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HISTORIQUE
C’est en janvier 1882 que Goldscheïder décrivit pour la première fois ! l'affection qui fait l’objet de cette étude. Son observation parut sous le nom de Tendance héréditaire à la formation de bulles. T1 s'agissait d’un soldat, dispensé du service militaire à cause de la réaction bizarre qu’il offrait aux moindres traumatismes : l’apparition de bulles.
L'année suivante, Wickham Legg publie deux cas de Pemphiqus congénital persistant, apportant deux éléments nouveaux dans la symptomatologie : les cicatrices consécutives aux bulles, les dystrophies unguéales.
Successivement, Valentin, en 1885, observe une dermatite bulleuse frappant quatre générations d’une même famille; la dénomination qu’il emploie résume sa conception pathogénique : il attribue la maladie à l’inflammation.
En 1886, Kôbner et Joseph ont publié presque en même temps une observation portant sur deux jeunes gens et leur mère, sous le nom de Tendance héréditaire à la formation de bulles, mais Kôbner ajoute comme sous-titre : Épidermolyse bulleuse, donnant comme cause aux lésions la diminution
4. Cependant, en 1879, Tilbury Fox avait publié deux cas un peu atypiques, mais qui peuvent rentrer dans le cadre de l’épidermolyse,
A0 de résistance des assises épidermiques {ir<spuis, épiderme; Ave, délier).
En 1888, elle fait son entrée, un peu timide, dans la science didactique grâce à Crocker qui lui fait une petite place dans un traité des maladies de la peau.
Dès lors, les observations se succèdent plus ou moins détaillées, apportant quelques faits nouveaux, sous des noms divers, [a fantaisie des auteurs se donnant libre cours devant la variabilité d’aspect des malades ou les conceptions différentes qu'ils ont. |
Handford (1888). — Pemphigus avec affection cicatricielle inusitée.
Vidal (1889). — Lésions trophiques d’origine congénitale à marche progressive.
Besnier (1889). — Ichtyose à poussée bulleuse.
Hallopeau (1890). — Dermatite bulleuse infantile avec cicatrices indélébiles; kystes épidermiques et manifestations buccales.
Brocq (1892). — Pemphigus successif à kystes épidermiques. |
Von Düring (1892). — Ichtyose avec éruption pemphigoïde.
Quinquaud (1893). — Cas de maladie bulleuse à kystes épidermiques développée dans le jeune âge.
Les observations sont accompagnées parfois de quelques notes brèves, mais peu à peu elles deviennent plus détaillées … ou sont incluses dans des mémoires qui essaient de mettre la question au point en variant les recherches cliniques et en tentant des classifications.
Citons les travaux d’Elliot (1895-1900); ceux d’Hallopeau (1896-1898-1903) ; d’Augagneur (1896-1897); les mémoires de Colombini (1900), de Bettmann (1901-1903); la thèse de Kablitz (1904), d’Orimm (1906), étudiant chacun un cas d’épidermolysis bullosa hereditaria ; le mémoire de Petrini-Galatz (1906) ; la thèse de Me Grandjean-Bayard (1906), défendant la théorie du professeur Brocq. Enfin, plus récemment, les observations de Cane (1909), de Malinowski (1910) ; les mémoires de
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Kaniky et Sutton (1910), d'Engman et Mook (1910), l’observation de Le Blaye (1911).
Les auteurs peuvent être groupés, suivant leurs opinions, en deux groupes :
Ceux qui admettent, avec Hallopeau, qu’il n’y a qu’une seule maladie, l’épidermolyse bulleuse, pouvant avoir des formes cliniques différentes ;
Ceux qui pensent, comme Brocq, qu’il y a deux entités morbides bien distinctes.
Nous nous rangeons avec les premiers à l'exemple de Colcott Fox, W. Beatty, Elliot, Wende, Crocker, Wolters et Kablitz, et nous allons tâcher de démontrer dans ce travail que notre opinion est raisonnée.
CHAPITRE II
SYMPTOMATOLOGIE
De la lecture de toutes les observations que nous avons pu consulter et de l’examen de la malade que nous avons pu étudier, le tableau clinique de l’épidermolyse bulleuse se présente à nous de la façon suivante.
Tout d’abord deux symptômes cardinaux :
Les bulles;
Le rôle du traumatisme.
Sous l'influence de traumatismes même légers, il survient au point lésé une ou plusieurs bulles, plus ou moins volumineuses.
D’autre part :
La maladie est souvent héréditaire; elle frappe de préférence les sujets masculins.
Elle débute presque toujours dans l’enfance, subsiste toute la vie, pour s’atténuer parfois dans la vieillesse.
Elle semble être influencée par les saisons, la production des bulles diminuant en hiver pour croître en été.
La localisation des lésions est superposable à la topographie des régions qui sont le plus aisément traumatisées; ce sont, par ordre de fréquence : les mains, les pieds, les genoux, les coudes, les points de contact des jarretières, bretelles, corset, faux-col; enfin la face.
Les muqueuses sont parfois atteintes : ce sont surtout celle de la bouche et la conjonctive.
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L'hyperidrose palmaire et plantaire est souvent signalée par les auteurs.
On note, du côté de la peau, parfois un état xérodermique plus ou moins accusé, parfois même de l’ichtyose.
Le signe de Nikolsky est souvent positif. Il consiste à essayer d’arracher d’un coup d’ongle un lambeau épidermique.
Cet état de fragilité est mis aussi en évidence par la création de bulles que l’on provoque par de légers traumatismes : chocs ou grattage.
Les vaisseaux de la peau $ont quelquefois susceptibles, il y a du dermographisme.
Les ongles sont souvent le siège de lésions dystrophiques, parfois même ils sont absents.
L'état général n’est presque jamais influencé.
On a signalé une éosinophilie plus ou moins importante dans le sang et dans le liquide de certaines bulles.
Évolution des bulles. — À la suite d’un traumatisme quelconque, le point de contact est le siège d’une rougeur peu accentuée en général, le sujet ne ressent qu’une sensation vague, souvent absente, de démangeaisons ou de brûlure. Au bout d’un temps très variable, la bulle survient et s’accroît, reste stationnaire, se dessèche ou se vide accidentellement. Dans tous les cas, elle s’affaisse et une croûte se forme. Audessous, l’épidermisation s'effectue, et lorsqu'elle est terminée, la lésion ancienne est rappelée par une macule de même dimension, rougeûtre, qui persiste un temps variable et disparait.
Mais il n’en est point toujours ainsi: la réparation cutanée se fait parfois par un processus cicatriciel qui laisse après lui des lésions atrophiques de la peau, auxquelles s’associe le plus souvent une formation intéressante : les kystes épidermiques.
Tels sont, en quelques lignes, les symptômes que l’on peut rencontrer chez des sujets atteints d’épidermolyse bulleuse. Mais il est rare de les trouver tous réunis, et les observations recueillies ne sont pas toujours superposables. On comprend
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donc aisément qu’au début divers auteurs aient eru observer des faits nouveaux, que plus tard l’unité de la maladie faisant un pas on y ait vu des formes cliniques différentes, et qu’enfin récemment, de l’étude de nombreuses observations, on ait tenté de la démembrer en deux maladies distinctes.
Me Grandjean - Bayard pense qu’il existe deux entités morbides bien distinctes: l’épidermolyse bulleuse dystrophique et l'épidermolyse bulleuse traumatique simple, caractérisées l’une et l’autre par les symptômes essentiels suivants: :
ÉPIDERMOLYSE TRAUMATIQUE SIMPLE
ÉPIDERMOLYSE DYSTROPHIQUE
EE | oo ES | CE PE ES
Antécédents. | Hérédité. Pas d’hérédité.
État général. | Bon. Sujets vigoureux. Médiocre. Sujets souvent chétifs.
Lésions cuta- | Bulles exclusivement trau- | Bulles spontanées et bulles traunées et un- matiques. matiques.
guéales. Dystrophies unguéales.
Cicatrices et atrophies cutanées.
Kystes épidermiques.
Siège des lé- | Toute la surface tégumen- | Toute la surface tégumentaire, s’il
sions. taire dans les points qui y a eu des poussées généralisées, auront subi les trauma- mais surtout : plan d'extension tismes occasionnels, mais des membres notamment au ni- | surtout : pieds, avec pré- veau des articulations et des dominance à la plante; extrémités.
mains, avec prédominance à la paume.
Mode de production | Frottements légers. Évolution spontanée. des bulles. Pressions. Chocs, coups.
