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AVANT-PROPOS
L'étude de la maladie de Paget ne comporte plus guère d'obscurités qu’au point de vue de l’étiologie et de la pathogénie de cette singulière affection.
Cliniquement, elle est sortie, peut-on dire, tout entière du cerveau de l’éminent médecin anglais qui l’a décrite et dont elle porte le nom.
Dans la communication mémorable par laquelle Sir James Paget fit connaître à la Médico chirurgical society de Londres, en 1876, qu’il venait de découvrir un cas fort curieux d’ostéite déformante progressive, dans cette communication, en effet, se trouve le tableau complet et désormais classique des modifications d’aspect, de structure, d’architecture, imposées au squelette par les altérations osseuses que conditionne cette « espèce » d'ostéopathie dystrophiante.
On trouve aussi dans la communication de J. Paget une _ notation très exacte des lésions histologiques de l'os par son collaborateur Butlin et encore, une analyse chimique des os due au docteur Russel.
Les travaux ultérieurs n’ont infirmé aucune des constatations faites par sir James Paget et ses collaborateurs.
Ils ont seulement apporté des renseignements complé-
mentaires et surtout enrichi nos connaissances de notions nouvelles tirées de l’examen radiographique.
C’est ainsi que Lévy et Londe (1908), Hudelo et Heitz (1910), et surtout André Léri et Legros dénoncent le processus qui ruine en paraissant la consolider, la charpente osseuse et définissent les traits par lesquels se stigmatise l’ostéopathie pagétique dans le groupe des affections dystrophiantes des os.
Mais en regard de cette précision symptomatique, quelle incertitude étiologique!
Des faits, sans doute, des amas de faits, mais d’une causalité ténue ou contestable!
Aucune affirmation possible, sinon en vertu ou à défaut d'une coïncidence. .
La syphilis est-elle en cause, comme le veulent Fournier et Lannelongue ? — Agit-elle directement ou indirectement? — Faut-il incriminer une intoxication acide? —— Le système nerveux, l'appareil vasculaire, sont-ils respon-
sables de l’ostéopathie? — Quelle est la part des glandes endocrines ?
Autant de réponses, autant d'hypothèses.
Il n’est pas dans notre intention, en consacrant ce travail à la maladie de Paget, d'apporter avec nos observations une solution aux problèmes que nous venons d'évoquer.
On en est réduit à choisir entre des hypothèses. Celle à laquelle nous avons été conduit est, comme les autres, une hypothèse dont la vérification exi
gera l'apport de nombreux faits analogues.
Dans un pareil débat, il nous a semblé malgré tout qu’il était intéressant de verser les documents que nous avions pu
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recueillir, et qu'à cet égard ceux que le professeur Achard a bien voulu mettre à notre disposition seraient particuliè- a < rement précieux. a Û de
Aussi, avec son autorisation, avons-nous consacré cette thèse à les présenter.
Tels qu'ils sont, ils justifient une revue documentaire et critique de l'histoire de la maladie de Paget.
[ls comprennent en effet deux cas anatomo-cliniques complètement étudiés par le professeur Achard avec son # Chef de clinique, M. J. Thiers. Ces cas apportent des données nouvelles sur les lésions de l’hypophyse dans l’os- | téite déformante.
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Ils comprennent, de plus, quelques observations, que nous avons pu recueillir, à la clinique médicale de l'hôpital Beaujon, et qui mettent en évidence certaines particularités de la maladie de Paget.
Nous devons au professeur Achard l’idée de ce travail ; qu'il trouve ici l'expression de notre reconnaissance. Nous tenons à remercier également M. J. Thiers de l’aide qu’il nous a prêtée pour sa rédaction, dans une langue qui nous est étrangère et avec laquelle nous sommes encore imparfaitement familiarisé.
Historiq ue
Sans procéder à un historique complet de l'ostéite déformante, nous signalerons les principales étapes du chemin parcouru dans la connaissance de cette singulière maladie depuis sa description par sir James Paget.
Deux périodes sont à considérer : une période anatomoclinique, une période pathogénique.
1° Période anatomo-clinique :
C’est en 1876 que sir James Paget communiqua à la Medico Chirurgical Society de Londres, dans un mémoire fameux, la relation anatomo-clinque du cas d’un « gentleman de bonne famille grisonnant et paraissant un peu vieux pour son âge, dont les fémurs et les tibias s'étaient arqués peu à peu, comme s'ils s’allongeaient, alors que les extrémités restaient maintenues en place ».
« Le crâne devint graduellement plus large, de sorte que pendant chaque année, et cela pendant plusieurs années, le chapeau du malade et le casque qu'il portait, comme membre d’un corps de Yeomar-- avait besoin d’être
changés. »
: Et A Si en a Ces déformations s’accompagnaient de douleurs assez 5 vives; la santé générale restait cependant excellente. La . À la mort du sujet, sir Paget, avec l’aide du docteur _ Buttlin pour l'examen histologique, du docteur Russel pour l'examen chimique des os, complétait l'étude de l'affection _ qu'il venait d'observer et fixait de façon définitive le carac- _ tère de la maladie qu’il avait été le premier à reconnaitre. x … L'ostéite déformante dont il n'existait encore que des = descriptions confuses dues à Rullier (1812), Wrany | (1867), Wilks (1868), était justement appelée depuis lors Ar _ Ja maladie de Paget. L DRE à En France, le premier cas est signalé sous une autre 4 désignation, par Bourceret, Rathery, Leloir (1881) ; Pierre de Marie l'identifie au cours de ses études sur l’acromégalie et de la révision des ostéopathies hypertrophiantes primi-
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tives.
L'ostéite déformante apparaît dans les livres de médecine dans le Traité de l’herpétisme (1883) où Lanceraux lui consacre un chapitre en la rattachant à cette diathèse.
D'innombrables publications suivirent, qu'il nous est impossible de citer toutes.
Nous nous bornerons à mentionner, parmi les plus intéressantes, la thèse de Vincent, qui défend la théorie malacique; celle de Rogier, 1885; les recherches de Pierre Marie, Gilles de la Tourette et Marinesco, qui explorent les centres nerveux; celles de Thibierge, de Ménétrier et Gaukler, qui scrutent les altérations histologiques du sque- lette. Robin étudie l’ét1 chimique des o:, Hudelo et Heitz, :
Troubles nerveux
[ls portent sur les nerfs craniens : surdité, agueusie, anosmie; ou, sur la moelle. Ils sont en rapport avec des lésions variables.
Les plus fréquentes sont des lésions de sclérose, sclérose qui siège sur les cordons postérieurs et sur les cordons jatéraux et quelquefois peuvent être associées à une véritable sclérose tabétique (Chartier et Descomps) .
On peut observer aussi des symptômes de syringomyélie liée à l'hypertension du liquide céphaloirachidien du fait des déformations craniennes (Pierre Marie et Leri).
On a signalé des phénomènes de paraplégie hyperspasmodique. Un des malades d’Achard et Thiers présentait un signe de Babinski unilatéral très net. L'examen anatomique a montré à ces auteurs l'existence dans la moelle lombaire d’une dilatation du canal épendymaire et une sclérose très accentuée dans le cordon latéral (voir : examen anatomique).
Urine
On a cherché dans l'urine l'indication d'un trouble des échanges et de la nutrition générale. On constate le plus souvent une diminution de la plupart des principes élémentaires.
D'après les examens d’Apert et de Bornait-Legueule, la quantité de phosphates éliminés journellement est très dimi-
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nuée; elle n’atteint jamais 2 grammes, la moyenne étant t de
2 gr. 50.
L'urée est au-dessous de la moyenne. L’azote total est
diminué mais le rapport de l’urée à l’azote total reste Voisin de la normale.
Chez nos malades, l’analyse des urines n’a rien montré de spécial.
Troubles associés
La pigmentation cutanée a été constatée à plusieurs reprises (Thibierge, Hudlo, Heitz, Pierre Marie-et Galup}. Cette pigmentation peut être localisée aux membres inférieurs où généralisée, présentant alors les caractères de la
pigmentation addisonnienne.
. Chez un de nos malades, or observait les taches pigmentaires associées aux tumeurs sessiles ou pédiculées taractéristiques de la maladie de Recklinghausen. Les taches pig-
_mentées de couleurs bistre ou café au lait étaient surtout
nombreuses sur le tronc et à la racine des membres. La plus grande d'entre elles atteignait les dimensions d’une paume de main, elle siégeait dans l’hypocondre droit. Il n’y avait _que des taches cutanées : les muqueuses, contrairement à ce qui s’observe dans la maladie d'Addison, ne portaient aucune tache. 8. à
Outre les taches, on constatait la présence de nombreuses tumeurs du type molluscum pendulum, les unes à la face : antérieure du: thorax, les autres sur le dos : l’une d'elles,
grosse comme une petite mandarine, la tumeur royale autour
ELLES RER
de laquelle se voient en très grand nombre de petites tumeurs sallites.
La maladie de Recklinghausen n’est pas la seule assocation morbide que l’on retrouve chez ce malade, il présente de plus une oxycéphalie très prononcée : je crâne est fortement dolichocéphale, le sinciput est surélevé, le front haut et vertical. Les principales dimensions sont les suivantes :
diam. trans. max 153 m/m.
diam. antéro-postérieur 217 m/m.
indice céphalique : (diam. transversal X 100) diam. antéro-postérieur 70,5:
alors que les ind'ces normaux vont de 77 à 80.
En dehors des troubles dystrophiques on a signalé diverses associations de la matière de Paget : le rhumatisme, l’eczéma, la gravelle, l'asthme. Il s'agit là, il faut bien le reconnaître, de manifestations banales de la diathèse neuro-arthritique, auxquelles leur fréquence enlève tout intérêt pathogénique.
L'association avec le cancer des os, relevée par Paget.
mérite plus de considération.
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ETUDE RADIOGRAPHIQUE
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Dans la maladie de Paget, comme dans toute affection du squelette osseux, l'étude radiographique fournit des renseignements du plus haut intérêt, et, en permettant de reconnaître les altérations caractéristiques de l’ostéite déformante progressive, apporte au diagnostic une base véritablement anatomique. Comme le disent avec raison Lévy et Londe, : « les renseignements obtenus à l’aide des rayons de Rœnt- | gen sont aussi probants que ceux que l’on peut retirer de coupes microscopiques ».
| L'examen radiographique montre en effet de façon très | nette des lésions associées d’ostéite condensante et raréfiante. Lévy et Londe furent les premiers à les constater (Nouvelle Iconographie de la Salpêtrière, 1897). #1 _ Béclère, en 1901, Hudelo et Heitz les ont précisées. ‘al A. Léri et Legros en ont fait l'étude comparative avec celles % de certaines affections dystrophiantes des os. 52 La radiographie décèle des altérations profondes de la Ÿ È structure des os associées aux modifications de forme et de 1 4 volume visibles au simple examen microscopique. 01
D'autre part, elle révèle des hypertrophies localisées et insoupçonnables par tout autre procédé d'exploration. On peut aussi, dans certains cas, observer des débuts de conden-
sation ou de raréfaction en certains points du squelette, ou + . , ! même en certaines port ons d’un os.
