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Ex 1906, à ne Société. Medele des Hépitaus, mon. À Maître, M. le D' Apert, proposait le nom d’ acrocépha- + ü
| on, syndactylie ? à une malformation ns caracss térisée par les symptômes suivants * Crâne en tour, aplati en arrière, parfois sur ns côtés, saillant : ‘au contraire d une façon exagérée à la région fron- . tale supérieure. 2 Syndactylie des quatre extrémités. Il communiquait neuf cas de cette curieuse malfor- _ mation, l'un concernant une fillette de quinze mois, qu'il avait observée | en 1896, dans le service du Professeur Gaucher ; tes autres recueillies dans différen-
tes publications. médicales, et qui, sauf quelques: points de détail, semblent calqués les uns sur les au-
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Depuis cette époque l'acrocéphalo-syndactylie ai fait objet de plusieurs travaux. De nouvelles obser-.
vations ont été publiées dans divers pays : en France, en Italie, en Angleterre, en Amérique, au Danemark, etc. L'on a cherché surtout à expliquer la coexistence de la difformité crânienne et de la syndactylie. La radiographie est venue apporter des fails précis et intéressants : elle a décelé non seulement les: anomalies du squelette des extrémités, mais ENCO=
s re et surtout _les made fronton profondes de la voûte et de la base du crâne. M. Bertolotti (de Turin), qui : a
presque constantes de la région baso- sphénoïdale et. de la selle turcique. De là à à incriminer une lésion de
_cique, et à vouloir expliquer par une aération de
_ du crâne. et des extrémités, il n’ Y': avait qu "un pas qui,
des hypothèses, difficiles à Néritier. 1) JTE Malgré les nombreux travaux qui lui ont été con-
sacrés, J'acrocéphalo- syndactylie est une affection
servations, puisées à des sources différentes, et que
_cule ; ét deux observations per sonnelles que nous exposons au chapitre du diagnostic, et que nous con-
tons de n'avoir pas apporté des faits plus précis à l'étude de l acrocéphalo- syndactylie. Notre travail sera donc surtout une revue générale.
. Dans un premier chapitre, nous décrirons | les i | symptômes de l’acrocéphalo- -syndactylie : d'abord les signes capitaux, la malformation crânienne et la syndactylie ; ensuite les troubles des différents appareils, et le psychisme de ces malades. Puis nous chercherons à préciser, dans un second chapitre, les alté-
tures crâniennes, a mis en valeur les déformations
. Ja glande piluitaire, emprisonnée dans Ja selle ture
_ peu commune. Nous n'avons pu grouper que 23 ob-
le lecteur trouvera résumées à la fin de cet opus-
_sidérons comme des formes frustes. Nous regret-
rations du squelette constatables à l'examen radio-
. beaucoup étudié les synostoses pathologiques des su- . 5
cette glande, durant la vie fœtale, les malformations ne à
a été vite franchi. Mais l'on est entré dans le domaine 1
| logique, et des différentes lésions qu’ ‘ont révélées les
irès. rares autopsies de sujets atteints de cette affec- Her
ion: Le troisième sera celui du diagnostic, dans les
_ quel nous classerons l’acrocéphalo- -syndactylie pare :
mi les nombreuses malformations congénitales que l'on connaît. Dans un quatrième chapitre nous discuterons Ja pathogénie de cette affection, les nombreuses théories qui. ont été proposées, pour expli-._
: extrémités ; et nous émettrons l'hypothèse d'un trou ble du développement de l'hypophyse. Enfin, après Un “très court chapitre de traitement, nous expose- : xons, nos. conclusions.
| Nous tenons à remercier notre Maître, M. le D' Apert, d’avoir bien voulu nous communiquer de
Ve nombreux documents, relétifs à à cette thèse. Les tra-
vaux de M.le Docteur Bertolotti, médecin de l'hôpi-
AE, majeur de Turin, l'excellente monographie du
Docteur A. Cappola, celle de MM. Edwards, À.
= Park et Grower, F. Powers (de Baltimore) nous ont. | été fort. utiles, et nous y avons fait de larges em.
prunts. Que tous trouvent ici l'expression de notre. _ sincère reconnaissance.
à __quer la: coexistence des difformités du crâne et des. ce
UNE
5: “re de cas personnels “probants; nous s décriroi les symptômes dé l’acrocéphalo- -syndactylie d' a
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Nous décrirons tout d'abord 1e malformations’ principales de la- tête ét des. ‘extrémités quic ons tuent le syndrome principal de l affection. Puis nous énumérerons les troubles des différents appareils * et particulièrement ceux d’ ordre psychique et endocrinien. ia PAU ee me
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Elles varient atecià âge, suivant les progr ès. L'os-. Ë sification. Elles intéressent le crâne, la face et la vod “fe
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LA Chez le ne né ab de nourrisson be Se ra 8, 19) © on notre déjà la forme | très arrondie de da
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voûte crânienne A aplatissement de l'occipital qui.
se continue en ligne droite avec la nuque, et surtout ‘ Eélergissement considérable de certaines sutures et de la fontanelle antérieure. Très fréquemment, la _fontanelle postérieure est réunie à la fontanelle an- _térieure ‘par une suture sagittale très large. La suture X NMÉNpIqUE, qui se: ferme normalement peu après Ja
_ naissance, persiste et- prolonge en avant Ja grande ne D _ fontanelle. ‘Du nasion à l’inion, il existe ainsi. une
_ large bande de tissu fibreux, qui s ‘élargit par places. | pour constituer les fontaneiles et peut présenter dans. son épaisser des os warmiens. Ed. Fournier signale
(ob. 7) au niveau du bregma et de la suture métopique, la présence « d’une tumeut volumineuse, sail- Jante en plein milieu! du front, el ressemblant au ci-
mier d’un casque de pompier. Cette tumeur à tous
les caractères d'une méningocèle ». + DÉS NE RAS
En. outre, les os de la voûte sont très mous s et dé-
nb par place. ie | nee
La face présente aussi quelques miortnanne 5 enfoncement de la racine ‘du nez, saillie des globes oculaires, irrégularité du pavillon de l'oreille, enfin à et surtout la forme _ogivale très accentuée de la voûte _ palatine, la saillie et l'épaississement du HENONE al-:
véolaire supérieur. RL EE MER eo
B. Chez l'enfant el chez l adulle, la tête présente des malformations absolument caractéristiques ét
définitives. Le crâne est tout en hauteur et irrégu-
_lièrement arrondi. La brachycéphalie est constante, l'indice crânien | dépasse largement 70; chiffre consi-
ue comme normal par ja anthropologistes. L'c oxÿ- _ céphalée affecte un type spécial : la région frontale + = est ee a ion le massit |
ie de la été) Pins dé denis 1, je 6. 9» 10, nor qui concernent des enfants de tout âge, et les obser- Re vations 4 et 23 qui concernent des adultes de 35 et Hs -ans, on note que le frontal présente sur sa ligne mére | diane une crête verticale, plus. où moins accentuée, | nid descendant. quelquefois jusqu'a au nasion, et remontant bien au-delà de la. limite d' ‘implantation | des # : cheveux. Cette. saillie médiane atteint chez certains as sujets des. proportions telles qu'on la compare de: cel
le que forme la chenille. sur un casque de pompier.
cl existe, en outre, très fréquemment, au- “dessous de cette crête une dépression horizontale coupant | en.
deux le front, dans le sens transversal, et qui accen-
tue ‘encore plus la déformation. Enfin plusieurs ob-
servateurs signalent V'asymétrie des bosses: frontales qui sont souvent aplaties, Les régions temporo-pa- Ÿ riétales sont. également en retrait, quelquefois Sépa- ‘rées par une dépression des écailles temporales plus
saillantes. Dans l'observation 9, l'auteur compare
très. Justement le crâne « à un casque LEon étroit qui surplombe et enserre la tête ».
La palpation permet encore mieux d apprécier Ja forme du crâne et la dureté souvent extrême des os qui le constituent. Signalons aussi que chez l'enfant
“ Fe SUN _
che 15 ce
les fontanelles se ferment ue à l'à âge normal, soit très lardivement : in ya pas de règle absolue, à ce sujet. — ME face des individus atteints d’ acrocéphalo-
| syndactylie. présente également des déformations qui. résultent d’un trouble du développement du mas-
_sif osseux. Elle est asymétrique, souvent aplatie : elle semble alors élargie dans le sens transversal ; ; mais
cet élargissement n’est qu ‘apparent et dû, dans la _ majeure partie des cas, a la dépression des régions É
si temporo-pariétales et des bosses frontales. Les malformations portent principalement sur les yeux, le nez et la bouche.
L'exophtalmie est fréquente Cie 9, T9 TA LS,
19, 20), quelquefois très marquée, et dans ce cas liée
à des troubles de la vision sur lesquels nous revien:
drons. Les yeux sont généralement très écartés l’un . de l’autre et disposés non pas sur une ligne horizon-
tale, qui passe par l'axe transversal de chaque pupille, mais suivant une ligne courbe à convexité supérieure, si bien que l'angle externe de l'œil est sur un plan inférieur à celui de l’angle interne, et que les fentes palpébrales sont dirigées en bas et en dehors. Dans certains cas, il existe du ptosis, le globe : oculaire est projeté en avant et en bas, il pend pour
ainsi dire hors de de la cavité orbitaire, celle-ci étant
sans doute trop étroite pour le contenir.
Le nez est fréquemment posé de biais au milieu de de la face (obs. x, 9, 10) ; sa racine, enfoncée entre
les deux globes oculaires saillants, se continue avec,
la crête médio- frontale, mentionnée plus haut. Sa
LES A
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La bouche est d’ habitude de” travers. Le: prognae _thisme est signalé par beaucoup d'auteurs : il inté- È resse tantôt l' une et tantôt l’ autre mâchoire. Mais les anomalies les plus fréquemment observées sont celles”
pointe est proéminente be sa eiEbe souvent uès ac- st
‘te: la voûte palatine, du voile du palais et du rebord +
| ns
alvéolaire supérieur.
La voûte palatine est ojonts ogivale, très pro-. ê«
fonde et présente souvent sur la ligne médiane une crête antéro- -postérieure plus ou moins prononcée.
de qui accroît encore la profondeur de la voûte, c’est o ne
l'épaisseur extrême du rebord alvéolaire supérieur. ie
Cet épaississement est parfois tel que les parties laté-
re
rales hypertrophiées de l’arcade dentaire supérieure pa
proéminent en dedans, marchent à la rencontre l'une de l’autre, et ne laissent entre elles qu ‘une fente très mince antéro- -postérieure. Il ‘en résulte alors une malformation très curieuse et qui est bien notée dans
les observations 4, 9 et 12.
Dans l'observation 4, la détormetion: sn portée au.
maximum. Quand on fait ouvrir la bouche du mala- 2
de, la voûte palatine semble, à première vue, sur-.
| baisée, fendue sur la ligne médiane : on a l'aspect
d’ une gueule de loup. Mais si l’on poursuit l'examen,
que l'on introduise une sonde dans cette fente média € ne, la sonde pénètre dans une gouttière. et rencontre profondément un plan osseux résistant qui n’est au-
tre que la vraie voûte palatine, formant soupente, et : | | | ue
séparée par un faux : plancher du reste de la cavité
buccale.
Dans les observations 9 et 12, T'hypertrophie “a : _ rebord alvéolaire est moins considérable, il n'existe qu'à la région antérieure et délimite au-dessus des
incisives un petit diverticule qui communique en arrière avec la voûte palatine très étroite.
Il existe par ailleurs des cas où la voûte palatine z
est réellement fendue, et la cavité buccale communique avec les fosses nasales. Le voile est alors lui-méme fendu. D’autres fois, la luétie est simplement bifide. -
L'étroitesse et la hauteur anormale de la voûte palatine entrainent une déformation des fosses nasales et causent des troubles de rhino-pharyngite chroni-
que. Enfin, l’épaississement du rebord alvéolaire supérieur aboutit à de nombreuses anomalies dentai- 4r6s; : Les dents sont très irrégulièrement implantées, les incisives tendent à s'opposer l’une à l’autre.
Pour compléter les déformations faciales obser-
vées dans l’acrocéphalo-syndactylie, il nous faut en-
k . L , LT Q ÿ f N core signaler l’asymétrie fréquente des apophyses mastoïdes et la forme des oreilles. Celles-ci sont très souvent écartées en dehors, mal ourlées, présentent
des plis anormaux, ou un lobule adhérent. Mais tous
S Q SE n x , L ces stigmates se retrouvent dans beaucoup d'autres
affections et n’ont ici rien de caractéristique.
| | ete ne c a ra e LR Fr 25e | PARAGRAPHE IL — sos DES EXTRENEPRES ; FRIC:
La no. deuxième noue cardinal Los
la maladie que nous étudions, est d'habitude généra- 5
lisée aux quatre extrémités. et très accentuée. Nous DRE
l’'examinerons séparément aux mains et aux pieds.
La syndactylie - des mains constitue pour le patient Fe
‘une véritable infirmité. Les doigts sont, en effet,
presque ‘complètement fusionnés, et leur soudure est ee souvent plus marquée à leur extrémité. On peut dis- de
_tinguer deux types principaux de difformité :
Dans un premier type (obs. 1,5, 4,8, 20), la main. : est réduite. à l’état d’un moignon appendu à V extré-
mité du membre supérieur. Tous les doigts sont Abe.
solument soudés entre eux, sauf le cinquième dont l'extrémité distale est d’ habitude partiellement libre _ et mobile. Ils forment une masse dont le profil res
semble grossièrement à uité-tête de chien ou rappel-
_ le celui de la « main d’accoucheur ». Sur la face dor- : sale on remarque parfois des sillons longitudinaux
peu accusés, ébauche de séparation des doigts ; età
? TRES Er s 2 Ê Q RSR l'extrémité distale, un ongle unique ou divisé en deux ou trois segments. Vue par sa face palmaire, la main a l'aspect d’une cuiller très creuse dont la cavi-
té est limitée de chaque côté par deux bourrelets lon-
gitudinaux qui correspondent aux éminences thénar
et hypothénar. La palpation permet de sentir, sous
les parties molles, un squelette osseux : on compte d'habitude cinq métacarpiens, auxquels font suite les phalanges ; mais celles-ci sont souvent soudées
os
entre elles, surtout à leur extrémité distale. Cette main informe est peu mobile.
- | quent, les trois doigts du milieu sont fusionnés en une seule masse, le pouce et le petit doigt plus ou En. moins libres et mobiles. La main semble comme em- _ prisonnée dans un « moufle ». Le pouce est souvent volumineux, élargi en spatule à son extrémité (obs. 6). Tantôt il est parfaitement libre et peut se mettre en opposition avec la masse constituée par la soudu-
un pli de peau qui relie sa base à la paume de la
ou moins marquées. Il est d'habitude facile de reconnaître au palper son squelette, un métacarpien et
une ou deux phalanges. Le petit doigt est, lui aussi, fréquemment très mobile, mais son squelette peut être réduit à deux segments osseux. Chacun de ces deux doigts se termine par un ongle d'aspect nor-
. mal. Quant à la masse centrale constituée par la fu- » Sion de l'index, du médius et de l’annulaire, elle por- 4 _ te, à son extrémité distale, un ongle unique, présentant d'habitude deux incisures. La palpation de cette masse permet de constater tantôt l'intégrité du squelette de chaque doigt, tantôt l'irrégularité extrême du rapport des phalanges entre elles et avec Les mé- F tacarpiens, tantôt leur soudure plus ou moins complète. Cette main à trois doigts est capable d’acquérir une adressé relative, surtout si le pouce est bien mobile et peut s’opposer aux autres doigts.
Dan un deuxième type, qui semble F plus fré- |
_re des trois doigts du milieu. Tantôt il est bridé par
_ main et le maintient en adduction et en flexion plus
à ; LS “ Il existe d’autres types de syndactylie des mains, difficiles à classer. Les observations 17 et:23- men-
tionnent l'atrophie pus ou moins complète du pou- |
ce ; l'observation 21, la poly- -syndactylie des cat ee
extrémités. Quel que soit d’ailleurs le type observé,
la main est reliée à l’avant- bras pr un Re d' AR LS
pect normal.
La syndactylie des pieds affecte un iÿpe pres
qu'uniforme. Le gros orteil est, d’ habitude partielle ment libre et pourvu d’un ongle propre. Les quatre
autres orteils sont soudés et terminés par un ongle me:
_ unique, plus ou moins festonné. Quand on examine
Je pied par sa face dorsale, on reconnaît facilement
l’'ébauche des orteils : ils semblent enserrés dans TR
bas étroit, de couleur chair. La distinction des orteils est beaucoup moins visible sur la face plantaire : le
pied paraît amputé de ses doigts. À la palpation, on.
reconnait facilement le: squelette du tarse, ei lon
constate que les phalanges sont d'habitude soudées |
les unes aux autres. Quelquefois (obs. 19) on note
l’ébauche plus 0 ou moins prononcée d’un sixième or-.
teil.
Lés pieds ne présentent d'habitute aucune autre déformation, et sont bien articulés avec les jambes.