Marche, évo- | Atténuation avec l’âge, quel- | Quelquefois atténuation avec l’âge
lution. quefois guérison dans la et guérison — mais les stigmates vieillesse, persistent.
Semble dégénérer parfois en s’aggravant.
1. Ce tableau est emprunté à la thèse de Mme Gr'andjean-Bayard.
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Ainsi présentés, ces deux types cliniques sont bien dilférents, mais il nôus à paru que les caractères n'étaient pas suffisamment tranchés pour admetlre deux maladies distinctes.
Nous allons baser notre argumentation sur les observations que nous avons pu étudier. Comme elles sont nombreuses, nous ne les reproduisons pas à la fin de ce travail, nous n’en publions que deux, inédites, in extenso. Pour les autres, nous prions le lecteur de vouloir se reporter à notre index bibliographique que nous avons dressé avec soin.
À. — Au point de vue de l’hérédilé, tout d’abord, nous avons étudié les observations suivantes :
Hallopeau, en 1896, rapporte un cas de dermatite bulleuse congénitale à kystes épidermiques, au cours duquel il écrit : « Son arrière-grand'mère, sa grand’mèêre, sa mère étaient atteintes de la même maladie bulleuse localisée aux mêmes endroits ; elle débuta à leur naissance et persista pendant toute leur existence. De plus, cet homme a un fils actuellement au service militaire, qui est atteint lui aussi de la même affection, de telle sorte que cinq générations successives ont été atteintes d’une éruption de même nature, débutant dès la naissance et persistant toute la vie. »
C’est un cas d’épidermolyse bulleuse dystrophique où l’hérédité est manifeste; nous ajouterons même que nous ne connaissons pas de cas d’épidermolyse où la transmission par les ascendants remonte aussi loin dans l'échelle, sauf peut-être le cas de Bonaiuti (1890) d’épidermolyse simple.
Rona, en 1899, publie « deux observations d’une dermatose constituée par de l’épidermolyse bulleuse, de l’atrophie cutanée consécutive, des kystes épidermiques et des dystrophies unguéales ».
C’est l’histoire de deux malades, la mère et la fille.
Pernet, à la Société de Dermatologie de Londres, en 1902, présente une petite fille de six semaines atteinte d’épidermolyse bulleuse; la mère et le grand-père maternel ont eu des bulles et des dystrophies unguéales.
Bettmann, en 1903, rapporte l’histoire de trois malades :
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le père et ses deux enfants. Chez tous il y a des cicatrices à la suite des bulles, et les ongles sont plus ou moins altérés, avec ceci de-curieux que nous notons au passage : seuls les ongles des doigts sont difformes; ceux des orteils, intacts. Les enfants présentent de plus des kystes épidermiques.
L. Cane, en 1909, publie trois cas d’épidermolyse bulleuse observés dans la même famille : il y a des dystrophies unguéales. Les malades sont une femme et ses deux fils.
D'autre part, la forme simple n’est pas toujours héréditaire, c’est ainsi que dans les observations de Kübner (le 5° cas), d’Elliot (1899), de Lassar, de Russell, de Bettmann (1903) (le 2e cas de l’observation IT), de Lesser (1903), de Malinowski et de Le Blaye, on ne trouve aucune trace de maladie analogue chez les ascendants.
B. — Quant à l'élat général, nous ne l’avons trouvé franchement mauvais que dans l’observation de Kablitz. Quant au cas de Kennan (A fatal case of congenital bullous eruption in an infant), il ne nous parait pas s’agir d’épidermolyse typique. Les sujets sont parfois chétifs, mais dans une proportion qui n’est pas à retenir, croyons-nous.
Au cours de l’étude des observations publiées, nous ne l’avions pas remarquée. Devant les conclusions tirées par Mme Grandjean-Bayard, nous avons étudié le tableau des observations qu’elle a minutieusement dressé et nous relevons les résultats suivants : |
a) Cas d’épidermolyse bulleuse héréditaire simple :
Sur 25 malades : 2 chétifs.
b) Formes detransition entre les deux formes d’épidermolyse :
Sur 16 malades : 1 pâle et délicat, 1 maigre mais bien portant, 1 rachitique (état très médiocre), 1 assez grêle, peu musclé.
c) Formes d’épidermolyse dystrophique :
Sur 31 malades: 5 chétifs, 1 tuberculeux, 1 épileptique, 4 rabougrie, mais bien portante. È
Dans ce relevé, nous avons réuni dans les formes d'épidermolyse bulleuse dystrophique les cas considérés par l’auteur comme typiques et ceux qu'il intitule : Formes d’épidermolyse
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bulleuse dystrophique sans kystes épidermiques, car l'absence de ces formations ne doit pas les rejeter du cadre de la forme dystrophique, puisque, nous le verrons plus tard, elles
sont loin d’être caractéristiques, se retrouvant dans d’autres
dermatoses.
En résumé, dans l’épidermolyse simple nous trouvons une proportion de sujets chétifs égale à 1 sur 12 nalades observés.
Dans la forme dystrophique, la proportion de 1 sur 6 environ (nous ne faisons pas entrer en compte le tuberculeux, l’épileptique et la rabougrie, mais bien portante).
Cela ferait donc une différence du simple au double. Mais, de quel côté faut-il faire compter les formes de transition?
On peut nous faire remarquer que dans les tableaux synoptiques nous n'avons relevé que les cas où la médiocrité de l’état général est nettement signalée. Or, sur un total de 72 malades, il existe à ce sujet 31 points d'interrogation. Nous estimons qu’ils doivent être interprétés dans le sens de « satisfaisant » tout au moins, car les auteurs, en face d’une maladie qui éveille l’idée de pemphigus, ont certainement dû orienter leurs premières recherches vers l’état général.
Nous pensons donc que les signes tirés de l’état général ne sont pas suffisants pour différencier les deux formes proposées.
C. — Pour le mode de production des bulles, à notre avis, seul le traumatisme doit être invoqué. Dans quelques observations, au dire des malades, des bulles seraient nées spontanément. Le fait peut être difficilement contrôlé par des chefs de service d’hôpitaux, encore moïns par des médecins consultants; les malades eux mêmes ne sont pas meilleurs juges : ils se souviennent bien de quelques traumatismes qu’ils ont remarqués à cause de leur violence, d’un point de contact bizarre, ou parce qu’ils sont volontaires ; mais ceux qui surviennent pendant le sommeil, ceux même qui accompagnent les gestes habituels de la vie, ils n’en ont pas conscience. Et lorsque l’on voit avec quelle facilité on provoque des bulles chez certains malades, en particulier dans l’observation de Le Blaye (1911) : par la pression modérée, un peu oblique, de la tête d’une
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épingle, on conçoit parfaitement que les malades invoquent l’évolution spontanée, n'ayant pas le souvenir d’un choc minime.
Nous n’avons pu faire d'examens histologiques, mais dans les descriptions que nous avons rencontrées dans divers mémoires nous avons pu trouver un détail qui éclaircira, croyons-nous, la question sur ce point : ce sont les examens histologiques de fractions de peau prélevées sur les points qui ne présentent pas de bulles.
Voici les résultats qu'ont trouvés Kaniky et Sutton : absence complète de tissu élastique dans la couche papillaire et souspapillaire du derme.
Les biopsies faites au niveau des bulles dénotent la même absence, tout au moins dans la partie supérieure des papilles près du plan ordinaire du clivage épidermique (Le Blaye).
Le même état de moindre résistance se trouvant en deux points, l’un sain, l’autre lésé, on se demande évidemment d’où peut venir la différence, si l’on admet la spontanéité des lésions. Rien de plus simple à résoudre, si l’on invoque un traumatisme venant mettre à l’épreuve les connexions cutanées.
Il n’y a donc pour nous que des bulles traumatiques.
D. — De ce fait, les bulles peuvent siéger partout où il y a eu traumatisme et la fréquence des bulles doit être maxima au siège des traumatismes habituels. Les lésions de l’épidermolyse bulleuse dystrophique siégeraient surtout surle plan d'extension des membres, notamment au niveau des articulations et des extrémités, alors que l’épydermolyse simple élirait demeure préférée aux pieds avec prédominance à la plante et aux mains avec prédominance à la paume.
Nous trouvons que la distinction est un peu subtile et que l’on peut englober tous ces points d'élection dans un terme unique : régions le plus aisément traumatisées, car le plan d'extension des membres, et notamment la peau qui recouvre les articulations, les extrémités sont certainement les points les plus exposés.