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Caractères radiographiques généraux de l'ostéite pagétique
Comme la radiographie ci-contre en offre un exemple, les altérations structurales touchent le tibia à la partie supérieure, le péroné à sa partie inférieure. Dans une autre de nos radiographies (PI. V), on voit un métacarpien, le 5°, altéré alors que le 4° ne présente aucune trace d’ostéite. La répartition des lésions semble se faire au hasard, car si l’on a pu incriminer pour expliquer leur prédominance habituelle aux membres inférieurs, la pression que leur fait subir le poids du corps, la même raison n’est plus valable pour les os de la voûte du crâne; de même on a peine à comprendre pourquoi la même cause, épargnant un os, lèse l’os VoIsin.
L'aspect de l'os est ouateux suivant l'expression d'André Léni et Legros.
Cet aspect résulte d’une dislocation totale de la disposition trabéculaire normale: on voit le tissu osseux formé par une extrême abondance de travées très fines, réticulées,
emmêlées comme les fils d’un écheveau et parfois disposées
en tourbillons.
Ces travées délimitent une série de taches claires qui répondent aux points d’ostéite raréfante et des taches sombres qui répondent à des points d’ostéite condensante.
La répartition de ces deux sortes de lésions peut être régulière ou très variable.
Souvent, l’on peut noter, au milieu du tissu raréfié des taches d’ostéite condensante et chez une de nos malades, au tiers inférieur du tibia se voyait une plaque d’ostéite
Planche 1V
Ch. AcxARp el J. THIERS
Image radiographique de la lèle du malade de l'obs. Il
En outre des lésions d'ostéite condensante et raréfiante des 08 de la voute, on
remarque la dilatation du sinus frontal, et la dilatalion du sinus sphénoïdal.
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compacte, elliptique, allongée dans le sens vertical, des dimensions d’une pièce de un franc.
De même sur la radiographie du crâne (planche IV), on voit plusieurs zones d'ostéite condensante, en arrière du sinus frontal, au tiers moyen du frontal, et au niveau des fosses occipito-cérébelleuses.
Parallèlement à ces lésions d’ostéite condensante, se constituant sous forme d’ilots massifs, on observe des altérations où l'ostéite raréfiante a pris nettement le pas sur l'ostéite condensante et donne des images claires et vacuolaires. C’est le cas chez notre malade (Obs. IT) ; au tiers supérieur du tibia on remarque chez lui une lacune allongée au niveau du bord antérieur, traduisant à ce niveau l’intensité du processus de destruction osseuse.
L'ostéite raréfiante et l’ostéite-condensante, ordinairement mélangées, ne sont donc pas toujours proportionnelles. L'ostéite condensante peut même faire défaut et Gombault a noté la raréfaction du tissu osseux, sans néoformation osseuse. Thibierge a constaté 4 fois des zones d’ostéite raréfiante à côté de zones d'ostéite néoformative.
Ces faits offrent un grand intérêt au point de vue pathogénique. /
Toutefois, la prédominance de l’un ou l’autre processus paraît obéir à une certaine règle. L'ostéite raréfante est en général plus marquée à la partie la plus périphérique.
Il en résulte que le rebord des os perd sa netteté sur l'image photographique, la limite devient plus floue et parfois ondulée (le pourtour photographique n’est pas superposable au contour radiographique : la silhouette de l'os se trouve modifiée et un os trapu semble grêle). A. Léri.
Ci one
dt Caractères radiographiques locaux de l'ostéite 44 >
: pagétique
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WA Les lésions prédominent à la partie moyenne de la dia-
au, physe mais elles gagnent souvent les épiphyses. Quand elles cu sont complètement envahies, celles-ci perdent leur contour précis; on retrouve cependant toujours dans la disposition des trabécules un vestige de la disposition normale. Les surfaces articulaires peuvent perdre leur relief normal : de à, . des subluxations, des malformations, des attitudes vicieuses, 1 . génu récurvatum, génu varum, valgum, etc. f Si des fractures spontanées viennent à se produire, l’asà pect rappelle celui des artropathies tabétiques.
5 Petits os
On admis pendant longtemps que les petits os des mains * et des pieds étaient respectés par le processus pagétique. <a Cependant, dans l'observation que Béclère a publiée à | la Société Médicale des Hôpitaux, en 1901, on trouve déjà notées des lésions irrégulières des mains; un métacarpien é pagétique s’articulant avec une phalange saine, et récipro- “4 quement. Dans le.cas de Dieulafoy les os des pieds étaient normaux à l'exception du calcanéum qui était hypertropmé. 1 André Léri, en procédant systématiquement à l'examen radiographiaue de tout le squelette chez es pagétiques, a
Planche |
Malade de l'obs. 1
Le cinquième métacarpien de la maïn droite est hypertrophié et opaque. L'artère cubitale de ce côté est calcifiée et visible.
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SMS : 7 Pa pu constaler que les os des mains et des pieds sont très fréquemment touchés.
Il est à remarquer, toutefois, que la maladie touche un os métacarpien, partiellement ou totalement, en laissant les
_ os voisins intacts.
Il est à remarquer, de plus, et le fait n'a pas été mis en lumière jusqu'ici, que les modifications s’accompagnent de modifications de forme et de courbure, mais l'image est toujours sombre. On n’y voit pas, comme sur les os longs, des taches claires et foncées. Sur l’image radiographique, e seul processus dont ils paraissent atteints est le processus nypertrophiant. Chez l’une de nos malades, la première phalange du médius était uniformément noire et augmentée de volume; chez une autre, dont nous donnons la radiographie (PI. V) le 5° métacarpien qui est plus gros paraît aussi uniformément dense; mais ce n’est là qu’une apparence, car nous avons pu débiter en coupes microscopiques la phalange pagétique, et nous avons pu constater, en même temps que les lésions d’ostéite condensante, les lésions d’ostéite raréfiante. On peut remarquer que l'artère cubitale qui correspond au métacarpien pagétique est calciñée et visible alors qu’à l’autre main dont le métacarpien est normal, l'artère ne se voit pas sur l’image radiographique.
Os du Gràne a
Les modifications intéressent les os de la voûte, les os
de la base, Les sinus, la face.
a) Os de la voûte.
Les os de la voûte sont faciles à examiner sur les radiographies. On voit avec beaucoup de netteté que leur épaisseur est augmentée, elle peut atteindre plusieurs centimètres.
Ici l’ostéite est surtout raréfiante au niveau de la table externe, surtout condensante au niveau de la table interne, de telle sorte que sur l’image radiographique le contour externe est souvent difficile à suivre; au-dessous de la ligne qui marque sur le profil le bord osseux, il est fréquent d’observer tout un chapelet de taches claires répondant à des vacuoles. Une mince lamelle de tissus osseux les sépare du cuir chevelu et, comme nous l’avons noté dans une de nos observations (Obs. 1), il suffit que le pagétique se cogne légèrement la tête pour qu'il se produise une fracture. Ces fractures minimes, en s’additionnant, donnent au crâne un relief irrégulier à angles aigus que l’on perçoit à la main, et qui donne une sensation très particulière de surface raboteuse.
b) Os de la base du crâne.
Les déformations de la base du crâne ont été étudiées et décrites par Pierre Marie et André Léri d’après les crânes de pagétiques prélevés à l’autopsie et dégarnis de leur partie molle. Il est souvent difficile de les reconnaître à la radiographie. On peut toutefois constater que conformément à la description de Pierre Marie et André Léri, la colonne vertébrale paraît remonter dans la cavité cranienne en repoussant devant elle la surface basilaire. Il en résulte que les fosses cérébrales et cérébelleuses sont plus
profondément creusées que normalement, la base dessine une véritable cyphose basilaire, il y a convexo-basie: la région frontale est abaissée.
c) Sinus.
Il n'est pas fait mention des sinus dans la description radiographique des crânes pazgétiques: ceux-ci, toutefois, subissent des modifications. Sur la radiographie du malade de l'observation II (PI. IV) le sinus sphénoïdal est considérablement agrandi; le sinus frontal est aussi soufflé et sa paroi reportée en avant vient accentuer la corniche de l’arcade sourcilière. /
d) Face.
Les modifications de la face sont beaucoup moins fréquentes : on observe parfois une hypertrophie du maxillaire inférieur déterminant du prognathisme.
Diagnostic radiographique
Le diagnostic radiographique est le plus souvent facile dans les formes généralisées de la maladie de Paget, mais il peut être délicat dans les hypertrophies solitaires ou localisées de l’ostéite déformante.
L'étude comparative des images radiographiques a été faite par André Léri et Legros dans l'hérédo-syphilis, l'ostéo-malacie, le rachitisme, d’une part, = et la maladie de Paget d'autre part.
D'après ces auteurs, les caractères distinctifs de ces ostéopathies dystrophiantes sont les suivants :
Dans certaines syphilis héréditaires tardives, l'hyperos-
AC
tose est formée de couches compactes concéntriques en bulbe d'oignon formant une coque à l'os normal.
Dans le rachitisme, la structure normale est conservée, la disposition habituelle des travées se retrouve, il y a surtout un épaississement et une condensation de la couche Compacte, au niveau de la concavité des courbures.
Dans l’ostéo-malacie, l'os est creusé de vacuoles énormes. privées, de fines travées, et de tous tissus spongieux séparés seulement: par d’épaisses cloisons inégales, transversales où obliques, complètes ou incomplètes. A,
La maladie de Paget se singularise par la désorientation complète des travées osséuses qui sont fines ef entremêlées ; la cruche compacte est épaissie et raréfiée, mais le rebord de Los est toujours flou et sans Jimites nettes.
Aux uffections dystrophiantes envisagées par A. Léri et Legros et avec eux par la plupart des auteurs, il faut joindre deux affections : l’acromégalie, décrite par Pierre Marie en 1886, et l’ostéo-fibrose vacuolaire, étudiée par Recklinghausen.
Dans la dystrophie acromégalique la radiographie met en évidence l’hypertrophie des métacarpiens et des phalanges tantôt uniforme, tantôt prédominante dans un sens, largeur ou longueur suivant les cas (Mäririesco), parfois elle révèle l'existence d'irrégularités ou même de véritables stalactites osseuses” au niveau des épiphysés (Gastou' et Brouardel) ; elle peut montrer aussi au niveau des épiphyses, des métacarpiens et des métatarsiens, uné raréfaction des tissus-osséux. (Gilbert, Garnier et Poupinel.) |
Ainsi, à côté des anomalies progressives, ‘caractérisées
Planche V1
(Ch. AcHaARD et J. THIERS) Tibia et Péroné du malade de l'cbs. 11
On remarque sous le bord antérieur de l'os une image vacuolaire. Les travées très visibles s'entrecroisent assez régulièrement en limitant des espaces clairs.
Éd
par des hyperostoses, il y a parfois des anomalies régres-
|. sives avec de véritables atrophies asseuses (Circhman, De-
| la-Camp) .
v Traduisons anomalies progressives par ostéite hypertrophiante et condensante, anomalies régressives par ostéite raréfiante et l’analogie entre le processus osseux acroméga-
3 lique et le processus pagétique apparaît aussitôt.
0 Dans l'ostéite fibro-vacuolaire (type Recklinghausen)
l'élément caractéristique est la cavité kystique.
Sur l’image radiographique, ces cavités forment une série de taches claires, arrondies ou allongées, de volume variable, en général très nombreuses.
«rte VISU
L’os apparaît creusé d’une série de logettes au niveau desquelles tout tissu osseux a disparu.
Il se forme ainsi des vacuoles (géodes de Sicard) , limitées par du tissu compacte.
Dans certains cas, la vacuole est assez grande pour occuper toute l'épaisseur de l'os. Elle n’est entourée que d'une coque mince qui peut se rompre sous l'influence d’un choc minime, ou même seulement sous l'effet de la contraction musculaire. Il en résulte alors une fracture.
