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Introduction
Le présent travail a pour but de mettre au point, par l'étude approfondie des cas antérieurement publiés, jointe à celle de notre cas personnel, l'intéressante question du pseudoxanthome élastique, maladie encore connue sous les noms d'Elastorrhexis ou d’Elastome.
Nous présenterons d’abord les quelques observations publiées dans leur ordre chronologique ; puis nous verrons dans une étude d'ensemble comment il faut envisager aujourdhui cette affection.
OBSERVATION
Elle fut publiée par M. BALzER, sous la dénomination d’ailleurs inexacte de « xanthélasma », dans un article des Archives de Physiologie en 1884.
En voici l'essentiel. On se rappellera qu'il faut lire « pseudo-xanthome élastique » chaque fois que l'on voit dans le texte « xanthélasma » : l'affection qui nous intéresse n'était pas encore individualisée lors de la publication de M. Balzer, d’où cette erreur de terminologie. :
Guillemin, maçon, âgé de 4ÿ ans, entre le 26 octobre 1882 à l'hôpital Saint-Louis, au numéro 39 du service des baraques, atteint d’une phtisie pulmonaire du 3° degré. D'après ses renseignements, sa mère aurait succombé . aussi à une affection pulmonaire chronique. Il aurait eu la fièvre intermittente pendant son service militaire.
Depuis cette époque il s'était toujours bien porté et n’a commencé à tousser qu'au mois d'avril 1881. 11 affirme tout particulièrement n'avoir jamais eu la jaunisse.
Depuis un an, ila eu plusieurs hémoptysies de peu d'importance et s’est affaibli progressivement, au point que depuis 7 mois il a dû interrompre son travail. Son état s’est trouvé seulement un peu amélioré après un court séjour dans le service de M. CG. Paul. Il se plaint depuis plusieurs mois de maux de tête qui surviennent le matin et cessent dans la journée. Le sulfate de quinine et le salicylate de soude. administrés successivement, le soulagèrent beaucoup. Puis il fut pris au mois de novembre de frissons violents, survenant irrégulièrement plusieurs fois par semaine avec élévation de la température jusqu'à 39°5. L'examen de la poitrine faisait reconnaître une exacavation assez considérable au sommet droit, avec souffle et gargouillements ; au sommet gauche, gros râles sous-crépitants et râles muqueux disséminés dans toute la poitrine, mais prédominant à droite.
Robe du Eur. ES
Inappétente absoltwe. Diarrhée persistante.
Sur toute a surface du «corps, %e malade présente d'abondantes plaques de « xanthélasma » qu'il dit avoir toujours observées depuis son enfance. Il prétend même qu'elles ont été plus marquées dans le jeune âge que présentement. Ce sont des plaques de « xanthélasma planüin », d’un jaune pâle, visibles surtout lorsqu'on presse un peu la peau. Elles sont très irrégulièrement distribuées et d’étendue très variable ; depuis moins d’un millimètre carré jusqu’à plus d'un centimètre carré en viron. Elles sont surtout nombreuses sur la peau du ven. tre atitoür de l’ombilic où ‘elles font un léger rebief. I Y
en a moins sur la poitrine ‘et sur la face ‘postérieure du tronc, où elle manquent à peu près complètement, ‘On les trotive en‘très gründ nombre au vou, surtout à sa
DD partie postérieure ; elles suivent les plis de la peau, qu'’elles accentuent en formant des bourrélets, et leur plus
grand diamètre est parallèle à ces plis. -— La face du malade est jaune, maïs il n'y a pas d'ictère réel apprécia- _ble aux conjoncetives ou dans les urines. — Sur les mem-
bres, les plaques jaunes sont surtout abondantes au niveau des plis de flexion, dans le creux axillaire, au pli du coude, moins au pli de l’aîne et au creux poplité. Elles font à peu près complètément défaut dans les autres régions. RER du
Atteint d'une diarrhée incoercible qui résiste à tous les remèdes émployés, le malade s’affaiblit et se cacheclise rapidement, Les membres inférieurs et la paroi abdôminale sont envyahis par l'œdème ; il succombe le 29 novembre, à 8 heures du sir.
AUTOPSIE. — Poumons farcis de tubercules et de masses fibro-caséeuses, adhérences nombreuses et épaisses ; cavernes anfractueuses aux deux sommets. Le foie est volumineux, d'une couleur d’un jaune ocre un peu spécial. Pourtant l'examen microscopique, pratiqué ultérieurement, à montré qu'il s'agissait simplement d’un foie gras, sans autres lésions particulières.
Les reins sont un peu sclérosés. Rate normale.
Les altérations les plus ‘intéressantes s'observent du côté du cœur. L'oreillette ‘droite offre à sa face interne une coloration ‘blanc jaunâtre dans presque toute son étendue, sans épaississement bien appréciable de l’endocarde. Cette coloration est visible, surtout sur les colonnes charnues et principalement sur les plus saillantes ; elle manque sur les parties postérieures de ces colonnes et dans l’auricule. Gette coloration est un peu comparable à celle des plaques de sclérose de l’endocarde, mais pourtant la surface ‘de Ta membrane est peut-être ‘d’un aspect plus mat, plus ôpaqtue que dans la sclérose. Elle
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se voit aussi du côté de la surface péricardique, mais avee moins de netteté. La lésion ne s'accompagne pas de rétraction de l’endocarde, sauf sur les ventricules droit et gauche, où il existe plusieurs plaques d’étendue variable, disséminées sur les piliers et sur les colonnes charnues des parois antérieure et postérieure.
EXAMEN HISTOLOGIQUE. (Peau et cœur).
Technique : Fixation à l'alcool absolu.
Coloration : picro-carminate d'ammoniaque, éosine, bleu de méthylène, etc... Ce sont les coupes traitées par l’éosine et par la solution aqueuse de potasse à 4o % qui ont donné les meilleures images.
Avec un faible grossissement, on voit que les plaques de « xanthélasma » sont très nombreuses sur une même coupe. Elles sont en général situées immédiatement au. dessous des papilles et séparées de l’épiderme par une couche de tissu normal d'épaisseur variable. Leurs dimensions, dans les différents sens, sont très variables, quelques-unes occupent toute la longueur de la coupe, d'autres, s'étendent davantage en profondeur ; quelquesunes sont presque linéaires, d’autres forment des noyaux presque arrondis. D'une manière ‘générale, la lésion semble se faire surtout dans les parties moyennes et profondes du derme, au niveau des réseaux vasculaires superficiels et profonds. Ce arossissement montre en outre d’une manière très nette que ces plaques sont formées d'abord par du tissu fibreux que le carmin colore en rose, et par une matière que l’acide picrique colore ordinairement en jaune verdâtre.
Avec un forl grossissement, on voit que cette matière n'est autre chose que du tissu élastique offrant des altérations remarquables. Le tissu conjonctif, comme nous l'avons dit, est épaissi et forme des trousseaux épais qui claisonnent irrégulièrement les plaques de « xanthélas-
ma » et limitent ainsi des espaces que remplit le tissu élastique altéré. Il y a parfois une esquisse de lobulisation, mais irrégulière et incomplète. Le tissu élastique qu'enveloppent ces trabécules est hypertrophié : ses fibres ont pris souvent un développement double ou triple de ce qu'il est normalement. Y a-t-il eu même. hyperplasie-et multiplication des fibres, c’est ce qu'il est très difficile d'apprécier Nous ne le croyons pas et nous pensons que les fibres élastiques paraissent plus nombreuses à cause de leur désagrégation et de leur rétraction. En effet, les fibres ainsi hyperthrophiées se fendentet se segmentent transversalement ; quelquefois leurs fragments se désagrègent et se disjoignent, de sorte que l’on croirait voir des amas de cristaux irréguliers ; quelquefois les fragments restent en contact bout à bout, donnant l’apparence de tubes de imycélium articulés. C’est surtout sur les préparations à l’éosine et à la potasse qu'il est facile de constater et .de suivre l’altération des fibres élastiques. Elles commencent par se tuméfier, puis elles se fendillent transversalement sans se segmenter ; la fibre se tuméfie entre chaque trait de fente, de manière à devenir bourgeonnante et moniliforme ; plus tard, lorsque la segmentation est encore plus avancée, on croirait avoir sous les yeux des chapelets de spores déformées par pression réciproque. Enfin, lorsque les fragments sont détachés, il restent ordinairement voisins les uns des autres et conservent la direction des fibres élastiques. Très souvent ces amas de petits fragments se trouvent appendus en forme de choux-fleurs. Le volume et la forme de ces petits grains sont très variables ; on observe toutes les variétés, depuis les fragments semblables à des cristaux plus où moins gros, jusqu'aux petits grains élastiques. On voit plus rarement le fendillement se faire dans le sens de la direction des fibres. Celles-ci ne sont pas seulement altérées dans leur forme
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et dans leur texture, leur composition histochimique semble aussi être modifiiée plus ou moins profondément. Elles se colorent moins bien par l'acide picrique ; l’éosine et la potasse leur donnent une nuance rouge violet plus foncée qu'aux fibres normales ; parfois au contraire elles résistent aux matières colorantes, même à l'éosine ; ‘elles restent ternes et pâles, et il serait difficile de ne pas les prendre pour des cristaux si l’on ne voyait leur continuation avec les fibres saines. Cette résistance aux matières colorantes s’observe aussi avec le bleu de méthylène, et nous y insistons d’une manière particulière, car elle nous fait comprendre les difficultés de l'observation, lorsque la matière élastique est totalement réduite en petits grains qui ne diffèrent plus des granulations de diverses origines, protoplasmiques ou autres.
En résumé, les masses « xanthélasmiques » situées entre les trabécules conjonctifs sont donc uniquement constituées ici par de la matière élastique provenant des libres élastiques qui, après s'être hyperthrophiées, se sont fendillées, segmentées, de manière à revenir à l'étar de fragments. IL y a très peu de graisse ef peu de cellules æanthélasmiques. Sur certaines coupes cette régression est tellement avancée qu'on ne trouve plus la direction des fibres élastiques et qu'on ne voit plus que des masses presque compactes de grains irréguliers et opagues. Le processus est partout le même, aussi bien pour les petites plaques disséminées dans le derme que pour les larges plaques superficielle et profonde. Il est le même dans les parois vasculaires ; nous l'avons retrouvé jusque dans les ‘appareils élastiques les plus délicats de la peu, autour des glandes sudoripares.…….
Au niveau du cœur, mêmes altérations des fibres élas tiques, hypertrophie, segmentation, réduction en grains, résistance aux matières colorantes, etc... Elles siègent dans l'endocarde, dans ses couches profondes, dans le
voisinage des fibres musculaires, dont elles sont séparées le plus souvent par une fine bande de tissu conjonctif. Cette localisation nous à paru à peu près constante dan” tous les points examinés, paroi du ventricue gauche, piliers, parois de l’oreilletite. La disposition en plaques disséminées s’observe moins ici que pour la peau ; presque partout les altérations présentent une continuité remarquable et s’observent dans une grande étendue. Ces lames « xanthélasmisques » sont d’une épaisseur extrèêmement variable ; tantôt presque linéaires, tantôt doublant
presque l'épaisseur de l’endocarde. On les voit plus rare-
ment dans la couche superficielle de cette membrane, mais souvent on les trouve dans l'épaisseur même du myocarde, dans la trame conjonctive-élastique qui enveloppe les faisceaux musculaires, où même dans l’épaisseur de ces faisceaux. Partout elles s’accompagnent d’un certain degré de sclérose, parfois même très accentuée, soit dans l’endocarde, soit dons le myocarde, dont elles dissocient les faisceaux musculaires. Cette sclérose paraît se produire avec une lenteur extrême ; on voit très peu d'ilots de cellules embryonnaires. Nous avons peu vu de cellules « xanthélasmiques » dans l’endocarde, où il est d’ailleurs difficile de les apercevoir ; mais nous les avons vues assez nombreuses (?) dans le myocarde, dans les espaces conjonctifs interfasciculaires ; les espaces renferment aussi un grand nombre de fibres élastiques moniliformes et des grains élastiques libres que lon voit en connexion avec les cellules « xanthélasmiques » situées le plus souvent dans le voisinage des vaisseaux du myocarde. Les altérations des vaisseaux ont paru pourtant moins accusées que dans d’autres cas... »
OBSERVATION
Elle fut publiée par M. Caaurrarp, à la Société Médicale res Hôpitaux en 1889, sous la dénomination de : « Xanthélasma disséminé et symétrique, sans insuffisance hépatique ». L'examen histologique de ce cas fut ensuite pratiqué par M. DARIER et lui permit d'édifier sa conception du pseudo-xanthome élastique qu'il développa dans sa célèbre communication au III Congrès international de Dermatologie en 1896.
Voici cette observation dans ses traits essentiels
« Il s'agissait d’un homme âgé de 35 ans, maçon de son état, à large poitrine et de robuste apparence jusqu'à ces dernières années.
Son passé pathologique était déjà assez chargé ; à 23 ans, il eut la fièvre typhoïde ; à 24 ans, pendant qu'il faisait son service militaire à la Nouvelle-Calédonie, il fut pris d’une hématémèse assez abondante, accident qui s'est renouvelé à plusieurs reprises, à 26, 30 et 33 ans. Cet été encore, il a été soigné à l'Hôtel-Dieu pour une hématémèse, et l'on’a porté le diagnostic d’ulcère simple de l'estomac, ou peut-être du duodénum. J'ajoute immédiatement que ces hématémèses à répétition, accompagnées de douleurs épigastriques violentes et survenant ciez un sujet nettement alcoolique, ne paraissent n'avoir eucune connexilé avec son « xanthélasma » ; il s'agit probablement là d'une gastrite ulcéreuse alcoolique.
En 1878, pendant son séjour à la Nouvelle-Calédonie, L... à présenté deux autres incidents pathologiques : des accès de fièvré paludéenne soignés et guéris par la qui-
nine et un ictère qui semble avoir duré assez longtemps, sans que nôtre malade puisse donner de grands détails sur ses caractères et son évolution.
En 1880, L... est libéré et revient en France ; c’est peu après, dit-il, qu'il s'est aperçu du début de son affection cutanée. La marche de celle-ci $emble avoir été lentement progressive, et voici ce que j’ai pu constater, soit actuellement, soit dans un premier séjour que le malade à fait dans mon service, au mois de février de cette année.
L'éruption « xanthomateuse » est constituée par une série de groupes évolutifs, parfaitement symétriques, et cantonnés exclusivement au niveau des différents plis de flexion, c’est-à-dire qu’ils occupent la base du cou, les deux creux axillaires, les plis des coudes, la paroi abdo-
_minale antérieure, surtout dans sa partie sous-ombili-
cale, les deux triangles inguinaux, la face inférieure de la verge, la marge de l’anus et les deux creux poplités.
Sont indemnes la région dorso-lombaire, les mains et les pieds, le côté de l’extension des diverses jointures envahies du côté de la flexion.
Chacun des groupes éruptifs présente une constitution analogue et semble rayonner par une sorte de développement centrifuge. ‘
Le centre du groupe est formé par une agglomération presque confluente de plaques intradermiques, douces au toucher, légèrement saillantes et comme papuleuses, séparées par de petits plis cutanés ; leur coloration est assez pâle, beurre fraïs ou jaune chamoïis ; le volume des plus grosses plaques ne dépasse guère celui d’une lentille,
A mesure qu'on s'éloigne du centre éruptif, les intervalles de peau saine augmentent d’étendue, et les nodules ou plaques « xanthélasmiques » diminuent de volume. Dans la zone périphérique on ne trouve plus qu'un
semis de points jaunes miliaires: C'est ce qu'on voit très nettement au-dessous des plis des coudes, sur la face antérieure des avant-bras.
Une disposition très particulière est à noter sur un grand nombre de plaques « xanthélasmisques », et surtout au niveau des parois antérieures et postérieures des aisselles, où la « xanthomatose » déborde assez largement, formant un demi-cercle sur la région pectorale, sus et sous-épineuse ; beaucoup de plaques jaunes portent à leur centre un petit nodule à peine saillant, gros comme une tête d'épingle et qui se détache, par sa couleur gris cendré, sur le fond chamoïs qui l'entoure. La région envahie prend ainsi un aspect tatoué gris sur jaune, qui tranche absolument sur la coloration et l'aspect de la peau restée saïne dans le voisinage. La ligne de démarcation du groupe éruptif est du reste bien marqué surtout dans la région pectorale, et une bande de peau saine assez large sépare les groupes axillaires et sus-ciaviculaïres de chaque côté. ;
Les plaques « xanthomateurses » les plus larges se trouvent dans les régions axillaires et inguinales.
Ponr en finir avee la distribution actuelle de l'éruption, je dois signaler l'intégrité presque absolne de la face. En février dernier, lors du premier séjour de L... à Fhôpital Broussais, à peine soupçonnait-on à la commissure palpébrale gauche le début d'une petite plaque jaune ; aujourd'hui, bien que très peu accusée encore, elle est cependant nettement constatable.
Au niveau du bord Hbre de la lèvre supérieure et près de la signe médiane se voient deux à trois petits nodules jaunes, gros comme des grains de mil.
Si l’on retrousse les deux lèvres, on voit que la / muqueuse de leur face profonde est envahie : aussi bien en haut qü'en bas, elle présente dans son tiers moyen un semis intra-muüqueux de petits nodules jatmâtres : repo-
PRE SNA)
sant sur un fond richement vascularisé, parcouru par de nombreux capillaires dilatés et sinueux.
Pas d’autres lésions de la muqueuse bucco-pharyngée.
La muqueuse génitale est normale. :
Au mois de février on constatait en outre un phénomène assez insolite dont aujourd'hui il ne reste plus guère que la trace : la zone périphérique des groupes éruptifs était parcourue par d’assez larges réseaux d’un rose un peu violacé, non saillante, et qui formait comme une auréole congestive autOur des plaques jaunes. Cellesci semblaient naître et évoluer dans cette sorte de zone L _d’envahissemient. | :
Ces mêmes bandes rosées, larges souvent de près de 10 centimètres reliaient entre eux les différents groupes. éruptifs, comme de véritables anastomoses, surtout au devant du bord antérieur de l’aisselle, à la base du cou et à la surface postéro-interne des cuisses, entre les groupes poplités et inguinaux.
Aujourd’hui, les traces de cette hyperhémie périnodulaire ne subsistent plus qu'au niveau des régions pectorales, sur l'expansion antérieure des groupes axillaires. Là encore, les plaques « xanthomateuses » jaunes avec leur centre grisâtre, reposent sur un fond d’un rose violacé, qui donne à cette région un aspect bigarré tout à fait particulier.
