle n’est cependant pas démontrée. Parmi les différents 12 facteurs que nous avons passés en revue, les infections et l’épuisement. peuvent seuls être retenus comme susceptibles de déterminer une lésion précoce, préconceptionnelle, du germe. Malheureusement ces facteurs ne sont pas spécifiques, et nous les verrons cadrer avec autant de vraisemblance avec les autres théories étiopathogéniques du mongolisme.
embryon peut, au cours d’ un er ar subir di influences nocives qui lui imprimeront des malformations définitives. Cette définition de |’ affection gestationnelle cadre bien avec les anomalies mongoliennes. Mais on ne doit pas oublier qu’on ne peut faire remonter ces anomalies à un stade quelconque du développe- | ment fœtal. Ainsi se trouvent limitées les influences susceptibles d'agir. | C est qu'en effet les chercheurs s “accordent à admettre que le.
précisément avant la huitième semaine, époque à laquelle la Dan formation cartilagineuse est terminée et au-delà de laquelle une
| che. | me
: compression n "aurait aucune chance de léser l'organisme, exception | à faite pour le cœur. |
= Si donc l’on admet que les anomalies mongoliennes sont Éiées : dès la fin du deuxième mois, il reste à déterminer à quel moment
| précis, et surtout à la suite de quel mécanisme, les altérations morhologiques et physiologiques sont apparues. En suivant à partir de
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la) Théore e rl Mabrtiôn. vicieuse WU l œuf. tri insertion anormale, une nidation défectueuse, ont été mises en avant parmi les AJ acteurs étiologiques de la gestation. L’ endométrite, on le sait, Jaisse, à côté de zones très altérées, des plages de muqueuse saine. On peut done concevoir que l’œuf se fixe soit sur une région saine, lui assurant une évolution normale, soit sur une région saine trop exiguë, ne pouvant suffiré à son alimentation, soit enfin sur un ter- _ ram malade, ne lui permettant qu’un trophisme imparfait. | _ Cependant, si vraiment une anomalie de l'insertion était la cause du mongolisme, il semble que les cas de placenta praevia devraient _ être fréquents dans les grossesses aboutissant à la naissance d’en- _ fants mongoliens. Or précisément cette complication est exceptionnelle. De plus, l'insertion vicieuse placentaire sur le segment infé- _ rieur de l'utérus, si elle prédispose à certains accidents tels qu’accou- _ chements prématurés, avortements, hémorragies, qu’on a pu retrouver précisément avec une relative fréquence dans le passé gynécologique des r mères de mongoliens, se caractérise avant tout par une
présentation anormale, qui est loin d’être constante dans tous les
cas de mongolisme. ;
Enfin, pour un nombre donné de naissances, les placenta praevia
sont fréquents, en regard des cas de mongolisme.
Si donc du point de vue pathogénique cette anomalie peut pa-
raître apporter une explication suffisante, il faut bien reconnaître que l'observation des faits ne permet pas de la retenir.
Quant à l'hypothèse d’une altération de la muqueuse utérine, elle s'accorde assez bien avec les divers aspects du problème étiologique du mongolisme, et ne soulève aucune objection formelle. Sans conclure catégoriquement, on peut cependant retenir la vraisemblance de cette influence: vicieusement implanté, l’œuf va évoluer anormalement et donner un produit mongolien.
b) Théorie amniotique. Conséquences d’une nidation défectueuse, les anomalies de l’amnios vont imprimer au fœtus des lésions définitives. Nous avons dit que l’implantation trop exiguë de l’œuf suffit à elle seule à amener des perturbations dans le développement embryonnaire, en l'absence de toute compression amniotique consécutive. Îl faut donc penser que les conditions pathologiques de l’amnios vont se surajouter à ce premier facteur. Mais une objection s'élève : pourquoi des actions mécaniques détermineraient-elles les malformations si caractéristiques du mongolisme, plutôt que d’autres affections morphologiques congénitales, connues comme relevant précisément de ces compressions : amputations congénitales, sillons digitaux, etc? Il semble que le mongolisme soit une affection à la fois trop autonome et trop complexe pour pouvoir s’expliquer par
\ dire Lui us Liane a
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_ une simple compression fœtale, à moins qu'on puisse démontrer _ que celle-ci reste localisée au niveau de certains centres nerveux _ régulateurs de la croissance et de la maturation : diencéphale, hypophyse.