Quand la cavité creuse toute la diaphyse, cette fracture est complète et entraîne un déplacement des fragments _ (Achard et J. Thiers) (1).
Sans cela la fracture est incomplète, partielle ou même parcellaire. La consolidation se fait mal, et l'aspect radiographique rappelle celui des fractures des tabétiques.
(1) Achard et J. Thiers. Ostéite fibro-vacuolaire. Société Médicale des Hôpitaux de Paris. 2 Juillet 1923.
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Le Professeur Sicard à proposé, pour contrôler le diagnostic, de pratiquer l'épreuve lipiodolée du canal médullaire osseux, épreuve facile à exécuter et dont les résultats sont très nets.
Le tibia est l'os de choix. Après anesthésie locale à la novocaine (1 0/0) on incise, au bistouri, jusqu’à l'os. On perfore alors la lame compacte à l’aide d’un petit perforateur et l’on injecte après avoir poussé dans la cavité un. peu
de la solution anesthésique, 1 à 2 centimètres cubes de lipiodol.
On attend deux à trois jours avant de radiographier,-
tandis qu’on laisse le malade marcher pour que le lipiodol chemine en tous sens.
Chez le sujet normal l'huile iodée reste localisée au lieu de l'injection, une faible partie seulement monte et descend vers les épiphyses.
Dans la maladie osseuse de Paget, et dans l’ostéite fibrovacuolaire le cheminement est très facile car la cavité médul-
- laire est élargie et la moelle scléreuse et atrophiée.
Dans l'ostéomyélite ancienne, l'huile iodée s'arrête peu au-dessus de la zone malade.
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Evolution. Complications
Le début est insidieux. Le plus souvent c’est pour des douleurs, des élancements, des fourmillements que vierit consulter le malade, mais les douleurs peuvent manquer.
Les déformations se montrent le plus souvent au niveau des membres inférieurs qui s’hypertrophient et s’incurvent progressivement, certains malades s’aperçoivent qu'ils rape-
tissent en remarquant que le bas de leur pantalon retombe
sur les chaussures. |
Parfois, ils ont l'attention attirée par ce fait qu'ils sont forcés d'augmenter peu à peu la pointure de leur chapeau. Le malade de l'observation IL, se coiffant habituellement d'un chapeau melon, crut que son chapelier l'avait trompé sur la qualité de la marchandise, car son chapeau ne tenait plus sur sa tête, et il lui fallait à plusieurs reprises le faire remettre à la forme.
L'évolution de la maladie a lieu par poussées souvent très espacées. Elle peut rester indéfiniment stationnaire mais ne régresse Jamais. Flle ne comporte d’ailleurs par elle-même aucun danger pour la vie du pagétique.
Formes cliniques
Les seules intéressantes sont le Pagetpost-traumatiaque et la Paget unilatéral-post-traumatique, ou spontanément unilatéral, les formes associées à d’autres dystrophies, telles que la neurofibromatose, l'acromégalie, l’ostéofñbrose vacuo-
laire.
Pronostic
Le pronostic n’est pas grave; la maladie de Paget constitue une infirmité plutôt qu'une maladie véritable; cependant
_ quand elle confine le malade au lit, elle l’expose aux incon-
vénients du décubitus prolongé.
Complications
Celles-ci sont rares, en dehors des fractures spontanées.
Les plus graves sont les infections broncho-pulmonaires, particulièrement fréquentes chez les gibbeux.
Paget estimait que l'ostéite déformante prédispose au cancer des os. |
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1° Les lésions osseuses. a ; ; ‘44 De a) au point de vue macroscopique: ‘ 5 = b) au point de vue microscopique. | 41 ‘ 4 " : À à 2° Les lésions associées.
4 Et, parmi celles-ci, principalement :
a) les lésions du système nerveux; “#4 b) les lésions des glandes endocrines; # c) les lésions de l’appareil cardio-vasculaire. à \ k — " : ke & i 0 Eh
Lésions osseuses
Etude macroscopique
A l’autopsie, quand on dénude l’os pagétique des parties molles qui l’enveloppent, on est frappé par sa coloration rougeâtre, indice d’une vascularisation intense et anormale et aussi par le relief rugueux, bosselé de sa surface.
Le volume de l'os, comparé à celui du même os chez un sujet sain, est nettement plus considérable.
Si toutefois on attaque l’os à la scie, la résistance est moins grande qu’on n'aurait pu le supposer. On arrive facilement entre deux traits de scie à prélever une rondelle qui servira à examiner l'os sur la tranche et à faire des coupes microscopiques après décalcification.
Dans cette opération, il arrive souvent, si on n’a pas soin |
de maintenir les deux extrémités de l’os en regard parallèle, que l'os se rompe avant d’avoir été scié dans toute son épaisseur; cet os, gros et en apparence solide, est donc friable. = À l'examen, comme le montre la figure qui représente une rondelle du fémur prélevé sur le sujet de l’observation, (Obs. V), il y a augmentation du volume de l'os; au lieu de 4 cm., chiffre moyen, le diamètre dépasse 5 cm. Dans un cas de Ménétrier, il atteignait 6 cm.
La cavité médullaire est élargie.
Planche VII
Coupe de fémur pagélique (grossie 3 fois)
Ds) ECTS
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La surface externe raboteuse est criblée de petits orifices, l'os est surtout intéressant à examiner sur la tranche.
On voit que la substance de l'os est devenue poreuse avec des vacuoles de dimensions inégales, mais ce processus de raréfaction osseuse ne se montre pas partout. En d’autres points, l'os présente des parties plus compactes que normalement, dures, lisses au toucher elles témoignent, à l’encontre des parties spongieuses, d’un processus d’ostéite condensante; de plus, de nombreux foyers hémorragiques, des lacs sanguins remplissant les vacuoles teintent de rouge foncé la surface de l'os.
Trois processus s’associent donc :
processus d’ostéite raréfiante :
processus d’ostéite condensante:
processus de vascularisation anormale avec lacs sanguins et hémorragies insterstitielles.
La moelle osseuse est rougeâtre.
Ces modifications sont caractéristiques de l’ostéite pagétique.
Nous les avons retrouvées dans tous les os que nous avons examinés : phalange des doigts, côtes, fragments de la voûte du crâne.
Elles sont, on le voit, conformes aux notions classiques. On sait en effet, que le processus pagétique s’accuse par un épaississement de l’os facteur de déformations, mais que que cet épaississement ne s'accompagne pas d'une augmentation proportionnelle de la consistance. L'os est gros, mais il est à la fois plus léger que son volume le ferait croire, et plus fragile : dans le cas même où los est plus lourd que
CRT, es
normalement, l’augmentation du poids n’est pas HAE tionnelle au volume.
Leur fragilité les prédispose aux fractures spontanées (Hillereau, Gaucher et Rostaine, Schwartz) \
Chez un de nos malades, la voûte cranienne a été ainsi le siège de nombreuses fractures parcellaires par CAE minimes.
Dans les os longs, le processus pagétique atteint de façon prédominante la diaphyse.
Dans les os courts, diaphyse et épiphyse sont touchés de la même façon et particulièrement semble-t-il dans les petits os.
Dans les os plats, ceux de la voûte du crâne, par exemple, le même épaississement a lieu, mais surtout au voisinage de la table interne, la raréfaction osseuse paraît prédominer au voisinage de la table externe, l’épaississement se constituant aux dépens du diploé.
Si les déformations de la voûte du crâne sont les plus
apparentes, les déformations de la base n’en existent pas moins, elles s’accompagnent de rétrécissement des orifices.
La cavité cranienne, voûte et base incurvées, prend une forme de faux; à la face, on note l’hypertrophie des alvéoles dentaires amenant.le déchaussement des dents et parfois l’hypertrophie du maxillaire inférieur.
Les sinus peuvent être modifiés : sinus frontal, sinus sphé-
noïdal (voir fig. IV).
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Planche VI1/1
Coupe de fémur pagélique (grossie 3 fois)
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Etude microscopique
3 Si l'on examine une coupe d'os pagétique, pratiquée après ; décalcification lente et progressive, de manière à ne pas altérer la structure histologique, on voit déjà avec netteté, | au faible grossissement que le tissu de l'os a subi un double Re processus d’ostéite condensante et d’ostéite raréfiante.
L'ostéite condensante s'accuse par une homogénéité plus 4 grande et une surcoloration des travées osseuses; celles-ci ne sont plus concentriques comme dans les systèmes de Havers normaux, elles ont une disposition irrégulière et de « sinueuse, attaquées de toutes parts, semble-t-il, par le pro- : cessus raréfiant. La destruction, ou du moins la transformation du tissu compacte en tissu lâche, fibrillaire se pro- ÿ, | nonce au contour de la travée et on remarque que ce pro- PAT
cessus pénètre en entamant progressivement la travée, en la Ne
décomposant en caps, en péninsules, en dessinant des con- : tours géographiques. Les cellules sont moins nombreuses À | que dans un os normal. 524
En plein tissu compacte il n’est pas rare aussi de noter la présence de zones claires qui traduisent la formation de tissu spongieux.
Entre les travées de tissu compacte hyperostosé, existent
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de larges espaces comblés par un tissu fibrillaire au milieu duquel se creusent des vacuoles assez régulièrement K arrondies.
À un plus fort grossissement, le microscope permet d'ana- n | lyser les détails de structure de ce tissu fibrillaire. à Il apparaît comme un réseau dont les mailles sont irré- ;
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gulièrement élargies et constituées par des fibrilles entre
lesquelles se trouvent, en petit nombre, des cellules conjonc-
74% tives jeunes et quelques minces et rares capillaires sanguins.
N'a Il se constitue ainsi une série de logettes osseuses médul-
Re laites. |
Tout contre la paroi de la logette se voit une bordure
de cellules ininterrompue (sauf par les altérations de la
Ha fixation). Ces cellules volumineuses, polyédriques ou poly-
ae gonales, ont un gros noyau ovoide, à protoplasma fortement
| colorable. Quelques-unes sont pourvues de plusieurs at noyaux; ces cellules sont dites mvéloplaxes.
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On leur attribue un rôle très important dans lé processus
1 destructeur; en fait, elles semblent attaquer la substance | de l'os et l’on peut voir en certains points de la figure que Er là où ces cellules assiègent l'os, leur présence est marquée par une zone plus claire, et l'apparition de tissu spongieux, à comme si la cellule poursuivait autour d’elle une action je graduellement raréfiante.
1 Pour résumer, comme disent Ménétrier et Gauckler, on qu” se trouve en présence d’un double processus : 04 "4 1° Epaississement de la substance fondamentale espa- 14108 çant les cellules ostéoblastes et augmentant les dimensions n des lamelles osseuses par formation de stratifications successives.
2° Parallèlement, un travail de résorption de la subs- ‘% tance osseuse au niveau des cavités médullaires et des canaux
N der so TELE,
1e vasculaires préexistants avec remplissage de cavités agran- | dies par un tissu de sclérose. AE
2 D'où formation d’un tissu osseux hypertrophique ‘aréoæ laire et spongieux.
Plancke IX
Coupe microscopique d'os pagélique à un faible grossissement. (X 45; On voit le tissu osseux en hyperostose assiégé par le processus de raréfaction qui le transforme en tissu conjonctif fibrillaire. Çà et là quelques ilots d’os compacts subsistent encore au milieu du tissu conjonclif.