Je signale de plus que, maintenant comme au mois de février, on constate une tuméfaction très nette, indolente et assez ferme, de plusieurs ganglions inguinaux, sous-pectoraux et axillaires.
L'état général de L... n’est pas absolument satisfaisant. Son teint est à la fois pâle et d'un jaune clair, tirant un peu sur le jaune paille. Les traïts sont amaigris et tirés. Son sang contient 4.030.000 globules et est de plus très appauvri en hémoglobine, pusqu’il n’en contient que 55 % de la teneur normale. L’amaigrissement
est assez notable, les plis cutanés sont flasques et faciles à former. 75
Le pouls est faible et dépressible et ne donne, au sphygmomètre de Verdin, qu'une tension de 650, au lieu de 750, chiffre moyen normal. Et cependant le cœur semble battre assez énergiquement et le malade présente des ‘palpitations dès qu'il se fatigue un peu. On entend à la base du cœur un souffle systolique aortique qui, de même que les palpitations, me paraît en rapport avec l’anémie que nous révèle l'examen du sang.
J'ajoute que cette anémie ne me paraît pas dépendre seulement du « xanthélasma », car l'examen des poumons montre, surtout au sommet droit, des signes manifestes d’induration pulmonaire.
Les urines sont normales ; leur quantité par 24 heures est environ 1.500 gr. ; leur densité de 1.012 ; elles sont transparentes, d’un jaune ambré, non sédimenteuses, assez riches en urohématine ; leur teneur en* urée est, par 24 heures de 20 à 22 gr. ; elles ne contiennent ni sucre, ni albumine, ni trace de pigment biliaire…
Malgré l’ancienneté du début de son affection, le foie est normal soit anatomiquement, soit fonctionnellement. Ses dimensions sont physiologiques ; il n'y a pas d'ictère, et je ne crois pas qu'il faille attacher grande importance à l'ictère passager qui s’est montré il y a onze ans, deux ans avant l'apparition du « xanthome ». La production quotidienne d’urée est normale et montre que cette autre grande fonction du foie n'est pas altérée.
Enfin le pouvoir glycogénique du foie est conservé, l'épreuve de la glycosurie alimentaire, faite à deux reprises avec 200 et 250 gr. de sirop de sucre, n’a donné que des résultats négatifs.
Nous sommes donc en droit d'affirmer qu'il n'y a pas, * chez notre sujet, d'insuffisance hépatique.
En constatant l'existence de ces nappes congestives au-
tour des nodules de « xanthome », je me suis demandé si la lésion ne serait pas auto-inoculable sur le sujet. J'ai fait, à la face antérieure des deux cuisses, des inoculations pratiquées soit avec le sang des zones rosées hyperhémiques, soit avec le sang des plaques jaunes. Le résultat à été négatif ».
EXAMEN HISTOLOGIQUE (M. Darier).
« J'ai examiné des pièces excisées dans les points les plus divers, fixées par un grand nombre de réactifs différents et dont les coupes ont été colorées d'une façon très variée. Les techniques qui m'ont fourni les préparations les plus démonstratives sont l'orctine acide pour les vucs d'ensemble, l’éosine et la potasse à 4o %, ou bien l’acide osmique et la safranine avec décoloration per le tannin, pour l’étude des détails.
A l'aide d'un faible grossissement on constate lexistence de lésions d'emblée très apparentes du tissu élastique, au niveau du chorion proprement dit. Il semble relativement augmenté, ce qui paraît lenir plus à l’élargissement et au pelotonnement de ses fibres qu'à une hypertrophie véritable ; il est en outre fragmenté comme on le verra tout à l’heure. Dans les plaques de l’aisselle, par exemple, l’altération s'étend depuis le réseau souspapillaire jusqu'aux limites de l’hypoderme sous forme d’une nappe continue, dans laquelle on peut reconnaître cependant une lobulation imparfaïte, une, tendance à former des pelotons arrondis, plus ou moins confluents ou séparés par des fibres saines. La coupe de papules isolées montre les altérations élastiques cantonnées autour du canal d’un follicule pilo-sébacé qu'elles entourent
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comme une couronne. Dans la muqueuse buccale on voit une nappe continue mais peu épaisse de lésions du même ordre.
Les forts grossissements permettent de reconnaître, comme l’a décrit Balzer, que les fibres élastiques sont épaisies et élargies, souvent cassées ou fragmentées en bâtonnets ou courts cylindres qui restent en contact et ressemblent dès lors à des chaînettes de gros bacilles ; plus fréquemment encore les fibres altérées se renflent en boudins moniliformes, bizarrement contournée, dans lesquels on distingue des vacuoles et parfois des fentes longitudinales ; elles peuvent s’étaler en plaques véritables contenant des vacuoles ; elles sont enfin, par désagrégation complète, réduites en amas amorphes de grumeaux et de granulations. Cette altération mérite absolument les noms d’ « élastociase » ou d° « élastorrhezis », sous lesquels je propose de la désigner.
En nombre de points il est facile de s'assurer que ces formations bizarres sont en continuité directe avec les fibres élastiques normales, lesquelles, à partir d'un certain point, son brusquement atteintes d’élastorrhexis.
En même temps que ces modifications morphologiques, se produisent des altérations chimiques de la substance élastique. Sans vouloir insister, je dirai que Îles grumeaux résistent moins à la potasse, fixent moins les couleurs acides, et prennent au contraire un peu les couleurs basiques. Elles se teignent en violet diffus par l’hématéine.
L'emploi des divers réactifs que j'ai en usage montre en outre que le tissu conjonctif n’est nas sensiblement sclérosé dans les foyers d’élastorrhexis ; on y trouve des cellules en nombre augmenté, accolées aux fibres altérées ; ce sont des cellules conjonctives dont le protoplasma contient des granulations, mais celles-ci ne sont pas colorées dans les pièces fixées par l'acide osmique et n’offrent en aucune façon l'aspect des cellules de xanthome.
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Il est fort important d’insister sur ce fait qu’en aucun point de mes coupes, quelle qu’ait été la technique, je wai trouvé de cellules æanthomaleuses. Dans le COTpPS . papillaire, d’ailleurs sain et où l'élastorrhexis fait défaut, J'ai trouvé quelques cellules ramifiées contenant des granulations qui noircissent par l’osmium ; autrefois je le avait prises pour des cellules xanthélasmiques ; j'ai pu m'assurer depuis lors, sur des coupes non colorées, qu'il s'agit de granulations pigmentaires, Dans les mèêmes régions se trouvent parfois des mastzellen en nombre modéré.
Je suis donc conduit à affirmer, contrairement à Balzer, qu'il n’y a rien de xanthélasmique dans les lésions de cette maladie, laquelle consiste essentiellement en une altération du tissu élastique qu'on peut appeler « élastorrhexis ».
Il était intéressant de chercher dans les plaques, tubercules on tumeurs de xanthome vrai, si lon trouverait des modifications du même ordre. J’ai soumis toute une série de coupes, provenant de tous les cas de xanthomes, au nombre d’une dizaine, que j'ai eu l’occasion d'examiner jusqu'ici, à une étude soigneuse sur ce point. J'y ai vu le tissu élastique quelquefois conservé presque intact, d’autres fois morcelé par places, avec des fibres rétractées, comme il arrive dans toutes les néoplasies : inflammatoires ou autres, et à un si haut degré dans le Tupus par exemple. Maïs jamais je n’y ai constaté les altérations si caractéristiques de l’élastorrhexis que je viens de décrire.
À cet égard, le cas de Balzer et le mien se distinguent si complètement et si évidemment des autres qu'on ne saurait en aucune façon les considérer comme des exemples de xanthome.
Sono AN Ce malade à été revu et étudié en 1903 par MM. HazLoPEAU et LAFFITTE.
Les petites papules se présentaient toujours avec leur aspect jaunâtre, isolées ou confluentes, reposant sur un fond de teinte violacée pâle. On constatait toujours les mêmes altérations de la muqueuse des lèvres et des joues ; la diminution de l’élasticité de la peau paraissait avoir fait des progrès car les téguments retombaient, comme un tablier, au devant de l’ombilic et de la naïssance de la verge.
Comme ‘particularités nouvelles, les auteurs signalaient la présence de cicatrices multiples particulièrement dans les régions inguino-crurales ; leurs contours sont irréguliers, leur bords taillés à pic ; on distingue le plus souvent, soit dans leur aire, soit sur leur rebord, des nodules miliaires jaunâtres semblables par leur forme et leur coloration aux autres éléments du pseudoxanthome, mais généralement de plus petites dimensions ; ces cicatrices sont plissées et comme ratatinées , elles ont succédé à des boutons sur la nature desquels nous n'avons pû obtenir de renseignements précis.
Du côté de la muqueuse buccale nous signalerons l’extension de la coloration jaunâtre au raphé médian palalin qui est en même temps tuméfié, et la présence d'un certain nombre de papules miliaires sur les gencives ; ce fait présente de l'intérêt au point de vue de la pathogénie des altérations, car cette partie de la muqueuse buccale est d’une grande pauvreté en fibres élastiques.
Un autre phénomène nouveau est une amblyopie qui s’est prononcée surtout depuis un an. Elle est liée à une chorio-rétinite de la région centrale, intéressant le macule, avec atrophie secondaire de la papille optique. Y a-t-il une relation entre ces altérations oculaires et le pseudo-xanthome? En l'absence d’antécédents et de si-
_gnes de syphilis ainsi que d’albuminurie et glycosurie, cette hypothèse est la plus vraisemblable.
Il y aurait lieu de chercher par un nouvel cxamen histologique si l’on pourrait mettre en évidence maintenant les cellules géantes polymucléaires qui ont été depuis signalées par Monsieur Bodin, mais qui d’ailleurs n'ont pas été retrouvées dans les cas‘ publiés par Tanenhain et par Duedenhofer
M. Darier en examinant de nouveau le malade fit observer que l'aspect verruqueux de ses gencives est d'observation banale chez les fumeurs et ne doit pas être rapproché des lésions du pseudo-xanthome de la peau.
III: OBSERVATION
Elle fut publiée par Boni en 1900, dans les Annales de Dermatologie et de Syphiligraphie.
Il s'agissait d'un homme âgé de 50 ans, entré à l’H6tel-Dieu de Rennes pour une bronchite datant de plusieurs mois. Dans ses antécédents héréditaires et personnels, on ne trouve rien qui mérite d’être signalé ; il a toujours été bien portant jusqu’au moment où il a commencé à tousser. |
.Actuellement cet homme est très amaigri et d'aspect cachectique ; il a des sueurs nocturnes abondantes et à l'examen stéthoscopique du thorax, on trouve dans les deux poumons, principalement vers les sommets, des lésions tuberculeuses, élendues et parvenues déjà à une phäse de ramollissement avancé. D'ailleurs l’expectoration abondante et puriforme confirme ces signes.
On noté des troubles digestifs : inappétence, difficulté des digestions, diarrhée, mais l'examen du foie
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n'offre rien de spécial ; l'organe est de volume sensiblement normal, la palpation de la région hépatique n'est pas douloureuse, il n'y a pas d'ictère et il n'y en a jamais eu.
Les urines ne présentent rien de particulier et ne renferment pas de sucre.
Depuis trente ans le malade est porteur de lésions culanées nombreuses, auxquelles il n’a jamais fait attention ; il indique très nettement que ces lésions sont survenues sans cause apparente et qu'il ne s'en est aperçu que par hasard ; elles n’ont jamais occasionné la moindre gène et, d’après le dire du malade, elles n'ont augmenté que fort peu depuis leur apparition.
Les localisations de ces éléments éruptifs sont bier: nettes : c'est au niveau de la région abdominale antéroinférieure qu'ils sont le plus abondants, formant dans la partie sous-ombilicale de l'abdomen un placard médian, s'étendant également de chaque côté de la ligne blanche et atteignant des dimensions supérieures à celles de la paume de la main. Les autres lésions, qui sont disposées en placard de chaque côté du corps d'une façon absolument symétrique, oceupent la région claviculaire moyenne, la paroi antérieure de Faisselle, la région interne et moyenne du bras et-la région antéro-supérieure de ‘lavant-bras. Aux membres inférieurs, on note aussi un placard assez étendu à la région supéro-interne des ouisses. Les mains, les pieds, les coudes, les genoux, sont indenines, de même la face et les paupières : enfin l'examen de la cavité bucco-pharyngée ne révèle rien d'anormal.
Au niveau des régions envahies par l'éruption, les lé sions se disposent en placards de forme plus ou moins régulière, au centre desquels les éléments de la dermatose sont confluents, séparés par de très petits intervalles de peau saine, tandis qu'à la périphérie les éléments vont en s'espacant les uns des autres et en diminuant dans
ia leurs dimensions au point de ne plus former, dans la zone tout à fait externe, qu'un léger semis punctiforme.
Etudiant ces lésions de plus près, on voit qu'elles sont toutes semblables et que leur taille seule diffère suivant la partie du placard où on les envisage. Ce sont de petits éléments de la dimension d’uñe lentille ou de la grosseur d'une tête d’épingle tantôt ovalaires ou arrondis, tantôt à contour un peu irrégulier mais toujours parfaitement nef et tranché. Leur contenu est jaune très pâle comparable à la teinte du beurre frais et leur masse paraît homogène ou seulement très finement grenue. À la surface de la peau ces lésions font une très légère saillie que l’on apprécie aisément à la vue et surtout au toucher ; mais à leur niveau on ne trouve aucune altération de la peau ; on dirait qu'il y a eu seulement introduction d'une petite masse jaunâtre au-dessous de l’épiderme resté normal à la surface de cette masse.
La palpation ne révèle aucune induration et ne détermine aucune sensation désagréable ; enfin ces lésions se trouvent enchassées dans la peau saine, qui ne présente auour d'elles ni altération ni changement d'aucune sorte:
L'EXAMEN HISTO-PATHOLOGIQUE est venu confirmer Île diagnostic de xanthome élastique ; cet examen a porté sur deux fragments cutanés, excisés au niveau de la partie médiane du placard sous-ombilical, fragments qui ont été fixés dans le sublimé acide, (formule de Nicolle), puis montés l’un dans la parafline, l’autre dans la gomme pour être débités en coupes minces que j'ai colorées par divers procédés.
Les lésions examinées à um faible grossissement, se montrent situées supertficiellement dans le derme au niveau de cette zone qui forme la partie supérieure de la couche tendiniforme ; elles sont donc placées bien au-dessus de la région des glomérules sudoripares avec lesquels elles n'offrent par conséquent aucun rapport. Leur limi-
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te supérieure n'atteint pas la couche papillaire et, d'une manière générale, je les ai vues distantes de la couche basale du corps mugueux de 70 à 80 y environ.
Déjà à un faible grossissement, on peut se faire une bonne idée de la constitution de ces lésions qui forment sur les coupes des aires ellipsoïdales à grand axe paral- Jèle à la surface cutanée, mesurant 300 à 400 y dans leur petit diamètre sur 4/10 à 6/10 de millimètre dans leur grand diamètre.
On voit qu'il existe, au niveau de ces aires, une matière granuleuse constituant de petites masses très régulières de formes et de dimensions, enchassées entre les faisceaux connectifs du derme qu’elles ont fortement dissociés de telle façon qn'il y a, en certains points, une véritable disposition lobulée, la matière granuleuse représentant la masse plus ou moins volumineuse des lobules entourés par les faisceaux conjonctif du derme.
Au-dessous de ces lésions le derme est normal ; au-dessus d'elles, les couches sous-papillaires et papillaires sont également normales, et ces tissus contiennent des fibres élastiques aussi nombreuses que dans la peau saine. On y remarque seulement que les petits vaisseaux présentent un certain épaississement de leurs parois et qu'ils sont entourés de quelques cellules rondes embryonnaires formant une très légère infiltration autour de ces vaisseaux
Au-dessus de ces éléments les papilles paraissent un peu étalées et moins abondantes que dans les régions voisines, néanmoins ce sont là des caractères très peu prononcés. Quant.à l’épiderme, je n'y ai rien remarqué de spécial ; j'y ai seulement noté un amincissement correspondant à l'élément xanthomateux, amincissement qui peut aller jusqu'à ce point que l'on ne trouve plus
que > ou 3 cellules dans l'épaisseur du corps muqueux ;
la couche granuleuse m'a paru aussi diminuée, mais sur ces divers points je me garderai d'être affirmatif n’avant
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.pas pu comparer ces coupes à des coupés de peau normale prise dans la même région.
Les nerfs ne m'ont présenté rien de particulier, autant du moins qu'il m'a été pee d'en juger avec les mnéthodes de coloration que j'ai employées.
Enfin je noterai que dams l'hypoderme les pelotons
_graisseux offrent un aspect bizarre ; les cellules adipeu-
ses de ces pelotons sont distantes les unes des autres, et si on les colore par l'acide osmiqne, on voit que la graisse, au lieu de remplir tout l'élément, s’accumule à l’un des
pôles de la cellule dont le reste semble comme distendu
par un liquide. Cet aspect. qui rappelle beaucoup celui du tissu adipeux en voie de régression, ne m'a d’ ailleurs pas surpris puisque le sujet sur lequel a été prélevé ce fragment cutané était arrivé à un degré avancé de cachexie.
Revenons maintenant aux lésions « xanthomaleuses » en elles-mêmes et examinons-les à un fort grossissement ; nous y trouverons divers éléments qui doivent arrêter notre attention
° Les petites masses de substance granuleuse. ° Le tissu conjonctif.
3° Des éléments cellulaires spéciaux qui se rencontrent de préférence à la périphérie des vaisseaux.
° Les petites masses granuleuses formant les petits lobules dont j'ai parlé, sont constituées par une substance qui présente toutes les réactions histo-chimiques du tissu élastique. Elles se colorent en jaune par le pirrocarmin ; l’éosine les teinte fortement en rose ; le bleu de méthylène se fixe sur elles avec force, ainsi que l’orcéine et si, après avoir coloré par l’orcéine, on monte la coupe dans la potasse à 4o pour 100 comme lindique Balzer, elles demeurent seules colorées en rose, avec les fibres
élastiques au milieu des tissus décolorés complètement
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par l’action de la potasse. Notons cependant qu'en ce cas elles prennent une teinte plus violette que lés fibres élastiques normales existant dans la préparation.