Le Font a
Son
E. — Les lésions unguéales peuvent se présenter chez des malades qui offrent le tableau de l’épidermolyse simple.
En effet, dans les observations suivantes, il n’y a pas de lésions atrophiques, de cicatrices, de kystes miliaires et il ya des dystrophies unguéales :
Hoffmann, Ledermann, W. Beatty, Marshall, Pemet (1902); Wende (1902); Kablitz, Sequeira (1904); Savill (1905); Cane, Allworthy.
Inversement, il est des cas d’épidermolyse à cicatrices, à kystes où les lésions unguéales ne sont pas signalées. Parmi eux, les cas de :
Lesser (1892), de Jesser, de Quinquaud, Balzer et Alquier, Hallopeau et Sée, Le Blaye.
Cicatrices, kystes miliaires et dystrophies unguéales ne sont donc pas inséparables.
De la discussion qui précède, nous pensons qu’il ressort assez clairement que la conception de deux maladies distinctes, caractérisées par un ensemble de caractères nets et opposables n’est pas très justifiée.
Et voici en quelques mots la conception de l’épidermolyse
bulleuse « une » :
Maladie souvent héréditaire ;
État général satisfaisant ;
Bulles toujours traumatiques ;
Dystrophies unguéales fréquentes;
Lésions pouvant siéger sur tous les points qui auront subi des traumatismes ;
Atténuation avec l’âge, quelquefois guérison dans la vieillesse.
Les bulles guérissent sans laisser de traces ou, au contraire, après elles surviennent des cicatrices et des kystes miliaires. On peut donc reconnaître deux formes cliniques :
a) La forme simple (sans cicatrices, ni kystes) ;
b) La forme cicatricielle (avec cicatrices, kystes).
Nous allons maintenant reprendre les symptômes que nous avons brièvement exposés au début de ce chapitre et les décrire avec quelques détails.
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Hérédité. — Elle est très fréquente, dans la proportion de une fois sur deux en moyenne. Quelques auteurs ont eu la bonne fortune de recueillir des détails précis sur plusieurs générations.
Dans le cas de Goldscheider (1882), nous trouvons le père, la grand’/mère paternelle, le grand-oncle paternel, le frère, la sœur et deux nièces du malade atteints.
Dans ceux de Valentin (1885), sur 4 générations, 11 malades.
Bonaiuti, sur 5 générations, 33 malades.
Blumer, sur 4 générations, 16 malades.
Hallopeau (1896), 5 générations atteintes (l’arrière-grand’mère, la grand’mère, la mère, le malade et son fils).
Varga, 4 générations atteintes.
Tôrôk, 4 générations atteintes (arrière-grand’mère atteinte, grand'mère indemne, grand-oncle atteint, mère atteinte).
Colombini, sur 3 générations, 24 malades.
Smith et Brown, 3 générations atteintes.
Bettmann (1903), 4 générations.
Il semble que la maladie se transmette par la voie maternelle, d'ordinaire c’est une femme qui est la première atteinte dans une famille, puis la transmission héréditaire s’effectue régulièrement, cependant parfois une génération est sautée (Colombini, Tôrôk).
Sexe. — C'est l'élément mâle qui est le plus souvent atteint.
Kaniky et Sutton, dans leur mémoire paru en 190 dans les Monatshefte für pracktische Dermatologie, produisent un tableau dans lequel nous avons relevé les proportions suivantes :
Dans 64 observations se rapportant à 94 malades il y a:
95 sujets masculins, 34 sujets féminins, 9 indéterminés (sous la rubrique: enfant, bébé, nourisson). Soit environ 5 hommes et 3 femmes.
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Dans les observations que nous avons pu étudier, réunissant les malades dont elles font l’objet et les antécédents dont elles font mention, nous trouvons:
142 sujets masculins, 86 sujets féminins, 7 indéterminés.
Soit environ 7 hommes et 4 femmes, proportions qui concor-
dent assez exactement.
État général. — Il est toujours satisfaisant, ne pouvant donner quelque inquiétude que lorsque l’abondance des bulles ou leur infection condamne le malade au repos absolu, à l’inappétence, à l’adynamie (cf. Kablitz, 1904).
Marche de la maladie. -— Elle débute le plus souvent dans l’enfance, les deux premières années de la vie nous ont semblé être le stade d'élection. Mais il est des exceptions à signaler: c’est parfois à la puberté (Bettmann, 1901; Bukowski) ou même plus tard, à vingt et un ans (Tôrôk); à vingt-quatre ans (Philippson), à cinquante-neuf ans (Kablitz}, à soixante-douze ans (Le Blaye), que les premières bulles font leur apparition. Elles continuent alors à se produire, subissant parfois cependant une atténuation à diverses époques de la vie. Ce fait est très rare, nous ne pouvons signaler que les observations de Valentin (1885), de Lesser (1892), de Jesser, sur l'influence de la puberté; celle de Bonajuti, dans laquelle la maladie disparut chez une malade au moment de sa première grossesse.
Inversement la maladie peut s’aggraver, aussi rarement d’ailleurs, à la puberté (remarquons que c’est aussi l’époque de l'apprentissage, où le tégument est en rapport, pour la première fois souvent, avec des objets, des postures, des heurts inaccoutumés), ce fait est noté par Herzfeld et par Stelzle; la recrudescence périodique au moment des règles est signalée par Cane. :
Il y a d’autre part une influence saisonnière très nette : la
recrudescence des poussées bulleuses en été est la règle.
Rares en sont les exceptions : Hoffmann, Adrian, Bettmann
(1901) rapportent des cas où la maladie ne variait point avec les saisons. :
L’inverse existe : Wende (1902) a observé une malade dont les lésions s’aggravaient en hiver pour se calmer’ durant l'été. Grünfeld rapporte un cas analogue, mais moins typique, où la maladie subit une amélioration spontanée au début de l’été.
L’affection s’atténue en général dans la vieillesse. Les bulles se font de plus en plus rares pour n’apparaître plus qu’exceptionnellement. Parfois même la maladie disparaît complétement. Nous n’avons pu déceler l'influence de la ménopause.
Localisation des lésions. — Tous les points du corps peuvent être le siège de bulles s'ils ont été traumatisés. Il n’est pas de régions qui n’aient été signalées comme indemnes. Le maximum des lésions est aux extrémités : tant la paume et la plante que la face dorsale. Les coudes, les genoux sont aussi très fréquemment atteints; la face d’extension et la face externe le sont plus souvent que la face de flexion et la face interne, plus protégées. Le pourtour du cou, les régions tégumentaires en rapport avec les jarretières, jarretelles, ceintures, corsets, bretelles, sont aussi des points : d'élection; la face est moins souvent atteinte.
Les muqueuses ne sont pas indemnes. Celle de la bouche présente souvent des bulles dues à la mastication d’objets durs (enfants), d'aliments durs, chez des gens plus ou moins édentés (2° cas de Blumer). Sur la conjonctive on a plutôt signalé des cicatrices, des atrophies, consécutives probablement à des bulles dont nous n’avons pas trouvé mention. Bocellini a trouvé des lésions sur la muqueuse vulvaire.
État de la peau. — La peau des malades atteints d’épidermolyse bulleuse ne présente en général rien de particulier à signaler. Parfois cependant elle est sèche, un peu rugueuse, xérodermique même. Parfois, l’on trouve de l’ichtyose et cette association de formes, l’une bulleuse, l’autre desquamante, est d’un diagnostic très délicat. Nous touchons là à un point litigieux, pas encore résolu, sur lequel nous reviendrons.
ah: REA TTNE
L'hyperidrose palmaire et plantaire, quelquefois généralisée, coexiste souvent avec les bulles traumatiques.
Grünfeld tend à admettre une relation entre ces deux troubles morbides. Il a traité une malade par le tannoforme Merck, dans le but de diminuer la sudation et il a obtenu des résultats variables.
Les vaisseaux de la peau sont facilement irritables dans certains cas. Quelques auteurs ont noté un dermographisme net (Valentin, 1885; Kôübner; Elliot, 1900). :
D'un coup d’ongle on enlève le plus souvent un lambeau épidermique, avec la même facilité que celui qu’on détache sur les plaques de pityriasis versicolor. C’est le signe de Nikolsky. Il est la traduction manifeste de l’état de moindre résistance des connexions épidermiques.