_ RL NON VIE RTE
Méñnétrier et Gauckler ajoutent, comme lésions associées, ‘une endartérite diffuse dans tous les os. Stillings, Ruppe et. d’autres auteurs ont trouvé aussi des altérations des vaisseaux nourriciers et médullaires, et sur ces constatations a été édifié la théorie de l’origine artéritique de la maladie de Paget.
Chez nos deux malades nous n'avons pas constaté de
3 lésions vasculaires. Nous y reviendrons plus loin.
4 _ La moelle osseuse est une moelle scléreuse, elle contient des éléments cellulaires de la moelle normaie (myélocytes, hématies nucléées, mononucléaires), mais en voie de destruction.
ed:
> | Lésions associées I Système nerveux
L'examen du système nerveux a été fait soigneusement dans la plupart des cas où l’autopsie a été possible. Il était logique de chercher dans une lésion nerveuse l’ origine de ce
qu'on pouvait ranger Jusqu'à un certain point parmi les tropho-névroses.
> Cerveau
Dans la grande majorité des cas, les examens anatomi- 4. ques n’ont montré que des lésions banales.
| Dieulafoy a noté dans un cas des lésions inflammatoires chroniques des méninges craniennes. Il n'y avait pas d’adhé-
» rence entre la dure-mère et les méninges molles, mais en
Re certains points l’adhérence était complète entre la dure-
mère et le crâne.
#2 A la surface du cerveau la dure-mère était épaissie aux à \% parties connexes et à la base, Dans les points où les ménin- : D ges sont épaissies, l'examen histologique a ONE la sub A 7 tance cérébrale revêtue d’une couche relativement épaisse 1e de tissu conjonctif lâche contenant un certain nombre de Vaisseaux congestionnés: ce tissu est infiltré de cellules 3 rondes lymphoïdes à noyaux arrondis disséminées. Il s’agit | “di donc là de méninzite chronique.
Planche X
’ { E 7” ‘er 25 d ls Même coupe à un fort grossissement (x 190) pour montrer les délails du lissu conjonclif.
Moelle épinière
MOELLE ÉPINIÈRE. — La moelle a été trouvée parfois absolument intacte (Dieulafoy, Ménétrier et Gauckler) : parfois atteinte de lésions scléreuses.
# Gilles de la Tourette et Marinesco ont constaté dans la - région dorsale des altérations grossières avoisinant le sillon L. et les racines postérieures. Au microscope, ils ont vu qu’il y . avait diminution des fibres, sans dégénérescence.
; Hudelo et He:tz ont signalé la sclérose de la zone de 4 Lissauer que ces auteurs rattachent à des lésions banales de
4 sénilité.
Eugène Médéo et Corrado da Fano ont décrit des lésions à diffuses des faisceaux pyramidaux directs et croisés, des ; faisceaux cérébelleux directs, des cordons postérieurs dans | la zone de Lissauer.
| Chartier et Descomps ont décrit une sclérose tabétique | vraie, chez un malade atteint d’ostéite du thbia « à type | Paget ». Pierre Marie et Léri ont découvert, à l’autopsie d’un de leurs cas, une cavité médullaire syringomyélique en communication avec la cavité épendymaire, et, de plus, 2 une sclérose des cordons postérieurs. Ces auteurs rattachant . Ja dilatation du canal épendymaire aux malformations cramennes en font une conséquence de l'hypertension.
Chez l’un de nos sujets, nous avons trouvé, dans la région dorso lombaire, une sclérose conjonctive très accusée à siège un peu spécial; il y a sclérose en deux rézions de la moelle, a) au voisinage du sillon postérieur à la partie moyenne et, b) dans cordon latéral. La sclérose assez serrée se pré-
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sente sous forme d’un réseau s'étendant de la corne grise .
jusqu’à la périphérie, englobant dans ses mailles les fibres à myéline qui ne présentent aucune altération dégénérative. Il y a de plus un élargissement notable du canal épendymaire, c’est-à-dire un certain degré d’hydromyélie.
Ganglions
L'examen des ganglions rachidiens n’a été fait que dans très peu de cas. Il ne semble pas qu’on ait constaté jusqu'ici des lésions dignes d’être notées.
Dans un de nos cas, il y avait une sclérose très marquée avec raréfaction des cellules; on notait de plus une infiltra-
tion interstitielle par des petites cellules rondes. On peut
se demander si certaines douleurs profondes éprouvées par les malades ne sont pas dues à ces altérations inflammatoires des voies sensitives (voir fig. XI).
_Nerfs Périphériques
Des constatations précédentes on peut rapprocher les lésions de névrite périphérique qui ont été signalées par Hubelo et Heitz, Gilles de la Tourette, Marinesco et Léopold Lévi.
Méninges
Les méninges spinales étaient enflammées dans un de nos cas. Il est possible qu’il puisse se produire des lésions inflammatoires localisées analogues à celles que Dieulafoy a notées au niveau du cerveau. Elles expliqueraient la lynmphocytose légère qui a pu être constatée dans certaines observations. |
Planche X1
Coupe d'un ganglion rachidien (Ch. AcnaRD et J. THieus)
On voit la sclérose interstitielle, l'infiltration lymphocytaire el la raréfaction
des cellules ganglionnaires.
Il y a aussi une pie-mérile discrète et des lésions inflammatoires légères de
la racine postérieure.
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IT. Glandes endocrines
Les lésions des glandes endocrines, jusqu'ici, ont été soupçonnées plutôt qu'elles n’ont été constatées (Dalché et Galup).
La glande thyroïde a été trouvé dans quelques cas sclérosée, dans d’autres cas hypertrophiée.
L'hypophyse a toujours été trouvée normale.
Dans les deux cas anatomo-cliniques d’Achard et
J. Thiers, ces glandes présentaient au contraire des altéra-
tions très accusées.
Dans le premier cas, il y avait un goitre caractérisé macrocospiquement par une augmentation de volume très notable de la glande, de consistance dure. A l'examen histologique on constatait trois sortes de lésions.
1° Une sclérose interstitielle très accusée et un processus d'ossification ;
2° des lésions d’inflammation chronique avec cellules rondes en traînées et en amas nodulaires :
3° Des hémorragies et une dilatation vasculaire considérable.
Les hémorragies constituaient en certains points de véritables lacs sanguins au voisinage desquels on constatait la formation de tissu osseux. Le parenchyme glandulaire était en activité. Les vésicules contenaient en abondance de la substance colloïde. En certains points, les vésicules distendues formaient de véritables kystes colloïdes.
L'’hypophyse ne montrait pas d’altération notable, il y
avait simplement en certains points une formation abon-
MPa
dante de substance colloïide. Au niveau des surrénales on notait un épaiss:ssement de la capsule externe mais pas de modifications des travées cellulaires.
, - » : EL : re L'’ovaire ne présentait aucune altération appréciable. 1 *
Dans le second cas, le corps thyroïde paraissait normal; par contre l’hypophyse présentait des lésions très accusées de sclérose. La sclérose était totale et intercellulaire. On notait de plus l’existence de véritables kystes remplis de matières colloïde limités par des travées scléreuses sans bordure cellulaire. Le nombre des cellules en certains points était diminué. rx |
Les surrénales, les testicules ne présentaient aucune altération. + 00
IT. Appareil cardio-vasculaire
Dans les deux cas, des coupes des reins, des parois du cœur, de l'aorte ont été pratiquées. Elles n’ont montré aucune des lésions ordinaires de l’artério-sclérose. 11 s’agissait cependant de sujets âgés. L’aorte était normale dans toute l'épaisseur de ses tuniques. /
Au cœur, non seulement 1l n’y avait aucune trace de myocardite scléreuse, maïs la coupe intéressant les branches des artères coronaires les ont révélées hiclerrines de tout processus athéromateux. É
Planche X11
Coupe du corps thyroïde.
Lésious d'atrophie scléreuse.
Étiologie et Pathogénie
La rareté de la maladie de Paget, notion d’abord classique, est démentie chaque jour par la publication de nou-
velles observations. Depuis que la radiographie est entrée
dans la pratique courante, on à pu intégrer en effet dans le cadre de l’ostéite déformante nombre d' affections considérées comme rhumatismales.
Le début a lieu en général après 40 ans, et l’on à fait de l’époque tardive de la maladie un caractère important. En réalité, elle peut se montrer plus tôt, tels : le cas de Moizard et Bourges (20 ans), celui de Cadet (15 ans), celui de Lugnier (32 ans). Chez nos malades, toutefois, la maladie ne s’est montrée qu'à un âge avancé, 60 ans dans un cas, 69 ans dans l’autre, 75 ane dans un troisième, etc.
Le sexe est ind'fférent.
Le rôle de l’hérédité paraît nul, avec cette réserve qu'il s'agit d'hérédité similaire (1).
Le traumatisme attire plus souvent l'attention sur la maladie qu'il ne la détermine : dans certains cas cependant, il semble en avoir été la condition (Ménétrier et Bourges, André Léri et Legros, cas personnel). *
-On à incriminé un certain nombre de causes, dont la
_relation directe avec la maladie de Paget ne peut être mise
(1) O1 peut observer en effet une ostéopathie héréditaire dissemblable, Voir le cas de Crouron, Brauw, Delafontaine (Bull. Soc. Méd. Hôp., 24 Dic, 1926).
en évidence et qui ont servi de base à plusieurs théories pathogéniques.
La plus ancienne est la théorie malacique. Nous ne la citerons que pour mémoire car elle est à peu près généralement abandonnée; la maladie de Paget serait une forme sénile de l’ostéo-malacie. Entre les deux affections il n'existe, à vrai dire, aucune analogie anatomique ou clinique et la radiographie a fait justice définitivement de l'assimilation au’on avait voulu tenter.
La théorie rhumatismale ne paraît pas davantage sou-
tenable. Si la maladie de Paget s'accompagne de phéno-
mènes douloureux comme le rhumatisme, ses lésions osseuses. n'offrent aucun des caractères des lésions rhumatismales.
Œttinger et Agasse Lafont ont observé la maladie de Paget chez trois membres de la même famille, soumis professionnellement à l’intoxication par des vapeurs acides. Après avoir relevé dans une statistique qu’un pourcentage élevé de sujets atteints de maladie de Paget étaient exposés par leur métier à l’intoxication acide, ils ont pensé que cette intoxicaton pourrait ne pas être étrangère à la production des lésions osseuses.
La théorie de l’origine tropho-névrotique est aussi insuffisante que la précédente. Recklinghausen a constaté au cours d’une myélite chronique un cas d’ostéopathie généralisée voisin de la maladie de Paget; d’autre part, la symétrie des lésions a incité à chercher l’origine de la maladie dans une altération du système nerveux: mais les lésions nerveuses sont inconstantes ; quand elles existent, elles appa-
raxssent comme secondaires aux déformations craniennes ou vertébrales.
Planche X111
Coupe du corps thyroïde.
Atrophie scléreuse, tissu en voie d'ossilication.
en mm en
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La névrite a été aussi incriminée, mais les altérations sont banales et ne justifient en aucune façon des lésions osseuses aussi importantes et aussi particulières.
Restent donc surtout en présence deux théories qui d’ailleurs ne s’excluent pas, au contraire, la théorie artérielle et la théorie syphilitique; la théorie endocrinienne émise
par quelques auteurs, a manqué jusqu'ici de bases anato-
miques.
Dans la théorie artérielle, l’ostéopathie de Paget serait essentiellement l'effet d’un trouble de la nutrition osseuse déterminée par une lésion vasculaire artério-scléreuse de l'artère nourricière et sans doute un rétrécissement.