La voûte plantaire a sa concavité et ses points d’ap-
pui normaux. La marche est facile : elle n’est gênée que lorsque la syndactylie intéresse le gros orteil, ce qui est peu fréquent. ; ne
Toutefois deux observations signalent la coexistence d’un pied bot varus equin (ob. 5 et 8).
Pour résumer la description de cette syndactylie des quatre extrémités, retenons que, malgré ses types variés, elle affecte presque toujours les parties molles et le squelette. Nous verrons d’ailleurs bientôt, : au chapitre de la radiographie, l'importance de ces perturbations osseuses, et les conclusions que l’on _ peut en tirer. | ;
à { . PARAGRAPHE III, — SYMPTOMES ASSOCIÉS Hs | : k Quelques auteurs signalent d’autres malformations, associées au syndrome acrocéphalo-syndactyli-
que que nous venons de décrire. Les rnalades des ob-
servations 4, 10 ét 23, présentent une ankylose par-
tielle des coudes et des épaules ; celui de l’ob. 9, une . ankylose complète des deux coudes, qui maintient J'avant-bras en demi-extension et demi-pronation.
Les deux enfants, dont M. Hans Broje Dühl (de Co-
penhague) nous a communiqué la photographie, ont chacun un double genu valgum (obs. 22). |
Il existe fréquemment uné certaine disproportion de longueur des différents segments du corps entre eux, et particulièrement du tronc par rapport aux membres. Les malformations viscérales semblent rares : l’observation 8 fait seule mention d’une imper-
.foration anale qui fut opérée sans grand succès.
L'examen des différents appareils, chez les malades atteints d’acrocéphalo-syndactylie, a été fait, en général, de façon très incomplète. La plupart des observateurs ne nous donnent, à ce sujet, que de va-
MU À
du côté des er dd circulatoire, respira :
toire et urinaire. Ils mentionnent, de préférence, des. troubles endocriniens, nerveux ou mentaux présen:
> = > + > = ETS
tés par leurs malades.
‘Les troubles endocriniens: ont été surtout notés | \ dans les observations récentes. Celle de Coppola (obs.. 23) est très complète à ce sujet. I s’agit d’un sujet de 59 ans qui, outre une acrocéphalo- syndactylie manifeste, a une peau épaisse et sèche, un pannicule adipeux épaissi par endroits, des lipomes soUs- à
claviculaires, un système pileux peu développé, une a frigidité sexuelle absolue, un réflexe oculo- cardiaque ‘invertu,retcs bref des signes d'insuffisance pluri-glandulaire. Les deux enfants de Hans Brôje Dühl (obs. 22) présentent un syndrome adiposo- Gé nital classique. La malade de Régis (obs. LH E)test} nn. type de naine myxædémateuse idiote.
Parmi les troubles nerveux, il importe de signaler la rareté des convulsions, contrairement à ce que 4 Fon pourrait supposer, de par la forme du crâne TEA l'aplatissement fréquent des régions pariétales, Fee troitesse apparente de la calotte crânienne. Une seule observation (obs. 19), concernant une petite négresse + de 8 ans, mentionne que cette enfant présenta des < crises convulsives à 6 et 7 ans. us ts
Les auteurs insistent, au contraire, sur la * ce des troubles oculaires, liés sans doute à la malformation des cavités orbitaires (obs. 7; 10, 1, Mie
17, 19, 23). Outre l’exophtalmie, le ptosis, le strabise
Car
Se
me signalés plus haut, il y a, an certains cas, alté-
euellert nur 712 AT Me Ë Les fonctions auditives, olfactive, Hate ne sont en général pas troublées. ll n'est pas fait mention, par. les auteurs, de troubles des réflexes ou sensilifs,
> -nide modifications du liquide céphalo-rachidien.
_ Quant à l’état mental des sujets atteints d’acro- _ céphalo-syndactylie, il est toujours au-dessous de la _ normale. L'idiotie complète n’est signalée que dans : deux observations, celle de Régis, et celle de de Salterrain (obs. 11 et rg). L'affaiblissement intellectuel
tion première, les malades ayant été considérés, dès leur naissance, comme des phénomènes, et refusés dans les écoles à cause de leur infirmité. Ils ont, en
2e _ général, un caractère doux et tranquille, ils ne sont : pas vicieux. Ils sont susceptibles d acquérir une certaine instruction.
Il serait intéressant, pour compléter l'examen clinique, _de connaître les modifications humorales des malades. Les renseignements manquent ou sont peu concluants. L'examen du sang, la numération des _ hématies et des leucocytes, l’analyse chimique du sérum ne donnent aucun résultat intéressant. [l'en est de même de l’examen des urines. La réaction de Bordet-Wassermann, recherchée dans le sérum sanguin, est tantôt positive et tantôt négative.
L'acrocéphalo-syndactylie est une infirmité com-
LR de la papille, constatable à à l'ophtalmoscope, et diminution pu ou moins marquée de l’acuité vi
* semble, en général, dû surtout à un défaut d’éduca.
SR Re
Pate: avec une nina existence, témoin re _ lade de Coppola qui est âgé de 59 ans et en bonn . santé. Ils semble cependant que beaucoup d'indi- _vidus, atteints de cette. curieuse difformité, n’attei- se _ gnent pas un âge avancé. Quelques- uns même sont | _ morts peu après leur naissance. Mais ils _présen taient des lésions graves associées (imperforation . anale, division du voile du palais) ou des signes évi: dents d’hérédo- syphilis. La plupart des malades ob servés sont des enfants ou de. jeunes adultes qui, du . fait de leur infirmité, ont un certain déficit organi : que et psychique. Ce sont des êtres débiles qui peu vent. devenir la proie de. maladies intercurréntes. sis
CHAPITRE
| Examen Radiologique. — ‘Anatomie ns RAPReRTe
/ ee MS NS L
ee réunissons dans un mênie chapitre l'exa- Fi men radiologique et les constatations anatomiques : faites à l'autopsie des individus atteints d'acrocé-: phalo-syndactylie, tout d’ abord parce que ces autop= sies sont très rares el toujours incomplètes ; ensuite parce que la radiographie y supplée admirablement et permet de préciser les altérations osseuses toujours < à _ importantes de la voûte el surtout de la base du crâ- : 1 ne, ainsi que celles des extrémités. à s:
SLR
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PARAGRAPHE I. — EXAMEN RADIOLOGIQUE
. . A. Radiographie de La tête
# M. Bertolotti (de Turin), qui a étudié avec beau- 2e coup de. soin l'oxycéphalie, et proposé .de l'appeler D; "une crânio- synostose pathologique, a bien montré
par des. examens s radiologiques multiples, qué . dé. ares mations de la voûte crânienne et du massif osseux facial, si faciles à constater par le seul examen clinique, étaient toujours op de lésions os
que A de. | a … Il existe Fe Senblabies déformations de la base. du SE
“cràne dans l'acrocéphalo- syndactylie. ainsi que CE
montrent les quelques examens radiologiques - que.
_ nous avons pu grouper (obs. T0 196 LITE, Fear 23). Ces. constatations, ont une importance capitale, |
_car elles cadrent avec les résultats des autopsies, et. serviront d'appui sérieux à certaines théories patho= à Æ géniques, |. 5 ARE VE?
L'examen radiologique de la tête, vue en position latérale, donne les résultats les plus intéressants et. les plus faciles à interpréter. Il permet d'apprécier, du même coup d'œil, la forme de la voûte crânienne, le profil de la base, la profondeur des orbites et l as- . pect du massif osseux facial. Rappelons brièvement | le schéma radiologique d’une tête normale, vue “der, côté. Le profil de la voûte est celui d’un ovoide assez régulier, allongé dans le sens antéro-postérieur. ‘a:
cs
base du crâne se dessine suivant une ligne irrégu- . < _lière où l’on distingue parfaitement d'avant en a rièté, 4 abord le plancher fronto-ethmoïdal de la fosse cérébrale antérieure, légèrement oblique én bas | et en arrière, puis la selle turcique dont la saillie, et la forme sont très nettes. La lame quadrilatère : du
| sphénoïde est parfaitement visible, presque verticale et ferme en arrière la selle turcique. L'orifice de celle- -Ci mesure en moyenne 10 à 12 millimètres ;
“il regarde en haut et un peu en arrière. Sa profon- _ deur est d'environ 8 millimètres. Le sinus sphénoï-
: 2 un peu en avant de la selle turcique. En arrière de la me lame quadrilatère du sphénoïde, le rocher, vu de É biais, forme une ombre triangulaire qui masque | Dons ou moins l’apophyse basillaire de l'occipital. Enfin la fosse cérébrale postérieure est en contre-
a . des orbites est peu facile à voir ; le mas-
_ sif osseux facial est souvent un peu flou, mais on y ï _ distingue bien les os nasaux, la tache claire du sinus 7. ; maxillaire, et des arcades dentaires. Il est simple de rechercher sur les épreuves radiographiques quelques- -uns des différents diamètres et angles qui intéressent les anthropologistes. M. Bertolotti mesure surtout l’ angle sphénoïdal décrit par Welcker et forme par l'intersection de deux lignes, toutes deux partant des apophyses celinoïdes antérieures, l’une al- __ Jant rejoindre le nasion, l’autre oblique en bas et en arrière, allant rejoindre le bassin. Cet angle chez les sujets normaux est d'environ 134°.
Dans l’acrocéphalo-syndactylie le profil de la voù-
te est tout à fait caractéristique. On remarque la surélévation extrême du bregma, la direction verticale
de l’écaille frontale, l'aplatissement de l’occiput. On
Enr note aussi les variations d'épaisseur des différentes RP. portions de la voûte : Pos est surtout aminci dans la
dal apparaît comme une tache claire au-dessous et
région frontale : l'ombre, à ce niveau, n est pas unie forme, mais semé de taches claires qui correspondent
aux « impressions digitales » déprimant la table in-
terne de l'os. Ces impressions digitales sont considérées, par la majeure partie des auteurs, comme la conséquence d’une synostose prématurée des sutures sagittale et coronale et de la pression exercée par les
_fet, avec l'âge, comme J'indique bien l'observation ! LA Enfin on remarque, dans certains cas, Pétroi-_
| Lesse ou même l'absence des sinus: frontaux. >
. Le profil de-la base est non moins me (obs.” 0, 17, 23). Il est très nettement raccourci dans IE sens antéro- postérieur. Sa direction générale tend à se rapprocher de la verticale. La selle turcique n'a plus sa saillie normale, elle est repoussée en bas is
en avant. M. Bertolotti emploie une expression qui
fait image, il parle de lordose basilaire, causée par. l’enfoncement de la selle turcique. Il en résulte de _l'orifice de celle-ci regarde franchement en arrière,
que le plan passant par les apophyses clinoïdes an-
lérieures et postérieures n'est plus horizontal, mais ” ca
très oblique en bas et en arrière, que la lame quadri- à latère du sphénoïde est plus ou moins effacée, enfin . que l'angle sphénoïdal est PR toujours | aus |
_ menté. D 71 #
Il faut encore rte la réduction des ts céré-. brales antérieure et moyenne dans le sens antéropostérieur ; elles ont, par compensation, une profon:
circonvolutions cérébrales. Elles augmentent, ‘en HR
be
deur exagérée, surtout la fosse cérébrale : moyenne. $ N < À :
Es
Dans les observations 10 et 23, les auteurs signalent l'élargissement de-la selle turcique et deux particularités intéressantes. Boidi-Trotti (obs. 10) fait remarquer entre la lame quadrilatère du sphénoïde et l’apophyse basilaire, une bande claire verticale, qu'il interprète comme un disque cartilagineux interposé entre le basi-occipital ete basi-sphé-
noïde. Ce cartilage intercalaire indique une suture
:sphéno-basilaire encore en activité ; ce qui est nor-
mal chez l'enfant de 5 ans présentée par l’auteur — Coppola (obs. 23) note que du plancher de la selle tur-
_cique (pavimentum sellae) très épaissi, part une pe-
tite ombre triangulaire oblique en bas et en avant. I se demande s’il ne s’agit pas là d’un vestige du canal crânio-pharyngien de l'embryon. Aucun des observateurs ne signale, à propos de la déformation et de l élargissement de la selle turcique, la présence d'une ombre anormale qui permette de soupçonner une tumeur de l'hypophyse.
La radiographie permet encore d'apprécier les modifications du massif osseux facial. Certaines seniblent dépendre de la lordose basilaire, de l’enfoncement de la selle turcique, et de la déformation con-
comitante du sphénoïde en entier. On constate, en -effet, que le sinus sphénoïdal est repoussé en avant,
tantôt amoindri, tantôt amplifié ; que les cavités orbitaires sont fréquemment raccourcies, et cela par suite d’une disposition anormale des grandes et des petites ailes du sphénoïde, les premières étant projetées en avant, les secondes s'étant redressées et de-
venues presque verticales {obs.
vent expliqués F exophtalmie et les troubles de Ja ve sion si fréquents chez les individus atteints d’ acrocéphalo- -syndactylie. Il en est de même des déforma-
tions des fosses nasales constatées par la rhinoscopie. | : Signalons enfin l'épaississément du rebord alvéolai- L
re de la mâchoire supérieure, et l’atrophie fréquente du maxillaire inférieur. E
: (B. Radiographie des extrémités
Les nombreux schémas radiologiques des mains |
et des pieds, que nous avons examinés, (permettent de conclure facilement que la syndactylie est très ra-
K ee “s 2 ARE RES ge ae 10). Ainsi se trou
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rement limitée aux parties molles, que presque tou-
jours elle intéresse le squelette. L'architecture des extrémités est. boule
seulement soudure des différents segments osseux
entre eux, mais aussi, dans quelques cas, présence
sée de façon si variable qu Le est difficile de décrire un type classique. Il y a non
d'os surnuméraires qui permettent de conclure à la :
polydactylie.
Aux mains, les os du carpe sont d'habitude peu
modifiés. Les métacarpiens sont le plus souvent dis-
tincts les uns des autres, sauf le 4° et le 5° qui sont
soudés à leur base. Dans quelques cas, le squelette du
pouce est repoussé en dedans, et accolé-au deuxiè me métacarpien. On peut observer une anomalie de
nombre des métacarpiens : tantôt ils sont réduits à quatre, tantôt on en compte six.
L'interligne articulaire intermétacarpo-phalan-
gien est presque toujours bien marqué. Mais le
squelette des doigts est modifié : les phalanges, pha-
langines et phalangettes difficiles à disünguer les_ unes des autres, soit qu ‘elles soient soudées ensem- | ble, soit qu'il n’ait existé qu’ un seul ou deux noyaux :
osseux primitifs. Ces phalanges anormales sont unies avec leurs voisines soit par leur extrémité, et
particulièrement l'extrémité distale, soit sur toute
leur étendue. Il n’est pas rare d'observer des ponts
osseux transversaux qui soudent un doigt à l’autre.
Les soudures osseuses sont surtout marquées aux doigts du milieu, le pouce et le petit doigt ayant d’habitude des altérations squelettiques moins marquées.
Aux pieds, les os du torse offrent peu d'anomalies, mais le métatarse et le squelette des orteils sont profondément troublés. Il existe souvent un métatarsien supplémentaire, Le premier métatarsien est d’habitude très volumineux, et s'articule avec une grosse masse osseuse qui représente les phalanges synos: tosées du gros orteil. Les autres métatarsiens sont
souvent soudés les uns avec les autres, soit à leur base,
soit sur toute leur étendue. Les phalanges, phalangines et phalangettes se distinguent mal les unes des autres : jamais le squelette des orteils n’est au complet. Les ponts osseux transversaux signalés entreles doigts des mains, existent de même au niveau des orteils.
Les observations 17 et 23 mentionnent encore l’examen radiologique des autres segments du corps, du thorax, des ceintures scapulaire et pelvienne, ete.,
PE
PARAGRAPHE IL. — LÉSIONS CONSTATÉES A de
É autopsie complète d un initie atteint d acro- ; PC
céphalo- -syndactylie n'a jamais été pratiquée. Nous ne | pouvons donner, à ce sujet, que les vagues renseignements puisés dans les observations 5, 8 et 15. L'observation 5 est particulièrement instructive car les constatations faites à l’autopsie du crâne ca-
drent avec celles que nous donnent l'examen radio-
logique. Il s’agit de deux nourrissons morts en bas âge. « L'arrêt de développement de la base du crâne est manifeste, les fosses cérébrales sont très réduites dans le sens antéro-postérieur. L'os basi- occipital. dans un cas mesure trois millimètres d'épaisseur, dans l’autre il est uni au basi-sphénoïde par une solide union osseuse. IL y a donc une synostose prématurée tout à fait anormale de la base du crâne, L’auteur signale en outre la minceur extrême des os de la
voûte, la présence de nombreuses impressions digi-
tales, déprimant la table interne, au niveau du fron-
tal et des deux pariétaux ; l'aspect du cerveau qui était emprisonné dans une boîte crânienne trop étroi-
te, et qui fit hernie, sitôt la dure-mère incisée ; l’aplatissemenñt des circonvolutions cérébrales, l’atro-
phie du lobe oecipital, enfin le volume considérable
ÈS
du foie et de la rate, signes d'hérédo-syphilis pros
bable.