Par de légers traumatismes, tels que chocs répétés avec un objet allongé (crayon), pression modérée (avec la tête d’une épingle), grattage léger ou pichenette, on arrive à provoquer l'apparition de bulles. On ne fait là que copier le processus traumatique ordinaire.
Lésions des phanères. — Galloway a signalé l’altération de l'émail des dents; Bosellini la même altération et la fragilité des cheveux.
Parmi les phanères, ce sont les ongles qui sont le plus fréquemment atteints. Ils peuvent être difformes, raccourcis, épaissis, friables, amincis; leur surface peut être rugueuse, striée longitudinalement ou transversalement; leur courbure transversale est parfois exagérée, ils semblent se soulever; ailleurs ils semblent s’appliquer le plus exactement possible à leur lit,se recourbant en avant en griffe, en bec de perroquet (onychogryphose). Ils tombent souvent, pour repousser et retomber encore, ou définitivement. Ils peuvent aussi persister partiellement.
Cette chute n’est pas douloureuse, le malade s’en aperçoit par hasard, témoin celui de Kablitz qui trouva un de ses ongles dans son bas le soir en se couchant.
Lorsqu'ils manquent totalement, la peau qui recouvre la
ne
matrice est fine, parfois un peu cicatricielle. L’ongle est rappelé par les sillons latéraux qui subsistent, mais point toujours; chez notre malade, à l’annulaire droit ces sillons étaient comblés par un pont cutané. Ce fait doit dériver de l’ancienneté de la chute des ongles. La mère de la malade nous à affirmé que dès la naissance on avait remarqué l’absence complète d'ongle à ce doigt. Cette déformation aussi avancée du lit de l’ongle est donc compréhensible.
Et ceci nous amène à dire que les dystrophies unguéales apparues dès la naissance ne sont pas rares.
Évolution des bulles. — Ainsi que nous l’avons dit précédemment, il est difficile d'assister au développement d’une bulle chez un malade, et les détails qu’il peut donner sont douteux. Le mieux est donc d’en provoquer l’apparition et d'observer attentivement ce qui se passe.
« Blumer a étudié avec soin leur mode de développement ; si l’on frotte doucement sans pression le dos du pied d’un sujet atteint de cette dermatose, on perçoit au bout d'environ trois minutes, ou même plus rapidement, une sensation de légère humidité visqueuse; la surface frottée a pâli; elle s’est plissée, il s’est fait dès lors un léger soulèvement de la couche superficielle de l’épiderme ; après une heure ou plus tôt (chez un de nos malades au bout d’un quart d'heure), une bulle se développe; son apparition est beaucoup plus rapide si la friction a été continuée ; l’étendue et la forme du soulèvement correspondent à celles de la friction; pourtant le centre de la bulle peut être déplacé si un plan résistant, tel qu’un os, est sousjacent à une partie de la surface frottée; il se produit aussi une hyperémie de la partie frictionnée ; d’après Blumer, on ne l’observe que quelques instants après l’apparition de la bulle; nous l’avons vue au contraire la précéder; il en a été de même d’Augagneur, qui à observé successivement, après excitation par la pointe d’un stylet, un prurit intense, une traînée hyperémique et enfin une bulle (le soulèvement se produit plus vite au niveau de la muqueuse buccale que sur la peau).
» Si l'on a préalablement anémié le membre par une com-
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pression avec la bande d’Esmarch, le détachement épidermique a lieu, mais il ne se forme pas de bulle aussi longtemps que l’on prolonge l’ischémie; suivant Blumer, les excitations autres que les frictions, par exemple les applications de substances irritantes, telles que la teinture d’iode, les emplâtres, ne donnent pas lieu à l’éruption bulleuse; sous un jet d’éther, la production de la bulle par frictions fait défaut, mais elle a lieu ultérieurement.
» Un bain chaud favorise l’éruption; ce fait est d’accord avec cette observation clinique que les bulles se produisent plus facilement et plus fréquemment pendant la saison chaude qu’en hiver.» (Hallopeau, 1898.)
Lesauteurs signalent fréquemment cette possibilité d'obtenir des bulles; les résultats concordent.
Nous avons fait la même expérience et, au bout d’un quart d'heure, après avoir observé les mêmes faits, une bulle était née.
Donc : rougeur, décollement épidermique et bulle sont les trois phénomènes qui se succèdent. Ils peuvent être accompagnés de symptômes subjectifs, que l’on retrouve dans la naissance des bulles non artificielles : le prurit souvent nul, mais parfois intense; une sensation de chaleur.
Marshall (1900) a noté la fièvre au moment des poussées bulleuses.
La bulle est née, le liquide se collecte et le décollement épidermique s'étend, accompagné ou non d’un symptôme subjectif assez fréquent, la sensation de tension. Arrivée à une grosseur variable, la bulle reste stationnaire.
Le contenu est le plus souvent clair, une piqüre laisse s'échapper un liquide séreux, citrin. Quelquelois il est hémorragique et la teinte varie du rose clair au rouge suivant la proportion de sang, pour les bulles récentes; du, violacé au noir, pour les bulles anciennes. Enfin, il peut être purulent si une infection s’est surajoutée.
Les bulles hémorragiques semblent succéder à des trauma-
tismes plus violents.
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Après un laps de temps variable, quatre ou cinq jours en moyenne, la bulle s’est affaissée, soit qu'un traumatisme l'ait rompue, que le malade l'ait vidée en la piquant, soit que le contenu se soit résorbé. La voûte subsiste à l’état de pellicule plissée, plus ou moins adhérente au plan sous-jacent ou bien elle a disparu et c’est une croûte qui la remplace dans ce rôle de protection. L'épidermisation poursuit son cours et, au bout de peu de temps, l'emplacement de la lésion ancienne est signalé par une simple tache rougeâtre de mêmes dimensions, qui s’atténuera peu à peu et disparaîtra.
Les formations bulleuses étant toujours nombreuses et survenant à des dates diverses, les malades offrent à observer des lésions à divers stades de leur évolution. |
C’est ainsi que l’on trouvera souvent réunies : des bulles de grosseur et d’aspect différents, des points desquamants (mode de disparition de la voûte de la bulle rompue), des croûtes, des macules.
On peut trouver aussi au siège des anciennes lésions : des cicatrices et des kystes épidermiques; indices d’un processus cicatriciel survenu à leur suite.
Cicatrices. — « Les lésions qui se produisent consécutivement aux éruptions bulleuses consistent surlout en une atrophie du tégument : elle est particulièrement appréciable audevant des genoux et aux coudes; et aussi, comme l’a observé Grünfeld, à la plante des pieds dont la peau est amincie, atrophiée et tendue : l’amincissement du derme peut coïncider avec une coloration d’un rouge sombre ou une décoloration survenue ultérieurement et semblable à celle d’une cicatrice; l’épiderme est, en pareil cas, plissé et comme froissé; chez l’un de nos malades des cicatrices saillantes s’étaient développées en grand nombre sur la surface du corps, pendant la première enfance ; on en voyait surtout au front, sur la limite du cuir chevelu, au cou et sur le tronc, elles étaient ovalaires et mesuraient de À à 3 centimètres dans leur grand axe sur 1 ou 2 transversalement ; elles avaient un aspect gaufré; leurs bords étaient décolorés ; leur aspect rappelait celui de plaques
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d’urticaire, mais elles étaient indélébiles; certaines d’entre elles formaient de légères saillies; elles étaient très abondantes au niveau du cou et de la partie supérieure du tronc.
» On peut voir également sur la partie postérieure du pharynx des dépressions cicatricielles. » (Hallopeau, 1898.)
Les cicatrices ont, en effet, parfois un aspect particulier que l’on a traduit par l'expression imagée de «papier à cigarette froissé ».
Elles sont souvent aussi saillantes et plus ou moins colorées.
Elles peuvent siéger partout où il y a eu des bulles, mais semblent survenir de préférence aux points où les traumatismes se répêtent.
L'observation de Le Blaye est intéressante à ce point. Les bulles surviennent toujours sur un placard cicatriciel siégeant à la face interne de la cuisse, en face d’un bandage herniaire.
D'ailleurs, la localisation aux points d'élection des bulles éveille l’idée de causalité entre la fréquence des traumatismes (et des bulles) et les dystrophies cutanées.
Hallopeau et Laffite ont signalé des hyperkératoses consécutivement aux bulles.
Les muqueuses peuvent être atteintes.
Adrian a trouvé la muqueuse buccale épaissie et fissurée.