Un certain nombre de faits viennent à l'appui de cette thèse. Béclère, qui en a été un des premiers protagonistes, montrait à la Société Médicale des Hôpitaux, en 1901, dans un cas, que les artères qui, à l’état normal, ne sont pas révélées par les rayons X, étaient devenues très apparentes du fait de leur incrustation par les sels calcaires : l’humérale, la radiale, la cubitale, les deux fémorales étaient nettement augmentées de volume, flexueuses et donnaient des images tout à fait visibles.
. Constatant d'autre part que certains os de la main étaient augmentés de volume, boursouflés irrégulièrement, opaques, Béclère concluait, pour expliquer l'irrégulière répartition des altérations osseuses, à la lésion de l'artère nourricière de tel ou tel métacarpien, de telle ou telle phalange n'intéressant pas l'artère nourricière de l'os voisin.
D'après A. Leri, qui s’est fait le défenseur de cette théorie artérielle, l’artério-sclérose généralisée ou localisée serait à peu près constante chez les pagétiques. Sur les
air) ne
radiographies, dit A. Léri, on aperçoit très souvent les artères calciñées et à un degré qu’il est tout à fait inhabituel de rencontrer en dehors de la maladie de Paget. Au cours d'une autopsie de pagétique, A. Léri à trouvé tout un arbre artériel calcifié, depuis l’aorte jusqu’à la pédieuse : dans un autre cas, la maladie s’est terminée par une gangrène très étendue des membres inférieurs due à une obstruction vasculaire.
On peut invoquer également la fréquence des lésions cardiaques, les altérations endartéritiques des vaisseaux nourriciers périostiques et médullaires constatées par quelques auteurs.
Il est vrai que dans un de nos cas (v. planche V), on voit sur l’image radiographique, très nettement, une artère cubitales calcifiée correspondre à un métacarpien pagétique : il est vrai aussi qu’à l’autre main où le métacarpien symétrique est sain, l'artère cubitale n'est pas visible, mais dans notre cas même on peut se demander pourquoi le cinquième métacarpien se trouve lésé alors que les autres os, qui font partie du domaine vasculaire de la cubitale, ne présentent aucun indice d’altérations. Dans le cas auquel nous avons fait allusion d'une malade chez qui la première phalange du médius était seule touchée, comment expliquer que seule l'artère nowrricière de cette phalange ait été Je siège de lésions atheromateuses.
Dans les cas où nous avons pu faire l’autopsie, l’appareil cardio-vasculaire a été examiné avec un soin tout particulier. Or le cœur et l'aorte ont été trouvés normaux. Ï n'y avait aucune modification des tuniques de l’aorte, aucune trace de myocardite. Les Vaisseaux coronaires
Planche X1V
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Coupe d'hypophyse.
(AcnarD el J. Tuiers) ) Au centre de la coupe, une boule de substance colloïde.
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étaient intacts. On ne constatait donc chez nos sujets aucune trace de ces altérations fréquentes chez les sujets ayant atteint un certain âge et qu'on a pu noter chez certains pagétiques bien qu’au premier abord elles paraissent banales.
Il est aussi à remarquer que la maladie osseuse de Paget est rare alors que le nombre des artério-scléreux est très élevé, et, si l’on invoque des processus artéritiques localisés, que les pagétiques ne paraissent guère plus exposés que les autres à la gangrène sénile; inversement, on n’a pas relevé fréquemment de déformations pagétiques chez les sujets atteints de gangrène sénile.
La théorie suphilitique de la maladie de Paget a suscité plus que toutes les autres des discussions et des commentaires passionnés depuis que la question des rapports de l'hérédo-syphilis et de la maladie de Paget a été posée par Lannelongue en 1903 et soutenue par l'autorité de Fournier.
Pour Lannelongue, la syphilis héréditaire qui se mantfeste aux premières années de la vie par l'athrepsie peut, chez les adolescents, créer un type qui sera en réduction celui de Paget et qui, dans un âge avancé, évoluera et se confondra avec ce dernier.
Et, Fournier montrait ensuite les similitudes, à son sens impressionnantes, entre les caractères des ostéopathies syphilitiques et ceux de la maladie de Paget.
Pour lui comme pour Lannelongue, l'absence d'antécé-
dents syphiliques s’expliquait par le fait que les sujets en
puissance de syphilis héréditaire sont vaccinés et ne sau-
raient, pour cette raison, contracter à nouveau la syphilis.
DV; pass
Depuis les communications de Lannelongue et de Fournier, on a cherché des arguments étiologiques, cliniques, humoraux. La réaction de Wassermann, le traitement anti: syphilitique ont été considérés tour à tour comme pierre de touche.
Menétrier a rapporté trois observations : deux avec Gauckler, une avec Rubens Duval, d'améliorations par le _ traitement mercuriel.
_… Jacquet a signalé une guérison par le traitement antisyphilitique (1905).
Henri Dufour et Bertin-Mourot (janvier 1913) ont, par des injections de salvarsan, amélioré une pagétique de 80 ans.
Toutefois les cas de cas de Paget sans syphilis ne sont pas moins nombreux. G. Thibierge (8 avril 1910) décrit une maladie de Paget chez un infantile ne présentant aucun stigmate de syphilis héréditaire ou acquise.
Chastel, dans sa thèse (1910), a dépouillé 61 observations de maladie de Paget. Il en note 18 dont les auteurs ne prononcent pas le mot de syphilis, 37 qui ont recherché sans succès des stigmates soit de syphilis acquise, soit de syphilis héréditaire, 6 qui font la preuve chez leurs sujets d'une syphilis acquise. |
Souques, Barré et Pasteur Vallery-Radot ont recherché systématiquement la réaction de Wassermann dans 12 cas de maladie de Paget. Ils ont trouvé :
Wassermann + : 5.
Wassermann —: 9,
À. Léri, dans le Bulletin Médical, publiant les résultats d'une enquête à laquelle il s'était livré sur l’origine syphi-
formalions kystiques remplies de substance
Planche XV Coupe d'hypophyse
(Ch. Acnarp et J, Tnrers)
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litique ou non de la maladie de Paget, arrivait à cette constatation que le nombre des cas où la syphilis pouvait être soupçonnée était inférieur à celui des cas de nonsyphilis certaine.
Le professeur Achard, revisant les observations sb de Paget, à l’occasion d’une leçon chinique, arrivait aux mêmes conclusions.
Chez une seule des malades que nous avons observées, la syphilis a pu être décelée; chez tous les autres nous n'avons trouvé aucune raison plausible de l’incriminer. La proportion de non-syphilis est donc fort élevée.
L'argument du traitement ne doit pas trop nous retenir car la médication antisyphilitique peut jusqu’à un certain point être considérée comme polyvalente et peut donner des améliorations même dans des affections non syphilitiques.
La théorie endocrinienne ou L l'insuffisance glandulaire a été proposée en 1893 par Labadie-Lagrave, qui l’appuyait sur un rapprochement entre l'ostéite hypertrophiante de Paget et l’acromégalie. Dalché et Galup ont incriminé aussi l'insuffisance polyglandulaire dans un cas de maladie de Paget, accompagnée de troubles addisomens. Cette théorie, fondée uniquement sur des suppositions, manque de bases anatomiques : l’hypophyse, dans les cas où elle a été examinée jusqu'ici, ayant été trouvée normale, et les lésions de la thyroïde n'ayant présenté aucun caractère spécial.
Nous avons pu toutefois rassembler trois observations dans lesquelles les lésions de la thyroïde et de l’hypophyse
sont indémiables.
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Dans une observation recueillie dans le service de Joffroy, le professeur Achard notait l’existence dans l'hypophyse d’un petit kyste à contenu d'aspect laiteux.
Dans un cas, Ch. Achard et J. Thiers constataient des
© troubles de la sécrétion de l’hypophyse (hypersécrétion
= colloïde). | | o
Dans un autre cas, plus démonstratif encore, une sclérose très accusée de la glande avec formation de cavités kystiques, à contenu colloïde et altérations dégénératives des cellules épithéliales. |
Il semble donc que, contrairement aux données jusqu'ici classiques, l'hypophyse ne soit pas toujours intacte dans la maladie osseuse de Paget.
Que ses altérations sont primitives ou secondaires, qu’elles aient pour origine un trouble d'origine hérédosyphilitique, la question peut être posée; ce qui est certain,
c’est que l’hypophyse peut être lésée et que « son altéra-
tion ne doit pas être tenue pour négligeable dans l’appréciation des facteurs pathogéniques de la maladie » (Achard et J. Thiers).
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Coupe d’hypophyse à un fort grossissement pour montrer les délails de la sclérose. Les cellules épithéliales sont allérées, dégénérées, et en certains points détruites.
Traitement
La thérapeutique de la maladie de Paget en est encore à la période de tâtonnement.
La constatation fréquente de l’ostéite déformante associée à des manifestations de syphilis viscérale et nerveuse ou même seulement humorale, a inspiré la plupart des essais de traitement.
La médication la plus employée a été jusqu'ici la médis
cation arsenicale, soit en injections sous-cutanée de préparations catodyliques, soit en injection intra-veineuse de novarsénobenzol.
Chez nos malades on a pratiqué à intervalles réguliers des injections de novarsénobenzol à doses progressivement croissantes, en partant de 0,15 centigrammes, mais sans dépasser la dose de 0,45 centigrammes.
Malgré l’âge dés malades, ces injections ont été très bien supportées ce qui, signalons-le en passant, n’est pas le cas ordinairement chez les sujets âgés et artério-scléreux.
D'autre part elles ont eu une action rapide sur les douleurs. Les douleurs ont diminué dès les premières injections; elle ont disparu complètement et définitivement dès la sixième ou la septième.
Nos résultats confirment donc ce que d’autres auteurs ont
fait connaître.
L'état général se relève sensiblement, les forces reviennent, l'appétit est meilleur.
Une autre méthode de traitement actuellement à l'étude _ paraît devoir donner des résultats appréciables, c’est l'ac-
_ tinothérapie. | __ L'application peut être générale ou locale. L'application générale en séances espacées de deux ou trois jours (12 séances en moyenne) produit les effets habituels de ce mode de traitement : sensation de vigueur, “excitation de l'appétit, stimulation de toutes les fonctions. L'application locale, à laquelle on peut avoir recours sans aucun inconvénient, paraît faire disparaître la sensation de faiblesse qui siège aux membres inférieurs et enlève toute hésitation à la marche.
Deux de nos malades ont été soumis à l’irradiation générale et locale et leur état au point de vue fonctionnel s’en est trouvé notablement amélioré.
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OBSERVATION I
| EE TES (Clinique médicale de l'Hôpital Beaujon.)
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Entré à l'Hôpital Beaujon, salle Barth, n° 13 bis, pour
emphysème et troubles cardiaques.
A l'examen, aspect typique de maladie osseuse de Paget (v. fig),
membres inférieurs arqués en parenthèse; les genoux restent écartés d'une quinzaine de centimètres, Fémurs et tibias augmentés de volume. Epaississement des clavicules. Hypertrophie à la palpation de l’humérus droit au tiers inférieur. Crâne avec bosses fontal pariéto-temporales très saillantes.
Il reste de plus une cyphose dorsale en inclinaison légère vers la gauche; par contre, la face antérieure du thorax est aplatie: le ventre est saillant : dépression transversale entre le thorax et l’abdomen. Le Les jambes sont à la fois courbées en dehors et fléchies, ce qui, joint à la diminution de hauteur du rachis due à la cyphose, rapetisse le malade dont les bras descendent à peu près jusqu'au niveau des genoux.