Ces petites masses élastiques apparaissent comme fendillées et segmentées de telle sorte qu'elles donnent, d'après. Balzer, l'impression d'amas de cristaux irréguliers ; pour moi, je ne puis mieux les comparer qu'aux petits tortillons vermiculés que les vers laissent après la pluie à la surface du sol
Balzer, dans le cas qu'il a étudié, a décrit les altérations des fibres élastiques qui se continuent avec ces masses vermiculées.
En dehors de la continuité des fibres élastiques normales avec les masses veriniculées qui m'a paru, dans mes préparations, un peu moins fréquente que ne l'indique Balzer, les lésions de mon malade répondent parfaitement à la description de Balzer et à celle de Darier ; aussi n'insisterai-je D” autrement sur ce point.
>° Entre ces lobules de substance élastique vermicuiee, le tissu conjonctif du derme a été fortement dissocié, mais il ne semble pas altéré, entourant les masses vermiculées de faisceaux d'aspect normal ; on y verra seulement une augmentation notable du nombre et du rolume des cellules connectives.
3° Balzer dit que chez son malade il a rencontré quelques cellules xantélasmiques, rares il est vrai, et Darier indique nettement qu'il n'a pu dans ses coupes déceler aucune de ces cellules. En.
Evidemment ces deux auteurs par ce terme de cellule xanthélasmique ont l'intention de désigner la cellule à .LYpe graisseux que l’on rencontre dans le xanthome ordinaire el qui se rapproche par ses caractères des cellules du tissu adipeux en voie de formation, Comme Da- Trier, je n'ai rencontré dans les: lésions de mon malade aucune de ces cellules xanthomatiques, mais jy ai vu,
par contre, d’autres éléments cellulaires qui méritent d'attirer tout spécialement l’atention, car ils n’ont pas été signalés dans les deux Cas de xanthome élastique que nous connaissons jusqu'ici. Ce sont des cellules à type géant mullinuclées, de formes ét de dimensions très variables. £ D'äbord j'indiquerai que ces cellules, qui sont assez nombreuses, se rencontrent surtout dans le voisinage des vaisseaux et se montrent principalement à la périphérie des lésions, tandis qu'on né les observe pas au milieu de ces lésions au centre même des placards formés par les‘lobules de substances élastiques vermiculées. Je ferai même remarquer qu'autour de certains vaisseaux on voit les cellules de la couche périthéliale se gonfler et” leur noyau devenir bosselé et multiforme puis, un peu plus loin, se trouvent des cellules à 2 ou 3 noyaux et enfin des cellules géantes multinuclées ,comme s’il y avait
une transition insensible entre les cellules du périthé-
lium et ces éléments géants.
Il y à des variations considérables dans la morphologie de ces cellules géantes ; aussi est-il impossible d’en donner une description d'ensemble, force est donc ici d'en étudier divers types afin d'en donner une idée exacte.
D'abord, beaucoup de ces éléments sont des’ cellules géantes à contours irréguliers, variant beaucoup dans leurs dimensions, pouvant avoir jusqu'à 50 y de longueur sur 30 à 45 de largeur, dont le protoplasma ese uniformément granuleux et qui possèdent un nombre variable de noyaux ovalaires ou arrondis.
_ J'ai pu ainsi compter fantôt 4 ou 5 noyaux, tantôt 25 à 35 noyaux dans ces masses protoplasmiques. Ordinairement les noyaux sont irrégulièrement distribués dans la cellule * d’autres fois ils prédominent le long d’un bord ou près d’une extrémité : toutefois je les ai vus
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rarement se disposer en couronne comme dans.les cellules géantes du tubercule, aussi l'aspect général de ces éléments se rapproche-t-il plus de celui des. ryéloplexes que de celui.des ceïilules de.Langhaus.
-D'autres cellules, géantes sont-surtout représentées par des noyaux qui forment des espèces d'agglomérats où le protoplasma est réduit.à.fort peu de choses ou semble mêmeavoir complètement disparu.
A côté des éléments presque exclusivement formés de noyaux.-et à côté. de eux dont. de protoplasma est uniformément.granuleux, on en voit d’autres qui ont subi un commencement de dégénérescence.: Ce sont'toujours des cellules -géantes à contour irrégulier, mais dont les :noyaux!ne-sont:plus tous nettement colorés et ne sont, plus représentés en certains points que par-des silhouettes à peine teintées ; en outre, le protoplasma n'est plus uniformément -granuleux de toute l'étendue de la masse cellulaire ; certaines parties de cette masse sont devenues vitreuses, comme en dégénérescence hyaline. elles sont fendillées et paraissent dures et caressantes, donnant lieu dans la cellule a de véritables fissures ; de plus, on note souvent une transformation de ce protoplasma dégénéré en une substance granuleuse dont les réactions colorantes se rapprochent singulièrement de celles des masses élastiques vermiculées.
‘Enfin, si l'on examine avec soin un certain nombre de préparations, on trouvera en plusieurs points deces préparations des cellules géantes qui sont nettement en rapport.avec des masses élastiques vermiculées. Ce que l’on voit ordinairement en ce cas, c'est un reliquat de cellule géante dans: lequel il ne reste que peu de noyaux ou que quelques fragments provenant évidemment d’une dégénérescence nucléaire et dans lequel le protoplasma dégénéré,-ayant perdu son aspect eranuleux, a, pris cette apparence fendillée dont je parlais tout à Fheure et se con-
IV° OBSERVATION
Elle fut publiée par Tannenhain,. en, 1904, dans; les Wiener Klin. Woch.
Il s'agissait d’une femme âgée de 74 ans, qui était venue mourir de pneumonie. L’autopsie révéla en outre, une artério-sclérose grave, notamment de l'artère mésaraique, et de la myocardite chronique.
On constatait l'existence de plaques. de pseudo-xanthome sur les faces antérieures des deux bras et des deux cuisses, les fosses iliaques, et, mais beaucoup, moins accentuées, sur les aisselles et la région. sous-mentonnière. Il s'agissait de plaques opaques, jaunâtres, saillantes qui à la coupe se présentaient comme formées d’un tissu sec jaune, sans modifications de l’épiderme. L'affection exisfait depuis un temps indéterminé.
EXAMEN HISTOLOGIQUE
La fixation fut faite par, divers procédés : alcool, formol, Zinker.
Inclusion à la celloïdine.
Coloration diverses.
Colorations diverses.
1°) Coupes non colorées.
Les couches superficielles du derme et le corps papillaire sont nivelés et amincis; au-dessous d’elles on trouve des plages ovales mal délimitées séparées de l’épiderme par une très mince bande de tissu conjonctif. Elles
ont leur grand axe parallèle à la surface, mais n'atteignent jamais le tissu graisseux sous-cutané, (d’ailleurs bien développé), pas plus que les glandes sudoripares qui sont respectées. Ces plages paraissent composées de granulations opaques séparées par de petites travées conjonctives ici tuméfiées, là homogènes. À un examen plus attentif ces plages semblent en rapport avec: des fibres très brillantes qu'on reconnait dans leur entourage. A leur entrée dans la plage, ces fibres s'élargissent, montrent des épaississements’ irréguliers, nodulaires, puis se fragmentent complètement et se perdent dans ces plages. En certains points les fibres sont plus sombres, leurs contours plus nets. Après adjonction d'acide sulfurique dilué on voit se développer de petites bulles gazeuses et on assiste à la formation de nombreux cristaux de sulfate de chaux ; ceci prouve donc que certains points de la tumeur sont calcifiés.
2°) Coupes: colorées à l’émaioxyline-éosine.
Les parties précédemment opaques sont maintenant colorées en rouge et se montrent composées de bandes de forme irrégulière, tantôt contournées en spirale, tantôt se résolvant en masses granuleuses et brillantes.
Le tissu conjonctif qui sépare ces îlots est presque normal ; il présente cependant par endroits des travées homogènes, uniformément colorées en rose.
\ Les papilles, comme nous l'avons déjà dit, sont en grande partie aplaties. ;
3°) Coloration spéciale du tissu élastique. (orcéine, Weigert). k
Les plages opaques précédemment décrites se montrent par le Weigert et l’orcéine un peu plus faiblement colorées que les fibres élastiques normales, qui elles sont brun sombre à l’orcéine et bleu noir par le Weigert.
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On voit ces fibres fortement colorées pénétrer dans les * plages en même temps qu'elles perdent iimtensité de leur coloration et qu’elles se transforment en bandes irrégulières et en grains ainsi que nous l'avons déjà mentionné.
En dehors des îlots on aperçoit dans les zones profon-
-des de la peau un petit nombre de points dans lesquels
les fibres élastiques présentent la même diminution de coloration que celle dont sont atteintes les fibres dégénérées des îlots.
Sous l’action de l'acide picrique, la plupart des fibres élastiques malades prennent une teinte jaune, quelquesunes, cependant, ont une teinte brun clair, comme les fibres élastiques normales de la peau. De même par l’action combinée des colorants élastiques et du Van Gieson on se rend compte que les travées comjonctives du centre des îlots ont pris une teinte rose pâle où orangée au lieu,
de la belle teinte rouge fuschine du tissu conjonctif situé: à la périphérie de la zone malade.
Entre les îlots on aperçoit de place en place, au milieu du réseau élastique normal, quelques fibres trop grosses, crochues ou spiralées en U. En plusieurs zones on observe le passage entre le réseau élastique normal et les z0nes malades ; ailleurs il ne semble pas y avoir de rapport entre eux.
Signalons encore, en dehors de latrophie du corps papillaire déjà mentionnée, quelques zones où lon observe des lésions d'atrophie sénile de la peau très prononcées. Le
Les grosses artères du tissu sous-cutané montrent en de nombreux points des lésions d'endartérite qui ne vont pas cependant jusqu’à l’oblitération du vaisseau. Par la méthode de Pal.on ne trouve aucune modification importante des fibres à myélines; on peut suivre ces filets nerveux normaux jusque dans l'épaisseur des îlots dégénérés.
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La céloration de Marchi, et celle à l'acide 6$mique montrent une teneur normale dé la péau en graisse, étant
lettes graisseuses dans lés glandes suüdôripares, mais dans les îlots et dans leur voisinage on ne trouve aucun élément prenant l'acide osmique.
V° OBSERVATION (douteuse)
Elle fut publiéé en r963 par DurÉBENDORFER E., dans Arch. f. Derm. üù. Syph.
Elle concerne tn’ garçon dé 5 ans qui était atteint en même temps d'un psoriasis légér. Pas d'autre affection dans ses -ntécédents. Le début dé l'affection est inconnu. Les éléments siégéaient à la partie supérieure de la fesse . gauche. Aucune donnée au point de vue héréditaire ou familial.
Au point de vue histologique, on pouvait constater dans les couches moyennes et profondes de la peau, l'existeñce d'amas irréguliers de fibres et de bandes élastiques, entremèêlés sans ordre, avec disparition par place du tissu conjonctif, qui par ailleurs, est normal. On remarque une infiltration de cellules autour des vaïsseaux et des follicules : nombreux mastzellen. On observe aussi par place la présence de blocs hyalins ou colloïdaux.
GE
Elle concerne le même garçon vu ‘auparavarit er 1908 par Duebendorfer.
L'aspect clinique et histologique étaient restés les
mêmes.
3 VE OBSERVATION (douteuse) ù Elle fut publiée par Wérther, en r904, dans : Ar- 4 chiv Fur Dermatol. Ü. Syphilis.
Lé porteur du pseudo:xanthome était une femme de
- 28 ans d'origine irlandaise. Père mort aliéné, mère bién portante. Elle était la plus jeune de six sœurs dont deux paraissaient, d’après là malade, être frappéés de la même infection. Toutes trois ont vu la maladie se déclarer vers l’âgé de seize ans ; toutes trois ont vu les mêmes régions atteintes : cou, épaules et coudes. L'aspect serait le mêmé, péut-être un peu plus blane chez l’une, jaune sale chez les autres. L'auteur n’a pas pu avoir de renseignements complémentaires sur les deux sœurs restées en Irlande. Celle qui est venue le consulter n'avait jamais fait de maladie aiguë ; mais elle souffrait d’une gastralgie chronique avec accès douloureux fréquents qui lui rendaient toute alimentation régulière impossible. Elle se présentait avec un état général médiocre, un faciès pâle ; la peau blanche laisse transparaître le réseau des veines superficielles. : Les muqueuses visibles sont anémiées. Les poumons sont normaux. L’urine ne renferme ni sucre ni albumine. La teneur du sang en hémoglobine est de 70 %, pas d’éosinophilie. Les autres organes n'ont pas été examinés.
L'affection éutañée ést surtout développée autour du
4 cou ; dans la nüqué, élle s'étend jusqu'au cuir chevelu
ME
en haut, et, en bas jusqu'à la pointe de l'omoplate. Elle affecte en outre les plis axillaires et les surfaces de flexion des articulations. Rien à la figure. I} s'agit d'élévations d'environ > à 3 mm. au-dessus de la surface de la peau, de couleur ivoire légèrement bleutée. Au cou, là où elles sont le plus abondantes, elles forment comme un large ruban par leur confluence irrégulière, tandis qu'ailleurs les plaques sont isolées, de la dimension d'une lentille où même plus petites. Le contour de ces papules est arrondi, quelquefois centré par l'orifice: d'un follicule béant ; leur surface est lisse, leur consistance est molle. Les muqueuses sont respectées. La peau présente un manque d’élasticité remarquable : si l’on soulève un pli cutané au niveau du cou, ce pli reste longtemps formé. :
Aucun trouble subjectif, sauf quelquefois un léger prurit.
La malade déclare que le début de son affection remonte à l’âge de treize ans et qu'elle a progressé ensuite lentement d’une façon ‘imperceptible, Pendant les trois mois que durèrent l'observation de l’auteur 1l n’a pu observer aucune aggravation de l’état du sujet.
EXAMEN HISTOLOGIQUE
Les coupes furent examinées d'après les méthodes suivantes
1°) Non colorées dans la glycérine.
>°) Colorées à l’hématoxyline.
3°) Par la méthode de Van Gieson.
1°) Par celle de Wergert, avec coloration pr éalable au
carmin.
5°) Par l'orséine acide et le bleu de méthylène, ete.,
Ces coupes ont donné les résultats suivants LD4 e L’épiderme est normal dans toutes ses couches. Les
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faisceaux de tissu conjonctif présentent dans la zone du derme avoisinant immédiatement l’épiderme leur aspect normal ; de même les fibres élastiques sont fines, s'étendent HS bar en envoyant vers l’épiderme de délicates ramifications.
. Mais immédiatement en dessous de cette zone se trouve une région limitée en bas par les pelotons des glandes sébacées, qui présente un aspect opaque mat dû à di présence de masses granuleuses irrégulières.
Ces masses à limite nette, mais sans membrane d'enveloppe, cor respondent aux élévations de teinte jaune de la peau.
Par la tra pnie Dates lue. éosine on voit que le tissu conjonctif environnant se présente avec une densité cellulaire légèrement augmentée, des fibres collagènes
légèrement gonflées et prenant un peu irrégulièrement
l'éosine. La masse granuleuse sus-mentionnée prend plus faiblement l'éosine que le tissu conjonctif avoisinant et se colore même par place diffusément par l’hématoxyline.
Par le Van Gieson cette masse granuleuse se colore par l’acide picrique en jaune et tranche ainsi nettement sur
‘la coloration rouge du tissu conjonctif périphérique. À
un fort grossissement cette masse intermédiaire paraît granuleuse ou nuageuse et a par place une coloration brunâtre analogue à celle des noyaux, faisant preuve ainsi d’une certaine basophilie.
Les fibres élastiques, que l’on met bien en évidence par les colorations spécifiques de ce tissu, forment la presque {otalité de ces masses granuleuses. On les voit se diviser, se ramifier, se gonfler ; elles montrent par endroit des étranglements, des segments alternativement colorés et pâles avec un aspect en collier de perles. On les voit se terminer en pinceau, en choux-fleur. Entre ces débris de fibres, on voit de nombreuses cellules, les unes
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petites, fusiformes, les autres plus grandes, triangulaires où rondes avec de nombreux mastzellen. Je n'ai pas vu de cellules géantes. Les fibres de la zone malade présentent l’élacine réaction d'Unna, alors que les fibres délicates de la région limitrophe conservent leur coloration typique. Du côté du tissu conjonctif on ne note qu'une prolifération des noyaux conjonctifs avec un léger gonflement des faisceaux collagènes. Nulle part on n’observe de foyers d’infiltrations inflammatoires à petites cellules. Il n'existe pas d'augmentation du nombre des vaisseaux Iymphatiques. Nulle part on ne peut observer de cellules xanthomateuses ni de signes de dégénérescence hyaline. Il existe un certain nombre de cellules pigmentaires qu'il y à lieu de ne pas confondre avec des cellules xanthomateuses.
Au niveau de la plaie opératoire s’est formée une cica-
trice chéloïde dans laquelle on observe de nombreux mastzellen. |
VII OBSERVATION (douteuse)
Elle fut publiée par GUTMANN, en 1905, dans Arch. für derm. et Syph.
Fille publique, 23 ans, atteinte de chlorose et de syphilis constitutionnelle. A part de nombreux épulis à la figure et quelques-uns au cou, elle présente encore une affection cutanée, localisée seulement au cou. On voit d'innombrables plaques blanchâtres ou jaunâtres, couleur ivoire, s'élevant légèrement au-dessus du reste de la peau et au-dessus desquelles lépiderme paraît être inaltéré.
Elles sont, au toucher, plus dures qee les autres parties
saines du Cou, et se présentent le plus souvent en ran-
np
gées, les efflorescences se succédant serrées au point qu'élles représentent une ligne droite, presque ininterrompue; d’autres forment, en confluent, un système réticulé étroit, dans les lacunes duquel on remarque des fossettes peu profondes, légèrement livides, qui paraissent correspondre à des follicules. Le plus grand nombre des plaques est situé sur les parties latérales du cou, à peu près au-dessus du tiers moyen du muscle sternocléido-mastoïdien et s'étend en haut et en arrière jusque dans les cheveux du cou. ne
Au-dessus de l’apôphyse épineuse des vertèbres cervicales, à gauche et à droite de celle-ci, la peau, à part quelques rares efflorescences, est intacte. En avant, par contre, le cercle est de nouveau formé, car les plaques s'étendent, bien que moins drues, aux parties latérales du cou, sur une région qui, en haut, atteint à peu près la pomme d'Adam et en bas, la fosse jugulaire.