Kanikyet Sutton (1910) ont examiné une petite fille qui avait souvent des bulles sur la muqueuse buccale, la langue était peu mobile.
Dans l’observation que nous a communiquée M. le professeur Dubreuilh, nous trouvons quelques points cicatriciels sur la muqueuse des joues; des cicatrices chéloïdiennes, dures et saillantes sur la voûte palatine.
Bosellini a trouvé une petite plaque lenticulaire, blanchâtre, d'aspect leucoplasique sur la muqueuse de la grande lèvre droite de sa malade (?).
La conjonctive est souvent atteinte de lésions atrophiques, entraînant une cécité plus ou moins absolue, le tissu cicatriciel recouvrant la cornée transparente. Dans un cas, la peau des deux paupières était réunie par un pont cutané d’appa-
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rence normale, avec adhérences du tout aux plans sous-jacents, enlevant à l’œil toute sa mobilité.
Kystes miliaires.— Ils «se développent dans les parties qui ont été le siège des éruptions bulleuses, consécutivement à leur dessiccation; ils se présentent sous la forme de points blancs ou jaunâtres; leur volume varie entre celui d'une tête d’aiguille et celui d’une tête d’épingle; ils ressemblent à de petites vésicules, mais il n’en sort pas de liquide; on peut en énucléer le contenu : il est formé par un magma de cellules COrNÉes....... »
« Ces nodules miliaires ont été notés aux mains, aux pieds, aux coudes et sur le pavillon des oreilles.
Ils n’ont qu'une durée passagère; prenant naissance au moment où l'épiderme se régénère, après dessiccation de la bulle ils disparaissent spontanément au bout de quelques semaines. » (Hallopeau, 1898.)
En général, ces formations kystiques ressemblent absolument aux grains de milium.
Elles siègent sur des placards atrophiques, sur les cicatrices saillantes; tout au moins sur l’emplacement de bulles disparues.
Dans certains cas, cependant, les malades affirment qu’elles se sont développées spontanément.
Malgré le doute théorique que l’on doit apporter aux renseignements émanant des clients, la mère de la malade que nous avons examinée nous a paru avoir nettement observé ce fait bizarre. Il faudrait alors admettre, avec quelques auteurs, que le traumatisme peut à lui seul provoquer une perturbation assez profonde dans les couches épidermiques, sans s’aider du processus cicatriciel qui semble, ainsi que nous le verrons, jouer le rôle primordial dans cette production de kystes épidermiques.
Ces kystes ne sont point caractéristiques, on les retrouve dans nombre d’autres dermatoses.
Signalons le cas de Rona : une fillette de dix ans atteinte d’épidermolyse à cicatrices et présentant de nombreux kystes
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miliaires. Ils avaient succédé en partie à des bulles, mais en plus grand nombre à des lésions impétigineuses, eçzémateuses, galeuses.
Signalons, pour terminer, un symptôme rare que nous n’avons trouvé que dans les observations de Blumer et de Bettmann (1901) : la tendance aux hémorragies; et les résultats tirés de l'examen du sang des malades, recherches qui ne sont pas souvent signalées: une éosinophilie plus ou moins marquée allant jusqu’à 10 0/0.
ANATOMIE PATHOLOGIQUE
Nous n'avons pu faire nous-même de biopsies, nous allons donc simplement rapporter ici les renseignements que nous avons pu trouver dans les divers mémoires et observations.
Hallopeau (1898) résume ainsi les résultats obtenus jusqu’à lui et les recherches de Darier faites sous ses auspices : « Les lésions bulleuses ont été surtout bien étudiées par Blumer; leur liquide renferme des débris de cellules épidermiques et des grumeaux fibrineux; on n’y voit pas au début de globules blancs; ceux-ci, ainsi que les globules rouges, n’y apparaissent que secondairement. » Il y a pourtant des bulles primitivement hématiques.
« Le stratum germinatif de l’épiderme se trouve divisé par l’exsudat : la séparation se fait d'ordinaire dans la couche supérieure du corps muqueux; les noyaux y sont horizontaux; plus rarement, les prolongements interpapillaires sont lésés : on trouve, à la base de la bulle, la couche profonde du corps muqueux recouvrant les papilles ; le couvercle est formé de la couche cornée, du stratum granulosum et d’un nombre variable de couches cellulaires du corps muqueux; de sa face profonde se détachent des franges épidermiques ou des conduits sudoripares.
Habituellement, un espace clair sépare le détritus bulleux des cellules de la base; il s’est fait un exsudat actif entre les cellules du corps muqueux. Plus tard, le retour à l’état normal se fait peu à peu par régénération de la couche cornée.
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Dans la forme dystrophique, le processus est plus complexe. D'après l'étude qu'a faite Darier du premier fait que nous avons publié en 1890, le corps papillaire disparaît, un tissu de cicatrice se développe dans le derme; de petits amas de cellules lymphoïdes s’infiltrent dans ses mailles; les capillaires sont abondants.
Les kystes miiiaires sont limités par la couche malpighienne à laquelle succèdent, comme dans l’épiderme normal, une couche granuleuse peu riche en éléidine, une couche lucide et une couche cornée, la cavité du kyste est exclusivement remplie de couches concentriques de cellules cornées; des coupes transversales montrent que. ces kystes présentent dans leur partie profonde un prolongement épidermique, comme une queue dans lequel il est facile de reconnaitre le conduit excréteur d’une glande sudoripare.
Il résulte de ces faits qu’il s’est développé secondairement en pareil cas un processus phlegmasique et que les nodules miliaires sont constitués par des conduits sudoripares momentanément oblitérés. »
Kôbner avait trouvé la ligne de clivage au niveau des cellules épineuses.
Elliot (1900) a fait des examens microscopiques sur des fragments de peau saine prélevés en diverses parties. Il trouve partout la même altération : dégénérescence des couches les plus profondes de l’épiderme: couche génératrice et partie voisine de la couche épineuse; les prolongements interpapillaires sont pris dans toute leur profondeur. Les cellules les plus proches du derme ont un noyau vacuolé, représenté parfois seulement par quelques grains de chromatine, quelquefois même il est absent. Le protoplasma est moins Gégénéré. Par conséquent on peut observer une bande claire (cellules dégénérées) entre la couche papillaire et la couche épineuse restée normale. C’est en ce point que se développent les bulles.
La voûte des bulles est constituée par la partie de l’épiderme restée saine, et par une partie de la couche profonde nécrosée représentée par de simples lambeaux effilochés.
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Le plancher est constitué par les papilles complètement à nu.
Dans le derme, il a observé simplement de la congestion et un peu d'infiltration cellulaire autour des vaisseaux.
Colombini expose, à la suite d’une observation remarquable, les faits histologiques suivants : voûte de la bulle constituée par la couche cornée à peu près normale, parfois amincie; plancher constitué par la couche de Maipighi normale ou par les papilles mises à découvert. Les cellules cylindriques, lorsqu'elles existent, sont normales dans la couche la plus profonde, leur noyau est en mitose dans les cellules les plus proches du plancher.
Un fragment de peau saine prélevé sur le bras présente un stratum corneum normal; une hypertrophie des couches basales et épineuses ; beaucoup de noyaux en mitose dans cette dernière couche; les espaces interpapillaires sont élargis, il n’y a pas de leucocytes migrateurs. Les papilles sont grandies, œædémateuses. Les vaisseaux sont dilatés, leur voisinage infiltré avec quelques grains pigmentaires. Les fentes lymphatiques sont dilatées. Il n’y a pas de dépôt de fibrine. Le tissu élastique est normal. Il n’a pas trouvé de microbes dans l'épaisseur des tissus. Leucocytes éosinophiles : 8 à 10 0/0 dans le sang ; 10 à 14 0/0 dans le liquide de certaines bulles.
Pour Schmidt, le clivage épidermique doit se produire à la partie profonde de la couche filamenteuse parce que celle-ci présente des lésions de tout point semblables à celles décrites par Elliot.
Bukowski explique ainsi la production des kystes épidermiques : « Par suite d’une lésion antérieure de l’épiderme, le canal sudoripare est comprimé ou obstrué. La sécrétion se collecte, le canal se dilate, il se forme une cavité kystique tapissée par l’épiderme dégénéré. L'état normal se rétablit par la formation d’un nouveau canal excréteur. »
Dans la discussion du cas présenté par Hallopeau et Sée à la Société de Dermatologie, Darier dit : « Les kystes peuvent se produire dans tous les points où il y a eu traumatisme de
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59 22 l’épidérme; la production de bulles apparentes n’est pas indispensable à la formation des kystes. »
Engman et Mook (1906) trouvent un épiderme normal, légèrement œdémateux; dans le derme, presque pas de tissu élastique, sauf dans la partie la plus profonde où il est cependant diminué, il manque presque complètement dans la couche papillaire. Ils confirment le développement des kystes aux dépens des canalicules sudoripares.