A part les déformations de Paget, rien de spécial à signaler.
Cœur normal, tension artérielle 20 — 10.
À l’auscultation, respiration rude, emphysémateuse.
+ Les urines ne contiennent ni sucre, ni albumine.
Pas de troubles sensoriels, légère dureté d'oreille. L'examen du système nerveux ne montre aucun trouble : la sensibilité à froid et à chaud est normale; les réflexes tendineux et les réflexes cutanés
-se produisent normalement.
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Le malade se plaint d’être gêné pour marcher, mais cette gêne est la conséquence des déformations et de la cyphose. Il n'y a pas de signe de Romberg. Il a quelques douleurs assez sourdes dans les membres. 1 |
Marié, père de trois enfants, le malade n'a pas eu la syphilis.
La réaction de Bordet-Wassermann a été négative.
De son métier, il manipule des barriques chez un marchand de vins.
La palpation de la voûte du crâne révèle chez lui un fait particulier : l’irrégularité de la surface osseuse où paraît une série de rugosités, de bosselures, de dépressions. Interrogé à ce sujet, le malade déclare qu’à plusieurs reprises il s’est cogné la tête contre des barriques (en les portant) et il a senti une douleur assez vive avec un craquement osseux. Chacun de ces accidents a été suivi
d'une tuméfaction locale, après la disparition de laquelle a per-
sisté une inégalité dure, osseuse.
La radiographie nous a montré, en effet, des lésions pagétiques d'ostéite condensante ét raréfiante, et une raréfaction accentuée près de la table externe constituant de véritables vacuoles; au niveau de certaines de ces vacuoles, la paroi externe est effondrée, c'est ce qui donne ce relief irrégulier à la palpation. Il s'agit de véritables fractures parcellaires des os de la voûte, fractures que l’on peut ranger parmi les fractures spontanées.
La radiographie au niveau des os des membres nous à montré les lésions habituelles. I] n'y avait pas d’hypertrophies localisées des petits os.
OBSERVATION II (/nédite.)
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P..., 60 ans, garçon de recette, se plaint de douleurs dans fais les membres inférieurs, ses jambes, dit-il aussi, s’affaiblissent s'il reste quelque temps debout ou s'il fait une course un peu longue;
CNT en
rieure, l’humérus du même côté est aussi hypertro
les troubles d’ailleurs légers qu'il accuse datent de plusieurs anné Ils se sont accrus de façon progressive mais très lentement, au Eu notre malade se croit atteint de rhumatisme, car les RES ss il _— sont toujours modérées, plutôt sourdes: profondes, anael à une impression de rongement continue, elles PA à complètement par le repos.
A l'examen des jambes on est frappé immédiatement par l’aspect des tibias qui présentent les déformations caractéristiques de la maladie osseuse de Paget. Incurvation à convexité antérieure avec disparition de la crête, donnant à l'os l'aspect dit « en fourreau de sabre » — augmentation considérable de volume du tibia dont l’hypertrophie s’apprécie facilement au palper, cet hypertrophie est surtout accusée pour le tibia droit dont la face interne mesure 6 cm., celle du tibia gauche à la même hauteur étant de 4 cm. 1/2, il ne s’agit pas d’ailleurs d’une hypertrophie régulière si l’on promène le doigt sur la surface arrondie qui a remplacé le bord antérieur tranchant on perçoit en effet des bosselures, des aspérités, des dépressions. Les fémurs sont arqués et de même hypertrophiés, mais leurs courbures sont peu. accentuées et les genoux ne restent pas écartés quand le malade rapproche les cuisses.
En continuant l'examen, nous retrouvons chez ce malade un certain nombre d’autres modifications osseuses qu'il est habituel d'observer dans la maladie de Paget.
Le crâne est énorme, sa circonférence est de 57 cm. 1/2; les bosses temporales font fortement saillie. Un incident nous permet de savoir que cet accroissement du crâne s’est produit à une date récente. Le malade raconte, en effet, que l’année dernière, ayant acheté un chapeau dit melon, il dut, au bout de quelques semaines, revenir chez celui qui le lui avait vendu pour le faire de nouveau adapter à sa tête, le chapeau ne se trouvant plus à sa mesure.
A côté de cette hypertrophie osseuse manifeste, on en relève
aussi de plus discrètes, l’une du cubitus gauche en sa partie supéphié dans sa
partie inférieure
L'examen radiographique confirme les données cliniques; on vait
sur la radiographie des jambes l’hypertrophie considérable des
tibias, et leur incurvation en avant et en dehors. On découvre aussi sur cette radiographie une hypertrophie de la partie inférieure du péroné non décelable par la palpation, le tissu osseux hypertrophié a l'aspect ouateux, il est presque partout dense, mais avec des travées plus visibles et plus compactes et des parties plus claires, l’ostéite est donc à la fons condensante et raréfiante, sur les radiographies des deux jambes qui ont été faites de face, on remarque sur chaque tibia, la présence d’une petite partie osseuse triangulaire se détachant de la face interne en des points symétriques, à l’union de l'hépyphise et de la diaphise.
La radiographie du tibia gauche faite de profil montre au-dessous de la tubérosité antérieure l'existence d’une cavité allongée dont le grand axe est parallèle à l’axe de l'os.
La radiographie du crâne fait voir un épaississement excessif des os de la voûte avec des lésions d’ostéite raréfiante et d'ostéite condensante sur les os de la voûte, en plusieurs points on relève les plaques d'ostéite condensante, I] faut remarquer également une grande tache claire qui correspond au sinus sphénoïdal dilaté.
Nous avons recherché si ces modifications pathologiques du tissu osseux ne s’accompagnaient pas d’autres troubles.
Notre malade est un sujet habituellement bien portant, l’appareil cardio-vasculaire est tout à fait normal, on ne trouve chex lui aucuns signes d'artériose-sclérose, pouls à 72, T M X 14 — T MN 8 (Pachon). Urines d'abondances moyennes, pas de sucre ni d’albumine, l'examen du système nerveux ne révèle aucun trouble, les réflexes tendineux, cutanés, pupillaires sont normaux, la motilité et la sensibilité sont intacts.
Notre attention s’est portée plus spécialement vers les nerfs cramiens, l'examen des yeux n’a rien révélé de particulier, les pupilles petites, mais égales, réagissent à la lumière et à la distance, le fonds d'œil est normal.
Le malade se plaint d'un certain degré de surdité, et en effet, à droite, il n'entend la montre qu’au -contact, à gauche l’acuité
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auditive est aussi diminuée: il n’a pas de vertiges, on n’observe à pas le signe de Ronberg, on ne constate aucun trouble de l'équilibre.
Le malade accuse une sensation de vide dans la tête, mais cette sensation coexiste avec un affaiblissement de la mémoire, une certaine paresse intellectuelle, et elle paraît liée à un processus général. = Telle est l'observation de notre malade, au point de vue cli- " nique, il faut signaler qu'il existe au niveau du tibia droit une : 08 élévation de la température locale appréciable à la main, nous à l'avons mesurée à l’aide de thermomètres spéciaux à cuve plate, en Fu de des points symétriques, nous avons trouvé, à droite 3408 _— à 14 ve gauche 31° 4 —- soit 3° 4 de différence. ; D
Au point de vue étiologique, pas de syphilis: marié, père de te % trois enfants vivants et bien portants, la réaction de Bordet-Was- | 1%
sermann a été négative à plusieurs reprises, celle de Bauer-Hecht | négative également, même après réactivation. Le malade a refusé de 100 se laisser faire une ponction lombaire malgré que les réactions fus- 18 sent négatives; des injections intra-veineuses de novar sénobenzol FA à ont été pratiquées en série, les douleurs dans les membres inférieurs = Ÿ ont disparu, mais l’élévation de la température locale persiste, ce \ ts
qui semble indiquer que le processus d'ostéite locale est encore en activité.
OBSERVATION HI e, ({nédite.) À (Clinique médicale de l'Hôpital Beaujon.) Pas
Mme Trochon, 71 ans, autrefois couturière, actuellement hos- 5 pitalisée salle Debove, vient en consultation, le 27 mars 1924, se . plaignant de violentes douleurs dans la tête, et en particulier vers | Al nuque dans les membres inférieurs, principalement le gauche et dt dans les lombes. Il y a très longtemps que cette malade souffre, . . mais c’est surtout depuis 3 ans que son état s'est aggravé au point | que le sommeil s'en trouve maintenant gêné; les douleurs sont con-
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“tinues, aussi bien diurnes que nocturnes, c’est une sensation de brûlure dans la profondeur du crâne et du membre, qui s’exagère
de temps en temps en élancements plus pénibles, les mouvements
de la tête, de la colonne vertébrale, des membres, la station debout, la marche, restent sans influence sur cette douleur, par contre la pression l’exagère, pression sur l'occiput, sur les apophyses mastoïdes, même sur les pariétaux, pression ou percussion des derpières vertèbres dorsales et des vertèbres lombaires, pression des plateaux tibias, et de face interne de la diaphyse tibiale gauche sur toute sa hauteur; c’est la pression de l’os qui est douloureuse, car à la jambe, par exemple, les masses musculaires du mollet, les points de Valleix ne sont pas douloureux et il n’y a pas de signes de Lasègue de même à la région lombaire, c’est la ligne des épineuses qui est douloureuse, et non pas la masse sacro-lombaire latérale.
D'autre part, l'examen des membres inférieurs montre qu'il n’y a pas asymétyie entre les deux jambes. Le tibia gauche est déformé, il est épaissi, rugueux, incurvé, de manière à présenter une convexité antérieure et interne. Le tégument est plus chaud à sa surface que du côté opposé; le genou, la tibio-tarsienne, les pieds, les cuisses, ne sont pas déformés. La colonne dorsale lombaire présente une cyphose diffuse assez marquée avec une certaine raideur. La radiographie met en valeur l’épaississement considérable du tibia gauche et son incurvation. Les deux tiers supérieurs de la diaphyse et l'épiphyse supérieure sont épaissis, sombres, semés de taches irrégulières plus claires et de larges traînées opaques. Le contour est flou, cotonneux, aucune trace de l'architecture normale ne se retrouve dans toute l'étendue de la zone intéressée dont le diamètre atteint environ le double de celui de la diaphyse tibiale du côté droit.