A la question : « Depuis quand l'affection existe-telle ? » la patiente répond : « Depuis Ia première enfance », ou « Ça remonte aussi loin que je puisse me souvenir ».
À une autre question, relativement à l'existence de sœurs qui auraient la même affection, la patiente répond en toute assurance que son frère et sa sœur présentaient la même affection depuis leur jeune âge. Elle ne peut dire si ses parents étaient également porteurs de l'affection.
Examen histologique.
L'épiderme est parfaitement normal. Dans la couche papillaire, à côté de nombreuses cellules chargées de pigment jaune d’or, pigment qui d’ailleurs se trouve en assez grande quantité libre, extra-cellulaire, se trouvent très souvent des amas cellulaires surtout périvasculaires composés principalement de lymphocites et de cellules
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\ conjonctives, Les cellules :plasmatiques ‘ont presque complètement défaut ; par contre, on voit de nombreux mastzellen, aussi bien dans le corps papillaire que dans les autres parties de la peau. Le tissu collagène et les fibres élastiques sont normaux dans la PERTE superficielle
de la peau. s Dans les couches moyennes et profondes de la peau on observe des masses irrégulières de couleur violet bleuâtre avec l’hématoxyline dont on peut difficilement reconnaître la nature. Ces masses respectent les glandes sébacées et les follicules pileux, qui tout en présentant par-
: fois une légère infiltration cellulaire, sont absolument , normaux dans leur voisinage immédiat. Si les coupes . passent par une zone d'efflorescences contiguës, on ob-
serve alors ces masses pathologiques qui traversent comme un ruban toute la longueur de la coupe. Ea coloration avec la résorcine fuchsine de Weigert et la solution d'orcéine de Unna-Taenzer fait voir que ces masses sont des fibres élastiques altérées prenant un peu moins les colorants que les fibres normales. Ces fibres élastiques Æ sont agglomérées en amas et en pelotons de formes 1r- | régulières ; ici elles s'étendent en ruban, en spirale, en val tire-bouchon, là en chapelet de grains. Souvent leurs NE bords seuls se_colorent énergiquement, tandis que leur ÿe intérieur présente une teinte grise où brun clair ; souvent aussi un segment de fibre foncé fait suite à un seg- : ment plus clair et ainsi de suite. On peut voir l'extrémité d’une fibre s’épaissir ou se diviser en brosse et on peut observer des zones de passage entre les fibres normales et les fibres élastiques pathologiques.
L’élacine réaction est négative ; quant au tissu colla- 5 gène il est d'apparence sensiblement. normale ; en particulier les vaisseaux ne présentent aucune altération, pas même de leurs fibres élastiques.
Ces masses élastiques ne contiennent que peu de cel-
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lules, qui sont d’ailleurs localisées quand ‘elles existent autour des vaisseaux et des conduits excréteurs des glandes sudoripares.
J'ai rencontré çà et là quelques rares cellules géantes, telles que les a décrites Bodin, mais je n'ai pu préciser leur rapport avec les éléments élastiques altérés. Je n'ai pas vu de cellules xanthomateuses et je n'ai pas trouvé de matières grasses dans les fibres élastiques patholo-
giques.
VIH° OBSERVATION (très douteuse)
Elle fut publiée par Don, en 1907. dans Arch. F.
Derm. U. Syph.
Femme de 54 ans. À souffert d’acné du visage dans sa jeunesse. Au cours de la dernière année, elle a présenté une tumeur du nez, entre lés deux sourcils, qui se montra être un cancroïde et qui fut guéri dans la clinique par les rayons X. |
Le commencement de la maladie actuelle de la peau du visage remonte déjà à plusieurs années, La malade ne
sait pas exactement quand elle à commencé, mais il se
peut que ce soit depuis 20 ans ou plus. Rien de semblable n'a été observé dans sa famille. Pas de troubles subjectifs. La malade n’a jamais été exposée aux intempéries.
_ Eat présent : Ferme de taille moyenne, encore ro-
buste pour son âge. On trouve sur le front, sur les pau-
pières, les joues, la lèvre supérieure et le menton de
nombreuses élévures du volume d'une tête d’épingle à
une lentille, rondes ou irrégulières, dont la saillie est
nettement sentie par un toucher léger. La surface de ces
élevures est lisse, Ces élevures plates montrent une cou- #
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leur tout à fait semblable au xanthome (jaune paille à jaune brun) et au toucher elles sont un peu plus fermes que là peau. Les efflorescences sont à peu près symétriques, comme distribution sur le visage, en partie isolées, en partie confluentes, formant un réseau irrégulier. La peau dans les intervalles n’est pas modifiée. Aux paupières supérieures et inférieures on ne trouve que des efflorescences isolées. Les muqueuses sont libres. Cette modification de la peau s'arrête brusquement à la limite frontale des cheveux, devant les ‘oreilles et au rebord maxillaire. Le reste du corps ne participe pas à l'affection. Entre les sourcils, s'étendant sur lé dos du nez, on voit une cicatrice irrégulière, due au traitement du concroïde par les rayons X. De plus, on trouve dans la peau du visage de la face dorsale des mains et des avant- bras de très nombreuses lengitines.
Pour l'examen histologique, un morceau de la peau malade de la joue droite fut excisé sous anesthésie au chlorure d° éthyle, et durci dans l'alcool absolu. Les coupes furent incluses en partie dans la celloïdine, en partie dans la paraffine, et colorées suivant les méthodes usuel les.
Résultat de cet examen : l'épiderme est normal et montre une couche cornée mince, à 5 ou 6 rangées de cellules et n'est amincie que par endroits. Dans la couche basale, on voit par place de petits amas d’un pigment brun jaune granuleux. De petites cellules rondes ou en fuseau avec du pigment granuleux se trouvent en quantité modérée, dans la couche supérieure du derme, dans les papilles et le long des vaisseaux. Les papilles sont aplaties partout.
Dans les préparations colorées suivant les méthodes de Van Gieson ou de Hansen, on peut discerner trois couches dans le derme qui, à un faible grossissement, se
distinguent assez nettement les unes des autres, mais qui, à un fort grossissement montrent une séparation plus progressive. — 1° La couche supérieure est cette zone mince qui est en contact avec l’épiderme, avec des faisceaux conjonctifs réguliers, horizontaux et de teinte rose uniforme. Les vaisseaux sanguins sous-papillaires et les espaces lymphathiques ne ressortent pas particulièrememnt. — 2° Puis vient une zone plus large, lâche, formée de masses grumeleuses, larges, jaunes, irrégulièrement enchevêtrées ; dans cette zone on trouve des fibres ou faisceaux conjonctifs horizontaux ou obliques, colorées en rose rouge, soit isolés, soit s'étendant par place sur une grande étendue. — 3° La zone inférieure est la plus large et comprend presque les deux tiers du derme : les fibres conjonctives colorées en rose rouge par la fuchsine acide sont pour la plupart horizontales. Les cul-de-sacs des glandes sudoripares et les follicules pileux sont dans la couche inférieure. ;
Par la coloration simple par l’hématoxiline-éosine sans décoloration par acide, on voit dans la zone moyenne décrite ci-dessus une masse légèrement bleue violette, grumeleuse, granuleuse, qui montre une affinité pour les colorants basiques ; mais les différentes zones se délimitent moins bien qu'avec le Van Gieson où le Hansen. Les cellules du tissu conjonctif sont légèrement augmentées en nombre dans les foyers circonscrits de la maladie ; on trouve quelques amas de cellules rondes dans la zone moyenne du derme et autour des racines des poils, des canaux excréteurs, des glandes sudoripares, et autour des vaisseaux ; on voit d'assez nombreux mastzellen, mais pas de plasmazellen. Des modifications importantes se montrent si l’on colore les fibres élastiques soit par la méthode de Weigert, soit par la méthode de Unna- Taenzer en combinaison avec le bleu de méthylène polychrome. Déjà à l’œil nu on reconnaît sous l’épiderme
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un foyer coloré en sombre et nettement délimité. À un faible grossissement on voit des masses irrégulièrement contournées, granuleuses ou grumeleuses, colorées en brun foncé ou en noir (selon que l'on emploie les méthodes de Unna?Taenzer ou de Weïgert) situées dans la partie supérieure du derme et répondant à la zone moyenne que nous avons déerite sur les préparations colorées par la méthode de Van Gieson. Ces masses se colorent presque comme les fibres élastiques normales, un peu moins intensément parfois. À un fort grossissement on voit des modifications beaucoup plus prononcées : les fibres. élastiques se gonflent, se nouent, se fragmentent ‘tramsversalement ou:s’entrelacent en réseaux; elles présentent souvent à leur extrémité des gonflements en forme de nœux. Par endroits un certain nombre de fibres en se rencontrant forment des rosaces. Elles sont tantôt rectilignes, tantôt en forme d'U, ou enroulées en spirale. Souvent on trouve qu’un bord mince seulement de la fibre est coloré en noir, la partie interne étant teinte en gris avec parfois des granulations plus noires ou plus claires.
Dans la zone supérieure qui est juste sous l’épiderme, c'est-à-dire au-dessus du foyer malade, les fibres élastiques se présentent sous trois aspects : le plus souvent elles sont de finesse et de densité normales, en bas horizontales, en haut terminant verticalement leurs rameaux fins sur les cellules basales ; à d’autres endroits, on voit un nombre très diminué de fibres élastiques de finesse normale ; par endroits même elles manquent eomplètement.
Dans la zone inférieure qui comprend la moitié ou même les deux tiers du derme, les fibres élastiques sont en partie parallèle, en partie entremèêlées en un filet à mailles serrées où Tâches, avec un contour et une finesse normaux et avec une réaction chimique normale. À un
DR PAL examen plus précis, on voit les débris de fibres élastiques modifiés atteindre, dans la couche profonde de la
peau, les glandes sudoripares. À la limite des foyers en
peut facilement observer les transitions entre les fibres élastiques d'aspect normal et les débris de fibres modifiés ; mais il y a toujours une limite assez nette,
J'ai recherché l’élacine par la méthode de ÜUnna (orcéine bleu de méthylène polychrome, orange, tannin, bleu de méthylène-tannin et saffranine, bleu d’eau polychrome) considérée comme élastine dégénérée. J'ai recherché en vain la collastine et la collacine. Le tissu collagène se montre d’une façon générale dans les foyers malades légèrement atrophiés, mais ses réactions colorantes restent normales et nous n'avons pas pu observer de collagène basophile.
Les cellules géantes qui furent trouvées dans les cas de pseudo xanthome de Bodin et de Gutfann et aussi la 1égénérescence hyaline bien étudiée dans la dégénérescence sénile par Schmidt n'étaient pas présentes dans notre cas. De plus, je signale que les vaisseaux du derme ne montraient pas de modifications spéciales, pas de dégénérescence ni d'épaississement de leurs parois, mais par endroits on voit dans les capillaires une tendance de
l’'endothélium à ervahir la lumière.
IX° OBSERVATION (douteuse)
Elle fut publiée par JuriuüsBerG (Malade de M. Pinkus) en 1907, dans Arch. f. Derf. u. Syph. ai s'agit d'une femme de 86 ans présentant une peau
flasque, sénile, richement pigmentée. Elle avait à l'oreille et sous l’œil gauche un épithélioma de la grosseur
he
d'une lentille, légèrement ulcéré. On observait encore un cancroïde dans la partie gauche et inférieure du cou de trois centimètres sur 1 cent. 5. Enfin elle présentait aussi dans la région cervicale gauche deux grains ou nodules d'environ 4 mm. sur 2 mm. 5, saillants, fermes, non transparents et tranchant nettement sur les parties voisines par leur coloration jaune soufre.
Ÿ On ne pouvait observer aucune efflorescence de même
nature sur les autres parties du corps de la malade.
On pratiqua une biopsie pour l'examen histologique. Ce dernier donna les résultats suivants :
Atrophie des papilles avec amincissement de l'épithélium au-dessus des nodules. Augmentation dans cette même zone des cellules pigmentaires. Rares Iymphocytes, mais nombreux mastzellen tout autour des nodules. Ces nodules à limites nettes de forme ovale sont formés de fibres élastiques altérées. Elles sont constituées par un réseau de fibres remarquablement épaisses et enroulées, avec par places et sur la périphérie des blocs qui senblent être des blocs de dégénérescence colloïde. Il n'y « pas de grande différence de coloration entre les fibres élastiques normales et celles des nodules. Parmi ces der- # nières quelques-unes particulièrement épaisses et relati-
vement peu enroulées présentent la réaction de l'élacine de Unna.
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droits, ailleurs en série linéaire et faisant à peine saillie au toucher de la peau. La face était complètement indemne ; de petites taches pouvaient être retrouvées dans le creux axillaire. Cette éruption cutanée existait depuis plus de 20 ans sans d’ailleurs avoir jamais occasionné aucun trouble. La malade n'avait jamais présenté de jaunisse, ni aucun signe d’altération hépatique.
L'auteur avait déjà observé deux cas analogues de pseudo-xanthome élastique à siège d’ailleurs plus limité et dans lesquels il avait pu confirmer son diagnostic par des biopsies. La malade qui faisait l’objet de la présentation ne s'était pas prêtée cette fois à un examen histologique, mais la similitude clinique permettait à l’auteur d’être affirmatif.
XI° OBSERVATION (douteuse)
Elle fut publiée par Bosellini, en 1909, dans Ar. f. Derm. u. Syphilis.
Il s'agissait d’une femme, garde-barrière à Mordano, âgée de 45 ans, très exposée aux influences atmosphériques. Rien de particulier dans ses antécédents. Au dire de la malade, son affection cutanée aurait commencé il y à 6 ou 7 ans par deux ou trois nodules sur le front, et elle aurait ensuite progressé lentement sans incommoder autrement la patiente. Les mains ne seraient atteintes que depuis 3 ou 4 ans. |
A l’heure actuelle, la dermatose occupe toute la hauteur du front et s'étend un peu à la racine du nez et aux joues. La répartition des éléments qui la constituent est régulière et symétrique. Ils apparaissent sous la. forme d’élévations grandes comme un grain de mil ou de chenevis, rarement séparées les unes des autres, mais le
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plus souvent groupées en groupes racémeux de 5 à 6 éléineñts qui, malgré leur contigüiïté, sont foujoürs séparés cépéndant par des sillons réguliers qui délimitent les éléments. Ces derniers se présentent cornme de petites élévations hémisphériques, lisses, brillantes, de couleur ardoïsée ou couleur de plomb.
Pas dé signe de réaction inflammatoire ou de desquamation. À première vue on a l'impression de se trouver èn présénce d'une dermatose vésiculaire ou d’un lymphangiome, mais cette erreur est aussitôt corrigée par la ponction exploratrice de quelques éléments qui reste blanche.
La dermüätose s'étend aüssi symétriquement aux deux mains le long d’üne bande large d’un centimètre, courant le long du bord radial de l'index et le long du bord cubital du pouce. En cet endroit, les efflorescences de la dermatose ne sont pas aussi distinctes par suite du déve- : ZToppement dé l’épiderme et apparaissent comme une strie naeviforme verrucoïde.
Examen histologique
IL fut pratiqué sur un petit fragment cutané de la région frontale droite fixé par l'alcool et le Zenker. |
On notait des alférations qui portaient sur toutes les couches de la peau, sauf les couches profondes. L'éptdérme présentait une diminution du nombre de ces couches ef un aplatissement remarquable. La couche basale et les cellules voisines étaient particulièrement riches en pigment ; elles présentaient en outre des phénomènes de vacuolation avec refoulement des cellules de Malpighi, phénomène connu sous le nom de « desmoplasie » de lépiderme.
Le fissù conjonctif sous-papillaire, réduit à une couche mince plus où moins dense, présente des fibres élâstiques horizontales, minces, avec des réactions coloran-
tes normales, en particulier une réaction normale de l’élastine. |
C'est dans les couches moyennes de la peau que siègent les plus grandes altérations.
On y voit à un faible grossissement, des masses ovales soulevant légèrement l’épiderme et situées dans un tissu conjonctif déjà altéré. On. observe en effet que le tissu-élastique est particulièrement abondant et présente une réaction basophile singulière ; par ailleurs il se colore ici faiblement par les colorants électifs du tissu élastique. Parmi les masses ovales, il en est dans lesquelles on reconnaît un feutrage épais de fibres élastiques basophiles, tandis que d’autres sont plus clairsemées et se continuent avec celles des régions voisines. Dans ces pelotons élastiques le collagène est réduit à peu de chose et n’est pas altéré au point de vue de ces réactions colorantes.
Les cellules du tissu conjonctif sont très rares.
Outre ces petits élastomes (c’est le nom qui paraît convenir le mieux) on observe encore des foyers pathologiques ovales plus grands qui n’ont comme constituant que le coollagéne. Ge dernier apparaît compact, homogénéisé avec réaction basophile (collacine) ;: par contre, entre ces faisceaux collagènes, toute trace d’'élastine a disparu. comme si elle s'était dissoute ou avait imbibé les faisceaux collagènes.
On observe un peu d'infiltration cellulaire périvasculaire avec de nombreux mastzellen mais sans aucun signe d’inflammation. Les follicules pilleux, les glandes sébacées et sudoripares sont inaltérées.
Me at XII OBSERVATION
Elle fut publiée par Rascu, en 1909, dans Derm. Zischr.
Il s'agissait d'un homme de 51 ans qui présentait dans les régions lombaires et abdominales, depuis trois ou quatre ans, d’après ses dires, des proéminencés grandes comme des lentilles ou des petits pois, de forme ovale, de consistance molle et un peu plus pâles que la peau ‘ normèàle. Leur. surface était légèrement ridée ; elle étaient beancoup plus denses sur les côtés du corps que par devant. Ca _ Le malade présentait en outre des phénomènes de polynévrite avec pseudo-hyperthrophie des muscles de la cuisse. À noter encore un dermographisme très net, et l'existence de petites cicatrices à l’épaule et à la nuque.
Au point de vue histologique : La lésion siégeait dans toute l'étendue de la peau surtout dans les couches moyennes et inférieures. Le tissu cellulaire sous-cutané était lui aussi intéressé.
On pouvait reconnaître des foyers nettement circonscrits, constitués de fibres élastiques, les unes fines et minces, les autres réduites à l’état de bloc et de mottes. Dans les couches les plus profondes de la peau et dans le tissu cellulaire sous-cutané, on pouvait observer des fibres élastiques nombreuses irrégulièrement réparties et enroulées.