— 38 sal
Une He Do abon (obs. 8) mentionne une ano-
malie _viscérale concomitante : . Pimperforation :
anale. L'inversion des organes n’a jamais ‘été cons-
datée. Les examens histologiques des os manquent. - Une seule fois l'hypophyse a été étudiée au micros-
: : cope (obs. 15) : elle fut trouvée normale.
sf
Enfin les mains et les pieds -n'ont pas été dissé- _qués. €; est un oubli regrettable il eut été intéres-
sant d’ étudier les insértions musculaires sur un squelette aussi bouleversé que le montrent les radiogra-
-phies. | | | Nous résumerons ainsi ce chapitre d'anatomie pathologique, Pt très incomplet. Dans
_ l’acrocéphalo- syndactylie, oûtre la déformation par-
ticulière de la voûte crânienne, il existe constam-
ment une dysostose de la base du crâne, portant sur-
tout sur le sphénoïde et l’apophyse basilaire. Cette
_dysostose aboutit d'habitude à une lordose basilaire 4 plus ou moins nette et à des malformations. de l'or,
‘bite et des fosses nasales. La syndactylie des quatre extrémités s'accompagne, dans l'immense majorité
Me cas, d’ altérations squelettiques si marquées qu'il -ést permis de penser à une anomalie des noyaux
_d “ossification te
Le enote, d'acrocéphalo- rie s'impose + emblée, dans les 23 cas que, nous avons He
en ‘effet faciles à constater et. ne ue prêter .
confusion. Mais, 1l se sans doute « des: cas ie
ténso. nn | 1 : se a : ie he es …
(Personnelle) Ne ce
Le jeune V... Pierre, âgé de 8 ans : 2 ii envoyé à de out du D’ Apert le 13 nr. TQ21. C’est un enfant unique, né de parents bien portants, bien co: !més, mais âgés. (Au moment de da naissance, la n avait 42 ans et le père 53 ans). Il est venu à teime, ap une grossesse Lee … L'accouchement fut dif ES
PU
= quelques semaines, “puis: au lait. Stérilisé. nn mit ses pre- : mières dents à 12 mois, marcha vers 22 mois. I com- _mençait à parler avant un an, mais S ’exprima toujours “difficilement, jamais 1e ne put articuler certaines sylla- : vit est d'intelligence normale et va à \ l'école où il apprit facilement x Lire et à à écrire. 11 n'eut aucune maladie gra- "ve, rien autre chose que la rougeole et la varicelle en 1920. | _ Il est amené, par : sa mère, à re parce qu il a la — S _ parole embarras sée. “A e #7 Examen : L'° enfant est assez z grand et mince, de. mine ES éveillée, et parle en nasonnant comme sil avait une fis- : ‘sure ne congénitale, ou une paraysie du voile. ° Il présente une oxycéphalie manifeste : la voûte _ , crânienne est en forme de tour ar arrondie et cn le E.. front haut et vertical, l’occiput. un peu aplati, le sinciput
& 141 mill. : ; diamètre antéro- -postérieur, 164 millimètres. + indice, crânien est de 86 et dénote un degré accentué de, ner posppane | ee
2° La face est asymétrique, les yeux légèr ement exorbités et déviés.. Le strabisme ‘et la myopie sont très accen-
tués. Se = - Fer 3 l'examen de la bouche, on. constate que la voûte = _palatine est trè ès. ogivale et porte une crète médiane assez accusée : mais surtout que le voile du palais est très court,
vertical, séparé de la paroi, postérieure du pharynx par UT: espace très large. Il. ne porte pas trace de tissu cica- _triciel, il a conservé tous ses mouvements, Il y a insuf- _ fisance vélo-palatine con génitale. Cette malformation entr aîne le nasonnement, la mauvaise élocution de l'enfant,
ES mais aucun trouble de la déglutition, du moins à l'heure Fe actuelle. Les. dents sont mal implantées, plusieurs ca “ES riées,. les incisives légèrement Cnces LE AT
trés saillant. Diamètre transverse maximum de la tête,
4° Les extrémités présentent quelques anomalies qui demandent à être recherchées. Aux mains, peu de chose,
LE sauf la campiodacty He de l’auriculaire gauche. Aux. …
pieds, les orteils présentent un léger degré de palmature, lorsqu'on les écarte les uns des autres, les plis cutanés interdigitaux sont plus marqués que normalement. Un sillon plantaire profond prolonge le 1° espace interdigi-
-tal. On remarque de plus au fond de cet espace la présen:
ce d'une saillie cutanée, arrondie et mollasse qui semble l'ébauche grossière d’un sixième doigt. De chaque côté, le 3° orteil est atrophié, le 2° est atteint de camptodactylie. Les 2° et 3° orteils du pied gauche n’ont pas d' ongles. 5° Il faut encore signaler l'absence d’appendice xy-
- phoïde, un certain degré d’ectopie testiculaire. L'état gé-
néral est satisfaisant. La réaction de Bordet-Wassermann fut trouvée négative dans le sérum sanguin. £
6° La radiographie de la tête confirme la forme spéciale de la voûte crânienne, la surélévation extrême du sinciput. Le frontal est parsemé d'impressions digitales. Le profil de la base est difficile à voir : la fosse cérébrale antérieure n'est pas raccourcie, la selle turcique semble normale. Le massif osseux facial est réduit par rapport au volume considérable du crâne. Se
La radiographie des mains ne montre aucune anomalie osseuse. Celle des pieds décèle l’absence de phalan-
gette aux-2°et 3° orteils du pied gauche, mais pas de soudures osseuses (x). S
OBSERVATION IT
pe . Violette, âgée de 18 mois, + soignée. dans le service de Professeur Broca, salle Baudelocque, lit n° 10, en
: (4) Cet Shfant, fut Drésunts par M. Apert et nous- Frores la séance
de la Société de Pédiatrie, du 17 janvier 1922 Nous mettions surtout
en valeur son insuffisance palatine CONRENTAIES en raison de Feuene
‘décembre “Egus, pour une luxation congénitale de la han- a
che gauche. ie AE Die
Elle est née à terme de parents bien portants. Elles est de constitution .vigoureuse, paraît en excellente santé, et présente une adiposité assez marquée. Sa taille est normale. Ses membres sont bien développés sauf aux extré- _mités. Il faut cependant noter que les bras sont plus ù courts que les avant- bras, ce qui RARES ADD à L achondroplasie. x
Les malformations des extrémités sont faciles À cons- ‘tater. Aux deux mains, le pouce est maintenu en adduc-_
tion par une bride cutanée tendue de la partie moyenne de la phalange à l'éminence thénar. Il est nettement rac- -ourci : la base de la phalange est comme invaginée dans l'éminence thénar. Celle-ci est un peu aplatie et ses muscles semblent légèrement atrophiés. Les doigts sont allongés en fuseau, aplatis en spatule à leur extrémité qui est recouverte d’un ongle normal. Ils sont libres les uns par rapport aux autres ; mais les trois doigts du milieu sont maintenus en légère flexion par une bride cutanée : tendue de la paume de la main à la pulpe de chacun de ces doigts. Malgré cette bride, ceux-ci conservent une grande mobilité. Les doigts de la main gauche sont tous inclinés latéralement vers le bord cubital du membre. À . la palpation, on sent bien le relief des métacarpiens et des phalanges. ES
Les pieds sont. courts, les 2° et:3° orteils soudég à leur
Lase, libres à leur extrémité.
Fa tête de l'enfant est -arrondie, la voûte crânienne : élargie. dans le sens transversal, le sinciput aplati, le front très bombé. De la racine du nez, part une crête mousse, médiane, assez large qui monte verticalement et se-perd dans le cuir chevelu. La fontanelle antérieure
est fermée.
Au niveau de la-face, on | note un peu d’ Hlalsebtieut
dé la racine du néz, le prognathisme de la mâchoire su-
_périeu: Fed atrophie du maxillaire aoue La voûte pa- ‘latine est très ogivale, les rebords alvéolaires du maxil- : = aire supérieur sont considérablement épaissis, ce qui fait = - paraître la voûte encore plus profonde: | Les dents sont.
bien placées. Le voile est HOPMAl: 0 0 Re
L'enfant présente, outre ces déformations, : une luxe tion congénitale de la hanche gauche, qui est actuellé- & = ment réduite. Un appareil plâtré maintient le membre Ex en bonne position. - Lire $ ee “pa radiogr aphie de la tête montre Font de fa _ selle turcique sur le profil de la base: Celle des extrém tés ne montre aucune anomalie osseuse ME syndactylié des et 3° orteils est. réduite aux ie molles. (D. ee
Voilà donc deux observations, l’une où à l'aspect de - ; “Ja tête est caractéristique, l'oxycéphalie en mais les déformations des extrémités sont réduites, _ Ja syndactylie minime, remplacée par l'atrophie de £ _certains orteils, c’est-à-dire un léger degré d'ectro- RS * dactylie ; l'autre où la tête est peu déformée, la syn- - . dactylie partielle, mais très nette. " té A
La coexistence de ces malformations de Ja tête el . des extrémités nous a frappés, et c’est pourquoi nous: n’hésitons pas à considérer ces deux cas Comme. des Fes formes frustes d’ acrocéphalo- -syndactylie. Nous no “ | demandons même si ces formes frustes ne sont pas ee plus nombreuses, s’il n'y aurait pas lieu, d’une : . part d'observer avec soin Ja conformation de la tête re des individus présentant une syndactylie congéni- _ tale et nine, de rechercher sur les radiogra-
Se 0 Ces deux observations con à Fabtochér: des deux cas publiés par PRES MM. Jewesbury et Spence, dans les Procedings of the Royal. Soc. of. Medecine (Londres, avril 1921), et analisés dans le numéro de mars. Le 1922 des Archives des Maladies des Frs Ë è PRES
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ne phies les altérations de profil de la base du crâne ; . et d’autre part, de noter les déformations même lé-
gères des extrémités, chez les sujets atteints d'oxyro Peut-être trouverait-on de nouveaux Fe :
_frustes de cette curieuse maladie.
Te
| | Quoiqu’ il en soit, ce n’est que dans ces formes ata _ténuées que le diagnostic est discutable. Quand la _ malformation de-la tête prédomine, on pense seule- ___ ment à l’oxycéphalie. Ce mot très vague qui signifie «tête pointue » englobe, en réalité, une foule d’ aspects différents du crâne et de la face. Il est même, _ à l'heure actuelle, dévié de son sens primitif. M. Bertolotti désigne sous ce nom toutes les malformations du crâne, liées à une synostose pathologique des sus. - “tures de la voûte et de la base. Ainsi se trouvent réu- _ nies l’acrocéphalie, la trigonocéphalie, la noce ; x _phalie, l’iprocéphalie, etc., tous noms qui ne sont que de simples étiquettes onde que. Il serait superflu de leur accorder une grande valeur, à propos du diagnostic.
Doha malformation de la tête, et surtout de la voûte crânienne, dans l’acrocéphalo- syndactylie, peut être | encore confondue avec d'autres affections. Chez de __ nourrisson, l’augmentation de volume de la calotte ; crânienne, l'élargissement extrême de la fontanelle , antérieure et de la suture sagittale font penser à |’ hydocéphalie et à la syphilis héréditaire. En réalité, il y a très rarenient hydrocéphalie associée. Quant à Fhypothèse d'hérédo-syphilis, nous la discuterons - dans le chapitre suivant.
Chez l'enfant et l’ adulte, la forme du crâne, l’asy-
métiie facialé, ae le strabisme, Ja déve tion et la courbe du nez, pourront éveiller l'idée soit de la dysostose crânio-faciale héréditaire, décrite par M. Crouzon, soit-de la dysostose cléido- crânienne de Pierre Marie. Mais il suffira d’ examiner les extrémi- ee tés et les clavicules pour écarter ces deux maladies et orienter le diagnôstic du-bon coté ee 7 Quand, au contraire, les malformations des mains > et des pieds prédominent, il sera facile de distin- _guer la syndactylie congénitale des autres difformi- : tés acquises ou congénitales. On éliminera vite les mains ou les pieds bots. En effet, dans |’ acrocéphalo- <
_ syndactylié, il n'y a jamais déviation de l'axe de la +
main ou du pied, par rapport à celui de l’avant-bras ou de la jambe. On ne confondra pas la syndactylie avec une amputation congénitale des doigts ou des orteils : dans les observations recueillies, nous n’avons jamais trouvé trace de sillons d’amputation, au niveau des mains et dés pieds et il n’a jamais été fait mention de brides amniotiques ayant entraîné la section d’un ou de plusieurs doigts. É
Un diagnostic sera à diseuter : celui d’ ectrodactylie partielle d’un ou de plusieurs doigts. La radio-. _ graphie montre souvent l'absence de métacarpiens. ou de métatarsiens, et de phalanges. Il est souvent même difficile de séparer, sur certains clichés, des. segments osseux digitaux : on trouve une seule masse pour le squelette du gros orteil, des os informes pour celui des doigts du milieu. Il y a donc, main-. tes fois, arrêt de développement : l’ectrodactylie eh
or
— es re X f\ : 4 _
associée à . Ja syndactylie. D. d autres cas, il y à
. au contraire, polydactylie surajoutée. Certaines ob-.
servations mentionnent également l’hypertrophie .
d’un doigt, surtout de l’auriculaire, ce qui. indique | ‘un certain degré de macrodactylie. On le voit, les dif- | _ formités des extrémités sont complexes : outre la soudure des doigts, il y. a PHapie et bouleversement du squelette : osseux.
: — Il reste à classer l'acrocéphalo-syndactylie dans
un chapitre de la pathologie humaine. Les cas isolés ont été tout. d’abord considérés comme de simples
. curiosités et mis au rang des monstruosités, de la
tératologie. Mais les rares autopsies et surtout la ra- - diographie ont montré l'importance des lésions OSseuses de Ja voûte et de la base du crâne, ainsi ae des extrémités. _ L'acrocéphalo- syndactylie se rang donc: d'elle-même dans le cadre des dystrophies osseuses congénitale. L° achondroplasie occupe là une place prépondérante : : c’est la dystrophie systématisée des os d’origine enchondrale. Il en est de même de la ‘dysplasie périostale. Ces deux maladies frap- _pent la plus g grande partie du squelette. À côté de ces forfmes généralisées, il existe des formes localisées où. . la dysostose est limitée à certaines portions du squelette. Citons la dysostose cléido-crânienne qui intéresse Jes os dits de membrane ;‘la dysostose crâniofaciale dé M. Crouzon ; les différentes aplasies squelettiques des membr es ; enfin l’oxycéphalie, prise dans son sens le plus large. L’acrocéphalo-syndactylie prend sa place dans ce chapitre des dystrophies
plus de
Pa pathogénie de. Hs de “syndactylie est | obscure. L'anatomie pathologique, même éclairée par la radiographie, est très. incomplète : oui au plus peut- on « conclure à une dysostose basi-crânien-
Nne, à la synostose prématurée de certaines suturés âniennes età à un ro de oh
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L n° ci pas? non si de grands ren-
it Le e . que er ou ne semble
pas héréditaire. Dans toutes les observations que
ous avons recueillies, jamais nous n° avons trouvé
que les ‘ascendants aient LL ésenté des. malformaions de la tèle « ou des extrémités. Les individus al- | teints de cetle difformité sont, dans leur famille, des | types isolés : leurs parents, leurs oncles ou tantes, Lu frères où sœurs sont bien conformés. g
— 4 ee = _
Est-ce à dire que a T'héréditér ne e joue aucun rôle, et. ne à que l'on ne puisse incriminer des tares organiques des parents ou des grands- parents, comme cause de. cette maladie ? La syphilis De semble se dente dans certains cas (obs. D, 7 8 , 12). Elle peut, d autres fois, être. soupçonnée en raison des nom-. breux stigmates de dégénérescence que présentent les sujets. Mais la réaction de Bordet-Wassermann > est tantôt positive et tantôt négative. On retrouve, _ par ailleurs, dans l histoire des parents, ss alcoolisme, En _ la tuberculose, des affections nerveuses. La mère de ces être infirmes el difformes est quelquefois une multipare âgée eb fatiguée, ou bien elle a subi, due
rant sa grossesse, des émotions, un traumatisme :
de accouchement : a pu être prématuré. Bref l'étiologie est. banale, et ne diffère pas. de celles des autres mal-. a formations congénitales. de 6
. Nous: ne pouvons donc guère he les troubles. de l’acrocéphalo- syndactylie que par des théories qui sont loin d’être démontrées, et restent de simples > hypothèses. Nous les énumérerons les unes après 2
les autres. AE RES Re
I. — Certains auteurs objectent que l'acrocéphalo- ; gene ne mérite pas son nom, qu'il n y à à qu'une simple et curieuse coïncidence entre les mal- è formations de la tête et celles des extrémités. Cette . objection pourrait avoir quelque valeur, si les cas : étaient isolés. Mais la réunion de ces 23 observations, puisées à des sources- différentes, dans. divers pays, .
ra Se ÉRN SRS Re
impossible à à soutenir.
les renseignements précieux fournis par la radiogra- - phie, particulièrement l'arrêt du développement de ; la base- du crâné, l’affaissement de la selle turcique, ‘sont des arguments suffisants pour faire de l’acracéphalo-syndactylie une affection spéciale.