La radiographie du crâne met également en évidence de graves déformations qui rendent compte de l'intensité parfois atroce des céphalées, le crâne est large, et sa paroi est épaissie dans son ensemble, table EXBrTE et table interne sont également floues dans leur tracé et paraissent interrompues sur certains points. Le diploé est sombre, tacheté, cotonneux; la base du crâne, l’image des sinus,
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le squelette facial, ne présentent aucune déformation manifeste, F0 non plus que la colonne vertébrale. On ne relève rien de patholo._
gique par ailleurs chez cette malade, température normale, réflexe | L tendineux, cutanés, pupillaires conservés. 4 Appareil circulatoire, respiratoire, digestif sans lésion apparente, 7e
Ni sucre, ni albumine dans l'urine. Psychisme intact, tension arté
Ê rielle 11—6. Les fonds d’yeux sont normaux, mais la vue est Z gênée par une cataracte bilatérale. Par contre, on note dans les: 6,008
Æ antécédents un accouchement normal, un accouchement prématuré FL Ç à 6 mois, l’enfant n’a pas vécu. D'autre part, la malade a subi à ne . 30 ans l’ablation des deux ovaires. La réaction de Hecht et de. os Bordet sont positives dans le sang. Un traitement novarsénical est commencé le 14 avril, la dose est limitée à 15 cgrm., car le traite- RE
ment est suivi en consultation externe, Dès les premières injections, 2 € les douleurs s’atténuent considérablement et l'amélioration se pour- b suit encore par la suite. Le traitement est arrêté après 11 injections A de Novar à 15 cgr.: AA
20 octobre 1924. _ Un nouveau traitement a été repris récem- LU x ment à l'Hospice de Belœil, les injections sont assez mal tolérées 2 (céphalées, congestion de la tête, frissons), la malade ne souffre (PE plus de sa jambe, ni de sa région lombaire, mais elle se plaint de s° la tête. La déformation du tibia gauche paraît s'être accentué, les Ar à
jambes sont nettement en parenthèses. Les jambes étendues et rap-
prochées le plus possible, il reste 15 cm. de distance entre les ‘#4
condyles. ‘4
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OBSERVATION IV ‘AR AD (A fait le sujet d'une leçon clinique du P' Achard.) h 4 M À + Alfred Beaumont, 69 ans, journalier, est entré à Beaujon le ? 4 # 20 juillet 1925, pour des douleurs qu'il qualifie de rhumatisme et ‘0
qui affectent le dos, les épaules, les cuisses et les jambes. Il fait remonter ces douleurs à un accident dont il a été victime en 1913, ve LUE H "1
” a Va
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il a été renversé par un tri-porteur et a été transporté à la Charité où il est resté en traitement deux mois pour des douleurs de la région coccygienne, Depuis lors, la marche a toujours été diffcile. Le malade ne peut plus se passer d’une canne. Il a fait plusieurs chutes, a séjourné à maintes reprises à l’hôpital Tenon où il a été opéré en 1920 pour des varices de la jambe gauche qu s'étaient accompagnées d’ulcères variqueux, et auxquels il attribuait ses douleurs. Cependant, son impotence n’a fait que s’accroître et actuellement il] quitte de moins en moins le lit.
Les douleurs siègent dans les lombes, sur les épaules, dans toute la longueur des membres inférieurs. Elles ne se limitent pas aux articulations, mais affectent la continuité et la profondeur des membres. Elles sont continues de jour et de nuit, gênent le sommeil, rendent la marche des plus pénibles, mais ne s’exagèrent que médiocrement sous l'influence des mouvements articulaires et de la pression ou de la percussion même sur les surfaces osseuses. .
L'examen du malade décèle de multiples anomalies qui portent à la fois sur son tégument et sur son squelette. Tout d’abord, le tronc et la racine des membres sont semés de taches de colorations bistres ou café au lait, qui existent aux dires du malade depuis l'enfance; la plus volumineuse siège au niveau de l’hypocondre droit, elle a la dimension d’une paume de main; sa forme est allongée transversalement, son contour irrégulièrement découpé, sa surface semée de taches plus foncées; d’autres taches sont plus petites, et leurs dimensions varient de 50 em. à 2 frs. On en compte trois sur le flanc gauche, quatre sur l’hypogastre, cinq dans la région dorsale, trois sur les fesses, trois sur la cuisse droite, trois sur le bras gauche. Il faut noter en outre que la poitrine est constellée de petites taches pigmentaires punctiformes ou lenticulaires et que dans los, les cicatrices de ventouses scarifiées sont fortement pigmentées; par contre, la face, le cou, les organes génitaux, les segments distaux des membres sont indemnes. Il n’existe aucune pigmentation anormale non plus sur la muqueuse buccale.
Outre les taches, on constate de nombreuses tumeurs cutanées, aui sont de types divers; la plus volumineuse se trouve dans la
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région dorsale, à à la base de l'hémi-thorax droit, entre la pointe & l'omoplate et de rebord costal, elle ést éonstituée par uné mässe dont le volume ne dépasse pas celui d’uné pétite mandarine de consistance mollasse et vaguernent lobulée, parfaitement mobile sous
la paume, et sur les plans profonds, À sà surface, la peau trop large forme un ample repli et retombe en besace rappelant l'aspect
d'une ptose mammaire; elle est elle-même recouverte de imolluscum
pigmentés agminés. Les autres tumeurs éutanées sont beaucoup
moins volumineuses, certaines d’entre elles sont du type molluscum pendulum, on en voit de nombreuses sur la poitrine, quelques-unes
dan: le dés, une à la tempe droite, uhé plus volumineusé ayant le
volume d’une noisette à la fesse droite, D'autres tumeurs sont encastréés dans le derme, quelques-unes sont faiblement saillantes
et donnent à la peau uné teinte légèrement bleutée, d’autres ne sont :
perceptibles qu'au prix d’une palpation très attentive, on sent à leur niveau une sorte de déhiscence dans la trame du dermé, au “milieu de laquelle joue un petit nodulé plus ferme et bien limité. On peut compter trois de ces petits nodules sur la poitrine, huit sur le dos, un sur le moighoñ de l'épaule droite, un sur le bras droit, deux sur l’avant-bras droit, trois sur l’avant-bras gauche, deux sur la cuisse gauche, trois sur la cuisse droite, uñ sur le mollet droit, un dans le cuir chevelu, à hauteur du lambda.
Toutes ces tumeurs cutanées sont d’un développement beaucoup plus récent que les taches pigmentaires, elles seraient apparues entre 25 et 30 ans, et se seraient lentement développées ét multiphées depuis lors.
Mais les anomalies du squelette ne sont ni moins importantes, ni moins étendues: le crâne ést fortement dolichocéphale, avec une forme oxycéphale; le sinciput est surélevé, lé front haut et ver-
| tical, la région dé la suture métopique et de la suture interparié-
tale saillañte en carène, là fontanèle bregmatique est encore nettement perceptible et déprimée. Il n'existe aucune douleur à la pression des os du crâne. Les principales dimensioñs sont les sui-
vantes :
Diamètre transversal maximum 153 m/m.
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Diamètre antéro postérieur maximum 217 m/m.
Indice céphalique : (diamètre transversal X 100) 70,5 diamètre antéro postérieur (indices normaux de 77-78 à 80).
Courbe frontale cérébrale de la glabelle au bregma : 162 m/m (sur un crâne normal 120 m/m).
Distance de la glabelle au bregma 151 m/m (sur un crâne normal 110 m/m).
Le squelette de la face ne présente rien à signaler, qu’un peu de prognathisme antérieur.
Le dos est voûté, la cyphose est à grand rayon irréductible, mais
peu douloureuse; la taille est très inférieure à la normale, actuel-
lement | m. 42: Je bassin est large et évasé. Les mouvements des épaules sont difficiles, douloureux, les mouvements passifs d’adduction et de criconduction sont très limités, l’omoplate se trouvant très vite entraînée par mouvement de sonnette, de même les mouvements de hanches sont très limités, la rotation, l’abduction, d’adduction, l’hyper-extension, la flexion extrême, sont également difficiles et douloureuses, les mouvements des genoux, des coudes, À des petites articulations des mains et des pieds sont libres, néanmoins, la flexion ou l'extension complète des genoux sont un peu douloureuses, et s'accompagnent de quelques craquements. Cependant l’adduction des cuisses n’est pas limitée seulement par l’ankylose de la hanche, mais même si l’on amène les pieds au contact, les genoux étant en extension, il persiste un écartement de 45 m/m entre les deux genoux, les membres inférieurs font la parenthèse. Cette particularité est due à une incurvation à convexité externe des deux fémurs et principalement du fémur gauche; à la palpation il est manifeste, d'autre part, que les diaphyses fémorales sont nota-
* blement épaissis. Il en est de même du tibia gauche dont la face
interne est à la palpation plus épaisse, plus saillante et plus rugueuse que la face interne du tibia droit. Il faut noter que la température locale à la face interne de la jambe gauche est plus élevée que du côté droit.
Sur les bras et les avant-bras, les mêmes déformations et les mêmes épaississements ne se retrouvent pas, mais 1] est manifeste
que la clavicule gauche a plus large et plus saillante que la droite. :
Ces diverses anomalies squelettiques, qui portent à la fois sur le |
crâne, sur le rachis et sur les os des membres, n’ont pas évolué parallèlement les uns les autres. L'acrocéphalie date de l'enfance, de même de prognastisme inférieur léger qui se retrouve sur la photographie de la mère, l'enfance aurait été maladive, après une fièvre
continue survenue à l’âge de 3 ou 4 ans, et considérée comme
fièvre typhoide, notre malade a toujours eu un développement retardé; sans cesse atteint de poussée de « gourme », il ne fréquentait qu'irrégulièrement l’école, apprenait à peine à lire et à écrire. Jusqu'à l’âge de 14 ans, il garda un bégaiement très marqué, plus tard il entre en apprentissage dans divers métiers, mais ne put en apprendre aucun et passa sa vie à vivre d'expédients, Le développement physique, lui aussi, restait insuffisant puisque la taille n'atteignait que | m. 53 au moment du conseil de révision, et le malade fut exempté du service militaire, la taille devait diminuer depuis lors, puisqu'elle n’est plus que de 1 m. 42, mais si la cyphose s’est accentuée dans ces dernières années, il est certain qu'elle existait déjà dans l'enfance.
Les déformations des membres inférieurs et vraisemblablement celle de la clavicule sont beaucoup plus récentes, elles n’ont guère fait leur apparition qu'il y a 4 ans, quelques années après le début des douleurs lombaires et des douleurs des membres que le malade rapporte à ces traumastismes successifs.
Elle contraste, à cet égard, avec les déformations craniennes qui ne sont jamais accompagnées de douleurs et qui n’ont subies depuis longtemps aucune modification.
Tels sont les principaux faits de l’histoire pathologique de ce malade: il faut y joindre de l'emphysème avec poussée de bronchite diffuse, qui se répète tous les hivers depuis quelques années, un athéro artérie] qui se manifeste surtout par la saillie très marquée et très sinueuse des temporales, sans induration des radiales ni hypertension artérielle (14-9). Enfin, une surdité progressive et bi-latérale qui évolue depuis quelques années.
L'appareil digestif, le cœur, les réflexes tendineux, cutanés,
pupillaires sont normaux, les urines ne Contiennënt ni sucre ni afbumines, il n'existe aucune atiôomälie génitalé ni éndoérinienne, aucune stigmate hérédo-syphilitique, Les antécédents héréditaires n’apportent aucunes notions impoïtantes. Pêre aléoolique, mort de cyrrhose, mère motte à 81 ans, une sœur toïté de méningite à 5 ans, une autre sœur dispatte, un frèré inoft alcoolique. Un certain nombre d'examens complémentaires ont été prâtiqués :
1° Une réaction de Bordet: Wassérmann a été négative ;
2° Des clichés radiographiques ont été ptis. Îls ont montré :
a) L'aspect vuaté du diploé dés 6s du crâne, les impressions digitales très marquées qui apparaissent sur le frontal et sur le pariétal, le faible développement du sinus sphérioidal :
b) L'épaississement de la clavicule gauche:
c) L'élargissement irrégulier du contours des deux fémurs et à un moindre degré du tibia gauche, l'aspect flo et rüguéux du contour, la disparition de l'architecture normale sut toute l'étendue de la diaphyse, l’incurvation de l'os à convexité extérne, le inême aspect se retrouvé moins àacéentué sur les deux humérüs ;
d) Les têtes fémorales sont déformées par des 64 téophytes qui comblent et soudent les interlignes coxo-fémoraux :
3° L'examen ophtälmologique à montré la présence de taies cornéennes et dé scélore cristallinienne, mais pas de modification du fond de l'œil ;
4° L'examen otologique (D' Baldenweck) pérmet dé constater que la surdité est une surdité de transmission, avec peite des sons graves, Conservation dés sons aigtis, augmentation dé là éondüction osseuse, l’excitabilité vestibulaire aux épreuves rotatoités et caloriques est un peu diminuée, surtoüt du côté gauche.