_ Par ailleurs, l’influence possible des anomalies de l’amnios de- _meure intéressante, et même plausible par bien des points. Ces anomalies, qu'il s’agisse d’ hydramnios, c'est-à-dire de liquide trop _ abondant, ou d’oligoamnios, c’est -à-dire de hiquide insuffisant, dé- _ terminent au niveau du fœtus une tension excessive. Dans un cas en effet, par suite du trop grand volume occupé par l’amnios, il s’éta- _ blit à l’intérieur du sac une pression anormalement élevée. Dans l’autre cas, l'insuffisance liquidienne impliquant l’étroitesse de l’enveloppe amniotique, entraîne une plicature de l'extrémité céphahique de l'embryon. D’après Péhu, lorsque cette compression s'exerce vers la 6° ou 7° semaine, c’est-à-dire à un moment de la vie fœtale qui correspond au développement de l’encéphale, il peut en résulter des conséquences nocives pour les centres nerveux. Du point de vue du mongolisme, cette compression de la septième semaine aura deux ordres de conséquences : les unes directes, les autres indirectes. Les effets directs de l'hypertension qui va s’exercer par l'intermédiaire des brides amniotiques sur le crâne, la face, la colonne vertébrale, se traduiront par l’aplatissement céphalique caractéristique du mongolisme, par l’étirement des traits, par les déformations du squelette, enfin par l’hypoplasie des régions _ médiane et paramédiane du cerveau. Les malformations cardiaques fréquemment observées dans le mongolisme pourraient correspondre
dl de Ja pression pui Le en somme être renc responsables de toutes les anomalies non symétriques du fœtus,
Aux effets indirects, dûs à l’action hydrostatique de |” hyper tension amniotique, on doit attribuer tous les troubles généraux, cire
tomiques des membres, et Ep SALE les hypoplasies “observées chez les mongoliens : micromélie, déformations digitales, atrésie imperforations anales, luxation congénitale bilatérale de la hanc il etc.
Si l'en accepte que des actions purement mécaniques, di ’ell s'appliquent à la périphérie ou au niveau du diencéphale, conditionnent le ue Pie il reste toujours à sPrÉcHer la cause x
En somme, la théone obstétricale s’éliminant d'elle-même, nous ) n'avons plus le choix qu'entre les deux autres théories exposées plus haut : germinale ou gestationnelle.
L'étude de la gémellité mongolienne va peut-être nous apporter : 14 quelques éclaireissements. L'observation des fait a permis d’ étabhr l'importante notion qui suit : | + — En cas de gémellité bivitelline, un seul jumeau est mongo- #
ien ;
re
4 De cette constatation, nous pouvons tirer argument en faveur de la théorie gestationnelle. On peut en effet penser qu’en cas de gros- | sesse gémellaire bivitelline, le jumeau mongolien correspond au placenta i inséré sur une région lésée, le jumeau sain, au placenta inséré sur une zone normale, D'autre part, |” implantation unique du placenta de deux jumeaux univitellins expliquerait l’ atteinte simultanée des deux œufs. Mais il devient difficile d'admettre qu’en cas de gémellité bivitelline, l'insertion, rendue difficile par des lésions d’endométrite, puisse néanmoins être assez normale pour assurer à _ l’un des œufs un développement satisfaisant. L'hypothèse d’une nidation défectueuse nous semble ici quelque peu ébranlée. Quand à la théorie amniogène, elle reste difficile à admettre en cas de gémellité. Pourquoi en effet | hypertension amniotique déter- | minerait-elle de façon si identique les mêmes malformations au niveau des fœtus univitellins ? Pourquoi ceux-ci échapperaient-ils à une différenciation gestationnelle? Pour apporter à cette théorie un argument de poids, il faudrait pouvoir disposer d'observations sûres de jumeaux univitellins à deux amnios, un seul des fœtus étant mongolien. Geyer a essayé de préciser ce point à la lumière d'obser- _vations déjà publiées. Car on conçoit que l'existence de jumeaux _ univitellins dont un seul serait mongolien fournirait une preuve capitale du rôle joué par les anomalies de l’amnios. À l’heure actuelle, ces observations restent encore à faire.