D'autres auteurs vont jusqu’à invoquer la théorie de l'atavisme, de l'hérédité de race, d’un simple re-
tour à l’état ancestral, comme si les malformations =
observées chez ces malades reproduisaient, de manière plus ou moins frusté, les caractères observés jadis dans une race à jamais disparue. Î est piquant
03 adapter le darwinisme à cette affection particulière. Sans doute les malformations de la tête pour-
_raient être ainsi expliquées. Il suffit de visite la ga-
. lerie d'anthropologie - au Muséum, pour retrouver des crânes semblables à ceux qui nous intéressent.
Mais comment expliquer la syndàctylie, toujours assoeiée à l’acrocéphalie ? Où retrouverait-on cette race d’infirmes ? Faudrait- il remonter en deçà de Tr espèce humaine, et prétendre, avec un excès d’ima-
“ gination, que étle difformité des mains et des pieds
rappelle les extrémités d’un animal ? Or la syndacty-. “lie ne répond à aucun type précis. Ea polydactylie Jui est fréquemment associée, les soudures osseuses sont très variables... Bref, la théorie del atavisme est
Nous. ne faisons que ihcnlionner la théorie de _ l’imprégnation maternelle, d après laquelle la mère
- aurait eu, durant sa grossesse, une violente émotion,
aurait été frappée par la vue d’un monstre, d’un in-
_ firme, ele., et. aureit accouché d'une enfant présen. tant les mêmes déformations. Sans nier l'influence ‘Eidéene du moral sur le physique, 4. n'en est. Fe moins certain que cette théorie de l imprégnation 1 ne montre nullement le mécanisme de Ja déforny
de la. tête. et des extrémités. AS Re
JL — dite autre théorie cherche à expliquer sépare :rément l'acrocéphalie et la syndactylie. La première serait la conséquence d'une synostose prémat, vrée e des sutures cràniennes et particulièrement de. Ja " _ base. La seconde serait causée par des maljor mations a concomitantes de l'amnios. - Développons chacune
_de ces théories. … DR tou. |
Celle de la synostose prématurée de sutures ere niennes a été soutenue pour la première fois par Vir- | chow, en 1851, à propos des différentes malformations congénitales de la tête. “Après lui Lucæ, es Welcker, de Baër, Bernard Davis, étudièrent cette question. Récemment, M. Bertolotti en Italie, MM. Ed- - Wards, À. Park et: Grover, É: Powers, en Amérique, ne lui consacrèrent ‘plusieurs travaux, et suppléèrent au manque d'autopsies par de nombreux exarens AO que de crânes acrocéphales. PR en.
Mais avant d'étudier la synostose pathologique des = ue il est bon de rappeler brièvement comment s'effectue, chez les individus normaux, FL soudure ga
des différentes portions osseuses de la voûte et de la base du crâne. On sait que la boîte er ânienne se mou le sur l encéphale dont il épouse La: for me ni il exis-
te .dès le premier mois de la vie > embryonnaire une capsule membraneuse enveloppant les vésicules CÉ-. rébrales, età laquelle on peut distinguer 2 portions :.
un segment chordal ou postérieur qui correspond à la base du crâne ; un segment préchordal qui enve-. _ loppe Ja vésicule cérébrale antérieure el correspond _à la voûte crânienne, Vers le deuxième mois de la vie _ fœtale Ja partie chordale ou basale du crâne mem- | braneux devient cartilagineuse : : deux noyaux princi- _paux apparaissent, la plaque basilaire en arrière, la plaque elhmoïdale en avant. Entre les deux s’invagine la poche hypophysaire ; 3 latéralement les capsules orbitaire et otique s ’encroûtent de cartilage. Des noyaux _d’ossification apparaissent vite dans eette
- masse cartilagineuse. Nous retiendrons spécialement rie basi-occipital, future apophyse basilaire, le basi-
_post-sphénoïde et le basi-présphénoïde, ces deux’ 08, contribuant à former le sphénoïde. La portion préchordale du crâne membraneux ne devient pas car-
; _tilagineuse, sauf dans ses portions latérales. Plusieurs
n d'ossification apparaissent directement dans cette membrane : les deux portions du frontal, les. | pariétaux l'écaille des temporaux et se de loccipital. R À la naissance, tous ces honte points osseux ne : sont pas encore soudés, saul les basi-post sphénoïde et basi présphénoïde. Le sphénoïde ainsi constitué” reste séparé de l’apophyse basilaire par une suture cartilagineuse qui s'ossifie d'habitude vers l’âge de
_ 6ou 7 ans. Les os de la voûte sont séparés les uns des
_ La
LES. est ainsi toujours tardive, chez F individu normal, et se fait à l'âge AUS FR TN ARE ES ne
autres par les sutures et” fontanelles qu nl serait superflu de décrire ici. Les fontanelles se ferment les : unes après les autres, Ja bregmatique reste ouverte jusque vers là âge de 18 mois. Les sutures se rétrécis
du crâne soudés entre eux par une ossification préco=
4 sent, mais toutes (sauf la suture métopique qui s’ os L sifie peu après la naissance) restent membraneuses -_ jusqu’à l’âge adulte. Elles jouent vis-à- vis des Os. du
CRE
crâne le rôle des cartilages “Piphysaree af l'égard | des os longs, et permettant ainsi à l ‘encéphale de se développer dans tous les sens. La synostose des sut
| Mais supposons une synostose prématurée de: tou- . tes les sutures crâniennes. Il en résulte la microcé-
_ phalie, l'impossibilité pour l'encéphale de s ’accroi-
tre dans cette boîte osseuse rétrécie et des iroubles . graves qui peuvent aller jusqu’ à l'idiotie. Supposons maintenant des synostoses localisées à telle ou telle - :
suture : elles modifieront la forme du crâne, obli-geant l’encéphale et son enveloppe osseuse à se dé- se _ velopper d'une façon irrégulière. Virchow avait, à Les Le
LS
propos, formulé deux lois : 1° La croissance des os
ce, s’arrêle dans une direction perpendiculaire à Le suture ossifiée. DIRES LE compensation se fait en sens.
inverse de l'axe du rétrécissement et cela grâce à la poussée cérébrale qui exagère ses effets au niveau des
points où elle ne rencontre pas de résistance. Ces lois | ont été discutées par Gudden, Pomérol, Davis et Bro- ee
\ Fe & È n ee ; : ù Le L LS : RES £ $ 2 ù
historique.
0 es ‘ca et n'ont plus guère maintenant qu'un intérêt
He É \
10 est par ces synostoses précoces localisées que l’on peut expliquer ces malformations crâniennes - constatées dès la naissance ou chez l'adulte, et dont
_les principales sont : la scaphocéphalie, la trigono-
Dééphalie, l'ipocéphalie, enfin l’acrocéphalie. Dans
2} acrocéphalo-syndactylie, qui nous intéresse, la forme spéciale de la tête que l’on observe déjà chez le
nouveau-né, et qui devient plus tard si caractéristi-
pue serait due à la synostose prématurée des sutu-
res de la base du crâne et de la suture lambdoïde. _ L’encéphale étant alors forcé de se développer en
_ haut et en avant, il en résulte l’aspect spécial du crâ-
: dès la naissance sa forme en tour, l’aplatisse-
- ment de l’occipital, l'élargissement extrême de la su- ) 8
ture sagittale, de la grande fontanelle et de la su-
“ . Lies . .
ture métopique. Plus tard, l'ossification vicieuse de
_ crête verticale et médiane qui orne si curieusement
_la suture métopique’/aboutit à la formation de cette
le front de certains malades.
_ Que penser de cette théorie de la synostose prématurée ? Les autopsies de Wheaton (obs. 5), sem-
blent la vérifier. Cet auteur a trouvé en effet, chez
: A . 2 $ deux nourrissons, la base du crâne considérablement atrophiée. Dans un cas l’apophyse basilaire _ était synostosée : chose tout à fait anormale. Mais les
examens radiologiques de la base du crâne, faits par
_ les auteurs italiens et américains, ne semblent pas confirmer cette synostose prématurée. Bars l’obser-
vation de. MM, Bertolotti et in Trot, qui con cerne une fillette de 6 ans, il est même signalé une bande claire séparant l'ombre du sphénoïde de celle du baso-occipital et qui correspond. sans doute à la _ suture cartilagineuse ‘existant encore normalement à cet âge. Quant aux sutures de la voûte elles pos sent anormalement soudées dans J'observation 1e Davis (obs. 1°) concernant une filette de 3 ans 5. Les nombreuses empreintes digitales, signalées sur plusieurs radiographies, au niveau du frontal, du pariétal, quelquefois de l’occipital, sont un argument de plus en faveur de ces synostoses prématurées : elles sont dues, en effet, à la pression des circonvolutions cérébrales tassées dans une cavité crâhienne trop étroite. Mais il est difficile d'affirmer que ces synostoses existent toujours et conditionnent la dé- | formation du crâne. Le mieux serait d° avouer notre
ignorance et de nous borner à constater ce que montrent bien les autopsies et la radiographie : l'étroitesse congénitale de la base du crâne, l’affaissement de son profil. la lordose basilaire, jointe à la forme particulière de la voûte. Disons seulement qu’en ces différents points il y a dysostose.
Quant à la malformation des quatre extrémités qui existe dans l’acro- céphalo-syndactylie, Wheaton etM. Apert ont proposé, pourl'expliquer, la- théorie. de la: compression amniotique. On connaît de longue date nombre de déformations congénitales qui sont dues à un excès ou un défaut de liquide amniotique, où bien à des brides reliant le fœtus aux membranes, _en-
serrant tout ou partie d’un membre et causant l’am-
putation ou l’atrophie plus ou moins complète de ce-.
lui-éi. Cruveilhier a étudié ces anomalies, et Dareste, par ses curieuses expériences sur les œufs de poule, a bien montré le rôle de la compression dans la gé-
nèse des difformités congénitales et des monstruosi-
_tés. On peut concevoir, dans l’affection que nous étudions, que par un défaut de liquide amniotique, les membranes emprisonnent le corps du fœtus, com- _priment les extrémités repliées contre le tronc, et causent ainsi leur arrêt de développement. De mê-
me, l’hydramnios et la compression du fœtus par cet excès de liquide expliquerait, dans certains cas, les
malformations des extrémités. L'hypothèse de brides amniotiques serait encore plus facile à imaginer elles empêchent le développement des mains et des pieds. Certains auteurs vont plus loin, et veulent que la déformation de la tête, aussi bien que celle des extrémités, dépende de cette seule compression amniotique. Ainsi l’acrocéphalo-syndactylie serait due à une maladie de l’amnios, cette maladie relevant, dans l'immense majorité des cas, de l’hérédo-syphilis, comme le prouvent les nombreux stigmates de dégénérescence que l’on trouve chez certains sujets. D'ailleurs la synostose prématurée des sutures crâ- -niennes, quand elle existe, l’arrêt de développement de la base du crâne, la déformation extrême de la voûte palatine, l'implantation défectueuse des dents, etc…., tout cela ne peut-il se considérer comme la mast ton d’un rachitisme congénital dont la nature est presque toujours syphilitique ?
32 3 re 4 ;
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Gette théorie de la compression amniotique is | se tous ces arguments, difficile à soutenir. . # Cenment concevoir, en effet, une pression unifor-. Ex me des membranes sur les mains et les pieds, ou des ie
_ brides amniotiques symétriques enserrant les qua-
tre extrémités ? A part les déformations de la tête, ) des mains et des pieds, les sujets ont un corps à peu ne. = _ près normal : on ne retrouve jamais sur lethorax. # ces dépressions qui ont été signalées par M. Apertet M. Fumarola, et qui sont l'empreinte des imains 3 x LE | collées au thorax durant la vie intra- utérine. D'au- FRS “tre part, ni les mains, ni les pieds ne portent trace de _sillons profonds, formés par les brides amniotiques. Sans doute, la syndactylie est presque toujours compliquée d’ ectrodactylie : il y a arrêt de développe- . ment manifeste des extrémités ; mais jamais la dé- _ formation des mains ou des pieds ne donne HASR UNE d une amputation one énitale.
LIL. I faut donc abandonner toutes Ces-ihéories dut 4 _n’expliquent pas cette association curieuse de l’acro- _ céphalie et de la syndactylie. Il n'y a pas là qu’une simple coïncidence entre la dysostose de la base du crâne qui entraîne la déformation si particulière de la voûte et l'arrêt de développement des extrémités. Serait-il donc possible d'expliquer l’une par l’autre ? Babés a édifié une théorie trés séduisante, celle du centre trophique basi-crânien. Après avoir étudié. | beaucoup de monstruosités et d'anomalies congénitales, il en est arrivé à cette conclusion que tous les
Te
monstres portant des anomalies identiques à leurs à :
quatre extrémités (qu il s'agisse d’ hexadactylie, d’'ec-
trodactylie, de perochirie, etc.), sont en même temps porteurs d’une anomalie de la face : bec de lièvre, fissure palatine, elc. « Un examen attentif de ces. male
formations faciales, écrit- il, permet de constater . qu’elles ne sont souvent qu'une conséquence de lé-
ER ions. s fœtales de la base du: crâne, PR ENQe
semble : siéger au niveau 1 de Ta se et de. Fe _glande pituilaire que j'ai trouvée mal développée, kystique ou même absente. Je pense, en ocre
ce, qu'il existe en cette région un centre particulier $ en rapport intime avec les quatre extrémités et dont - le dérangement dans une époque embryonnaire dé. ve
termine une transformation dans le sens d’un excès, d'un défaut ou d'une modification, pouvant leur. donner certains caractères d’une autre race ou d’une autre espèce ». C’est ce centre que Babés appelle le. centre trophique ou basi- crânien.
_ Les autopsies et surtout les examens radologiques à
apportent un sérieux appui à cette théorie de Babés.
+ Le profil de la base du crâne est en effet toujours
modifié, la selle turcique n’a plus son aspect normal,
il y à une tendance plus ou moins marquée à Ja lor- se dose basilaire. L'enfoncement de la base entraîne non & seulement la déformation de la voûte crânienne, mais encore du massif osseux facial. Par quel mys- {ère cette dysostose basi-crânienne influe-t-elle sur les !
extrémités ? Quel est donc ce fameux centre trophi-
LV, + res de Dobés suggère 1 ‘une e hypothèse < Se je al d'un trouble embryonnaire de v hypophyse ee De
‘sant les malformations des extrémités et. du crâne. >
>. Gette hypothèse a déjà été envisagée. MM. Variot. et | Bouquier, à propos de l'observation qu’ ils ont pu 5 bliée en 1919 et qui concerne une enfant de 15 mois, ë | atteinte de dysostosé crânienne CR avec po- ;
y: syndactylie, n'hésitent pas à écrire : « Il semble incontestable que la polysyndactylie est une consé- ; _quence immédiate d’un trouble profond de la région Fe de la base du crâne, spécialement de celle de la selle S à
à “turcique, et même de l hypophyse ».
TE
Voilà donc posé, à propos de l'acro céphalo-syn=
| _ dactylie, le problème du rôle des glandes endocrines _ durant la vie intra-utérine, Parhon s’est beaucoup i her _ téressé à cette question, il présume que les glandes 2 _endocrines interviennent dans la morphogénèse de 5 É ui embryon ; mais il reconnaît lui-même que. ce ce A: : avance est. bien. difficile à prouver. +. See * On nous objectera qu'il serait curieux qu’ un em-. .. de glande pût avoir quelque action. Pour ad-. * mettre qu'un trouble quelconque: de. l'hypophyse _ soit la cause de la malformation de la tête et des ex- _trémités, il faut en effet remonter à la vie embryonnaire. La syndactylie des mains, presque toujours À vs de troubles profonds du squelette, montre qu il y.a eu arrêt de développement précoce. ete
nn —
… probablement anomalie dee noyaux primitifs d'os: sification. Or, on sait que lés mains et les pieds se _ forment très tôt et qu'au 2° mois de la vie embryon- . naire les M ont déjà leur FORME Has définiire k : Comment la Slénde pituitaire ou plutôt l’ébauche Li cette glande pourrait-elle, à cette époque, influer sur l'acrométagénèse de l'embryon L
-L’objection est sérieuse, mais on peut y répondre
par les arguments suivants. Si le rôle des glandes à - sétrétion interne dans la vie intra-utérine est mal connu et encore plus difficile à étudier, il existe cependant des cas où l'absence totale ou partielle de telle ou telle glande, coïncide avec une monstruosité ou une modification profonde de la constitution du fœtus. Ainsi l’autopsie des monstres anencépha- _les montre l'absence totale des capsules surrénales. Et les enfants atteints de myxœædème congénilal naissent avec des troubles trophiques nombreux dont l'origine remonte très loin dans la vie intra-utérine : ils ont un crâne déformé, le front très bas, la langue volumineuse, la peau épaissie. Tous ces signes indi- _quent un stade avancé d'une maladie fœtale.