OBSERVATION V (/nédite.) (Communiquée obligeamment par M. le P' Achard.)
Gr... (Sophie), âgée de 68 ans, hospitalisée à la Salpêtrière en - avril 1892. |
L'observation de cette malade a été publiée par M. Thibierge dans les Archives de Physiologie en 1890.
Deux ans après on note l’état suivant :
La face est asymétrique, et cette asymétrie est due :
1° A la saillie plus forte de la bosse frontale droite:
2° À la saillie plus forte de l’os molaire de ce côté:
3 A l'augmentation légère du volume de la branche horizon-
tale du maxillaire supérieur gauche.
Le rebord orbitaire droit est un peu plus saillant que le gauche
et le palper perçoit à l'angle externe de l’œil une saillie osseuse. Cette saillie du rebord orbitaire se manifeste par une diminution de l'orifice palpébral.
La voûte palatine présente en arrière, du côté gauche, près du rebord alvéolaire, une saillie osseuse.
Le pariétal gauche est plus saillant que le droit et un peu douloureux à la pression.
Des deux clavicules sont augmentées de volume, la droite plus que la gauche; elles sont douloureuses au palper. L'épaississement osseux est surtout marqué à l'union du tiers interne et des deux tiers externes.
Le sternum paraît normal.
Les omoplates sont difficiles à palper; cependant l'épine de l’omoplate gauche est plus volumineuse que la droite.
La colonne vertébrale forme une saillie très appréciable dans les
régions cervicale inférieure et dorsale supérieure.
L'humérus gauche paraît plus épais que le droit dans sa dia-
_ physe; son extrémité supérièure est manifestement plus grosse.
L’avant-bras gauche est augmenté de volume et cette augmen-
| tation est appréciable au palper pour le cubitus. La mensuration
circulaire, à 13 centimètres au-dessous de l'apophyse styloïde du
radius, donne 25 centimètres pour l’avant-bras gauche et 23 pour
le droit.
Les mains paraissent normales.
Le fémur gauche est augmenté de volume dans son tiers infé-
rieur et douloureux à la pression.
droite.
La jambe gauche fait une saillie très marquée, convexe en avant,
dont le maximum se trouve à la moitié de sa hauteur. La mensuration, à 10 centimètres au-dessus de la pointe de la malléole externe, donne à la jambe gauche 30 centimètres et à la droite 26, et à 20 centimètres au-dessus de ce repère, 29 à gauche et 35 à droite, La largeur de la face interne des tibias, à 20 centimètres au-dessus de la malléole externe, est de 4 centimètres à gauche et 2 centimètres à droite. Le bord antérieur des deux tibias n’est plus une crête, mais presque une face arrondie, rugueuse.
L'extrémité supérieure du tibia gauche est augmentée de volume. En plaçant les deux jambes en demi-flexion et en mesurant leur circonférence au-dessous de la pointe de la rotule, on obtient à gauche 39 centimètres 5, à droite 36. En bas, à la base des malléoles, la mensuration donne à gauche 24 centimètres et à droite 23.
En avril 1892, on constatait un tremblement généralisé et variable, une parole scandée rappelant celle de la sclérose en plaques, une exagération des réflexes rotuliens avec clonisme du pied des deux côtés, un peu d’aphasie, pas de mystagnum, une certaine lenteur des mouvements de préhension de la main.
Le 30 septembre 1892, survient une attaque apoplectique. Les membres du côté droit sont en révolution complète, la malade « ferme la pipe.» et la tête est tournée vers la droite. Le côté gau-
che présente une certaine raideur.
La rotule gauche est un peu plus large tranversalement que la
és ARS OT — La température s'élève à 40° 6 le 2 octobre et la mort arrive le 5. ;
AUTOPSIE. — Les artères de la base de l’encéphale sont peu altiéromateuses, à l’exception de la sylvienne droite qui est épuisée et dilatée à son origine.
L'hémisphère droit ne présente pas de lésion. Dans l'hémisphère gauche se trouve un vaste foyer de ramollissement récent, occupant sur la coupe de Flechsig environ les trois quarts inférieurs de la couche optique, ainsi que la partie voisine du pédoncule cérébral. Un second foyer se trouve dans le lobe pariétal inférieur, au niveau de la partie postérieure de la première temporale. Il s'étend profondément dans la substance blanche et atteint ainsi l'épendyme du ventricule latéral à sa partie postérieure.
Pas de lésion du bulbe et de la protubérance.
Le cervelet renferme dans son hémisphère gauche un foyer de ramollissement qui comprend environ son tiers postérieur, en dehors et en arrière du corps rhomboïdal, et qui arrive en arrière jusqu’à la périphérie.
La moelle ne présente pas de lésions à l’œil nu.
Le corps pituitaire, après l'extraction du cerveau, apparaît comme une petite poche kystique déchirée, d’où s'écoule un peu de liquide lactescent et dont la cavité a les dimensions d'un pois. On dissèque les débris du corps pituitaire sans rencontrer d'adhérences à la selle turcique qui est saine. L’organe, vidé de son liquide, pèse O gr. 90.
Le corps thyroïde, asymétrique, plus développé dans son lobe gauche, pèse 28 gr. et renferme sur le bord du lobe gauche un
petit kyste.
On ne trouve pas de trace du thymus. |
Poumons emphysémateux. Cœur flasque. Pas de lésions des valvules ni de l'aorte.
Foie : 1.050 gr. Rate : 115 gr. Calculs dans le vésicule biliaire. Reins pâles: droit, 98 gr.; gauche, 100 gr.
L'estomac a des parois épaissies. Vers le milieu de la petite
courbure se trouve une masse molle, encéphaloïde, réniforme, longue de 3 centimètres sur Î centimètre 1 /2 de large et non ulcérée.
Une coupe transversale du tibia gauche, à l'union du tiers supérieur et des deux tiers inférieurs, montre que le tissu compacte forme presque toute l'épaisseur de l'os. Le tibia droit est très peu déformé, Une coupe au même niveau montre que le canal médullaire est large et rempli de moelle graisseuse.
OBSERVATION VI
(Cette observation a été publiée dans le Journal des Praticiens,
n° 15, 15 avril 1922.)
Marie H..., 68 ans, couturière, entre à l'Hôpital Beaujon, salle Louis, n° 11, en février 1922. Elle présente l'aspect typique des pagétiques. Les membres inférieurs sont arqués et incurvés au point qu'elle ne peut marcher, les jambes restant croisées, la jambe gauche passant au devant de la droite. On ne peut que difficilement les décroiser. Les fémurs et les tibias, de plus, sont épaissis, augmentés de volume,
Le crâne est volumineux, les bosses pariétales particulièrement saillantes. Le menton est très développé et il y a du prognathisme.
Le rachis est courbé en avant. A la cyphose se joint un certain degré de scoliose. Du côté droit, l’angle postérieur des côtes fait une forte saillie et tout le tronc est incliné.
Il y a aussi chez cette femme une ossification des ligaments vertébraux qui n'est pas habituelle et qui rend impossible la fonction lombaire.
Le thorax est aplati latéralement. La saillie des clavicules le surplombe en corniche. Les côtes sont élargies et peu mobiles. Un sillon profond sépare le thorax de l’abdomen.
Le bassin est élargi, les crêtes iliaques sont épaissies et renver-
sées en dehors.
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Examen général. —— A l'auscultation du cœur on trouve de la tachy-arythmie sans souffle, un éclat clangoreux du 2° bruit. Les artères sont dures et il y a un peu d'albuminurie.
Radiographie. — Les déformations caractéristiques de la maladie osseuse de Pajet sont visibles nettement sur les images radiographiques. Sur le tibia droit, qui est l'os le plus atteint à l'union du tiers moyen et du tiers inférieur, on remarque une tache ovalaire opaque qui répond manifestement à une plaque d’ostéite condensante et ne se révèle pas à l’exploration digitale.
L'examen radiographique des mains fait constater également à la main droite l'hypertrophie de la première phalange du médius. Il n'y a pas d'aspect ouateux : il s’agit d’une Ayperostose générale rappelant l’acromégalie. La mensuration des phalanges sur la malade montre que la longueur totale de cette phalange n’est pas accrue mais que sa circonférence est plus grande : 6 cm. 5 au lieu de 6 cm.
À la main gauche, l'extrémité distale du 3° métacarpien sur la radiographie apparaît hypertrophiée, plus sombre que le reste de l'os, et épaissie.
Antécédents. — La maladie paraît avoir débuté vers 50 ans, à la ménopause. Cette femme a eu 3 grossesses. Un premier enfant chétif mourut à un an, une seconde grossesse fut interrompue par une fausse-couche. Le dernier enfant est vivant.
Pas de syphilis connue, mais la réaction de Bordet-Wassermann est fortement positive.
Après quelques semaines d'hospitalisation, la malade succombe à une congestion pulmonaire.
Autopsie. — A l’autopsie, on prélève une rondelle du fémur et, en totalité, la première phalange du médius pour faire des coupes. (Ce sont celles qui sont reproduites dans Le cours de la thèse.)
On trouve un petit goitre calcifié, cœur atteint de myocardite chronique sibreuse, l’aorte épaissie et athéromateuse.
Les différents organes sont soumis à l'examen histologique (voir plus haut).
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De l'étude générale que nous venons de faire de la ma- AA URE
; 4 ladie de Paget, il ressort : f de | La maladie de Paget est une ostéite déformante dissé- 17/0 minée dont les localisations échappent à toute règle : les "h membres inférieurs, les clavicules et les os de la voûte du LS -crâne sont le siège le plus fréquent des lésions de la maladie, mais les autres os longs, les os courts, les petits os, sont (& frappés sans ordre apparent, et l’on peut rencontrer un os 1:80 modifié au milieu d'os parfaitement normaux. | L'ostéite pagétique est caractérisée par l'association d’un 18 & processus de raréfaction avec un processus de condensation % à osseuse : toutefois, l’évolution des deux processus n’est pas :54 parallèle; l’un ou l’autre prédomine, de sorte qu’en cer- 18 tains points il peut y avoir hyperostose; en d’autres, forma- ‘4 tion de vacuoles.
L'étude anatomique des lésions associées aux lésions don : osseuses montre dans certains cas des lésions importantes de Le _ la glande thyroïde et de l'hypophyse. Ces dernières consis- QUE tent en sclérose avec atrophie des cellules et formation de | kystes à contenu colloïde. "4108 Le rôle de ces lésions des glandes endocrines, sans pou- sh
voir être déterminé de façon exacte, ne doit pas être consi- tel A
PRE) SANS 4 RS de Le Fr UN
sd : 03 4 A _… a. KE _ 98 Te __ déré comme négligeable, et l’on doit en tenir compte dans "4
Es l'appréciation des facteurs pathogéniques. __ Dans le traitement de la maladie de Paget, quelle que
= soit l'hypothèse étiologique, on peut avoir recours avec profit à la médication arsenicale et à l’actinothérapie géné- _rale et locale. |
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