Malinowski (1910) : la bulle est formée par un large soulèvement épidermique laissant à nu les papilles œdémateuses et entre elles des lambeaux épithéliaux adhérents, vestige des espaces interpapillaires. Ils trouvent parfois un œdème énorme avec infiltration papillaire et dilatation des vaisseaux ; la couche épithéliale génératrice est alors claire, effilée, parfois œædémateuse. Dans le sang: anémie globulaire, éosinophilie légère.
Kaniky et Sutton examinent un fragment de peau saine et ils trouvent l'absence complète de tissu élastique dans la couche papillaire et sous-papillaire du derme, ainsi que dans l'enveloppe fibreuse des follicules pileux.
Engman et Mook (1910) trouvent de même le réseau élastique du derme raréfié et déformé, le réseau sousdermique très réduit. Le derme présente de l’œdème chronique expliquable par le médiocre soutènement des vaisseaux.
Enfin, Le Blaye a pratiqué deux biopsies sur des bulles provoquées (par un traumatisme minime: pression avec la tête d’une épingle) et récentes.
L’épiderme est séparé du derme: la voûte des bulles est constituée par la couche cylindrique, le plancher par le corps papillaire. Les papilles dénudées plongent dans la bulle. L’épiderme est légèrement aminci. La couche génératrice est conservée, mais quelques noyaux ont perdu l’affinité pour les colorants.
Le derme est le siège d’une infiltration leucocytaire (beaucoup d’éosinophiles). Les fibres élastiques manquent presque
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complètement dans les couches superficielles, elles sont diminuées dans les couches profondes.
Les vaisseaux des papilles sont dilatés.
Le liquide des bulles contient 15 à 20 0/0 d’éosinophiles.
En résumé :
Le derme est souvent congestionné, le tissu élastique fait défaut.
L’épiderme présente des lésions de dégénérescence siégeant de préférence dans ses couches profondes, au point où se produit le clivage.
Le liquide de la bulle et le sang contiennent parfois des éosinophiles. |
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PATHOGÉNIE
Goldscheider, Kôbner et Joseph estiment qu'il y a une prédisposition héréditaire à la fragilité des assises muqueuses, permettant un clivage épidermique dans lequel se collecte le produit d’une exsudation consécutive.
Pour Valentin, la maladie est d’origine inflammatoire, aussi l’a-t-il nommée dermatite (bulleuse).
« Blumer, d’accord avec Klebs, admet qu'il s’agit d’une angiopathie : dans cette maladie, comme dans l’hémophilie, on trouverait le derme irrigué par de nombreux vaisseaux à parois encore embryonnaires; il y aurait dysplasia vasorum ; sous l'influence de traumatismes, il se produirait un exsudat qui s’accumulerait par effraction dans l'épaisseur du corps muqueux; ce serait une forme rudimentaire d’hémophilie ; Blumer invoque à l'appui de cette thèse les caractères communs d’hérédité et la tendance aux hémorragies chez les malades atteints de cette dermatose bulleuse; nous noterons cependant des différences entre les deux maladies, en particulier la possibilité pour la dermatose bulleuse d’être transmise par le père et la rareté des hémorragies traumatiques chez les sujets qui en sont atteints; d'autre part, cet état embryonnaire des parois vasculaires du derme n’a pas été signalé par d’autres auteurs.
» Suivant Kaposi, il s’agirait non d’une maladie spéciale, mais d'une urticaire bulleuse. L'absence d’éléments ortiés a été constatée par Grünfeld et par nous-même; d'autre part, on ne
s’expliquerait pas, s’il en était ainsi, les troubles si remarquables de la nutrition sur lesquels nous avons insisté. Pour nous, ayant, d'accord avec Augagneur, observé comme phénomène initial, après l’irritation provocatrice, l’apparition d’une rougeur hyperémique, nous pensons plutôt à une angionévrose ; lasymétrie que présentent généralement ces éruptions bulleuses, ainsi que leur distribution suivant des territoires nerveux, nous paraissent démonstratives en faveur de cette interprétation. L'existence de notre forme dystrophique montre qu’il peut se développer dans cette dermatose des lésions inflammatoires; les cicatrices multiples et indélébiles de notre premier malade ainsi que l’altération histologique observée par Darier ne peuvent laisser de doutes à cet égard; seulement la marche des accidents montre qu’il s’agit de phlegmasies secondaires. » (Hallopeau, 1898.)
Colombini a étudié longuement la pathogénie de l'affection qui nous occupe. Il a fait des analyses d’urine fréquentes et en à conclu que les échanges organiques étaient altérés.
Dans le liquide des bulles, il a démontré, par des procédés spéciaux, la présence de leucomaïnes. Il n’a jamais trouvé de parasites.
Il conclut que la maladie est due à une auto-intoxication, se basant sur les travaux de Delétang, Frisco et Tommasoli.
Il pense que l’organisme fabrique des toxines qui sont dirigées vers la peau, à cause de leur grande quantité ou de l'insuffisance des émonctoires qui doivent faire appel à un organe vicariant. Ces toxines arrivées sur la peau exercent alors leur action sur les parois vasculaires ou les vasomoteurs.
En résumé, nous avons rencontré plusieurs théories différentes :
a) Théorie angiopathique;
b) Théorie inflammatoire;
c) Théorie angioneurotique;
d) Théorie autotoxique ;
e) Théorie mécanique.
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a) L'état embryonnaire des vaisseaux n’a jamais été signalé depuis Blumer.
b) IL est de règle de ne pas trouver de microbes dans les tissus voisins des bulles, dans les bulles profondes ou dans les bulles superficielles mais récentes.
c) La symétrie des lésions n’est en somme que la symétrie de régions également prédisposées. La distribution suivant des territoires nerveux nous paraît être une rareté.
d) Quant à la théorie auto-toxique, elle nous paraît ne pas reposer sur de sérieuses bases. Les troubles de nutrition sont rares. La présence de leucomaïnes n’est jamais signalée dans le liquide des bulles. Les émonctoires ont toujours paru normaux.
e) Actuellement, d’après les recherches histologiques pratiquées, la pathogénie de l’épidermolyse bulleuse revient à son point de départ: le traumatisme survenant sur un épiderme fragile doit seul être invoqué.
Il se produit en dernière analyse une traction sur l’épiderme qui le détache du derme, et dans la fissure s’épanche la lymphe, ou le sang si la violence du choc a rompu un frêle rameau capillaire voisin.
Les cicatrices et les atrophies cutanées dérivent d’un processus de réparation connu. |
Les kysles sont produits par l’oblitération passagère d’un canal sudoripare, soit par régénération anormale de l’épithélium obstruant la lumière d’un canal rompu (pour les kystes survenus sur l'emplacement de bulles qui ont guéri sans laisser de traces), soit par compression par le tissu cicatrice voisin (dans le cas de cicatrices), soit par un mécanisme inconnu, lorsqu'ils surviennent en dehors des points qui ont présenté des bulles. Le fait est rare et l’on comprend mal que le traumatisme puisse seul être en cause.
Les lésions des ongles sont attribuées par presque tous les auteurs à des bulles survenant sur le lit unguéal, pour quelques-uns elles seraient dues à des troubles trophiques.
Il est certain que l’on a rarement constaté la présence de
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bulles sur le lit unguéal, mais « trouble trophique » est une expression qui masque notre ignorance. Le plus sage est donc de poser un point d'interrogation, sans s'étonner outre mesure, cependant, qu’une peau qui présente des troubles assez profonds produise des phanères anormaux.
PRONOSTIC ET DIAGNOSTIC
Le pronostic de l’épidermolyse bulleuse est bon, quoad vitam. La mort doit être très rare, un seul cas est signalé, celui de Kennan (1900). Parfois, l'abondance des bulles peut amener une déchéance passagère de l’organisme, ainsi la malade de Kablitz fut condamnée à de longs repos au lit et put donner quelques inquiétudes.