Nous pouvons encore appuyer la théorie de l’origine hypophysaire de l’acrocéphalo-syndactylie sur les faits suivants. La glande pituitaire apparaît très tôt chez l'embryon, avant le 2° mois, sous la forme d’un prolongement ectodermique émané de la fossette buccale, et qui s’insinue entre les deux trabécules crâniens de Rathke. Elle est contemporaine du
avant la période d'ossification du crâne et. des extré-
ee CL A te a ont émis . bass digitaux qui restent encore unis par des palmatures On peut donc dire que l'hypophysé est déjà formé Re
mités. Plus tard, quand la base du crâne s'ossifie, cette sue est ee dans la selle ire formée
noïde, et. se trouve € en ts avec un prolong nt _de l’encéphale qui constitue le lobe postérieur de l'hypophyse de l'adulte. Il est permis, de ces faîts embryonnaires, de conclure au rôle possible de cette side dans l acrométagénèse. RS en ne
ES
On connaît, d'autre part, chez l adoleicent et he l adulte, une maladie dans laquelle des déformations | remarquables de la tête. et des extrémités sont au: : sées par une lésion du lobe antérieur de d'hypophyse. _ Nous voulons parler de l’acromég alie. Ici, une tu
: _meur de la glande pituitaire entraîne. des troubles |
profonds. du squelette facial et de da base du crâne
et un excès de développement des mains et des. pieds. : ” Cette distribution topographique de. symptômes, : | presqu'identique dans l'acromégalie et. l'âcrocés. phalo-syndactylie est un argument de plus en fa- \ veur du rôle de l'hypophyse dans cette dernière af fection.
Cette ihédiie A est ne. A mais elle est loin d’être démontrée. Les observations : manquent, les autopsies ne renseignent nullement sur l'aspect de l’hypophyse. Une seule observation
7 5, se
{n a fait mention de Féxamen histologique de > _cette glande qui fut trouvée ‘normale } Ainsi notre + : théorie: semble démolie d' un seul coup: Mais on sait . Je il ne faut pas conclure er vile à l'état normale 2%
ie uiels- que le. microscope lui- -même ne si mettre * en valeur. SA DS MAL par CE dé cate à ee
FE IL ee à connaître be cause primordiale de L a- _erocéphalo-yndactylie, l'origine de cette dysostose. du crâne et des extrémités, ou, si l’on admet cette. - dernière hypothèse, la nature de ce trouble hypoarrêt de développement ou maladie. Nous avons vu que dans plusieurs cas l hérédo-syphilis est _ incontestable : : il est alors possible de concevoir des
_ losions osseuses spécifiques, ou une sclérose primitive de lhypophyse. Mais dans, beaucoup d’autres cas,
Aie syphilis est douteuse, l’étiologie obscure, Ja ma- : ladie causale impossible. à préciser. Îl nous faut avouer notre ignorance, comme d’ailleurs IL? PORN
_ sence de nombre d’affections congénitales.
‘ra:
< si se tête o des extrémités sont e ‘conséquence sd . u arrèt ou d'un a de Re sur se
dra rechercher moins re correction ae de - l'infirmité que l'adaptation de cette. main plus. où. ù moins informe à des besognes usuelles. On tachere surtout de donner au pouce ses mouvements d’oppo _silion et de flexion. Les résultats opératoires seront ns souvent défectueux. . ”
. Il est inutile de vouloir remédier à dla syndactylie 1e des pieds qui d’ habitude. ne gêne pas la marche. : Quand l'hérédo- -syphilis sera PEORONERCS ou même
UN
. ue 1e aura | souvent : une a ci in- Ar Re sur troubles concomitants et sur | l'état
à ve nt ou à à l'A a due des troubles d'insuffisance hypophysaire, témoins les’ malades des Hans Brôje Dühl et de Coppola (obs. 22 et 23) qui a réalisent Je syndrome adiposo-génital. En conséà quence, ‘un traitement opothérapique doit être ins-. _titué. On utilisera soit l'extrait hypophysaire seul,
soit des extraits glandulaires associés ou alternés.
y os = > “
Vorsix. Lecons die sur les ne nerveuses,
; Je + _ édition de 1883. Observation 138.
C..e, âgé de 8'ans , entre. à ha en 1865. e Antécédents : De. tuberculeux, mère bien portant 3 autres enfants bien constitués. ÈS Etat actuel : Physionomie étrange, * de travers. | Yeux très saillants, placés suivant une courbe à _ convexité supérieure et séparés. l'un de l’autre de 38 millim. à partir de leur angle interne. Les arcades. sourcilières, ainsi que "là région temporale sont aplaties, les à arcades zygomatiques sont saillantes. Les oreilles épaisses, écartées de la tête. La peau du nez est rouge : cet. ‘appendice est incliné à gauche, la cloison offre une résistance qui. “férai À pençer à l'ossification de ce cartilage. à bouche est de travers, la commissure droite ne de _ ile de.
Pile He médiane, la gauche de due millim. Les dre = - sont mal plantées et cariées, la voûte palatie profonde.
Le front présente une sorte de crête ble se pro- … longeant jusqu’à 4 cent. L au-delà de la racine des che- _ veux. La région occipitale ne présente aucune saillie,
- elle se “prolonge en Jigne droite avec la colonne vertébra-
Es le. c Æ \ - Les pieds et Jes mains sont palmés, les ongles des 3° et 4° doigts des pieds sont soudés, les autres distincts.
Tous les doigts des mains sont soudés, les 5% doigts D. seulement séparés sur une longueur ésale à la phalan-
È gette. Trois ongles à chaque main, un pour le pouce, un _ pour les doigts », ë, 4, un pour le cinquième doigt.
Le reste du corps est, bien conformé, L'enfant a appris
à parler comme les autres enfants, fait bien les commis-
__ sions, ne se perd pas dans la rue, se sert de ses moignons
F _ pour manger. On l'a refusé dans les écoles à cause. de ses _ difformités. I ne sait : ni lire ni compter.
OBSERVATION II
TROQUART. Communication à la Société de Médecine et de Chirurgie de Bordeaux, 1886
_ Enfant atteint de syndactylie des mains et des pieds et de quelques autres vices de conformation.
L'accouchement eut lieu dans des conditions normates, Eine La mère, âgée de 33 ans, a toujours été bien por- _ tante, le père âgé de 31 ans est aussi en bonne santé. Ni Jun ni l’autre, pas plus que les grands parents, ne pré- _ sentent de difformité. ne Parmi les vices de conformation dont est atteint le
après une grossesse sans incidents, menée jusqu'à
de
_ nouveau- né, le plus frappant ai Cale des mains ét des pieds. Il y a une syndactylie à à peu près complète à à cha- | que main ; les quatre derniers doigts sont soudés dans. toute leur étendue, le pouce seul est libre. On ne trouve _ pas de membranes entre les quite, comme dans la main palmée : ceux-ci sont absolument accolés, il paraît méême y avoir soudure osseuse. RARES
Les autres difformités consistent en une division par À _tielle du voile du palais et une malformation du crâne. À La tête est volumineuse, lés bosses frontales sont saillan-
tes. La fontanelle antérieure paraît se continuer en avant |
jusqu’à la racine du nez, ce qui: résulte d'un défaut d’ac- : +
s colément des deux bords internes de. chaque moitié du. frontal, sur la ligne médiane. = FE
En
OBSERVATION UT
| Béno. Essai sur la syndactylie congénitale. Th. de Nancy. 1888. (Observation 29, conne par M. Rohmer)
Enfant de 18 mois, bien portant et très vigoureux, qui présente lés malformations suivantes. La tête est for- | tement aplatie d'avant en arrière, les sutures crâniennes sont fermées. Le front proémine un peu dans sa partie
-_ supérieure, les yeux sont légèrement saillants. La dentelure est normalement développée pour l’âge de l'enfant.
Les pieds un peu aplatis présentent une palmature de tous les orteils sans soudure aucune du squelette. Il s*+ agit d’une palmature du second degré. ; :
Les deux mains présentent une difformité importante, absolument identique sur l'une comme sur l’autre. Au premier aspect chacune d'elle se présente comme un
moignon informe, ressemblant groésiérement de re AE une tête de chien. Les parties molles et osseuses semblent absolument confondues et fusionnées en une seule masse. Vue par sa face palmaire, la main présente un pli médian longitudinal, limité d’un côté par le vestige de l'éminence thénar, de l’autre par l’éminence hypothé-
_nar. La région carpienne et l’avant-bras ont leur aspect. normal, Les extrémités digitales (pouce et autres) sont réunies et les téguments n’y présentent que deux plis assez superficiels délimitant trois petits lobules cutanés. 5% Du côté de la face dorsale, le métacarpe a son aspect nor-
mal, mais la région correspondant aux doigts présente
une surface convexe allant se rétrécissant du côté des extrémités digitales. Quelques plis longitudinaux, peu ac-
cusés sur la peau, laissent seuls deviner dans la profon-
deur la présence des phalanges. A l’extrémité unguéale,
; | ER > | il y a un ongle qui semble ne recouvrir que les 2°, 3° et _ 4° phalangettes. La 5° et,le pouce en sont totalement dé-
pourvus.
A la palpation, en explorant l'éminence thénar et les
parties molles qui représentent le pouce, on ne sent point
de squelette. Les phalanges du pouce sont situées plus profondément : on les sent collées contre la face externe du squelette de l'index. On sent nettement le squelette
des quatre derniers doigts et de leurs métacarpiens. Les
dernières phalanges semblent soudées entre elles. Suivent des considérations sur l’opportunité opératoire et la technique à employer.
Antécédents : Aucune difformité à signaler chez les ascendants. Les parents sont bien portants et ont quatre autres enfants bien conformés.
ETES
| OBSERVATION w 2
FEPHES js
4802, Pe LA
AO oamul er de ob, ee chez. “un. sdb .
le. Brachycéphalie, plagiocéphalie, -acrocéphalie, ‘asymé see trie se atrésie pre syndactylie des. es extré. : mités. LE à RAR RE ET RER Er PRES FE FC: Tue àgé dk: 35. “ans. LP MISES
ù boute la lignée maternelle du sujet EE présenté soit ge l'alcoolisme, sors des: accidents nerveux. où cérébraux: Lui-même de 2 à ro ans a eu de fréquentes céphalées très: : 0
Re 2 Se paronyatiqes, Ré) de as
ne crâne en eu DUR conséquence ee es préma |
turées. Hate D APE AN CRE à re :
‘Le ie est à la fois Pre ph plagiocéphale RE et acrocéphale. Le crâne a la forme d’une boule irrégu-
lière, asymétrique : il est aplati d'avant en arrière et dé- # jeté de gauche à droite. La bosse frontale gauche est ef- rs facée, la droite plus saillante. Le front, très étendu trans- Dos lement, offre une dépression horizontale au-dessus "de, laquelle on note sur la ligne médiane, une petite sail- =" . lie, une sôrte de crête frontale. L'apophyse mastoïde gauche est saillante:en arrière et en dehors: la droite est plus RE petite et fait une saillie beaucoup moindre, Le bregma er: s'élève, donnant un certain degré d’acrocéphalie. Ées os es _ voussures de compensation du sinciput, de la région à _ fronto-pariétale. droite sont la conséquence de la suture ES prématurée. des articulations sphéno et fronto-pariétales FL CEE _ gauches, et aussi du cartilage sphéno-basilaire qui à Mis 0 obstacle au développement régulier du diamètre antéro- : postérieur : cet à provoqué la bfachycéphalie. Le diamè: : ‘ ©.
US diese re op UE : PR SR Eee TR à Ne LR AN EE EE fi DT : - TPE
EN A
tre occipito frontal mesure 16 cm. 5, le diamètre bi-.
temporal 15 cm., la circonférence 52 cent.
La face; asymétrique, est aplatie ; les joues sont creu- _sées, le nez gros, épais, fortement déjeté à gauche. Les yeux sont écartées et les fentes palpébrales dirigées très obliquement en dehôrs. Les globes oculaires, que les ca-
_ vités orbitaires ne peuvent pas contenir, font saillie en
dehors ; ils sont comme pédiculés. La bouche est mal
dessinée, la commissure gauche située plus bas que 14 droite, le menton légèrement dévié à droite, la mâchoi-
re inférieure étroite. Quand on invite le malade à ouvrir -
la bouche, on croit voir tout d'abord la voûte palatine . parsemée de dents, et divisée en arrière, et plus profon- * dément la paroi postérieure du pharynx. À un examen
plus attentif, on s'aperçoit que l’on a sous les yeux un
faux, plancher, une sorte de soupente sous-jacente à la voûte palatine. D'autre part, la soi-disant paroi postérieure du pharynx n’est autre que le voile du palais très étendu, dont le bord inférieur, terminé par une luette bifide, atteint la base mêmé de la langue ; si bien que ces
parties forment une softe de cavité buccale artificielle,
incluse dans la cavité bucco-pharyngienne normale, Les dents ne présentent pas d'anomalies de forme, maïs des anomalies de nombre et dé position. |
Les membres supérieurs ne peuvent être entièrement
étendus. Les mouvements du bras sur l'épaule sont limi-
tés pour lélévation. L'extension de Favant-bras sur le bras est incomplète. |
Les deux mains offrent le même vice de conforma-.
tion : les doigts sont entièrement réunis (syndactylie) sauf la dernière phalange du petit doigt, restée indépen-
dante. Dans son ensemble, la main.a la forme d’une cuil-
ler un peu profonde. Sur la main droite, les trois premiers métacarpiens sont apparents ; Îles quatrième et
cinquième paraissent soudés en arrière, mais en avant
Jange du pouce. Le deuxième métacarpien | s'articule F
_pien du pouce s artotle en ee nt avec la] première P a lange qui suit une direction rectihgne # mais la deuxiè- S me phalange, luxée. sur le bord extert e,. S ‘incurve he = avant pour s appliquer : au bord externe de l'index qui est = fléchi et légèrement incliné en dedans. Un ongle de di-.
“mensions à peu près normales recouvre la deuxième Hi
avec la 1° phalange de l index. qui suit une direction rec- : tiligne, les 2° et 3° phalanges de ce doigt sont. fléchies “
_ -chacune à angle droit et appliquées sur le pouce. Mème
disposition pour le médius. Les deux ongles de ces deux
doigts sont unis par leurs, bords et semblent n’en former | 2 “qu'un seul, d’aspect angulaire. Pour le quatrième doigt, é on distingue bien la première PRARUSE mais la »et la 3° sont atrophiées et l'extrémité n’a qu'un ongle rude. _mentaire, Le petit doigt a sa première phalange rectili-
‘: gne; la 2e et la æ, assez larges, paraissent soudées ; Honer
gle.est large comme la phalangette. Ce doigt est a mo-. bile, et, malgré ses | adhérences, pren aux usages les plus variés. ae S5 FSC OACESHEN Sur la main gauche, les cinq métacarpiens sont sentis se - facilement sous la peau, mais les doigts réunis ont une. _ disposition analogue à celle du côté droit. Le pouce a un ongle distinct, les trois autres doigts ont un ongle. ru que, et le petit doigt un ongle indépendant.
Aux pieds, la syndactylie est beaucoup See complète | & qu'à la main. On ne distingue nettement que la. formé du gros orteil qui possède un ongle séparé. Le reste fait l'impression d'un pied amputé de ses orteils et dont la | cicatrice serait : représentée par une corne qui est Com Ée me incisée. Pe places (rt es TR et
ES
; (1) D’après c?rtains auteurs. le Sujets “dont Magn: an et Gal relatent l'observation, ne serait que l'enfant G, vu à Lo 0 Voisin, er 1864, et examiné 27 ans après. Li
D: © OBSERVATIONY
Laon r Trait of the pathological Society, Éee : sen: 16 DDNT 189%, p- DIS TE
3 es
É ; L'auteur site Free pièces de malformation Fee 5 FR 54 Scene chez des enfants, avec fusion des
et des orteils. Ces malformations du crâne et des
É RE L'un était illégitime, l’autre É 14°- enfant d' ee SE
famille complètement saine, Le premier mourut à 3. É
mois 4 le second à deux mois. Chez aucun il n’a été re- Le. 54 | trouvé d’antécédents nets de syphilis. | A G * Durant la vie, ces deux enfants paraissaient atteints”
à Pre. Il n’y avait toutefois pas d’élargisse- ME - ment du crâne, La tête était arrondie, la portion occi- :
_ pitale du crâne aplatie, si bien que le derrière de la tête . TRE _ semblait se continuer directement avec la nuque. Les. 34) fontanelles et les sutures étaient tendues et les pulsations
_ cérébrales sensibles à ce niveau. Une suture continue
#4 _était étendue de la Rae postérieure à la base du be é - Mez. Les os de la voûte étaient excessivement minces dt: 2 “pouvaient être déprimés. Les os de la face semblaient normaux, sauf les nasaux qui étaient très aplatis et dé- d'a primés. Les doigts des deux mains étaient fusionnés en ; _ une seule masse, sauf le pouce qui était libre. Les ongles é Tee « des doigts du milieu étaient également plus ou moins
__ soudés, Chez l'un des enfants, les métacarpiens et les
Le phalèuges des deux doigts du milieu paraissaient fusion-
_ nés en un seul os.
r-- - Tous les orteils étaient soudés ensemble chez un des EEE chez V'autre, seul le gros orteil était libre. Les ongles des orteils étaient séparés. Un pied bot varus
E. éauin existait chez les deux sujets. ss pur ._ ]1 faut encore noter que la peau du corps et surtout de ALES
Le sx SEL AS AE ist NX eh face était ridée,. _jaunûâtre ; que les ne enfants _ avaient du corYza, que leurs oreilles ‘étaient: :plissées et. _ minces, leur langue constamment hors de la. bouche. La
“ succion était impossible. su fallut nourrir les enfants ie
Ye cuiller. o É à : es RE RUE AE fé:
mé, fit hernie dès. que la dure- “mère fut incisée, mais il en avait, pas de liquide accumulé dans le crâne. Les cir-
aux étaient atrophiés, Île cérvélet présqu'e entièrement à
découvert. el A QE
rét ‘ de dévéloppement de la base du crâne dans le sens
+ façon marquée dans ce sens, la fosse “cérébelleuse particulièrement étroite. L'os occipital est extrêmement pe tit, le basi- occipital dans'un cas mesure seulement 3 mil-
au lieu de rr cent. 4. Le diamètre bi-pariétal est également de 10 cent., en sorte que Ja cavité crâänienne est
tale, très “élargie, mesure 3 cent. de large. I y a des os wormiens dans les fontanelles postérieure et antérieure. Les bords des os, limitant sutures et fontanelles, ont un contour crénelé. Le frontal et le pariétal, sur les deux sû jets, présentent de nombretsés dépressions" ellip-. tiques sur leur table interne. Ces points se voient facilement, si on regarde par transparence Fos” ou ést te "nié: TE STE Sa LANCE RE SIN SLR | Rien de particulier à à signaler daxé les viscères, sauf ; le dév <loppement a du foie et de ha rate.