Le reste du tissu conjonctif était normal.
XIII OBSERVATION (Résumée)
Elle fut publiée par Pinkus, en 1910 dans Arch. ;, Derm. U. Syph. >
Gore
* Il s'agissait d’une femme de 53 ans qui présentait des éléments de la grosseur d’une lentille à celle d’une tête d'épingle disposés en traînées, en demi-cercle ou même en cercle, de coloration jaunâtre, entre lesquels la peau était légèrement affaissée, brillante, et de teinte légère-
ment bleuâtre. L’affection cutanée siégeait au cou, aux
creux axillaires, aux coudes, dans la région ombilicale, aux plis de l’aine, empiétant sur les parties avoisinantes du ventre et des cuisses, enfin aux genoux discrètement. Cette affection évoluait depuis fort logtemps au cou et depuis 5 ou 6 ans environ sur les autres parties du corps. Gette malade présentait encore au cou des. cicatrices probablement d'acné. La peau des creux axillaires et des plis de laine était dure comme du cuir et pendait en faisant des plis. \ |
La malade se plaignait d’avoir beaucoup maigri ces dernières années. Elle avait présenté des signes de syphilis tertiaire plusieurs années auparavant et souffrait actuellement d’une affection gastro-intestinale.
L'examen histologique montrait que les foyers pathologiques étaient composés de fibres élastiques tordues, recroquevillées, pêle-mêle, elles étaient trop grosses, corrodées, et partiellement dissoutes en apparence, comme s’il ne restait par place que l'enveloppe de la fibres élastique.
Ces foyers circonscrits siégeaient dans la couche profonde de la peau.
XIV° OBSERVATION
Cette observation fut publiée par Lirrce et SEI- GNEIRA.
Il s'agissait d’une malade âgée de 19 ans qui était suivie depuis l’âge de 12 ans sans que son éruption cutanée
LMENE CE ait subi de changement ; la biopsie a confirmé le diagnostic de pseudo-xanthome élastique.
XV° OBSERVATION (douteuse)
Malade présenté par Fox Cozcorr, en r916, à Ia
Roy. Soc. of. Méd. :
Présentation de malade sans observation:
XVI OBSERVATION (très douteuse)
- Elle fut publiée par HERXHEIMER up HELE, en 1912, dans Arch. f. Derm. u. Sÿph.
IL s'agissait d’un garçon de 16 ans qui présentait depuis la plus tendre enfance et sens aucun trouble subjectif une éruption symétrique des deux joues composée de nodules légèrement mats, de la grandeur d’une tête d’épingle environ, séparées par de fins trabécules de peau saine. Le malade présentait en outre de l’eezéma de la tête.
À l'examen histologique on notait soûs les papilles épidermiques des foyers nettement circonscrits formés par : un emmèlement très dense de fibres élastiques épaissies assez régulières dont on pouvait observer la continuité avec des fibres élastiques normales.
ie Sp bg XVII OBSERVATION (très douteuse)
Elle fut publiée par ARzr LéopoLp, en 1914, dans Arch. f: Derm, u. Sÿph.
Elle comprend deux cas :
Le premier cas concerne ùn homme de 5g ans qui présentait une plaque des dimensions d’une pièce de 1 franc, dépourvue de poils, à surface un peu irrégulière, située sur la joue gauche, à peu près à hauteur de la bouche. Pas d'examen histologique.
Le deuxième cas concerne un hofmie de 45 ans qui présentait une plaque de couleur ivoire, également dépourvue de poils, près du conduit auditif externe. Elle ne faisait pas saillie par rapport à là peau environnante. Une biopsie permit de s'assurer de l'existence dans la partie supérieure du derime d’ünñ grand nombre de fibres élastiques altérées et augméntées de volume. L'épiderme était aminci avec aplatissement des papilles et augmentation du nombre des cellules pigmentaires. La partie inférieure du derme était normale.
XVIII OBSERVATION
Elie fut publiée par M. Mr£ran en 1914 à la Société de Dermatologie et de Syphtligraphie.
S. Blanche, âgée de 42 ans, ménagère, vient nous consulter à l’hospice La Rochefoucauld, le 30 avril 1914, parce qu'elle à au cou des cicatrices disgracieuses et qu'elle souffre des jambes.
Au cou : elle présente en effet, en arrière du maxillaire, des cicatricés irrégulières et déchiquetées, dont deux sont
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accompagnées de lésions inflammatoires en activité, et qui ressemblent, au premier abord, à des reliquats d’adénopathies tuberculeuses, mais la malade dénie tout anté-
cédent ganglionnaire et on constate d’ailleurs que toute la
peau du cou, en avant comme en arrière et sur les côtés, présente une altération spéciale d’atrophie avec relâchement (cutis laxa), ainsi que de coloration jaunâtre.
Des placards analogues se ‘rencontrent en différents points du corps, mais un peu variable d'aspect, suivant la période d'évolution. …
Ces placards siègent sur la totalité du pourtour du cou et dans toute sa hauteur, aux plis des coudes, aux plis ingui-
naux et inguino-vulvaires, au plis périnéal, aux creux po-
plités.
Remarquons l'intégrité parfaite du visage, du cuir chevelu, des coudes, de là paume des mains et de la plante des pieds (où pourtant on trouve quelques lésions analogues au durillon initial du mal perforant), ainsi que de la face d'extension des membres.
La lésion du cou est la plus intéressante à examiner parce qu’on y saisit très nettement le mode de développement de cette lésion cutanée.
À la nuque, dans la partie supérieure, sans qu'il y ait la moindre altération du système pileux, la peau est de couleur jaunâtre d’un jaune safran identique à celui du xanthome. La peau est douce, de consistance un peu caoutchoutée, faisant de nombreux plis mamelonnés ou cérébriformes, comme une peau trop lâche, dans les mouvements de renversement de la tête en arrière. Au lieu d'être lisse au toucher et que le doigt glisse à la surface, la peau est légèrement âpre comme la peau d’une pèche. Les pores de la peau sont élargis. On ne voit pas de follets à la surface, il reste des cheveux normaux à la partie supérieure de ja nuque. À la périphérie, le placard jaune prend une apparence réticulaire, les mailles du réseau semblent
‘* entourer les orifices pilo-sébacés. Cette altération xanthomateuse de la peau paraît être le stade terminal de l’évolution morbide. On y trouve même, tout à fait à la périphérie, quelques petites cicatrices blanches ordinaires.
La partie inférieure de la nuque, au contraire, est d’un aspect différent : le placard est là de couleur liliacée et la peau est déjà atrophiée à ce niveau, car elle est à un niveau inférieur aux téguments périphériques, et lorsqu'on passe le doigt de lhaut en bas on sent un ressaut très net lorsqu'on passe de la peau malade à la peau du dos.
‘Ce placard lilacé est seulement atrophié, sans coloration
- jaune. À la face antérieure du cou, on trouve le même état d’atrophie sans coloration jaune. Mais il existe aux deux régions sous-maxillaires, cinq cicatrices irrégulières, déchiquetées, analogues aux cicatrices d’adénopathies tuberculeuses, mais qui en diffèrent par le fait qu’elles sont purement cutanées et n’ont aucun rapport avec l’hypoderme ou les tissus sous-jacents.
Le point le plus intéressant, c’est qu’il existe, au pour” tour, dans la zone d'extension des placards xanthodermiques ou érythémato-atrophiques, des lésions inflammatoires en activité, dont l’une, située à la partie supérieure de la nuque gauche, est formée de trois tubercules juxtaposés, de la dimension d’une lentille, développés au voi- #. sinage de six petites cicatrices, reliquats de lésions anté-
rieures identiques. Ces tubercules sont durs, de couleur jambonnée, un peu saillants et sont vraisemblablement des tubercules syphilitiques.
Le placard abdominal nous montre, au-dessus de l’om-
bilie, un groupe d’une cinquantaine d'éléments arrondis,
érythémato-purpuriques, de la dimension d’une lentille. et disposés en coup de plomb comme les éléments d’une syphilide. Chacun des éléments érythémato-purpuriques est déprimé, montrant la tendance atrophique du processus. Ce placard non inflltré est mélangé de taches jaunä-
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tres xanthomateuses un peu saïllantes, ayant l'apparence d’une petite couronne jaunâtre entourant un pore de la peau. Lorsque, par la pression, on diminue l'intensité de la coloration rouge, on voit que toute la surface cutanée est envahie par ce processus xanthomateux miliaire. Ici, en effet, les taches jaunes prennent un peu l'apparence du milium, ce qui semble établir la parenté du pseudo-xanthome élastique avec le milium.
Aux aisselles et aux plis inguinaux, qui sont atteints sur
une très vaste étendue, jusqu'à l'abdomen vers en haut, sur un travers de main en hauteur vers en bas, on trouve seulement l’état xanthomateux d’ailleurs peu intense er la laxité cutanée avec une sorte de doublure profonde graisseuse. Aux aisselles, il persiste quelques poils.
Aux plis des coudes, l’état xanthomateux existe, avec un maximum aux plis même et revêt l'apparence d'une dentelle, sans altération inflammatoire d'aucun ordre.
Aux creux poplités, mêmes choses, mais le développement périfolliculaire est plus évident.
On trouve, en outre, à la fesse droite, à la crête iliaque droite postérieure, à la crête iliaque gauche postérieure, des petites lésions érythémato-squameuses circinées, qui ont toutes les allures de syphilides frustes.
Cœur normal. |
Poumons normaux.
Rien à la bouche.
Pupilles normales, sans signe de Robertson. Réflexes rotuliens et achilléens un peu exagérés.
Les viscères abdominaux sont normaux.
Les urines ne renferment ni sucre, ni albumine.
Cette femme souffre depuis quatorze ans des jambes, au point qu'il lui est souvent impossible de rester debout et à plus forte raison de marcher. Ces douleurs sont souvent spontanées et particulièrement accusées la nuit, où elles empêchent tout sommeil. La pression réveille de vives
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douleurs tout le long de la face antéro-interne de chatue tibia, où l’on sent, de place en place, quelques légers empâtements périostiques. Il s’agit là de périostoses subaiguës, périostoses syphilitiques froides comme je les ai appelées, qui s’accompagnent parfois d’œdème à la fin de la journée, au bas des jambes'et qui sont d’une virulence atténuée comparable aux lésions du cou. |
La réaction de Wassermann est partiellement positive : W +. WD +.
Cette femme a eu la syphilis il y a vingt-quatre ans. Elle a été contaminée par son mari.
Elle a eu sept enfants :
N° x, em 1893 : mort-né;
N° 2, garçon 0 ans : cardiaque:
N° 3, morte de cholérine à 6 mois:
N° 4 Yvonne, 13 ans;
N°5, Jeanne, 12 ans;
N° 6, Robert, 8 ans:
N° 7, René, 4 ans. ds _ Pas d'examen histologique, mais M. Darier, qui a vu la malade, confirme le diagnostic de pseudo-xanthome.
XIX° OBSERVATION
Elle fut publiée par BLocn en 1915,, dans les Korresp. BL. f. Schweiz. Arzte.
Il s’agit d’une fillette de 12 ans, sans antécédents héréditaires importants : ni syphilis, ni tuberculose avérées.
Au dire des parents, la peau du cou aurait toujours été remarquablement flasque et comme trop grande. Depuis trois ans environ, on à remarqué que cette région des téguments prenait une couleur jaune gris sale.
Les altérations cutanées siègent principalement dans toute la région cervicale, sauf la nuque. La peau du cou
AGE
est effectivement singulièrement flasque et on peut facnement lui imprimer des plis exagérés (cutis laxa). La coloration des parties malades de la peau est gris sale avec des parties plus claires. Par un examen attentif on y troc des traînées de couleur jaunâire, vieil ivoire, légèrement saillantes et en majeure partie horizontales, qui siègent surtout sur les parties convexes des plis cutanés. Les parties profondes, au contraire, présentent une coloration brunâtre. Ces traînées et ces tâches sont disposées en lignes parallèles. Elles débordent la région cervicale et se présentent sur la figure et la poitrine, où l'aspect de petites tâches isolées dont quelques-unes ont une coloration légèrement rougeâtre. Dans la régwon ombilicale, l'on remarque encore des traînées et des tâches du même ordre. Rien d’autre sur le reste du corps. Il s’agit bien d’un pseudo-xanthome élastique.
Ce diagnostic est confirmé par l’examen microscopique qui montre dans les régions affectées des foyers de fibres élastiques profondément altérées : gonflement, segmentation et destruction des fibres élastiques qui prennent légèrement les colorants basiques. Légères modifications tinctoriales du tissu conjonctif avoisinant.
Pour cet auteur, le pseudo-xanthome est lié plutôt à une destruction toxique du tissu élastique avec concours de lésions mécaniques par suite de tiraillements et de plissures.
XX° OBSERVATION
Elle fut publiée par RYGIER, en 1915, dans Arch. {. Derm. U. Syph.
I s'agissait d’une femme de 7° ans chez laquelle on trouva à côté d'un épithélioma ulcéré du nez, des modifications de toute la peau du visage. Cette dernière était de couleur ivoire et partagée en petits champs par de
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nombreux sillons ; elle était.plus froide et moins élastique que la peau environnante.
Histologiquement, on trouva dans les parties supérieures de la peau, une grande quantité de fibres denses se’ colorant en noir foncé par l'orcéine acide. Tout autour d'elles, l’hématoxyline ne mettait en évidence que de rares cellules conjonctives. L'étude des coupes permettait de conclure à l’existence des lésions caractéristiques du pseudo-xanthome élastique.
XXII OBSERVATION
Elle fut rapportée par Miro, en 1920, dans Japan Ztschr. f. Derm. u. Urol., Tok, XX, p. 8. Cette observation n’a pu être consultée.
XXIII° OBSERVATION (douteuse)
Elle fut rapportée par Wir, en 1920, dans une réunion de la Société de dermatologie danoise.
Elle concernait des formations symétriques existant chez trois enfants sur sept de la même famille. On les avait d’abord pris pour des formations naeviques.
Plus tard, le diagnostic de pseudo-xanthome élastique fut reconnu exact,
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DONNE XXIV: OBSERVATION
Elle fut publiée par FRIEDMANN, en 1921, dans
Arch. fur Derm: u. Syph.
Il s'agissait d’une téléphoniste âgée de 25 ans, bien portante, mère d’un enfant de 5 ans.
Tous ses organes étaient normaux; sa peau était normale et les plis imprimés à cette dernière s’effaçaient comme d'habitude. Elle présentait des manifestations cutanées symétriques remontant à plusieurs années et situées surtout des deux côtés du cou, mais aussi dans les, creux axillaires et au niveau des coudes. Elles consistaient en petits nodules blanc-jaunes de la dimension d’une tête d’épingle, à celle d’un grain de plomb, confluentes par places, légèrement surélevées, de forme ronde ou allongée, de consistance presque normale. La direction de ces éléments cutanés étaient souvent parallèles aux plis eutanés cervicaux. Les nodules présentaient, par places, une disposition réticulée particulièrement évidente quand on étirait la peau; le réseau paraissait alors légèrement violet.
Une biopsie fut faite au niveau du cou. La guérison de la plaie opératoire s’obtint sans formation de chéloïde. Les lésions siégeaient dans le tiers moyen du chorion atteignant la couche profonde, séparées en haut de . épi- . derme normal par une bande de tissu conjonetif égale” ment normal: Les follicules pilosébacés et les glandes sudoripares étaient normaux, de même que les vaisseaux. On n’ob$Sérvait pas de cellules géantes, ni d'infiltration cellulaire. Les nodules pathologiques présentaient des limites nettes ovalaires: ils étaient comme circonscrits par une espèce de capsule élastique. Tout autour on notait une augmentation des fibres élastiques. Leur partie périphérique était formée de fibres élastiques épaissies, serrées et segmentées, tandis que l’intérieur des îlots contenait des espèces de bandes faiblement colorées, à disposition souvent verticale, avec aussi par places des bâton-
nets, des débris, des grains. En certain point, une fibre plus mince se détachait d’une des bandes précédemment décrites. Les noyaux à l’intérieur des îlots sont très rares et non modifiés. Il n’y a:pas de blocs hyalins; il n’y a pas d’élacine. Ces masses centrales paraissent être du tissu élastique calcifié; l'auteur a‘pu s’en assurer en faisant une imprégriation par l’Ag (méthode de Kossa), en faisant agir HCL, qui ne provoque pas de dégagement de CO2, par l'acide sulfurique dilué qui provoque la formation de sulfate de chaux. La réaction de Perls est négative.
L'auteur en conclut que les fibres élastiques sont imprégnées de phosphate de chaux.
XXV° OBSERVATION
Ce cas fut publié par KAUFMANN, en 1922, dans Derm. Ztschr., Berlin, 1922, XXXVII, 193-206.
Il s'agit d'une femme âgée de 76 ans.
La patiente vécut en bonne santé apparente ‘jusqu’ à l’âge de 52 ans, époque de sa ménopause. Elle a fait trois couches normales et un avortement. De ses trois enfants, deux sont morts en bas âge; l’autre, un fils, est bien portant.
Mari mort à bo ans de cause imprécise.
Attaque de rhumatisme à 52 ans.
Il y a environ vingt-quatre ans, ‘elle consulta un méde-
. cin qui remarqua l'aspect porcelainé, blafard de la peau du cou. |
‘La malade ne peut préciser la date de début des modifications cutanées.
‘Elle remarqua seulement que la peau, avec le temps, devenait porcelainée ((modification en rapport avec la
calcification de la lésion).
Avant nous, personne n'avait remarqué de Env de la peau abdominale.
Dans sa famille, elle n’a pas connaissance de cas semblables.
Depuis six semaines elle souffre de douleurs de la région gastrique. C’est pour ce motif qu'elle entre à la clinique de la Charité. -
Aspect général. — Corpulence moyenne, malade sénile en état de nutrition générale passable. 1
Squelette grêle, musculature mal développée, pannicule graisseux réduit. Organes thoraciques sains.
Au milieu de l’épigastre on sent une tumeur de la grosseur d'une forte pomme, ronde, lisse, pulsatile, indolente, qui paraît se prolonger à droite vers le foie, la tumeur est mobile avec la respiration et laisse entendre à l’auscultation un fort souffle. g
Le diagnostic probable de cette tumeur est : anévrysme de l’aorte abdominale.
En dehors de cette tumeur : déformations rhumatismales de presque tous les doigts.
Ürines : ni sucre, ni albumine.