Des infections surajoutées peuvent compliquer le tableau clinique, amenant des suppurations plus ou moins tenaces, les bulles, hématigènes surtout, offrant un excellent milieu de culture. Blumer (1892) a pu observer un phlegmon diffus chez une de ses malades.
Les cicatrices peuvent amener une gêne des mouvements plus ou moins absolue lorsqu'elles sont étendues ou siègent au niveau des articulations.
Celles qui surviennent sur les muqueuses peuvent être très gênantes par leur volume et leur exubérance (cicatrices chéloïdiennes), ou par la diminution de la mobilité de la langue (signalée par Kaniky et Sutton, 1910).
Rappelons l’opacité de la cornée transparente et la cécité consécutive lorsqu'il y a atrophie de la conjonctive.
En dehors de ces accidents peu fréquents, l’épidermolyse bulleuse est une maladie pénible par elle-même.
La facilité avec laquelle les bulles naissent des moindres traumatismes, la gêne qu’elles apportent au travail et aux actes les plus simples de la vie, la persistance de l'affection,
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ses recrudescences régulières sont bien faites pour désespérer les malades de la guérison.
Il serait intéressant de sonder l’état mental. Nous n'avons
pu trouver à ce sujet aucun renseignement, mais nous pensons
que l’on pourrait fréquemment rencontrer de la neurasthénie, ou tout au moins de la pemphigophobie, les malades s’interdisant les moindres mouvements, et à l’occasion du moindre heurt, attendant anxieusement l'apparition de la bulle redoutée.
Il semble que l'association de l’ichtyose à l’épidermolyse aggrave le tableau clinique.
Diagnostic. — L'aspect des lésions, leur siège sur les points exposés au traumatisme, les cicatrices, les kystes, les dystrophies unguéales d’une part; les renseignements donnés par le malade sur le début de l'affection dans l'enfance, la recrudescence estivale d'autre part, mettent sur la voie du diagnostic. S'il subsiste quelque doute, les bulles que l’on peut provoquer par de légers traumatismes nous semblent un signe pathognomonique.
On ne pourrait guère confondre l’épidermolyse bulleuse
qu'avec quelques cas de pemphigus; mais l'intégrité parfaite
de l’état général et la localisation des bulles aux points traumatisés ne peuvent laisser de doutes.
L’épidermolyse bulleuse s’associe parfois à l’ichtyose, et le diagnostic est alors ardu; car ces formes atypiques ne sont pas encore classées.
Les auteurs sont loin d’être d’accord, les uns les rapportant à l’épidermolyse, les autres à l’ichtyose, d’autres enfin en faisant un trait de passage entre les deux affections.
Les observations sont encore peu nombreuses pour tenter une étude rigoureuse, l’expectative donc nous paraît sage.
En face d’un de ces cas difficiles, le diagnostic se fera par la recherche des symptômes cardinaux de ces deux affections,
et l'étiquette la plus logique sera un résumé symptomatologique.
TRAITEMENT
Le traitement de l’épidermolyse est bien décevant; si les méthodes ont un peu varié, les résultats sont toujours aussi médiocres.
Au début, ce fut l’ère de la thérapeutique symptomatique.
Kôbner prescrivait des bains froids pour raffermir la peau; Valentin, Bonafuti recommandaient à leurs malades d’oindre les téguments avec des substances grasses, espérant ainsi diminuer la violence des traumalismes.
Colombini essaya la thérapeutique rationnelle. Pensant se trouver en face d’une intoxication, il conseillait les toniques, les sédatifs nerveux; il surveillait de près les fonctions urinaires et digestives et soignait simplement l’état local.
Le traitement de choix, à notre avis, doit être le suivant :
Préventivement, on conseillera aux malades d’éviter le plus possible les traumatismes, de ne pas faire de longues marches, surtout au temps des chaleurs, de manger des aliments mous ou réduits en pâtes. S'il existe de l’hyperidrose, on pourra prescrire des applications de tannoforme.
L'état général, s’il offre quelque inquiétude, pourra être tonifié à l’aide des préparations classiques de quinquina, de fer ou d’arsenic.
Localement, on pourra ordonner des lotions astringentes au tannin, à l’eau de noyer. On soignera surtout les lésions
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bulleuses par les méthodes antiseptiques ou aseptiques, suivant qu'il y aura infection surajoutée ou non. Des cicatrices gênantes pourront poser la question d’extirpation, de greffes.
Signalons enfin l’emploi de l'extrait thyroïdien, qui nous a donné de bons résultats à la dose de 1 à 2 centigrammes par jour, par cures d’un mois suivies d’un mois de repos.
OBSERVATION I
(Due à l’obligeance de M. le professeur DUBREUILH.)
René M.., dix-neuf mois, originaire de la Gironde, est présenté le 2 février 1898. Il n’y a rien de particulier dans ses antécédents héréditaires, aucune affection analogue chez les ascendants, rien d’anormal à sa naissance.
A l’âge de quinze jours ont commencé à se montrer des bulles sur les mains et les pieds à l’occasion du moindre traumatisme. Ces bulles avaient le volume d’une lentille à un haricot et contenaient un liquide clair ou rosé. C’est ainsi qu’en frottant ses pieds l’un contre l’autre, il a déterminé deux grosses bulles sanguinolentes, larges de 3 à 4 centimètres, à la face interne des deux talons; elles ont guéri sans laisser la moindre trace. Pendant un mois ces bulles se sont reproduites surtout sur les mains, avec abondance, mais depuis lors elles sont devenues moins fréquentes et il ne s’en produit guère que quatre ou cinq par mois, dit la mère, mais il y a lieu de croire que ce chiffre est inférieur à la vérité.
Il s’est en même temps développé des élevures blanchätres et des cicatrices sur les doigts et les orteils.
L’enfant est bien développé, il marche bien, mais tombe facilement et se traumatise de la sorte. Son embonpoint est suffisant.
Les doigts sont semés, surtout sur leurs faces latérales et dorsales, d’élevures blanchâtres de 2 à 12 millimètres arrondies ou allongées ; ces élevures sont fermes au toucher, planes, faisant une saillie presque abrupte de 1 millimètre, indolentes ; leur surface est lisse, tantôt luisante, tantôt un peu squameuse. On y distingue un semis très serré de points blanchâtres, ronds, d’un tiers à un demi-millimêtre de diamètre, profondément situés et visibles par transparence à travers l’épiderme. A la loupe, on y distingue une partie centrale plus blanche
et plus opaque et des couches concentriques plus claires; ils paraissent dus à de petits kystes épidermiques. En quelques endroits ils sont assez nombreux pour être presque en contact. Dans les endroits où les grains blanchâtres sont moins nombreux on remarque, en outre, un aspect un peu nacré de la surface dù à des stries rayonnantes un peu blanchâtres. Ces élevures, fort nombreuses sur certains doigts, sont parfois cohérentes; elles n’ont pas l’aspect franchement cicatriciel. Un certain nombre de ces élevures sont consécutives à des bulles, mais la mère affirme d’une façon très catégorique qu’un certain nombre ou même la plupart d’entre elles se sont développées d’emblée, sans avoir été précédées de bulles. C’est ainsi que sur le dos de la main gauche se trouve une élevure blanchâtre, du volume d’un grain de chènevis, datant d’un mois et qui s’est développée telle quelle. La distribution de ces élevures fait cependant penser que pour elles comme pour les bulles le traumatisme est la cause provocatrice. Un certain nombre d’entre elles auraient disparu spontanément en laissant des cicatrices blanches à peine visibles, que l’on trouve en grand nombre sur la moitié terminale de la face dorsale des deux mains. On en distingue aussi quelques-unes, mais en petit nombre, sur les doigts.
On ne trouve pas actuellement sur les mains de bulles tout à fait récentes parce que la mère les crève toujours dès leur apparition, ayant remarqué qu’elle arrête ainsi leur accroissement. On trouve cependant sur la face palmaire des doigts et des poignets une demidouzaine de plaques rouges, arrondies, de 1 centimètre de diamètre, encore entourées d’une collerette épidermique, vestige de la voûte de la bulle. La base de ces bulles ne présente ni infiltration, ni ulcération, elle est déjà épidermisée ; mais au centre d’une de ces macules rouges on distingue une petite élevure large de 2 millimètres, semée de grains blanchâtres. La plupart des bulles disparaît en quelques jours sans laisser de traces.
Les ongles des mains ne sont pas altérés.
Aux pieds, on trouve surtout sur les gros orteils et au bord externe des pieds un certain nombre de ces élevures blanchâtres, mais en moins grand nombre qu’aux mains.