Il nous paraît dans tous les cas que la théorie amniogène joue
ÉURS davantage pour la pathogénie que pour l’étiologie de la maladie. Nous ne pouvons en effet admettre avec Van der Scheer que, basée
sur l’embryologie, cette thèse de l’anomalie amniotique se suffise à
elle-même :t abolisse la théorie génétique. Les maladies gestation-
nelles peuvent en effet aussi être tenues pour héréditaires, donc être
considérées comme génétiques. Elles devront donc dans certains cas à leur tour prendre place dans une des catégories des affections ger-
minales. Elles peuvent en outre être attribuées à üne infection : on. connaît la fréquence des complications obstétricales chez les syphilitiques. Mais c’est alors reconnaître la nature blastophtorique de
T’anomalie.
Cette nature blastophtorique paraît également confirmée par la gémellité mongolienne telle qu’elle est observée cliniquement : en cas de grossesse bivitelline, on peut admettre qu’un seul des deux spermatozoïdes fécondants — ou un seul des deux ovules fécondés — soit lésé, l’autre restant sain. Si par contre on admet qu'en cas de mongolisme les gémellités univitellines sont conditionnées par un état pathologique des germes, tandis que les gémellités bivitellines sont conditionnées par un facteur héréditaire gamétique, il faut alors également admettre, devant le fait que le mongolisme est beaucoup plus fréquent chez les jumeaux univitellins que chez un seul des jumeaux bivitellins, que le mongolisme est de nature génétique, et non blastophtorique. Ceci expliquerait également qu'en cas de jumeaux bivitellins, dérivant chacun d’un œuf différent, il n’existe Jamais de mongolisme double : ou afors il faudrait un hasard inouï,
que les probabilités excluent. Chez les jumeaux de grossesse unicho-
“Au "0 fe
_ riale, donc issus du même en Fe conditions génétiques sont les mêmes, et l’anomalie frappe également les deux fœtus.
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PE résumé, la nature germinale du mongolisme paraît donc aujour- _d' hui vraisemblable. En faveur de sa nature blastophtorique il est permis d’invoquer la lourde morbidité des parents des mongoliens, _ le nombre des anomalies familiales relevées — faits d’ailleurs contestés par certains auteurs. Contre cette nature, s’élèvent la rareté des infections avérées chez les parents, et la possibilité d'apparition de mongoliens dans des familles manifestement saines.
La nature génétique récessive du mongolisme paraîtrait démontrée
à | par les conditions de sa gémellité. Cependant le fait que la consanguinité n’accroît pas ses chances d’apparition s’opposerait à cette _ hypothèse.
L'’étiopathogénie de la maladie de Langdon-Down pose donc encore un problème qui est loin d’être résolu. I] n’est cependant pas _exclu de penser que les progrès de la génétique et de l’embryologie permettront, dans un avenir plus ou moins rapproché, de faire la lumière sur une question qui intéresse autant les familles que la société.
VE. — CONCLUSIONS
“ IDoinit l ne princeps Ar ae ns vie près de 80 ans, le mongolisme, forme particulière d’ idiotie con nitale, a suscité de nombreuses recherches, en pate au poi de vue de son étio-pathogénie. RT
NL Tes facteurs relevés dans l anamnèse dès sal pee
r + + 4 to Feabess suf fisamment constants our pouvoir être considérés comme
DER AMONT 44 ATEN LE minants. Parmi « ceux qui méritent cependant de retenir l’attént Fa citons : la morbidité des parents, infections, en particulier la sypl infestations, dysendocrinies ; âge des er ‘position du mon-
Huri dans la fratrie.
- HE Malgré les récents progrès fs r no) et de la- -génétique, l’étio-pathogénie du mongolisme demeure obscure, et prête à de nombreuses hypothèses. Congénitale, la maladie est souvent considérée comme germinale, c'est-à-dire conditionnée par l’altératio: réalisée ou en puissance du gamète. Dans le premier cas, elle’serait blastophtorique; dans le second cas, elle serait génétique, donc héréditaire. Mais l’inaptitude procréatrice du mongolien n ne permet pas la vérification de ce dernier point.
IV. Si l'en admet le caractère héréditaire de |’ affection, il reste.
; va
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| état Pere de nos connaissances, il demeure ie im-
de déterminer avec précision sous quelles influences et par mécanisme le mongolisme apparaît. H n est pas téméraire. 2 NE pérer que dans un avenir plus ou moins rapproché, une meilleure ou aissance de Ÿ étio-pathogénie de cette affection en limite l' appa-
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