Réaction de W. négative.
Etat de la peau. — La peau est en général fortement atrophiée et flasque, comme si elle était devenue trop vaste poun la patiente.
Les plis imprimés à la peau reviennent très HERICRIeR,
Cheveux blancs. /
Au visage un masque pigmentaire fortement marqué débute à environ un travers de doigt de la racine des chevéux au front.
Les veines du front sont gonflées et ue visibles à tra-
:s la peau amincie
“ d'autres endroits du visage, on voit de petites télangiectasies avec marge dépigmentée.
Beaucoup de dents manquent ; la peau du pourtour de la bouche est exclusivement ridée.
Pas de modification des lèvres et de la muqueuse buccale. |
SE ANA henX re
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La peau du menton et du cou dans sa moitié supérieure ne montre aucune modification.
- Dans la partie inférieure du cou et dans la fosse jugulaire au-dessus du manubrium sternel, symétriquement _au-dessus des clavicules et dans les régions avoisinantes, les fosses sus et sous-clavicuiaires, on constate des modifications cutanées des plus apparentes et les plus anciennés. |
C’est là que nous trouvons de nombreuses tâches couleur ivoire ou crème, de la dimension d’une tête d’épingle à celle d’une lentille, rondes ou ovales, avec un aspect réticulé. Ces tâches sont nettement délimitées et légèrement surélevées. Leur surface est lisse. Elles sont entourées de zones étroites de peau normale ou atrophique, légèrement bleutée. Le contraste entre ces zones de peau blafarde et bleutée se voit aux maximum lorsqu'on exerce une traction sur la peau. L’image obtenue est comparable à un filet bleuté dont les mailles irrégulières se-
‘ raient remplies par des tâches xanthomateuses légèrement saillantes. En palpant ces plaques jaunes on se rend compte qu’elles font corps avec les parties profondes de la peau. :
En certains endroits ces petites masses enchatonnées dans la peau se laissent exprimer comme des bourbillons. L'examen chimique montre que la substance, ainsi obtenue, est formée de carbonate de chaux.
I] n'y a pas de limite inférieure nette des lésions sur la poitrine. Jusqu'à la hauteur des mamelons, on trouve encore des formations jaunâtres non saillantes et s’estompant progressivement. Rien sur la partie inférieure de la poitrine et sur la partie supérieure du ventre. Le bas-ventre est fortement ridé. En étalant les plis cutanés,
. on reconnaît une bande cutanée en forme de ceinture, commençant au nombril et s'étendant à un travers de main vers le bas, dans laquelle on peut reconnaître des
formations analogues aux précédentes et disposées en stries horizontales. Pas de vergetures gravidiques visibles sur l'abdomen; rien au mont de Vénus, ni à la région inguinale. Une tâche au coude droit. Les creux poplités sont indemnes. ,
En résumé, il s’agit d’une malade âgée de 76 ans, atteinte de tumeur abdominale et de rhumatisme déformant des doigts, qui présente un pseudo-xanthome élastique typique depuis au moins 24 ans et peut-être beaucoup plus.
Comme particularité, une calcification particulièrement prononcée des couches profondes de la peau est à retenir. Le diagnostic s'impose ici sans discussion, il fut d’ailleurs confirmé par deux biopsies.
Elles ont permis l’une, de saisir les lésions à leur stade initial; l’autre, à leur stade terminal (calcification). Le premier fragment fut prélevé dans l’aisselle, le deuxième, calcifié, au-dessous de la clavicule gauche.
Coloration : hématoxyline; hématoxyline éosine; bleu de Unna prolychrome, vert de méthyl, pyronine, Van Gieson; Weigert. Fixation à l’alcool. Inclusion à la paraffine.
ÉTUDE DU FRAGMENT CALCIFIÉ
À l'examen à la loupe (hématoxyline) on observe que l’épithélium amincei se sépare du derme également aminci suivant un contour presque linéaire; les papilles sont aplaties. Tout le derme, accollé à une étroite bande de tissu cellulaire sous-cutané, apparaît comme une couche compacte. Dans le tiers supérieur du derme on ne reconnaît à un faible grossissement aucune structure tissurale: il apparaît comme, homogène. Dans la « couche réticulée », on distingue des fibres conjonctives à peine ondulées et à disposition parallèle, sans aucune tendance basophile du tissu conjonctif. Ce qui est frappant c’est la dis-
parition presque complète des poils et des glandes sébacées; quelques glandes sudoripares subsistent.
En plusieurs endroits des zones profondes du derme, on aperçoit des formations assez bien délimitées et irrégulières qui se colorent d’une manière inégale par l’hématoxyline, et ne montrent aucune structure reconnaissable, Le tissu graisseux sous- cutané forme la limite inférieure de la coupe.
Les colorations électives du tissu élastique montrent une augmentation remarquable des fibres élastiques particulièrement dans la couche papillaire et sous-papillaire du derme.
A un fort grossissement, l’épithélium est atrophié : il est moins riche en cellules, les filaments d'union manquent, la couche basale est moyennement pigmentée. La limite entre l’épiderme et le derme est franche et à disposition horizontale. Les fibres collagènes dans tout le derme sont gonflées, mais elles ne présentent aucune modification importante de leurs affinités tinctoriales, en particulier pas de basophilie. Seules les fibres qui sont en contact avec l’épiderme prennent une coloration légèrement différente de la normale par le Van Gieson; elles sont rouge intense au lieu de rose tendre. Le tissu collagène de la à couche réticulée » est fortement tuméfié. Par place on remarque une nécrose et une tuméfaction trouble; cette dernière est peut-être artificielle,
Toutes ces parties malades sont comme incrustées de masses réfringentes, se colorant en bleu par l’hématoxyline et calcifiées comme nous le savons déjà par l’examen clinique.
On observe dans cette zone des fibres élastiques exagérément développées dont le siège est plus spécialement le tiers supérieur du derme. Là encore on observe aussi une augmentation de cellules conjonctives. Ces dernières se présentent plus ou moins dissociées, de taille moyenne,
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Elles possèdent un noyau pâle d'apparence vésiculeux et présentent pour la plupart un aspect fusiforme ou triangulaire.
Les fibres élastiques présentent sur leur trajet des formations nodulaires et se terminent souvent en s’effilochant. La plupart de ces fibres restent parallèles et peuvent être facilement suivies; quelques-unes disparaissent ou se segmentent.
Dans la « couche réticulaire » il n’y a qu'une légère augmentation du tissu élastique. Dans les zones nécrosées ce tissu est détruit; on en aperçoit par places quelques vestiges altérés. On ne peut saisir aucun rapport entre les fibres élastiques et les foyers de calcification.
En résumé on observe : une atrophie de l’épithélium, unie augméntation marquée du tissu élastique surtout dans le tiers supérieur du derme. Il n’y a pas de dégénérescence morphologique ou tinctoriale des fibres élastiques. Parallèlement à l’augmentation de ces dernières existe une augmentation sensible des cellules conjonctives. Le tissu collagène est tuméfié; par place nécrosé et calcifié. Les zones calcifiées sont nettement séparées des zones où le tissu élastique est augmenté, et ne paraît y avoir aucune relation entre les fibres élastiques et les phénomènes de calcification.
L'examen histologique confirme done le diagnostic clinique en montrant une augmentation notable du tissu élastique associée à quelques signes de dégénérescence de ce tissu. La dégénérescence du tissu collagène est, elle, au contraire, indiscutable. L'augmentation du nombre des cellules conjonctives est mentionnée par presque tous les auteurs. Nous y reviendrons dans la description de la deuxième biopsie.
Des calcifications ont été observées par Tannenhain et Friedmann. Ce dernier est revenu sur cette question récemment, il conclut : « La question de savoir si la calei-
ses #9 CAR fication doit-être rapportée au pseudo-xanthome élastique ou non, reste ouverte ». Bien que dans notre cas d’in-, -crustation calacaire ait pris une importance relativement
grande, elle ne permet pas cependant de trancher le problème puisqu'elle n’intéressait pas le tissu élastique.
2° ÉTUDE DE LA DEUXIÈME BIOPSIE (nodule au début du creux axillaire).
Au centre de la coupe on aperçoit déjà à un simple examen macroscopique, une formation ayant l'aspect d’une petite tumeur, assez bien délimitée, mais non encapsulée, ovale, de 1 millimètre et demi de long sur un demi-milkmètre de large. Le reste de la peau ne montre aucune modification de la peau appréciable; nous nous bornerons écne à décrire cette petite production tumorale.
A un examen microscopique rapide d’une coupe colorée par l’hématoxyline on croit avoir à faire à un simple petit fibrome; mais à un examen approfondi, en examinant une série de coupes diversement colorées, on se rend compte que le petit nodule (abstraction faite des glandes sudoripares, des muscles lisses et des vaisseaux), est constitué de ‘trois éléments différents :
Cellules, Fibres collagènes, .
Fibres élastiques.
Les cellules sont prédominantes; leur nombre est si important que la petite tumeur comme il a été mentionné plus haut donne l'impression d’un fibrôme.
La plupart des cellules présentent l'aspect conjonctif typique, c’est-à-dire qu’elles sont ovales, fusiformes, étoilées, triangulaires, bref irrégulières avec un gros noyaux pâle. On aperçoit en outre, particulièrement dans la zone supérieure, de nombreuses cellules géantes, sans couronne de noyaux, mais au contraire accumulation d'une
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douzaine et même davantage de noyaux entourés d’une zone protoplasmique mince:
Le tissu collagène forme simplement un fin réseau délicat qui englobe les cellules, soit à l’état isolé, soit en groupe.
Le caractèré tumoral apparaît d’une façon particulièrement évidente après coloration par le Weigert. Les fibres élastiques isolées sont minces et délicates, mais leur nombre est considérablement augmenté. Quelques-unes sont effilochées et leur trajet est difficile à suivre. Par-ci, par-là, elles présentent des bourgeonnements des formations nodulaires. Entre l’épithélium et la tumeur existe une mince trainée de tissu conjonctif à cellules clairsemées.
En résumé, on peut dire que le nodule à aspect clinique xanthomateux siégeant dans le tiers supérieur du derme est séparé de l’épithélium par une mince bande conjonctive. Il est constitué en majeure partie par de nombreuses cellules conjonctives jeunes entre lesquelles s’observe des fibres élastiques modifiées dans leur apparence morphologique. En dehors de ces caractères fondamentaux signalons l’existence de cellules géantes et d'un délicat réseau collagène.
XX VI OBSERVATION
Elle fut publiée par SANDMANN, en 1925.
Je n'ai pas pu me la procurer.
bi
XXAVII OBSERVATION (personnelle) Publiée en collaboration avec M. le Docteur Caussade, sur un cas de pseudo-xantome élastique.
Dans les antécédents héréditaires, rien à signaler, sauf une polyléthalité collatérale (trois frères et sœurs morts en bas âge). cu M” C... a eu la variole à quatre ans; une fièvre de nature indéterminée, ayant duré environ deux mois, vers l’âge de sept ans. Elle fut réglée à quatorze ans; les règles furent toujours régulièrement en avance.
À vingt-trois ans, elle est opérée à l'Hôtel-Dieu de Paris pour une salpingite droite, par M. Guinard. A la suite de l'intervention, surviennent des phénomènes graves de congestion pleuro-pulmonaire.
A vingt-sept ans,, accouchement normal d’un garçon qui est toujours vivant, mais de constitution faible et atteint de scoliose. A la suite de l’accouchement, l'utérus se fixe en rétroversion. |
A trente ans, rougeole.
C’est vers l’âge de trente-trois ans que la malade a remarqué, pour la première fois, le début de son affection cutanée, sur ses bras. Depuis cette époque, l’éruption | xanthomateuse s’est assez rapidement étendue aux zones actuellement atteintes. L’intéressée pense qu'il y a eu peut-être une légère régression des éléments cutanés sur les cuisses. Mais elle ne peut l’affirmer, et ce n’est guère probable; en tous cas, ce fait n'est pas signalé dans les observations publiées jusqu'à ce jour.
En 1919 (à trente-cinq ans), étant à Bruxelles, notre malade est en proie tout à coup, la nuit, à une crise douloureuse à siège abdominal, avec sensibilité de la région hépatique et irradiation scapulaire droite de l’algie; en même temps elle vomit et rend des selles liquides. Son
RSR, (re teint devient terreux, mais elle affirme n'avoir pas eu alors, ni depuis cette époque, de jaunisse véritable. Avant cette crise, qualifiée de coliques hépatiques, le
flanc droit avait été le siège de quelques petits tiraille-
ments, ainsi que le membre supérieur droit; c'était tout. On propose à M*° C... une cholécystectomie, avec intervention simultanéee sur sa rétroversion et sur une salpingite gauche (qui entraînait des pertes abondantes); mais toute intervention fut refusée.
En août 1920, notre patiente, de retour à Paris, est hospitalisée quelque temps à Necker, dans le service du professeur Legueu, où un examen complet de ses reins (azotémie, constante d’Ambard, cyStoscopie, etc.) est négatif.
Puis, elle va consulter à l'hôpital Saint-Louis pour son affection cutanée, et un dosage de la cholestérine sanguine fait à ce moment (5 octobre 1920) donne le chiffre de 2 gr. 91. ce
M”° C... entre finalement dans notre service le 1° décembre 1920 où elle séjourne plusieurs semaines; puis er 1922 (une semaine); et de nouveau le 1° février 1923 où elle reste jusqu’à ce jour. Entre temps, la malade vint plusieurs fois nous consulter, ce qui permit de la suivre régulièrement.
Lors de la première entrée dans notre service (décembre 1920), la malade se plaignait de vives douleurs oceupant les régions hépatique et épigastrique, et le bras, en même temps qu'elle était tourmentée par une céphalée rebelle, à exacerbations nocturnes. La douleur hépatique était habituellement une douleur sourde, continuelle, avec paroxysmes passagers, augmentée par l'alimentation, par la toux. Les douleurs dans le membre supérieur droit survenaient de préférence dans la soirée, douleurs plus ou moins nettement en éclairs, accompagnées de fourmillements, d’engourdissements, de parésie passagère du membre et d’un peu d'œdème.
L'état psychique plutôt déprimé de la patiente eut pour résultat qu'on n'attacha pas à ces douleurs la signification qu’elles semblent réellement comporter; dans ces conditions et du fait même des antécédents lithiasiques avoués et du xanthome généralisé, toute l'attention fut. entièrement attirée et retenue dans l'appareil hépatique et, par suite, la douleur du bras droit fut considérée comme l’irradiation classique de la douleur hépatique.
M”° GC... se plaignait encore de vomissements alimentaires ou bilieux: ceux-ci étaient irréguliers (tous les deux ou trois mois), habituellement nocturnes et suivis d’un étaf nauséeux prolongé avec éructations fréquentes. L’anorexie était assez marquée, non élective et fut peut-être la cause d’un léger amaigrissement.
Le palper décelait une augmentation légère du volume du foie, avec une zone vésiculaire sensible; mais délimiter la vésicule biliaire était impossible, D'autre part, si le signe de Murphy était négatif, par contre le point de Chauffard entre les scalènes droits était positif.
Quant à l’exploration de l’estomac, elle ne révéla aucune modification pathologique, ét l’examen radioscopique donna le résultat suivant : forme en J descendant à deux travers de doigt en dessous des crêtes iliaques. Parois très régulières, souples: contractions normales; on voit ‘des bouchées de baryte franchir régulièrement le pylore et le duodénum, dont l’image est normale; point extrémement douloureux sur toute la région du pancréas, particulièrement près de la tête; une heure après l’ingestion, il reste à peu près de baryte comme la grosseur d’une noix; l'évacuation continue active. Pas de lésion organi-
que de l’estomac.
Quant au gros intestin, l'examen radioscopique donna les renseignements suivants : le lavement baryté remplit régulièrement tout le gros intestin dont les parois sont régulières; pas d'image suspecte; pas de brides entre les
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2 HS es branches des colons ascendant et descendan:; mais le colon transverse en position couchée est abaissé jusqu'au pubis. Îl ne remonte pas à la palpation {sans doute est-ce une séquelle de salpingite ?).
L'appareil cardio-vasculaire est normal.
Quant à l'appareil pulmonaire, il faut signaler lexistence d’une inspiration humée au sommet droit sans retentissement de la voix, ni de la toux, et quelques frottements à la base droite. La malade a d’ailleurs eu une
petite hémoptysie à vingt-sept ans et, depuis, elle tousse :
facilement, mais son expectoration peu abondante se me@ntre dépourvue de bacilles de Koch. M** C... a quelquefois de petites crises de dyspnée.
L'appareil nerveux est trouvé normal; de mème l'appareil urinaire. Mais l’éruption æanthomateuse, phénomène
capital, qui s'imposait à nous, doit retenir notre attention...
Actuellement (juillet 1923) elle est telle qu'elle était à cette époque.
La face est totalement épargnée. Point de ranthelasma. Les muqueuses sont indemnes.
L'éruption est symétrique, mais sans aucune topographie particulière; elle est très abondante dans les aisselles, sur les parois antérieures et postérieures, empiétant en avant sur la région mamelonnaire et en arrière jusqu'au bord spinal de l’omoplate (fig. 1).
Toute la face interne des bras et la moitié supérieure de la face antérieure des avant-bras sont intéressées par l’éruption qui respecte toutefois le pli de flexion du coude. comme le montre la figure 2. Au cou, il y a des éléments dans sa partie antéro-inférieure, mais ils sont discrets, se continuant toutefois avec des éléments qui. ne sont guère plus denses qu'eux et qui siègent sur la poitrine et sur la moitié supérieure de l'abdomen. Au contraire, les flanes
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et la partie sous-ombilicale du ventre sont entièrement
recouverts de placards xanthomateux.
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Le dos est sain. Sur les membres inférieurs les lésions cutanées occupent seulement Je triangle de Scarpa. Le pli de l’aine est à peu près épargné (fig. 1).
Les muqueuses génitales sont saines.
Ces éléments sont réellement des macules; ils sont üe couleur blanc sale, ivoire, et non pas jaune beurre frais, comme dans le xanthome vrai. Leur nombre diminue du .centre des régions envahies vers la périphérie (fig. 3). Au milieu de ces zones les macuies atteignent les dimensions de lentilles plus ou moins régulières, à bords nets; elles sont punctiformes près de la peau saine. Pas d’hypérémie de voisinage, où la couleur du tégument est normale.