A l'autopsie, le cerveau comme sil avait été compri- e
HA à SEE SR) Pas CRE La n jalformation érânienne ‘ést caractérisée par: Var:
à: presqué parfaitement sphérique. La suture médio- fron- .
L Det convolutions étaient comme “aplaties, le diamètre anté- Es ro- postérieur du cerveau très diminué. Les lobes occipie ;
antéro-postérieur. Les fosses cérébrales sont rétrécies de
se
limètres d’é épaisseur, ‘ét dans Jautre il est uni au basi- c- KES sphénoïdal par une solide union osseuse. Le diamètre OC- _ cipito-frontal du _. cest seulement de 16 centimètres, |
à NE L Ars, 4896. éruiae du Prof. Grancher)
ce Ne
ouaine G. Fee quinze 1 mois, née à Nanterre, _hospitalisée aux Enfants-Malades, salle Husson, lit 12.
- Le crâne est tout en hauteur, l’écaille frontale verticé dans toute son étendue ; -bombée dans sa moitié supérieure, elle présente à sa partie moyenne un sillon ho- _rizontal. La fontanelle antérieure occupe le point le plus
élevé du crâne, sur le même plan vertical que le front.
A partir de cette fontanelle, le crâne fuit en arrière et en bas presque directement vers le cou, én sorte que tout l'occiput est aplati. L'écaille occipitale est verticale. Les arcades sourcilières sont saillantes et les yeux à fleur de tête. La voûte palatine est fendue à sa partie postérieure, et la luette bifide.
_ Le tronc est normal, le Hoi toutefois un peu aplati et le sternum en gouttière. Taille, 74 cent. FR
Les quatre extrémités présentent des déformations re LE
marquables.
1° Main gauche. Le pouce est à peu près normal, mais
ie en spatule. Le reste de la main se compose de trois doigts soudés, à peu près immobiles sur le métacarpe et inflexibles dans leurs divers segments. Les deux doigts médians sont complètement soudés, les deux ongles fusionnés. Le doigt externe, plus petit, est soudé seule- © ment par des parties molles, et on eut lui imprimer quelque mobilité.
2°, Main droite. Pouce en spatule, peu mobile, fléchi à à angle droit sur la paume de la main. Le reste de la main. est conforme à la gauche, sauf que le doigt externe est complètement séparé du massif formé par les deux doigts RARE et jouit: d’une pleine mobilité.
Pied: droit. Quatre doigts. comme aux mains. Gros
cortéil ccurt ét” epatoie mobile. Les deux orteils: médian je 7 soudés et immobiles. Le petit orteil aplati, “parfaitement: k mobile. Ongle élargi et comme Rippécatique. re. NET ES Pied gauche. Cinq orteils : le gros orteil spatulé, : ee _ mobile mais joint à l'orteil voisin par une palmature. RES Les quatre autres orteils intimement soudés et de dimen-_ sions identiques. Leur ensemble forme une sorte de. : _ pelle large et peu mobile, plus large à son. extrémité Fe qu à son insertion. Les quatre ongles sont fusionnés.… AS Nous n'avons pu avoir. de renseignements sur les an- SES _ técédents de l'énfant, la BrOssesse de Ja mère, ses cou- + oies, 3 son hérédité. PRÉ ue Aie 2
dans de service du D Mayer | ,
3 DR re e
” Malformations monstrueuses. he crâne. Méningocèle. ne _ frontalé. Syndactylie des doigts et. des orteils, chez ‘une > enfant issue de parents syphilitiqués: s 7 CSSS
RX Malformations de la tête.
ire plat, tombant verticalement sur la nuque. ns ° Os frontaux largement séparés l’un de l'autre au HR niveau de la suture métopique. Ghacun de ces os est . : _ primé et comme écrasé latéralement, si bien que le front, van lieu de présenter une forme régulièrement convexe, _proémine en avant comme une carène dont les flancs se = raient symétriquement déprimés. TS SE 3° Sutures ét fontanelles largement Dettes En par-. ve tant. de l'os occipital, on trouve une fontanelle posté- | à rieure très large, ‘se continuant avec une suture sagitta-. le anormalement béante. On arrive ainsi: sur la fonta- _nelle antérieure qui est énorme et mesure quatre centi- S
Eire dans sa partie la plus large. Au devant de cette fontanelle on suit, pendant un très court trajet-la suture ; interfrontale qui, d’abord étroite, s'évase subitement, _ atteint environ quatre centimètres de large, et se pro-
_ - jet elle livre passage à une tumeur assez volumineuse,
ne siégeant au milieu du front, rénitente, de consistance
» Jun peu dure, et formant au milieu du front une proémi- P. nence en forme de cimier de casque. Cette tumeur sem- - ble être une méningocèle. Fe
DS Malformations des extrémités. ee
> tre derniers doigts, réunis en une seule masse qui a la À tingue assez bien les phalanges des quatre doigts. A l’ex- _ trémité, il existe un ongle unique pour tout ce cône. Le | pouce est libre de toute adhérence, mais luxé et dirigé
_ transversalement à travers la paume de la main. ensemble ; les ongles se touchent par leurs bords et l'on æ a l'impression d’un seul ongle divisé en cinq parties. À sh, face plantaire c’est à peine si l’on distingue les orteils, ce qui donne l'impression d'un pied qui aurait été ampu-
‘16 de ses doigts. 3
C. Outre ces malformations, cette enfant RE en- F core: une, voûte palatine angulaire très profonde, un _ nez à base fortement écrasée, des oreilles de grandes di- _ mensions, implantées très bas et dont le pavillon est de _ forme irrégulière. A l'examen de l'œil, on constate, au- _ tour de la papille qui est normale, la présence d’une aréole pigmentée, formant un cercle concentrique. _ D. Des épreuves radiographiques, jointes à la publication, montrent que le squelette des pieds est normal, . la soudure étant limitée aux seules parties molles. Aux
_ longe ainsi béante jusqu'à la racine du nez. Dans ce tra à
À chaque main il existe une syndactylie totale des dé
à _ forme d’un cône. En palpant cette masse unique, on dis- : Aux pieds, les cinq orteils sont complètement soudés
: ni mains, les métacarpiens. sont lines des. prtaièree) phand se eee à use dE re deuriegtrémi :
UBRISSAY: | Bulletin de la Soci été à d'Obalétrique « de. Rs Paris, 1898, ‘p:: 81. ..
. Enfant, Le sexe. re issue : d’ une mère très suspec- | Ft de syphilis. L'accouchement fut normal ; toutefois, > après. rupture des membranes, il s’est écoulé une quanti . té. notable de liquide amniotique. Ée .
À enfant : ‘présente des malformations A ° La 2 antérieure du crâne est projetée en avant. Lei 108 | ses frontales sont très saillantes, la suture médio-fron- + Pi très. développée ou mieux remilacés par une zone Fe … fibreuse;. dépressible, irrégulière, large d'environ deux .. centimètres, : ‘et: se: continuant avec la fontanelle antérieure. La partie postérieure du crâne paraît normale. La suture lambdoïde a ses caractères. habituels. On he trou- À ve ie: -du côté: des pariétaux. DE \ ‘= | ° A la face, il existe un enfoncement de la racine: . to: nez: une saillie des globes oculaires. Pas d' altération à MES du côté ‘du maxillaire: inférieur, pas de malformation buccale. L’oreille gauche présente une certaine te : <
:. darité.dans sa-partie supérieure. ÉIÉERT Sa? ee à vor Les quatre. membres sont. bien constitués, sant, au : niveau des mains. et: des pieds... : . : LA CCE
7 Aux mains, lé poignet est normal, Le pr = DE séparés . par des dépressions assez nettes. Mais. : les doigts sont remplacés par un plan Roger conoïde, 5
es ent la base fait suite aux mÉlaatpiaNe on n’y distin- “gue aucune division. L'extrémité de ce coin se termine un doigt au bout duquel sont deux. ongles inégaux.
Le !: La-radiographie des mains montré assez bien la dispo-
hion des os : les métacarpiens existent, mais les phalan-
ges sont es par deux massifs osseux nettement
_ séparés et qu’on voit bien sur la ru de fa main
droite.
ER Les pieds sont fléchis Le telle cote qu'ils reposent sur
“leur bord externe, la face plantaire regardant directe-
ment en dedans, Le métatarse forme un plan osseux dif-
ficilement explorable. Les orteils, complètement indis-
-tincts, constituent un'plan continu. Les ongles forment
uné bande ininterrompue allant d'un bord à l'autré du
_ pied ; on y distingue néanmoins l’ébauche ‘dés’ doigts. Sur les radiographies, on voit nettement la soudure partielle des RARES entre eux et: Le plie entre elles. FE | RUN
- 4° L'enfant est: atteinte en ouES d'imperforaiont ana-
le. Elle est opérée le lendemain de sä naissance par. (MES Bonnaire. On atteint sans s difficulté lé ‘bout de l'intestin
qui cst suturé à: la peau. Mais enfant dépérit 6 et. meurt “le 6° jour après sa naissance.
A lautopsie, on ne trouve aucune autre malforma-
- phalie et de syndactylie. A . L'examen des annexes n’a révélé aucune altération qui
puisse expliquer. Les malformations TES qu ont 6
constatées.
Le père de l'enfant est ‘bien constitué. La rnère n'est pas difforme. On ne trouve rien d’intéressant dans ses:
nntérédents héréditaires :ôuù collatéraux.” Dans ses anté- “ cédents personnels; on relève une première grossesse . qui-s’est términée avant terme, à 7 mois, par l’ expulsion Fœ un enfant:mort et macéré. La mère se’ ‘souvient, en ou-
tion viscérale. En résumé ‘ enfant atteinté di Hu
“tre, & avoir eu, lors des premiers rapports avec lé père de me l'enfant, une éruption sur la poitrine as sur la face, sans
Mere. 1 Nr Ru den Ty RE
_ OBSERVATION 1x 1 DEEE Cawus, Bulletins de la Société de Blog 1908
Re L à =? + æ 2 ou s agit, d'u un ou. de « 10 ans D . Charles he An est ..
re, et ‘surtout aplati lee. Le outil très. haut présente sur la ligne médiane une saillie en carène, renfée en bas. Par contre les bosses frontales sont dépri- = mées, sauf au niveau des arcades orbitaires qui sont
proéminentes. Les pariétaux sont très haut et peu con- _vexes, séparés par une dépression, des écailles tempora- “les plus saillantes. Dans l'ensémble, on dirait un dôme crânien surajouté et surplombant la tête comme un cas- 2 que trop étroit. Les os de la voûte crânienne sont “épais: La face est aplatie en haut par suite de l’atrophie des _ malaires et de l’aplatissement avec convergence des ma- _ xillaires supérieurs. Les os du nez sont peu saillants. . Gelui-ci ést très court, tordu et dévié à gauche. La narine droite est plus petite. Les yeux présentent de }’ exoph- * : _talmie qui s'accompagne de larmoiement. L'une. des fentes palpébrales est très oblique en bas et en dehors. ie La lèvre supérieure est saillante au milieu, aplatie latéra- . lement. La lèvre inférieure est saillante et laisse. écouler.
Va : € $ î
un peu de salive. Lorsque l'enfant ouvre la bouche, on
constate une atrésie des maxillaires supérieurs, qui pré-
sente son maximum au niveau des incisives centrales,
ce qui fait que le sujet est acrognathe supérieur. Il existe une hypertrophie des rebords alvéolaires supérieurs
et de leur muqueuse aboutissant à un accolement des rebords droit et gauche aù niveau des incisives centrales.
De cette coalescence résulte un petit diverticule de la cavité buccale, compris entre la voûte en haut et les rebords alvéolaires suturés en bas. Les dents sont en voie d'éruption ,: les incisives centrales définitives paraissent devoir se regarder par_leur face linguale. a canine supérieure gauche est plus grosse que la droite : c'est peut. à
être là un stigmate de dégénérescence chez l'enfant qui . _est gaucher. Le voile du palais et la luette sont divisés. sur toute leur étendue.
Une. ankylose congénitale complète dé coudes immo-
| bilise les membres supérieurs dans une demi-extension
avec demi- -pronation. Il existe une sysnostose de l’humérus_ et du radius dont Ja tête est Dype ps ‘Le-cubitus est peu développé. DEN La main ressemble à une pince enoiluee par deux branches : l’une externe répond au pouce pourvu dun
ongle propre et ayant ses deux phalanges fusionnées ;
l’autre interne a la forme d’une cuiller et répond aux quatre derniers doigts. Parmi ceux-ci les trois premiers forment une saillie terminée par un ongle unique. Leurs deux dernières phalanges forment un bloc osseux. Le cinquième doigt a un ongle propre et n’est réuni aux
précédents que par une enveloppe cutanéé commune.
La peau des mains est mince, froide, cyanosée.
Le pied est cunéiforme. Les orteils sont unis par syndactylie cutanée. Il existe cinq ongles distincts.
Au tronc, on remarque une:scoliose à concavité gauche, accompagnée de lordose. L'enfant ne présenté pas
de troublé viscéraux, Sensitle ni Foro ie de doux, & timide, APLAS gai, et. ae relativement de
liées à a une e vodtion vicieuse dura sq uéleite. d. É base du crâne, au coude et aux mains, des synososes | prémäturées, dues à une cause rue ie Sue 10
| OBSERYATION Le L + se
; BentoLorrt di Bow Trorri. ‘Un caso : ‘di: i avrocejalosin- : atillia: Giornale della Fe Académia di Médicina di Fe
“a ba Rarvation ‘et sie photographies qui ‘sont reproduiee + plus haut, ont été. obligeamment se à M. “Apert, par M. Bertolotti, D D A Fra .. Ils’ ‘agit d’une fillette de. cinq ans, dont les parents ; sont bien constitués. Il n’a existé et il n'existe actuellement dans la famille aucune pérsonne : atteinte de Aérnss Fe + Cette enfant présente les malformations suivantes 1°, Crâne en tour avec front saillant-en casque de po
de: bregma surélevé, -occiput aplati. RIM PES RER ° Face aplatie et atrophiée, arcades éourcilières. ne on nez un peu. dévié à gauche, dentition très dé uen luette bifurquée. ir nee nie nee Hg Syndactylie des ‘pieds et des mains. nan a or. : opérée. à l’âge de trois ans : on a. tenté. de. dégager. des: doigts des mains. L'opération a été. renouvelée 6. mois après. Aux pieds les orteils sont complètement fusion- ! nés, mais les ongles élargis en Houte trahissent. l'exis- E. Le. de six rayons métapodiaux. us Ë
° Malformations des coudes et de la bu
- outre l'enfant FL un peu sourde. Æ examen de son.
RCE x Fe:
RS € Prye OT TEVEITE Res CARRE.
Cr
_ œil à révélé une certaine Lai de ds papille.. Son état”
intellectuel est assez développé. .
- L'examen radiologique de la tête et de extrémités 4
_ donné lieu à des constatations intéressantes,
Les. altéra- Fa
tions du crâne sont considérables. La. voûte est surélevée, surtout la région bregmatique ; ; l’écaillé occipitale
est fortement déjetée en bas et en arrière, la fosse céré--
brale postérieure est très déprimée. Au niveau du frontal, il existe des empreintes digitales très nettes. Les sinus frontaux ne sont pas développés. Les petites ailes du _sphénoïde sont absolument verticales. La fosse cérébrale
moyenne est très enfoncée. La selle: turcique
est dilatée,
le sinus sphénoïdal très élargi et rejeté en avant. Le pavimentum sellae est presque vertical, le dorsum sellae
(lame quadrilatère) trè épaissi. En arrière de la selle tur-_
cique il y a synchodrose entre le sphénoïde et l’apophyse basilaire, comme le montre une RENE claire. verticale;
séparant les deux ombres osseuses:
Les os de la face, le maxillaire fées sont cirophiést La radiographie des mains montre la fusion, X leur base, des 4° et 5° métacarpiens ; la synostose des phalanges et des phalangines, la forme triangulaire des phalangines, et l'élargissement en spatule des phalangettes; enfin le retard de l’ossification des os du carpe: ue
Aux pieds, on note, sur les clichés radiographiques;, l’irrégularité de forme et de volume des métatarsiens:
Il existe 6 rayons HAT eus dont le premier et lé se-
- cond sont soudés par: leur côté proximal, les.
| leur côté basal. Les premières et deuxièmes phalanges sont soudées. Les phalangettes sont absentes, :::
5° et 6° par
DRE YS
So
EN
7 ATS
une naine 6 20 ans. _obé té, 6 épaisseur veux. Macrocéph lie. Crâne a tour.
… Exophtalmie, Aplatissement de la, Lracine . nez. . palatine angulaire très étroite, absence de voile aie ‘anomalies dentaires multiples. P: Pro é- Syndaotylie des duatre extrémités, Mégalomasti Adidas. RS nn ee hi eds he 4 Les ose des. des ins iontrent seulement qua- ‘4 _ tre métarcarpiens ; le squelette du pouce libre, les pha- 3 _langes des doigts soudées ‘ensemble à leur. extrémité distale ; des ponts osseux, unissant les. 2° et. 3 phalanges, en-. tre elles. eee 5 ee Aux He, la radiographie montre que les méttasens se
ne
OBSERVATION XI
Davis. Acrocéphalo- -syndactylism.… ‘American “Journal. RES of Gepses of Children, mai SU e . a. ” È
1 s'ag ait d'une fillette 7. 3 ans à, reçue dans a service. chirurgical du Presbyterion Hôpital, à Chicago, en no-. _ vembre 191, pour des déformations de la tête, des pieds et des mains datant de la naissance. Cette. enfant. est née. à terme, après grossesse normale, et par un. accouchement sans incidents. Elle a été nourrie au sein trois semaines, et admise à l'hôpital pour la première d une. sé.
_rie de ‘quatre opérations qu'elle subit aux mains. Au Cours de ces interventions elle contracta une bronchite, ee varicelle, la rougeole, la coqueluche et devint une Che . fant faible et délicate. Puis elle se fortifia. Mais elle n’a
- marché qu'à deux ans passés. Ses parents sont en bonne santé, ainsi que trois autres enfants. La mère eut deux fausses couches entre la 2° et la ,3° grossesse.
La tête de l'enfant est courte dans son diamètre ete
Le >
tal, allongée dans ses diamètres fronto-mentonnier, bi- +
temporal et bizygomatique. La forme est celle d’une py-_ _ramide quadrangulaire dont le sommet, au voisinage du
Jamba, est arrondi en forme de dôme, la base est repré-
sentée par la face, le point le plus saillant de cette base siégeant sur la suture frontale. La face est plate et large, le front haut et vertical. La voûte orbitaire peut être pal- _pée sur une-profondeur de deux centimètres à partir de
. son bord antérieur, Les globes oculaires sont saillants et.
abaissés. La racine du nez est aplatie, sa pointe au con-
-traire saillante, Le palais est très ogival. Le rebord alvéo-
laire dela mâchoire supérieure est très épaissi et projeté en dedans sur la ligne médiane : il limite une sorte
de gouttière médiane dont le fond répond à l’ogive pala-
tine. Les dents sont mal en
L'examen du crâne aux rayons X montre que les sutu-
res lambdoïde et coronaire sont soudées. La suture sagittale entre la racine du nez et la fontanelle antérieure est très dilatée, puis soudée après cette fontanelle. La selle turcique est plus profonde et plus large que norrmalement. Les orbites sont raccourcis. Enfin loccipital et les parties | postérieures des PAR sont parsemées d'impressions digitales. |
Examen de l’œil : milieux oculaires clairs, papille optique grise, un peu œdématiée. Vaisseaux de la rétine tortueux.
Aux mains et aux pieds la syndactylie est te
Te mains ont été opérées. 2 Phèure telle on. diéline Re 2 gue quatre doigts à moitié fusionnés, de forme irégue : 2 | lière. Les radiographies montrent bien l'état du squelette f des mains, La main droite a cinq métacarpiens, les 4° RÉ: A5 étant réunis dans les 2/3 de leur étendue. Il Ne à cinq. | rayons digitaux distincts. Le pouce constitue, un seul À ‘bloc, sans division articulaire. L'index a trois phalanges; le petit doigt est incurvé latéralement. Les caractères des _ lésions articulaires semblent indiquer qu elles sont ler; - sultat d’un processus inflammatoire postérieur à la nais- _ sance plutôt que d'anomalies congénitales. ou = La main gauche a cinq métacarpiens, les h° et 5° réunis dans la moitié de leur longueur. Le pouce n'a pas d'os. en _ Les trois doigts du milieu en revanché présentent les om- _bres osseuses de quatre doigts fusionnés irrégulièrement. Le petit doigt semble n'avoir que deux phalanges. à Les pieds forment une masse terminée par Tébauche # _des orteils fusionnés entre eux. Les ongles sont courts et. À également fusionnés. La radiographie montre un squé: 2 _lette tarsien normal, 6 métatarsiens au pied droit et de ES _rudiments de phalanges pour 6 orteils. CRE SES _ L'enfant ne présente pas d’autres malformations. Sa. ‘Lite ‘taille est dé o m. 84. Son intelligence semble médiocre. Ja réaction de Bordet- Massermons: est négative caps son Le | ele :
AT
OBSERV ATION XI “ Gapeurus Nord. méd. Ark. 15. 1915
EL TC EN
Tome le oh ans, Mésitiine: Parents sans déformation. Après la naissance du malade, la mère s'est remariée et eut un autre enfant bien constitué...‘ — RS
Examen. — Les déformations constatées ee. À ee
Fe Me NAME LEE
TE
Ja naissance, “Tète. eyIndrique, augmentée de volume
À 16 cm. RnB bi- -pariétal, 154 cm. je l'indice à crânien, és: "94. Cibbés oculaires projetés ‘en bas et en dehors. Strabisme., Nez ‘court. Prognathisme de la mâchoire inférieure à Potier du pälais élevé. voile du palais intact. Dentition ds
régulière. iso £
Syndactylie des pieds et des mains. 4 célles- “ci les trois
| d'avant 6 en, arrière. à prolongée en haut. Girconférence ä PR
doigts du milieu sont fusionnés en une seule masse, Ses. _ pouces libres, les petits doigts, partiellement libres. “Des 4
| radiographies des mains montrent les métacarpiens sé 4
_ parés les uns des autres, ayant des contours normaux. Le _ petit doigt a 3 phalanges, la proximale anérmalemént _ longue et la moyenne anormalement courte et épaisse. re annulaires ont deux phalanges : la proximale pres.
que’aussi longue qu’un métacarpien, représente vraisem-
blablement les phalange et phalangine soudées, Le de Ss
doigt du milieu de la main droite donne une seule OMS “ bre irrégulière qui “représente sans doute les 3 phalanges sa |
fusionnées. Les index ont deux 6s. Un seul noyau osseux Rois À _ représente les phalanges du poucé, il rejoint le métacarpien à l'extrémité interne de sa tête. Les os de l'index, du médius et de l'annulaire droits. sont soudés Éebrble ee un point correspondant à la jonction des phalangines bn des phalangettes. L'index de la main droite est relié à
l’annulaire par un pont osseux horizontal, aussi épais qu’une phalange.
Les orteils sont partiellément soudés. Les radiogra-
_phies montrent que la syndactylie est ici limitée aux par-
ties molles. Les métatarsiens sont normaux, sauf Je pre
mier qui donne une ombre irrégulière et épaisse. Les 5° et 4° orteils ont chäcun deux os, les 3° et 2° un seul 08.
Le gros orteil renferme une masse osseuse, irrégulière,
ayant Furs son bord un. fragment aberrant.. Le pied est trè ès _
COTE
EDR AU
_ court te métalarsiens d APCE tournées en
+ Développement ntel
| OBSERVATION xx
Re Gaperus. Loc. ci.
Eau Le FE RRS { F&
e ee. Ta malade … ï aînée de blu enfants normale. Re 1 ment constitués. Son développement a été tardif : elle a _marcha à 9 ans. 7% LRU A J'examen : Tête haute. rasta 47 cm. ne.
crânien go. Exophtalmie, yeux écartés. Ptosis marqué. à Les axes des yeux sont dirigés en bas et en dehors. Voûte _palatine. ogivale. Syndactylie. des pieds et des mains) les pouces et les gros orteils étant libres. Les radiographies des, mains montrent que les phalanges sont représentées, par un seul os et soudées. ensemble à — extrémité. Les métacarpiens semblent séparés. À
L'enfant est, morte à 1 age de r2 ans.
D DR Gaperivs. Léer ei: Ts
FU a 4 4
Garçon de 8 ans, faisant partie d’une toile de à en-. Pare tous bien constitués ainsi que les parents. 2: Tai : Symptômes : Acrocéphalie et brachÿcéphalie. ee talmie. Axes des yeux dirigés en bas et en dehors. Strabisme externe. Conjonctivite et ulcération cornéenne. | Voûte palatine ogivale. Bouche ouverte. Syndactylie des _ pieds et ce mains avec pouces libres et gros orteils par-.
icone pure ntigenee fort au- He de la normale, ro En
ee : PERTE. à + Fu SYRECRY
2 l'y S.à PUIS
ges, y compris celles du pouce, sont oi par un. _seul os. Il existe même une seule masse osseuse pour les D: se ii sont soudés: ensemble: A be nu
” phalanges sont représentées par doit os chacune, à er ception du gros orteil qui renferme une large masse osseuse, ressemblant à un sabot de cheval. Les phalanges des orteils ne sont pas unies latéralement. + VE: Cet enfant est mort à l’à âge de 8 ans. Contrôle d' AOpA 2 sie incomplet : les extrémités des membres n'ont pas été disséquées. 4 hypophyse a été étudiée microscopique. at et t trouvée normale.
SU FAHOBSHEATION AVL ET 12e GapErius. Loc. cit. / 17
Femme de 25 ans, l’aînée de trois enfants. Tous les, membres de Ja famille sont bien constitués. Cette malade présente une acro et une brachycéphalie marquées ;
_ de l’exophtalmie avec rotation particulière des yeux en bas et en dehors ; une fissure palatine ; un prognathisme inférieur ; une implantation anormale des dents; une
_ syndactylie des quatre extrémités ; une intelligence au _ dessous de la normale.
Park Œo. A.) ET Bévaus (G 5R. FA Vide: Baltimore. ue = ee RU Journal of PE dE . Vol. XX,-1990>: on de D. à …, fillette née avant re à 5 à mois et. demi. Ro long et pénible, au for-
: bien He et bien - vonstifués,. Je ee
Le onto de la tête et des ee iees “étaient. £
s apparentes, dès la näissance: DV LRSERES se Examen à l’âge de 18 mois (en 1916). PARA RE ne: Enfant bien développée. Poids 9 kilos. “Taille TA cent. ne kr tête de l’ enfant est déformée, la voûte crânienne lAnOrAN — malement haute, surtout dans la région de la fontanelle a stérieure. Circonférence du crâne 44 cent. (moyenne Le =. Le front est a épaissi. RER dans sa 1 aie Pre, Ne bombe en avant entre cet a à
| ee
PT Ro antérieure et téture a encore ou- #28 v rtes, — les suturés lambdoïdes et sagittale encore pal- | ) —— Les sutures coronale et temporo-pariétale sont ; E:
Ë es La suture métopique est encore ouverte sur une $
_ distance de trois centimètres à partir de la fontanelle an- R Ni térieure. -
he La face est MT élargie surtout “He la région du _2Ygoma et de l’angle naso-frontal. Les yeux sont consià dérablement écartés, déviés en bas et en dehors. Il n'y _a pas de strabisme, Les pupilles sont normales, le fond d'œil dépigmenté comme chez un albinos. Le nez est mince, plutôt court : l'angle naso-frontal mesure envi-.
TT NM
ron 11999. Le, narines sont es nil ya obstruction nasale, par déviation de la cloison. Le poushe est petite, e
ha baiattes est détoririé « par suite dur manque. d'e à _baissement de l'os intermaxillaire. La luette est normale
La déformation des mains est identique de chaque cû té. Chacune porte à son bord externe une masse de chair sans noyaux osseux, terminée par un petit ongle, et qui correspond au pouce, La main se continue par tr is Ke: ee dégagés par des interventions chirurgicales. HE À: . ner pour a doigt: et ui ongle, bien for-
_sées à Auch hatinetes à roites hi tous Le one es
3 rs “étaient soudés). TAN SEE Les pieds offrent les mêmes ie à droite. com % me à gauche. Ils donnent l'impression de pieds normaux sur lesquels on aurait tiré des bas de peau étroits. Il est ar de sentir à la palpation le fatsé, les métatarsiens, et deux phalanges De orteils REA FN
Radiographies : 1° Celle de là tête montre ent le “Hobne du crâne, tout en hauteur, l'occiput aplati, la di- -minution du diamètre fronto-occipital, et l'augmentation des diamètres verticaux. Les fontanelles sont ouver-. les Fr es Il 3 a er UE tissu de tous les os des
(+ veau Me frontal, on remarque me impressions ot | “très prononcées. La suture lambdoïde est très découpé en dents de scie, Les fosses cérébrales moyenne et posté:
rieure sont plus profondes que normalement. Lés murs A orbitaires supérieur et postérieur se rejoignent suivant un angle largement obtus. L'angle sphénoïdal est aug-
à CP TE
bo), Las du étre de
NES
tion pour le ie cinq métacarpiens normau: , sauf ‘ a première à da onde re 4e Vainlaié forme un seul bte pais : à contours irréguliers dans le prolongement du RE _métacarpien. Les première et, deuxième phalanges du pe-
tit doigt sont soudéées et forment un seul os presqu’ aussi Se long. -qu'un métacarpien.… Ty a trois phalangettes, une fe He la fusion de celles de’ l'index et Que her
r . pour Ya forme _ me distribution, avec aix. :
AS Le
_de main Pros ; AS FES se MATH 2 re
verse vd et S ‘unit à la base du » e bite ee.
d ion à à peu près. normales, est fortement ie
mières tes des trés à
“oies a on sou les secondes. La phalan- é Re e. un gros onteil est en pue à son extré- 5
SATA EE : Fe
D Au ie, dfoit, un est presqu de ra 1e et ° Pholanges du sue orteil semblent synostosées. +
| ance des ps. du pied. ri y. a pas de noyaux ‘d'osifiea : tion pour le cuboïde, ‘les 2 et. 4 cunéiformes. ne Notons encore que l examen des urines et du sang. doi ne, chez cette. enfant, des résultats nOFMAUX ; = que la réaction de von Pirket fut négative, de même que. la réa. tion -de: :Bordet- Wassermann. I n'a pas été fait de ponc= tion: lombaire. RAR RAR EU ES a” ‘enfant à | été revue . ans s plus tard. Son intelligence
RS
seuse_ qui. marque. es onde de + suture . et ceux | ee. de la suture métopique. Les fontanelles sont férmées. °lL | existe. un strabisme externe de l'œil droit, de J'astigmatisme. Les radiographies de la tête et des extrémités ne. montrent pas grand changement, -sauf, au niveau du
crâne, l'extension des empreintes digitales.
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Run. ro Du of. Diseases of Children, 7 février 1916
Garçon de 6 mois, né à terme. Parents bien Robes D autres enfants vivants en bonne santé. Pas de fausses couches. Pas d’ histoire de. syphilis. Pas de malfor- - mations chez aucun membre de la famille. La difformi- _ téde l'enfant. est attribuée à à une. impression de la mère. Examen : Tête petite, arrondie. iDiamètre fronto- occipital, f£ cent. ; diamètre bitemporal, IT cent. Dre dia ee mètre bi- Don dal. 10. cent. 5 ; circonférence, 38 cent. ns _ dice céphalique, 95. Saillie prononcée du front qui ‘bom=. 5 __ be dans sa partie supérieure. Aplatissement des. rebords à . < orbitaires qui. sont “épaissis. Occiput très aplati.. Fonta- ae ; nelles antérieure et postérieure, suture coronale, agit
— ñ é w S ë NS & e i 4
se 10
NL 0 RE
par une crête os set inel _velu très développéds. Oreill s lar _aplati. dans le sens antéro-postérieur. Sie acuité audi ive semble normale. Yeux obliquement placés de telle sort que TL angle externe est plus bas que l interne. Ptosi D se du nez déprimée. Bouche entr ouverte. Palais haut, _ogival. Langue volumineuse. Luette. normale.
| Radiographie dela têtes: impressions digitales ( des 6 ne pariétale et frontale. UT ho a cu. des mains, sauf pour les “ponces
He ‘cinq lab ins ‘te ui os et. ee do talent développés ; à Ja main res la fusion | dés 4° et 5° métacarpiens. :
Aux pieds, syndactylie complète, y compris es, gros è orteils. Les ongles sont ADI soudés, ‘comme aux mains. Le pied droit n’a pas de phalanges terminales, le : premier orteil, plus large que normalement présente : une ‘encoche sur son côté interne. La. base du deuxième métatarsien est très grosse. Le pied gauche n’a pas de. DBREeS ne Les premier et deuxième métatar- :
42 teil,. -on voit un large sésamoïde. STRESS = RASE Fe 2£S LEE $ ; , : [ TD AT 0 Pre e
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DE ë Saurennan. Archives lalinie. “américaines de pédiatrie, : BuenossAires, n° 4, 1917 RSR
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Ils s’agit d'une négresse de 8 ans, dont. 18 Pérou Soni en Bonne santé, et ont eu, avant la naissance de Ja ma
| présente de déformations.