Au toucher, les macules sont nettement lisses, sans sensation de relief, sans la moindre rudesse, :
. Au palper, la peau n’est pas épaissie et garde sa souplesse quasi normale. !
L'éruption est absolument indolore et non prurigineuse.
Pendant le premier séjour de M”° C... dans notre service (1920), la température fit deux petits clochers à 38° avec recrudescence de la douleur dans la région vésiculaire. La cholestérinémie faite à nouveau le 3 décembre 1920 donna le chiffre de » gr. 260. | _ Enfin l'épreuve de l’hémoclasié digestive donna les résultats suivants
Vingt minutes après l’ingestion des 200 grammes de lait, chute du nombre des globules blanes de 75 p. 100.
Quarante minutes après, le chiffre antérieur des globules blancs est atteint.
Soixante minutes après, hyperleucocytose digestive 300 p. 100.
Tension artérielle non modifiée.
Modifications de l'indice réfractométrique non suivies.
Pendant le second séjour dans notre service (juillet 1922), la cholestérinémie était tombée à 1 gr. 50. Les dou-
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leurs dans le bras droit étaient très vives, non électives, sans localisation sur les trajets nerveux. Elles survenaient principalement la nuit, par accès subits qui duraient trois à quatre minutes, accompagnés d’impotence du membre supérieur droit. Souvent les crises étaient subintrantes jusqu'au matin. La douleur siégeait dans l'épaule et le creux axillaire droits, et irradiait dans tout le bras. |
A l'examen de l'épaule, on constate que celle-ci est de
volume normal; la peau est blanche, parsemée de pointes de feu qui furent appliquées en ville au moment de paroxysmes douloureux. La palpation faite par comparaison avec le côté sain montre que les surfaces articulaires sont normales, et le palper de la région péri-articulaire ne réveille aucune douleur.
. Les mouvements spontanés sont conservés dans leur intégrité pendant l’intervalle des crises et ne provoquent aucune douleur. Les mouvements provoqués sont absolument indolores et normaux:
La malade présente une crise étiquetée coliques hépatiques, en nombre 1922, puis d’autres, en sorte qu'elle se décide à rentrer de nouveau dans le service le 1° février 1023. s
Elle présente alors un léger état subfébrile, et on la traite toujours comme hépatique (glace sur la région vésiculaire, etc...).
La cholestérinémie, au 10 février 1923, atteint 1 gr. 8c.
Mais afin de bien élucider le diagnostic et la valeur du parenchyme hépatique, on pratique une série d'examens complémentaires dont voici les résultats :
1° Examen des matières fécales pour y rechercher les hémorragies occultes :
Mieperi ess ons ie
Benzidine Ar" —— à plusieurs reprises.
Kastle Meyer. . ... Négatif
re ANA U 5 = s ie HAREES À # Dei A Re ci à ne Fe S 9 k } SEA « k ou 4 PPT # 6 4 à à.
or — 81 — 4 ï 13° © Epreuve d du bleu de éQre ne REA) :8 heures à r2 heures. . . .. ++ PR Don Rte) heures à 4: heures: id _ Chromogène / : nn Ÿ ie RER tr in heures à 8 heures du soir + ee ee _ Urines de la TO SEE +
4 preuve de la glycosurie alimentaire (bo grammes
ne
7 Î U | Négative. Pas de sucre dans les urines.
ro Temps. de saignement : . è î min. 30. D SEA 5° Urée sanguine : NE Oo er. 35 6e be Hire.
MOUSE LUI eue «eg A 10 Albumine. NE dote 0.
Pet lili CI @r. par Jour.
à MONTS 1.0. UPS LT. DAo f; fs PH es RER ee 220 RUN x Rapport DO ADS 0,13 | “24 | pi Urée FO | Un autre jour on obtient les chiffres suivants : tAAotdité totales: 0000 1 (en gramme par 24 h. ) ne “Résidutotal "5 42.601 . | | | » Urée: NC TAN dite bis Fe Acide urique. . . . RONA) _ Azote totale Van TETE | Azote de l’urée...... 9,8 Sels ammoniacaux. . . 0,45 | _ Acide phosphor. total 2,05 # NaCI (chlorures). 9,80 Y j 6 Surm/
Li ee
Rapports d'échange :
A) Urée Te ITS PR EU Me UN RS Résidu total” |
b) Az 'unéerti RME NRA nee 85 Az total
ch Acide, Huet on EU vas cn SEMAINE TO
Ürée d):"Chloruresnts 4 88 dE tte SP EMERRRESee Résidu total ; AS _e) Acide phosphorique...... RS NAS 2 HARAS Az total.
PF AcIdié ré ERA AR EE Se" ARTE TO
Az total 7° Examen de sang :
Formule normale.
8° Enfin, la céphalée nocturne, les caractères particuliers des algies dans le bras droit, ayant attiré l’attention, on fait un Wassermann dans le sang qui se montre positif total.
Malgré ce résultat et malgré l’atypie de xanthome le diagnostic de lithiase est conservé et on décide la cholécystectomie.
On transporte la malade dans un service de chirurgie
après avoir commenté un traitement par le sulfarsénhene
zol en injections sous-cutanées,
L'intervention a lieu le 24 mars 1923 dans le service du
professeur Hartmann. Incision’ transversale sous-costale droite. La vésicule est libre d’adhérences: elle ne contient pas de calculs. Exploration du duodéno-pylore : normale,
Exploration du colon ascendant : normal. L’appendice a
été enlevé lors de la précédente opération. Il n'y à pas d'adhérences dans la région appendiculaire. Exploration
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des voies biliaires : saines. Cholécystectomie d' arrière en
avant facile. Le lit de la vésicule ne saigne pas. Paren- ;
chyme hépatique normal. Suture de la paroi en trois plans avec un drain de précaution.
Suites opératoires. — Ablation du drain au bout de deux jours. Guérison de la plaie par première intention; mais survient un point de côté droit avec, quelques crachats hémoptoïques et quelques crépitations à la base droite. La fièvre monte à 38°. Au bout de quelques jours on perçoit des signes de léger épanchement à la base droite, et la ponction ramène un peu de liquide citrin aseptique, à formule cytologique panachée, En somme, la malade a fait un petit infarctus sous- -plueral, dont elle s’est du reste
très vite remise. Elle revient dans notre service le 10 avril
L'’ensemencement du contenu vésiculaire s’esi montré stérile. La muqueuse de la vésicule avait un aspect nor-
. mal, pas d'aspect framboisé, el l'examen histologique ne
put déceler aucune lésion ancienne ou récente de la muqueuse ou de la sous- muqueuse.
On a profit de la plaie opératoire pour prélever un : agment de la lésion cutanée, dont l'examen histologique devait nous donner enfin la clef de l’énigme de cette. lon-
gue odyssée pathologique.
Pour terminer l’histoire clinique de M*° C..., disons que
depuis l'intervention nous lui avons fait un traitement no-
varsénical et mercuriel. intensif, que nous nous proposons.
du reste de renouveler dans l’avenir. La ponction lombaire nous à donné un liquide clair, non hypertendu, avec Wassermann faiblement positif (29 juin). L'examen cytologique, par suite si un malentendu regrettable, n’a pas été fait.
L'état général de la malade 1 actuellement, comme on peut le voir, devenu meilleur.
La céphalée a presque disparu, ainsi que les douleurs
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dans le flanc droit; mais les algies dans le bras droit, bien que beaucoup moins vives, sont plus tenaces.
L'appareil pulmonaire est redevenu normal; l'appareil nerveux est exempt de toute tare objective.
Nous en arrivons maintenant à l'examen histologique du pseudo-xanthome, car nous nous trouvons bien en présence d'un pseudo-xanthome élastique. Les fragments furent fixés dans le formol-sublimé, le Flemming et le Zenker. Nous avons employé les méthodes de coloration usuelles et les méthodes de coloration électives pour le tissu élastique, en particulier l'orcéine azotique de Rubens-Duval et la fuchsine-résorcine de Weigert.
À un faible grossissement (fig. 4) on observe un épithélium absolument normal, ainsi que ses annexes, glandes sébacées et sudoripares, poils. Au niveau des éléments éruptifs, on trouve, enchâssés dans le derme, à sa partie supérieure, des amas ellipsoïdaux se colorant par les colorants électifs du tissu élastique. £
À un plus fort grossissement (fig. 5) on voit, en effet. que ces amas sont constitués par des fibres élastiques qui se pelotonnent, se gonflent, se fendillent irrégulièrement. On peut suivre quelquefois la transformation brusque d’une fibre élastique saine en un chapelet de grains ou en fibre moniliforme, ou en bâtonnets, s'éparpillant parfois en pinceau de fibrilles. Par places il y a de véritables amas amorphes, où des grumeaux de substance élastique. Les anstomoses de ces fibres sont interrompues. Les
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fibres malades se colorent sensiblement comme les - _fibres saines, quelquefois plus intensément, quel-’ quefois moins, suivant les colorants employés. L'or-
céine les colore en brun, le Weigert en brun foncé,
le picrocarmin en jaune, le Fisr © mé‘hylène en bleu. ; | s
Le tissu conjonctif avoisinant n’est pas sclérosé ; la densité cellulaire est un peu augmentée autour des zones malades, sans qu'en aucun point il y ait infiltration de cellules plasmatiques. Il n’y a pas de systématisation des zones malades autour des canaux des follicules pilo-sébacés. Ce sont surtout les fibres élastiques du réseau sous-papiilaire qui sont atteintes, alors que les fibres profondes ou interpapillaires sont en général normales. Les trabécules du tissu collagène paraissent gonfiées. Les vaisseaux sont sains.
Nous n'avons observé dans notre cas aucune cellule géante (telles qu’elles ont été décrites par Bodin), il n'y a naturellement pas de cellules rappelant les caractères des cellules xanthomateuses..
Etude d'ensemble |
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HISTORIQUE
o 0 cord d ART avec Ro ne auteurs qui se sont ns à déjà occupé de la question), quand elles nous ont. FA paru ne pas cadrer avec cf état actuel:de nos connais- _ sances sur ce sujet.
Par contre, nous n'avons pas cru devoir écarter
systématiquement les observations douteuses, pe
A M LUN Vu Ti LE
nous ne pouvons pas encore affirmer que tel cas aty- Re _ pique ne fait pas en ue PATES du cadre Le cette affection. | js Ë
ne Ll
Parmi les cas typiques, il faut retenir à | notre avis. pie ceux dE ï
_Bodin a Tannenhain (1901). | : Werther (go), à cas chez 3 SŒurs, abht un seul -examiné. :
Guimann (1905), 3 cas familiaux, dont un seul examiné. SES
Graham | Litile (rgo8), 3 cas dont 2 avec biopsie Rash. (1909). Al
| Little et Segneira (1910).
Milian (ro14). je ; Bloch (1915). CERN Mito ( (1920), introuvable. ps - Friedmann (1921).
# Sandmann (1923), introuvable.
Caussade et Surmont (1923).
Ce qui fait au total : 2? cas typiques.
fe Parmi les cas douteux, il faut ranger les suivants :
Duebendorfer (1903), siège unilatéral à la fesse.
Examen histologique favorable + dégénéresc. coI- | Hoides nos |
Dohi (1907), siège localisé au visage. Examen histologique favorable. | = Pinkus-Juliusberg (1907), deux plaques isolées au cou. Examen histol. favorable à dégénéresc. col- _loïde.
Bossellini (rgoo), atteinte exclusive du visage et des mains. Altérations collagènes simultanées.
Pinkus (rgro). | Roue \
ro
Fox, Colcott (1910), présentation sans observation, ni biopsie.
Herxheimer (1912), plaques sur les deux joues. Examen histologique favorable.
Arzt, Leopol (1912), 2 cas, au visage, un seul avec biopsie d’ailleurs favorable.
Rygier (1915), atteinte du visage. Examen histologique non concluant.
Wolff (1918), présentation sans observation.
With (1920), 3 cas familiaux (présentation sans observations) :
Kaufmann (1922), localisation presque exclusive au cou. Calcification intense. Examen histologique non concluant.
Ce qui fait au total : 12 cas douteux.
ASPECT CLINIQUE
De l'étude de l’ensemble de ces observations on peut dégager le tableau clinique habituel de l’affection. |
Age et antécédents familiaux.
L’affection semble souvent être congénitale.
Si elle est souvent constatée tardivement, elle paraît habituellement remonter à l'enfance. D'autre part, son caractère d'affecter de préférence, ainsi que nous le verrons plus loin, les parties non découvertes du corps, peut expliquer dans une certaine mesure que l’on ne la décèle souvent que tardivement.
ee
On sait d’ailleurs que les naevi, dont personne ne discute l’origine congénitale, se développent “quelquefois seulement à la puberté ou plus tard encore. On admet même qu’ils peuvent se développer chez des vieillards (J. Darier). Le pseudoxanthome élastique semble être lui aussi une malformation assez circonscrite de la peau, d’origine embryonnaire où plutôt évolutive, survenant à un âge quelconque et évoluant avec une grande lenteur.
Ce qui vient corroborer singulièrement cette opinion est le fait que l'affection est très souvent familiale, bien ” qu’elle ne semble jamais héréditaire (Werther : 3 cas chez 3 sœurs ; Gutmann, 3 cas collatéraux : With, 3 cas collatéraux d’ailleurs confondus d’abord avec des formations næviques).
Age moyen des hommes observés : 45 ans.
Age moyen des femimes observées : 50 ans.
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viennent jamais à l'hôpital pour leur affection cutanée, et que cette dernière n’est en général découverte que lorsque le sujet, atteint, d'une affection intercurrente, se voit obligé, par la gravité de son état à venir demander les conseils du médecin.
Toutes les tares peuvent être relevées dans les observations précédentes
La Syphilis est l'affection qu'on retrouve le plus souvent chez ces malades. En effet, on signale une aortite, avec ultérieurement atrophie du nerf optique, dans le cas de Chauffard, un anévrysme de
l’aorte abdominale dans le cas de Kaufmann (il est
vrai que la réaction de Wassermann est négative chez ce malade mais ne permet pas cependant d'éliminer la syphilis) ; la syphilis est avérée dans les cas de Gutmann, Pinkus, Milian et notre cas personnel.
-En résumé, nous trouvons donc quatre cas de syphilis avérée et deux où elle est presque certaine. Cette proportion est formidable, et nous verrons son intérêt lors de la discussion pathogénique.
La Tuberculose est mentionnée deux fois par Balzer et Bodin. Signalons encore, parmi les affections concomitantes : l'uleus (> fois), le paludisme, Fartériosclérose, la myocardite, la chlorose, une polynévrile dont l'origine n'est pas précisée et qui est peut-être syphilitique. |
L'état du foie a été examiné très attentivement plusieurs fois, surtout lorsque la clinique avait d'abord été orientée vers le diagnostie de xanthome
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vrai. C'est ainsi que dans notre propre observation, dans celle de M. Chauffard (xanthélasma disséminé el sy métrique sans insuffisance hépatique), dans celle de Graham Little, des examens approfondis de la fonction hépatique sont restés sans résultats. Donc, on peut en conclure, comme il fallait d'ailleurs s'y atte ndre, qu'il n’y a absolument aucune
relation entre le pseudoxanthome et une altération
hép: ne quelconque. -
LES LÉSIONS CUTANÉES ° Leur siège.
Si l’on veut être schématique, on mi que le pseudoxanthome élastique atteint les parties couvertes du Corps celles qui ne sont pas exposées aux intempéries. Elle respecte donc en général le visage et les mains, s’'opposant ainsi nettement au xanthome et surtout au xanthélasma.
Elle se localise de préférence autour des plis de flexion du tronc et des membres, respectant habituellement le pli lui-même, ainsi que le côté de l'extension du tronc et des membres, s ‘opposant ainsi nettement au xanthome congénital ou en tumeurs qui occupe le sommet des coudes, des genoux, des
épaules Je plus souvent.
_ Si tel est le siège habituel du pseudo-xanthome, on peut cependant le trouver ailleurs, et, après une étude attentive des observations, nous ne sommes pas de l'avis de quelques auteurs qui éliminent le
ane DAME >
diagnostic de pseudoxanthome élastique chaque fois
que la localisation n'est pas celle qui est typique. Nous croyons que cette opinion est exagérée et qu'il y a lieu de tenir pour très vraisemblables les observations de pseudoxanthome à siège atypique, pourvu que l'examen histologique soit favorable à cette interprétation. 4
Quand le pseudoxanthome élastique est typique il siège :
Au cou, surtout dans ses parties antérieures et ‘latérales. ;
Aux creux axillaires débordant sur la poitrine.
Aux plis du coude débordant sur les faces antérieures des bräs et des avant-bras.
Sur l'abdomen, surtout dans la région périombilicale.
Aux plis de l’aine, débordant sur la face antérieure des cuisses.
Aux creux poplités.
Aux bourses souvent.
Par contre, la face, les mains sont respectées. Les muqueuses sont normalement indemnes. |
Il faut savoir cependant qu'il existe des formes à iocaïisalion atypique, soit que l’éruption déborde les zones normalement envahies, soit qu'elle se canton-
ne en une région restreinte qui peut ne pas être une
zone de prédilection.
Relenons parmi ces localisations atypiques les suivanies :
La muqueuse buccale (cas Chauffard).
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L'endocarde (Cas de Balzer).
La partie supérieure de la fesse gauche (cas Duebendorfer).
Le cou seulement (cas Gutmann, Juliusberg).
Le cou et la région axillaire (cas G. Little).
Le visage (cas Dohi, Herxheimer, Rygier, Bloch).
La joue (cas Herxheimer).
La région lombaire et abdominales seules (cas Rasch). |
5 mains (cas Bosellini).
atLenT forme GE dimension.
Les éléments Bruptifs sont de forme ronde ou ovale à bords en général assez réguliers et nets.
Leur dimension est des plus variables oscillant, en général, entre celle d’une tête d’épingle et celle d'une lentille.
Toutefois il est des cas où, par la confluence des nombreux éléments, se forment de véritables placards qui peuvent avoir des dimensions assez considérables.
Souvent les éléments se groupent pour former des aspects en réseaux.
Quelquefois les plaques sont centrées par ur petit nodule gris-cendré (lorifice d’un follicule pilo-sébacé : (cas Chauffard et Milian).
3° Leur couleur.
Leur couleur typique est jaune sale, vieil ivoire ; mais on peut observer toutes les transitions entre le
À — où —
blanc plus où moins éclatant :et le jaune franc, beurre frais. LUE Dans la plupart des cas, la peau environnante présente une coloration normale ; parfois elle est un peu hyperhémiée, ou présente une légère teinte bleuâtre.
4° Leur groupement.
Rarement isolés, les éléments se groupent en gé-
néral par bandes dont les éléments vont s ‘éparpi lant au fur et à mesure qu'on s'éloigne du centre de la région atteinte.
Léur distribution est. presque toujours symétrique ; quelquefois disposition en bandes, en ceinture, ou en stries linéaires, plus ou moins nœviformes ; on a même signalé une disposition en couronne ou rappelant une disposition de syphilide (Cas Milian).
* Au palper.
Leur suface est lisse, quelquefois légèrement irrégulière. Les plaques sont à peine surélevées par rapport à la peau environnante ; quelquefois leur saillie est plus appréciable sans être jamais considérable.
Au palper profond de la peau , on sent en général les tumeurs faisant corps avec les parties: profondes du derme. Leur consistance est élastique, exceptionnellement dure : calcification.
La peau qui porte les lésions est en général alté-
és)
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rée ; elle présente souvent une élasticité exagérée : | À
H An
cutis laxa. | " os
Dans certains cas, Lék plaques au lieu dêtre légèrement saillantes sont, au Contraire, un is dépri- : mées : cas Milian. NAT IR
6° Evolution des plaques.
/ £ Le développement des éléments cutanés est insi- La _ dieux. Les malades ne s’én aperçoivent souvent pas
de suite. Une fois déclarée, l'affection a un dévelop- 4 penient progressif et ‘extrêmement lent, puis reste AIS ‘indéfiniment stationnaire. Aucun cas de régression des plaques n’a jamais été signalé et cependant cer: Lÿ Le tains malades ont été suivis pendant de léngucs an- | nées. ns ne ya is MOTS On a signalé la tendance à la formation de cica- _trices chéloïdes si l'on: extirpe un fragment . pseudo-xanthome.
On a signalé de même (Hallopeau et Lafitte), l'apparition des cicatrices multiples au niveau d'une région atteinte précédemment par le pseudo- -xan- Pi thome sans pouvoir d'ailleurs en préciser exactement l'origine. À
ASPECT HISTOLOGIQUE
Aspect normal. Ho On trouve dans la partie moyenne du derme de: foyers bien circonscrits (sans toutefois posséder dé membrane d’enveloppe), d’amas dont Ia structure
n'apparaît bien que par les colorants électifs du tissu élastique. (Orcéine Weigert). On voit aiors que ces masses sont formées de fibres élastiques modifiées, dont on observe souvent la continuité avec -les fibres élastiques de voisinage. Ces fibres apparaissent tuméfiées, fendillées, renflées par place, souvent en grains moniliformes, fragmentées en fragments irréguliers. Ces fibres présentent quelques affinités tinctoriales anormales : elles se colorent en général moins intensément que les fibres saines de voisinage ; très souvent elles présentent des fragments colorés, souvent aussi leurs bords s: colorent seuls, tandis que l’intérieur de la fibre reste pâle. Dans beaucoup d'observations, elles présentent une réaction basophile nette ; l'élacine réaction de Unna est habituellement positive.
ue réaction basophile nette ; l’élacine réaction de Unna est ‘habituellement positive.
Tout autour de ces masses de fibres élastiques altérées, on peut voir le plus souvent une augmentation du nombre des fibres élastiques qui sont plus grosses que normalement. À
Le tissu conjonctif qui entoure ces nodules est le plus souvent légèrement altéré : parmi Îles lésions maintes fois mentionnées, retenons un gonflement des fibres collagènes, une multiplication des cellules fixes du tissu conjonctif avec de nombreux mastzellen, mais pas de cellules plasmatiques ni aucun signe de lésions inflammatoires. Pas de cellules xanthélasmiques.
ions du pseudo-xanthome
tition d'ensemble des lés xion du tronc et des membres.
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Fic 1. — Montre la
élastique sur le côté de la fle
FiG. 2. — Aspect des macules sur le bras gauche Remarquer que la densité de l’éruption diminue du centre à la périphérie des zones intéressées, ainsi que la grandeur des éléments: remarquer aussi que le pli du coude est respecté.
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FIG. 3. — Détail du pseudo
F1G. k. — Coupe d’ensemble de la peau (région vésiculaire) montrant les amas ellipsoidaux de fibres élastiques tuméfiées et pelotonnées au niveau du réseau sous-papillaire du derme. Les autres fibres élastiques sont relativement saines. Remarquer l'intégrité de l’épiderme et des autres éléments du tissu conjonctif.
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F1. 5 — Détail des altérations des fibres élastiques dans le pseudo-xanthome.
SPA LUE AU OR CSN LE
Le tissu cellulaire sous-cutané est inaltéré thélium est en général aminci au-dessus des foyers
élastiques avec un certain aplatissement des papil-
‘les et une légère augmentation des cellules pigmentaires.
Aspect atypique
Si telle est l'apparence en quelque sorte normale, par sa fréquence, du pseudo-xanthome élastique, il faut savoir cependant que l’on peut observer. des lésions légèrement différentes. «4
Parmi celles qui sont signalées dans les observations précédentes nous retiendrons les suivantes
Du côté de l’épiderme, on peut trouver une apparence tout à fait normale de ce dernier, ou au contraire une disparition des orifices des poils et des glandes sébacées. On a signalé des phénomènes de vacuolisation des cellules basales (Cas Bosellini).
Du côté du Chorion.
1° Les modifications du tissu éastique peuvent être un peu différentes. Tantôt les lésions sont plus superficielles, tantôt plus PES tantôt diffuses, en nappe.
L'élacine réaction peut être négative.
On peut observer des cellules géantes (Cas de Bodin, Gutmann), qui sont qualifiées par les uns d’élastoblastes, par d’autres, élastoclastes. Elles siègent autour des vaisseaux et autour ‘des foyers de fibres élastiques altérées. On a pu trouver des for-
7 Surm.
: l'épi-
mes de transition entre des cellules à 5 ou 4 noyaux et des cellules qui peuvent en contenir jusqu'à 39, irrégulièrement distribués dans le protoplasma,
qui peut d’ailleurs être extrêmement réduit. Leur
aspect général fait penser à des myéloplaxes. On a signalé des phénomènes de calcification (Cas de Tannenhain, Friedmann et Kaufmann).
Leur rapport avec les foyers de fibres élastiques n'a pas pu être établi d’une manière précise et nous les interpréterions plus volontiers comme des lésions de voisinage. a :
2° Du côté des fibres collagènes, on a signalé des. phénomènes de gonflement, de dégénérescence colloïde ou hyaline qui nous parraissent expliquer les apparences histologiques quelquefois atypiques de certains cas, quand ces processus banaux chez les vieillards, s'associent au pseudo-xanthome.
3° Du côté des cellules conjonctives, on a signalé leur abondance extraordinaire parfois, par exemple dans la deuxième biopsie de Kaufmann, que ce dernier considère comme une lésion au début, sans d'ailleurs entraîner notre conviction personnnelle, Le nombre de ces cellules conjonctives jeunes est alors tel que Ton croit à un examen superficiel, avoir à faire à un fibrome. ER | Dans certains cas au pseudo-xanthome s'associent des signes discrets de sclérose du tissu conjonetif. 4° Du côté des vaisseaux, on à pu noter l'épaississement de leurs parois, en particulier de leurs éléments élastiques ; quelquefois une prolifération mi-
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nime » leur endothélium n at jamais jusqu'à eur oblitération. Ce processus ; nous semble aussi
ie uniquement | d'ordre sénile et n'avoir aucun
rapport direct avec le pseudo-xanthome. Une infil- _tration légère, périvasculaire, de cellules plasmatiques, est signalée deux. FOIS |
5° Les. ner s sont toujours normaux.
Les poils et les glandes sébacées ont R'RRUEE +
oo
6° (Le tissu cellulaire graisseux peut être en ré- |
gression sénile ou cachectique.
7° Signes fonctionnels. | Hs sont nuls, ce qui explique la latence fréquen-
te de l affection. Exceplionnellement on a pu signa- Le
er un léger PRES ProNosric
| Cette affection n’a aucune gravité par elle- -même; s’est une simple curiosité pathologique.
nl
Dracnosric
Le pseudo-xanthome est une affection rare et par conséquent mal connue. Il est doric probable que beaucoup de cas sont passés HAPRIQUE, faute d'un diagnostic exact. ei
Les affections avec c lesquelles il faut éviter de con-
fondre le pseudo-xanthome élastique sont principalement les suivantes |
LE
Le xanthélasma ;
Les xanthomes ;
Le milium colloïde ;
Certaines dystrophies séniles ou préséniles de la peau;
Les vergetures ;
Le xéroderma pigmentosum.
D'une manière générale, le diagnostic est facile dans les cas typiques ; il est très difficile dans les formes localisées. De toutes façons, il aura toujours besoin d’être étayé sur un contrôle histologique.
Le xanthome plan des paupières ou xanthelasma se reconnaîtra par son siège à la partie interne de la paupière supérieure, son apparition insidieuse
chez des adultes et des veillards présentant des
troubles hépatiques avérés.
Le xanthome éruptif (xanthoma tuberosum) plus rare, se voit à tout âge. Il est constitué par des élevures palpuleuses ou tubéreuses (tête d'épingle à fève), de couleur jaune d'or, avec une aréole rosée ou violacée, de consistance molle ou ferme, disposées souvent assez symétriquement aux coudes, aux genoux, aux épaules, aux fesses, aux articulations des doigts, au cuir chevelu, en un mot, sur les surces convexes contrairement au pseudo-xanthome. li se voit assez souvent chez des diabétiques.
Le xanthome congénital où en tumeurs se reconnaîtra par ses néoformations saillantes, sessiles ou pédiculées, jaunes, ‘siégeant au sommet: des coudes,
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des genoux, des épaules. Elles peuvent atteindre le volume d’une mandarine et plus.
On a signalé la xanthomisation secondaire des nœvi. Il faudra y songer.
Au point de vue histologique, toutes ces formations xanthomateuses sont caractérisées par l’existence de cellules xanthélasmiques. Ce sont de grosses cellules conjonctives, polyédriques ou fusiformes, à disposilion périthéliale fréquente, à gros noyau central, irrégulier, et surtout à protoplasma vacuolisé. Ces cellules xanthomateuses sont parfois plurinucléées ; elles se disposent en nodules où en traînées, enserrées par des tractus conjonctifs, plus ou moins fibreux.
La substance grasse, particulière, qui remplit les vacuoles protoplasmiques, se rencontre aussi à l’état de fines gouttelettes ou de cristaux dans les espaces intercellulaires. Elle est soluble dans l'alcool, l’éther et les essences, et fond par la chaleur. Pour étudier de tels éléments, il faut avoir recours à des fixations par l’acide osmique ou le Flemming.
L'aspect histologique si spécial des lésion xanthomateuses permettra donc toujours facilement d’éliminer le pseudo-xanthome élastique.
Le colloïd Milium se présente sous forme de petites tumeurs jaunâtres, translucides, indolentes, du volume d’une tête d’épingle à celui d’un pois, siégeant, isolées ou conglomérées, à la face, au cou, aux extrémités supérieures d'adultes. Histologiquement il s’agit d’une dégénérescence hyaline ou col-
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LA 2 loïde des fibres conjonctives avec formation de col-. ;
lacine et de collastine, quelquefois d’élacine.
La lésion est plus superficielle, sous le corps pa-
pillaire et pénètre l’épiderme, ce qui explique l’é-
limination spontanée assez fréquente.
L'atrophie sénile ou dégénérescence de la peau
peut commencer précocement chez certains sujets
prédisposés par leur genre de vie ou leur hérédité.
Elie conduit à des changements d'épaisseur, de teinte, de consistance des téguments qui aboutis-
sent à la formation de rides.
Histologiquement on distingue deux types LE) Une atrophie simple par raréfaction du tissu conjonctif avec basophilie des fibres élastiques. (Elacine réaction positive).
Do Un type colloïde dans lequel on trouve sous l'épiderme une bande feutrée continue, large de 1/3
à 1/2 millimètre, se colorant par l'orcéine et le
Weigert. Elle est constituée de fibres élastiques gonflées, dégénérées, avec réaction de l'élacine positive. On trouve aussi souvent de la collastine et de la collacine, ce qui prouve la participation des fibres collagènes au processus. Dubreuilh à dénommé à juste titre ces lésions : Elastome diffus (1913). On notera en outre un amincissement de l’épiderme hyperpigmenté, laplatissement des papilles, la dilatation des vaisseaux sanguins entourés de nombreuses cellules plasmatiques, enfin l’atrophie des. glandes pilo-sébacées et sudoripares.
ne “ - k FANS pes res \ \ ‘4 _ Les vergetures ont un aspect clinique bien fami-
lier à tous les médecins et qui ne prête g guère à ES _ discussion. Histologiquement, on y observe une raréfaction et un étirement parallèle des fibres élastiques au centre, tandis que celles plus nombreuses É qui ont été-rompues forment des amas de fibres pe-. . lotonnées et recroquevillées sur elles-mêmes à la périphérie de la lésion. | | He On. élminera enfin le æéroderma pigmentosum qui affecte les parties découvertes et qui se caractérise par la coexistence de taches atrophiques, de taches roses, de télangiectasies stellaires et de taches pigmentaires. Elle est due à une sursensibilité de la peau, aux radiations lumineuses ; elle est fami-
liale et congénitale.
Rappelons, pour terminer, que d’après M. Darier, ne dystrophie folliculaire de C. Wirth et A. Kiss- - meyer et le nœvus elasticus de Lewandowsky ne À sont probablement que des formes frustles de pSeU OU do-xanthome localisées à la région mammaire.
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On peut dire que la nature exacte du pseudo-xanthome élastique reste entourée de mystère. EU. Si l’on connaît bien maintenant son aspect clini-
que et histologique, par contre il est difficile de dire \
à quoi l'affection est due.
° Les uns en font une dégénérescence d'ordre banal, analogue à la dégénérescence sénile ; nous venons de voir que les images microscopiques aussi
To
bien d’ailleurs que cliniques ne permettent pas cette interprétation. Il y a, en effet, un caractère fondamental qui les différencie, nous voulons dire la diffusion des lésions séniles ou préséniles. |
2° D'autres y ont vu une dégénérescence spéciale du tissu élastique, sans pouvoir d’ailleurs en préciser l'origine.
3° D’autres ont voulu invoquer une action mécanique analogue à celle qui produit les vergetures ; mais alors on ne peut s'expliquer que les lésions siègent précisément dans la règle du côté de la flexion du tronc et des membres et non du côté de l’extension où les fibres élastiques sont précisément étirées.
4” D'autres auteurs ont voulu, en particulier
Kaufmann, faire de ces lésions des sortes de tu- _meurs du tissu élastique, des élastomes, appuyant leur opinion sur l'existence de cellules géantes qu'ils interprétaient comme des élastoblastes.
Kaufmann à décrit un élément, considéré par lui comme stade initial, tellement cellulaire qu'on le prenait au premier abord pour un petit fibrome.
9° D'autres auteurs enfin, ont assimilé le pseudoxanthome élastique aux nœævi où même à un trouble trophique.
Telle: n’estpas notre impression. |
À notre avis les fibres élastiques nous paraissent présenter des signes de dégénérescence non douteux : présence d’élacine, fragmentation, anomalies
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de coloration, qui nous paraissent ne pas cadrer très bien avec l'hypothèse d’une tumeur qui formerait des fibres nouvelles, par conséquent jeunes. Les néoformations en effet de fibres élastiques (dans les tissus de cicatrices par exemple) ne ressemblent pas à celles qu'on observe dans le pseudo-xanthome.
Par ailleurs, il est un fait qui a retenu notre attention lors de la publication de notre cas et sur lequel nous désirons attirer de nouveau l'attention, nous voulons parler de la fréquence avec laquelle on trouve des antécédents syphilitiques chez les porteurs de pseudo-xanthome élastique, Ainsi que nous lavons déjà dit, nous relevons dans les observations précédentes quatre cas de syphilis avérée et deux et même peut-être trois cas de syphilis probable, si l’on admet que la polynévrite du cas de Rasch est de nature syphilitique.
On ne peut pas ne pas être frappé par cette proportion formidable et établir un rapprochement entre les deux affections, rapprochement qui était déjà venu à l'esprit de M. Milian. On sait, en effet, que dans les syphilides, les fibres élastiques peuvent pendant un temps assez court, perdre leur colorabilité (Passarge). Dans certains cas, ‘infiltration cellulaire s'accompagne de lésions plus profondes du tissu élastique, même de destruction partielle, mais qui après la résolution dés syphilides ne laissent pas de traces appréciables, soit qu'il y ait eu réparation, soit que les fibres détruites puissent être suppléées par leur voisines dans leur rôle de soutènement du derme.
Il n'est pas défendu de penser, que dans des cas exceptionnels, ces altérations “habituellement transitoires des fibres élastiques dans les syphilides, puissent persister et se. développer ultérieurement pour donner lieu au pseudo-xanthome. :
Une telle hypothèse a l'avantage de pouvoir exas aisément. le siège habituel du pseudo-xanthome et son apparition congénitale fréquente chez des hérédo-syphilitiques.
Evidemment, nous ne prétendons pas pouvoir affirmer sur des bases indiscutables notre opinion ; on peut, en particulier, lui opposer ce fait que la syphilis est très fréquente et le pseudo- -xanthome élastique très rare ; mais dans l'ignorance où nous sommes du processus intime de l'affection, l'hypothèse pathogénique que nous proposons a tout au moins l'avantage de satisfaire mieux l'esprit que celles qui ont été proposées jusqu’à présent.
1° Il existe une ET très rare des fibres élastiques, bien individualisée depuis les travaux de M. 2 Darier, sous le nom de : pseudo-xanthome élasti- 3 que. Cette dénomination a l'avantage de mettre en garde contre la confusion souvent commise avec le _ xanthome. : c ET Cliniquement, cette mate est caractérisée par Ja présence de plaques ou papules jaunâtres lo- _ calisées presque exclusivement du côté de la flexion du tronc et des membres avec perte d’élasticité progressive de la peau.
3° Anatomiquement, on observe une fragmentation avec gonflement et désagrégation complète du réseau élastique. Darier a dénommé cette affection du point de vue anatomique : élastorrhezis. “
4° La pathogénie de cette affection reste obscure malgré les travaux récents. Nous croyons, pour notre part, que la syphilis, signalée dans plusieurs ob-
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