- . enfant est née
+ tant “eût, dès convulsions à FE et “ ans. Elle est peu. ee. Fes _ligente. ee ee
> A l'examen, on ner frappé la forme de la tête Hi.
he à re Ja . de: la des à note un | sta Le : nou ce SApCeSe de voir la pue La voûte ie 0
male. de ‘constate de grosses Herr er > Les mains présentent une syndactylie marquée. L’ob- __servation ne dit pas si les pieds sont atteints de la m Ÿ me infirmité. À | ë er La radiographie de, la tête montre que les sutur es s sont _ prématurément ossifiées et les fosses one très Pro Fe _ fondes. De FA réaction de Wasserman est. négative.
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rer Dee | OBSERVATION XX.
# | urine. Deutsch. Zeïtsehrift j. Chir. 158, 49498
NE Enfant examiné nant après sa | mort. On ne con- : naît rien de ses antécédents. TES Le corps est normal, saüf la tête et les extrémités. ne | SA ue est manifeste, Je crâne a la forme dite en ; casque de pérmpiers .Le point le plus élevé de la voûte | se. trouve, entre les fontanelles, sur un plan passant par les
_deux conduits auditifs externes. La portion occipitale |
OO Te
du crâne n’est pas aplatie. Les fontanelles antérieure el postérieure sont ouvertes, la: postérieure est plus large que à l'antérieure. La suture métopique est béante et contient un os wormien. La suture sagittale est divisée: en deux. versants par le sommet de la tête. Les. deux pariétaux sont séparés par une crête. La fente palpébrale est obli-. que en bas et en dehors. La voûte ogivale, la luette et le. voile du palais sont normaux.
Les doigts et les orteils sont complètement fusionnés. Les sue sont irréguliers.
Il n'y a eu ni radiographies, ni dissection des pieds et des mains.
OBSERVATION XXI
Varior et BouquiEr. Dysostose crânienne congénitale associée-à une polysyndactylie. — Gazette des Hôpitaux, 27 ‘avril 1920.
. Enfant B... Pierrette, âgée de 15 mois.
Première enfant de parents jeunes et en bonne santé. Pas :de syphilis antérieure. Pas de monstruosité dans la famille, La grossesse a été troublée par des chagrins et une:série d'émotions (bombardements aériens).
L'enfant est née à terme, par un.accouchement normal; mais qui fut précédé d’une longue période de travail (33. heures). Les déformations du crâne et des extrémité-existaient dès la naissance.
Lal:croissance: fut normale. À 6 semaines et, à 9 mois survinrent des crises de torpeur. et de convulsions qui durèrent 3 et 4.jours.
Actuellement la fillette mesure 78 -cent. et pèse 12 kilog.
Son crâne e présente une éonoston marquée. dela ré- Li
sallié verticale” qui se ee JR racine: ‘du nez::Les deux bosse mpls ées par une dépression qui exagè- :
tits ANS
a voûte orbitaire. Le: bregma et la pee 33 suture ue Ja, suture compare ont:
< =. J 1 De 3 BE su e eee la palpation, 1 moins accentuéc. cepen-
- dant que céllé de la suture médio- frontale. Le dévelop- PS ment de cette partie antérieure du crâne: s'est fait sur : | tout dans le sens de la hauteur. “Le front mesure 7 cent. bi de haut, ee à que. le diamètre bi- temporal n “est que:de
je
xEt
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Per PF radiographie faite par le D' Barrat, montré une ré. _ duction très importante de. toute la partie antérieure de Ja base du crâne, jus qu'au niveau du trou occipital. Les _ | cavités oxbitaires sont très fortement aplaties d'avant en. : | _arrière, l'étage moyen, ‘sphénoïdal, présénte. des dimen- ” _ sions ‘antéro-postérieures extrèmement réduites. La selle: = _ turcique est diminuée dans le même sens. À partir du _trou occipital la région postérieure du crâne présente ‘dès: dimensions à peu près normales. [” os, très mince aunis veau de l’écaille der occipital, “est L épaiset au _ ‘dela ET î suture Sagittale. ie PRO EL 7,6Hernat
AÉber AR O et
à Le squelette tout entier présente un ‘développement LUS _ très faible. par rapport à à celui dure; vi fee 1e a RE La face est élargie, les ‘globes oculairés font saillie: Jai et} racine du nez ést Sur un plan postérieur à à dux, et'se pro-lisv a longe directement avec la saillie médio-frontale comme dans le ‘profil grec. . existe également de: _ us A mie" Dares SPA AND he se 2" L'enfant a la bouche Constataimon entr” ouverte,” eten'aio pas encore ‘dé dénts.” Sa voûte palatine est oôgivalé, Ses’ ue are décollées et mal nn, avec un ue
_bule adhérent. ÉHAA HORS PEU Sn Seb L De à Jan)
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Il existe une polysyndactylie. des quatre extrémités. Aux mains, les doigts sont réunis surtout à leur extrémité : la main a le profil dit de « main d’ accoucheur ». Un sixième doigt est accolé au 5°, et ne renferme qu'une phalange. Aux pieds, au contraire, il ÿ à 6 orteils, avec sque- ;lette complet, visible à la radiographie.
L'enfant présente une éventration ombilicale - et sousombilicale. Son développement. psychique est un peu retardé. Elle ne semble pas avoir de troubles sensoriels..
OBSERVATION: XXII
M. Haxs Broce Duur, de Copenhague, à communiqué en 1920, à M. Apert, les photôgraphies de deux enfants, un garçon et une fille, qui présentent lès malformations suivantes : oXycéphalie avec surélévation de Ja, région bregmatique, froni très haut : polysyndactylié des pieds qui comptent chacun six orteils soudés à leur base et pourvus d'un onglé propre : doublé genu valèum, adiposité marquée ; visage lunaire et atrophie dés organes gémitaux externes. Le garçon semble avoir une double ectopie testiculaire.
L... Giacomo, 59 ans, marchand ambulant
Antécédents héréditaires : Père presque centenaire, fort buveur dans sa jeunesse, Mère morte peu après la naissance du malade. Elle eut plusieurs enfants : on ne sait s: elle a fait des fausses couches.
mentales ni de. malformations. Hart À
Aucun Fe ne de la famille : n° a présenté. de maladies ….
_Antécédents personnels : à Peu de renseignements, Les Let
, malformations, remontent à la naissance, nee Premiers pas vers trois ans. |
d eau-de-vie. Ds. 7 cæ | Examen : C'est. un homme de taille au- cou de Ja normale et plutôt arriéré. Il présente un pannicule adi-
peux un peu développé au niveau du tronc et des mem-
bres, avec une certaine irrégularité de distribution (cous-
sinets adipeux. sous-claviculaires, “ren de grais-
se au mont de Vénus).
Indice céphalique 97,10. Indice vertical . Clas-
imparfait : les membres, sont petits par rapport au tronc. Hauteur : 1 m. 52. |
I. La tête présente la déformation caractéristique. de ï acrocéphalie. Elle est ‘haute, en forme de tour, rétrécie dans le sens transversal, aplatie dans le sens antéropostérieur. Il ya tendance au parallélisme des plans frontal et occipital.: Le front saillant sur la ligne médiane, au point correspondant à l’ofrion, présente une dépression horizontale immédiatement au-dessus de. l’ar:: cade sourcilière, et sélève. verticalement ina au breg-
_ À 6 ans le malade subit, à . une opération ten. ‘dant à corriger la syndactylie des doigts. (LES À 19 ans il fait une preumonié grave... 1!
[n'a jamais contracté de maladies. vénériennes, on ayant jamais eu de rapports sexuels. Il boit d'habitude
un à deux litres de vin par jo et Chaque matin un peu.
ification anthropométrique : type mégalo-splanchnique
ra. Il 'en résulte: que J'écaille frontale se rencontre presqu'à angle droit avec la calotte crânienne. / écaille OCcipitale, verticale et aplatie, ne porte, aucune trace de protubérance ocçipitale externe. Les deux régions : +emporales sont légèrement aplaties, et les régions mastoïdiennes profondément déprimrées.
Les arcades sourcilières, saillantes dans leur portion supéro-interne, sont au contraire en retrait dans leur portion externe, de manière à réduire la profondeur de la cavité orbitaire et à déterminer une pseudo-exophtalmie.
Le euir chevelu est notablement épaissi ; le tissu souscutané du front et de la partie supérieure de la face est épais et d'aspect myxæœdémateux. Au-dessus de la paupière supérieure, il existe un pli cutané épais qui borde le contour orbitaire. :
Le nez est gros ; son lobule, très épais, cache l’ouverture des narines. |
La fente palpébrale ést oblique en bas et en dehors. Les yeux sont saillants, à fleur de tête ; très éloignés l’un de l’autre. Ils présentent un strabisme divergent. Les pupilles sont égales et réagissent bien. Le champ visuel est normal, La papille a son aspect habituel, rien à l’ophtalmoscope.
La bouche a de nombreuses anomalies. Les lèvres sont très charnues et l’inférieure saïllante. La voûte palatine est fissurée ; la langue volumineuse, cérébriforme. Les dents sont irrégulières et mal implantées. La luette très longue est déviée à droite. Les amygdales sont grosses. La rhinocopie montre une sténose nasale très accentuée, et la déviation de la cloison. La voix est rauque et nasonnée.
Les oreilles sont asymétriques, très écartées de la tête, le pavillon incliné en avant et en bas, le lobule volumineux, adhérent,
Examen radiologique du crâne, en position latérale.
_ “ile és marquée du bregma, l'épaisseur la voûte nn varie de 9. à 5 nee
rière. ie lt de la ide turcique, sa er et. ses us | DS HART. avec +. régions ae ne tout à u différen
rs ‘élargie : le fond, ‘très épaissi, présente un. prolongement. d F4
_préter in ae -ce une trace dt: a crânio- ee. 2 gien ? D). Ee sinus sphénoïdal est très large. La fosse : cérébrale moyenne apparaît très déprimée. Ainsi se trou
ve réalisé un certain degré de lordose basilaire, comme ru l'a décrite Bertolotti. La fosse ai nn n "est. _ pas modifiée. 5 ile Cou, thorax, abdomen : Le cou est hais des à. D On. base, recouvert d’une peau un peu élastique, épaisse, do _ rugueuse. Les fosses sur et sous-claviculaires sont com- : blées par des coussinets adipeux discrets. La glande thy- bu Der 1 rode; au palper, ne semble pas atrophiée. En faisant in- __ cliner en avant le cou du patient, on sent, derrière la fourchette sternale, une masse molle, non pulsatile. A la, percussion de la partie supérieure du plastron sternocostal, on délimite une zone mate quadrilatère qui semM= Re “ble correspondre au thymus “hypertrophié. D 'aillears, on constate à la radioscopie, une ombre anormale ayant ro les mêmes limites. é
AE
PS, 96 Fe
ll n’existe pas d'anomalies de forme du thorax et de l'abdomen. RES < Ha M
1H. Membres supérieurs : La syndactyÿlie est complète.
aux deux mains. La main droite a trois doigts : le pouce, dont seule la dernière phalange est libre, volumineuse, pourvue d'un ongle très large et fixé en demi-flexion, adduction et opposition ; le petit doigt court, peu mobile, adhérent à sa base, et pourvu également d'un ongle; enfin une grosse masse moyenne, formée par la fusion de l'index, du médius et de l’annulaire, et pourvue d’un seul ongle très large. La première et la seconde commissure interdigitales et les espaces intermétacarpiens correspondants sont le siège de cicatrices opératoires (on avait tenté autrefois de séparer le pouce et le petit doigt de la masse centrale).
- La main gauche reproduit fidèlement la déformation de la droite avec cette seule différence qu'aucune intervention chirurgicale n'ayant été tentée, l'aspect de la main, vue par sa face dorsäle, rappelle ceui d’un pied de pore, el vue par sa face palmaire, celui de la « main d’accoucheur ».
Il faut encore noter une limitation des mouvements: d’abduction du bras et des mouvements d'extension et de supination de l’avant-bras.
Les radiographies deb mains montrent l'irrégularité des interlignes articulaires radio-carpien et médio-carpien ; la fusion du trapézoïde avec la base du 3° métacarpien ; l'union à leur base des 4° et 5° métacarpien ; la soudure des différents segments du squelette de l'auriculaire : la soudure des phalanges des autres doigts à leur extrémité distale.
IV. Membres inférieurs : Les tibias “a recourbés en fourreau de sabre. Les pieds présentent tous deux une sypdactylie complète : à peine existe-t-il une légère in-
= 97 — ; cisure qui sépare le gros orteil des quatre autres doigts. Il existe quatre ongles au bout de chaque pied.
_ On note un certain degré d’ankylose congénitale de la hanche et du genou, moins marquée cependant qu'aux articulations correspondantes du membre supérieur. La marche est nn peu gènée, la station à pieds joints est impossible, le malade perdant vite l'équilibre.
Les radiographies des pieds montrent les mêmes anomalies squelettiques, à droite comme à gauche. Au niveau du tarse, le scaphoïde, les premier et deuxième cunéiformes sont fusionnés en une masse unique. Le. premier métatarsien, très gros, est bifurqué à sa base en 2 branches dont l’externe plus volumineuse que l’interne, se confond avec la base du second métatarsien, La tête du premier métatarsien s'articule avec une seule phalange aplatie, rectangulaire, qui résulte de la fusion des phalange et phalangette du gros orteil. Les 3°, 4° et 5° métatarsiens- ont un développement presque normal, mais s'articulent avec des phalanges soudées.
V. Symptômes associés : Température axillaire légèrement inférieure à la normale.
Fonctions digestives bonnes, hormis la difficulté de la mastication en raison des anomalies dentaires.
Cœur de volume normal. Pouls radial régulier. Réflexe oculo-cardiaque inverti. Tachycardie orthostatique, facile à constater quand on fait passer le malade de la station couchée à la Station debout (épreuve de Tomayer). Pression artérielle à peu près normale.
Examen du sang : Mononucléose, diminution du nombre des lymphocytes. Réaction de Bordet-Wassermann légèrement positive (+ +) dans le sérum sanguin.
Signes d'insuffisance génitale : frigidité complète. Caractères sexuels Secondaires atténués.
Hypotricose : légère tendance à l’adiposité. Polyurie.
+08 , l / , ca ea
Réflexes tendineux et cutanés normaux. Pas de trou- bles de la sensibilité.
Signes d’infantilisme psychique : compréhension Jente; et limitée. Retard dans l’association des idées. Absence de jugement, mémoire lenté et affaiblie. Défaut d’attention volontaire. Apathie. È
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(1) A;ces 23 observations, on Peut-ajouter celles qui viennent 44 analysées dans le dernier numéro des Archives ra Malais dé Eee fants (mars 1922). 120bs de. MM: Jéwesbury et Spence : OXyCephaly and acrocephaly With congenital deformities, Procedings of the Royal Soc, of. Medecine (avril 1921). 2.de M. Fini : SOpra un caso: di: acrocefalo sihdattilia, Bulletino delle Sciènze Medicale (sept. 1920).
1 à dL acrocéphalo. syndactyhie est une affection l - ne : sie op La une a os de s HyReS é
3 moins. Le > nd dé la btos di crâne at tohgours pe Ve mn hs nas sil Le a un re
5 quée » d'ocrodectylie et ne de polydetie.
n. drop ne a sa EE toute
et des extrémités. Nous retiendrôns la théorie hypophysaire qui subordonne l’acrocéphalie et la syndaclie à un arrêt ou un trouble de développement de la glande pituitaire. Les ‘arguments en faveur de celle théorie sont les suivants. L'hypophyse se développe très tôt chez l'embryon, aux dépens d’un prolongement ectodermique émané de la fossette buccale et qui traverse l’ébauche cartilagineuse de la
base du crâne. Elle précède l'ossification du crâne
et des extrémités et peut done exercer : ‘quelqu'i influence .sur l’acrométagénèse. On connait, d'autre
part, chez l'adolescent et l’ädulte, les malformätions ;
remarquables de la-tête et des extrémités qui sont
causées par une tumeur de lhpyophyse ou une altération de cette glande. L’analogie de’ces symptômes :
est digne de remarque. Il est permis de se demander si l’acrocéphalo- syndactylie ne correspondrait pas, chez le fœtus, à l'acromégalie chez l'adulte.
»° On ignore quelle est la maladie fœtale, cause: 7 ces difformités. L'hérédo-syphilis ét probable;
mais n’est pas toujours démontrée.
Vu,le, Doyen 35: Vu, le Président,
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