Les ongles des deux gros orteils sont tombés il y à quelques mois et ont repoussé difformes; ils sont actuellement représentés par une masse cornée plus épaisse et plus courte qu’un ongle normal, ressemblant plutôt à un ongle onychogryphotique. Le bord terminal de cet ongle paraît contenir quelques points blanchâtres analogues à ceux des élevures cutanées.
Au-devant des genoux on trouve quelques élevures blanchâtres et quelques croûtes (une à droite, deux à gauche) consécutives à des
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traumatismes, à contours arrondis; sur l’une de celles de gauche on distingue encore un étroit soulèvement bulleux tout autour de la croûte.
Rien sur toute l’étendue du tronc.
A la face, on trouve sur la bosse frontale droite une plaque blanchâtre saillante de 1 centimètre de large; la mère ne sait pas s’il y a eu là une bulle, mais il est permis de le penser, vu la région, si facilement exposée aux chocs, chez un enfant. Sur le dos du nez on trouve une large plaque rougeâtre de 2 centimètres de large, très peu saillante mais semée sur la plus grande partie de son étendue de grains blancs. A sa partie supérieure on trouve un vestige de bulle sous forme de décollement épidermique. Cette lésion est consécutive à de multiples traumatismes. En soulevant la paupière inférieure droite on trouve, à sa partie interne, une plaque rouge vif de la grandeur d’une lentille et qui paraît un peu bourgeonnante. Il n’y a jamais eu de lésions dans la bouche, au dire de la mère; cependant, on trouve au milieu de la voûte palatine une petite saillie large de 6 millimètres, longue de 8, quadrilatère et anguleuse, charnue, ferme et recouverte d’épiderme; la date de l'apparition est inconnue, la mère ne l'avait jamais remarquée.
7 novembre 1911.— Le petit malade est bien développé, son état général est parfait. Sa mère a eu un petit garçon qui se porte bien et n’a aucune lésion cutanée.
Depuis 1898, les bulles ont continué à se montrer de la même façon : les coups, les heurts, les chutes sont immédiatement suivis, au bout de quelques minutes, de la formation d’une bulle saillante, tendue, à contenu clair ou quelquefois sanguinolent. Ces bulles surviennent naturellement aux points les plus exposés aux coups, c’est-à-dire aux chevilles, aux genoux, aux coudes et sur les doigts. Sur le dos du nez, la peau est rouge et cicatricielle; aux mains, on trouve une demi-douzaine de vésicules de chaque côté situées sur la face dorsale des doigts.
Sur la face dorsale des doigts, au niveau des articulations phalangiennes, se trouve un certain nombre de cicatrices larges de 5 à 15 millimètres, rouges, assez bien limitées, peu ou pas saillantes. On n’y voit pas de grains de milium. Les ongles sont normaux; il n’y a pas de bulles à l'extrémité des doigts. Les coudes sont le siège de plaques cicatricielles, rouges, larges de 2 à 3 millimètres. Au-devant de chacun des deux genoux se trouve une cicatrice large de 6 à 7 centimètres, irrégulière, rougeâtre, traversée de brides plus saillantes ; à gauche, l’épiderme est soulevé par une bulle, née sur la cicatrice, large de 2 centimètres, irrégulière. Quelques traces de bulle sur les jambes; cicatrices aux malléoles, Il y a quelques cicatrices sur les orteils, mais rien à l’extrémité,
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Les ongles sont pour la plupart difformes et épaissis, mais la mère assure qu'ils ont toujours été ainsi.
Les bulles ont en général 1 à 2 centimètres de FA elles sont saillantes et bien tendues. Les cicatrices sont larges, rougeâtres, à surface un peu inégale, on y distingue rarement un grain de milium.
Dans la bouche on trouve, à la partie antérieure de la voûte palatine, plusieurs cicatrices chéloïdiennes dures et saillantes; sur la muqueuse des joues, en avant, plusieurs points durs qui sont de petites cicatrices. Sur les joues et les lèvres, quelques petites lésions vésiculeuses ressemblant à de l’herpès.
Rien aux yeux. Les lésions de la conjonctive, signalées autrefois, ont disparu assez promptement.
La saison n’a pas d'influence sur l’éruption. Quand le petit malade se gratte, il détermine assez facilement des écorchures. Pas de signe de Nikolsky. Le grattage assez vigoureux d’un point de la jambe n’a pas provoqué de décollement épidermique ni de bulle.
Traitement arsenical.
31 mars 1903. — René M..., est actuellement âgé de sept ans environ. Il est fort et bien développé. Les bulles continuent à apparaître en toute saison sous l’influence des heurts et toujours dans les mêmes régions. Aucun traitement ne paraît avoir eu la moindre influence. Sur chaque main, on trouve une vingtaine de lésions : élevures plates, dures, à bords abrupts, à centre en plateau, un peu froncées, de 5 à 15 millimètres de large, indolentes, contenant quelquefois quelques grains de milium. Quelques lésions siègent sur la face palmaire et se présentent comme des cicatrices entourées d’hyperkératose. Ces élevures cicatricielles des mains siègent surtout au niveau des articulations phalangiennes, elles sont entretenues par l’incessante réapparition de nouvelles bulles aux mêmes points. On ne voit presque rien aux coudes.
Toute la partie antérieure du genou, des deux côtés, est occupée par une grande plaque rouge un peu chagrinée, bien limitée, souple, mince, mais criblée de petits points un peu plus durs. On y trouve en outre quelques bulles sanguinolentes récentes. En quelques parties de la plaque où il n’y a pas eu de bulles depuis longtemps, la peau est mince, pâle, avec quelques papules où l’on peut distinguer quelques grains de milium. Il existe une plaque rouge gaufrée sur chaque malléole interne. Au-devant des jambes quelques bulles, quelques croûtes, quelques plaques rouges saillantes d'aspect cicatriciel. Sur les pieds pas de lésion récente; il y a eu des bulles sur la face dorsale des premiers orteils, surtout sur la dernière articulation phalangienne du deuxième, mais on n’en voit plus trace. Les ongles des gros orteils sont
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remplacés par une lame blanche, dure, mais dépressible, occupant le tiers basal du lit; le reste du lit est à nu. L’ongle du deuxième orteil est hyperkératosique, les autres sont normaux. Sur le tronc et les fesses, quelques croûtes dues à de petites bulles produites par le grattage.
Rien aux yeux.
Sur le dos du nez, existe une plaque rouge, un peu cicatricielle, avec une bulle récente crevée.
Dans la bouche, on trouve encore, à la partie antérieure de la voûte palatine, trois élevures dures, roses, en plateau de 5 à 10 millimètres de large.
Rien ailleurs.
Pas de signe de Nikolsky.
Le grattage n’a pas produit de bulles; mais la mére dit que le moindre choc produit aussitôt une bulle généralement sanguinolente.
Beaucoup de bulles disparaissent sans laisser de traces; beaucoup d’élevures rouges et pseudo-cicatricielles sont susceptibles de disparaître en ne laissant que des traces à peine visibles, sous forme d’une plaque un peu blanche et atrophique. Depuis sa naissance, la fréquence des bulles et la facilité avec laquelle elles sont provoquées, ne semble pas avoir sensiblement changé.
Traitement : Lotion chaque soir, sur les parties le plus souvent atteintes, avec : alcool, 200 gr. ; alcool camphré, 20 gr. ; formol, 10 gr. ; ichtyol, 5. Sirop de lactophosphate de chaux.
13 septembre 1905. — Les poussées bulleuses sont moins fréquentes, mais depuis un mois il y a de nombreuses lésions bulleuses ou pustuleuses sur les jambes et les chevilles, ressemblant à de l’impetigo bulleux, ce qui est probablement dû à la contagion, car le malade a un petit voisin atteint de « mal blanc » (impetigo probablement).
Aux mains, les ongles sont intacts, sauf celui du pouce gauche, qui est court, épais, dur et courbé. Au niveau des articulations phalangiennes, sur la face dorsale, il existe des cicatrices rougeâtres, un peu dures et saillantes avec épiderme papillomateux. Sur la face palmaire, les éminences et le talon de la main sont parsemées de plaques dures, un peu verruqueuses, anguleuses, étoilées, de 5 à 10 millimètres, véritables cicatrices. Devant les genoux, larges plaques rougeâtres, atrophiques, luisantes, avec épiderme plissé.
Aux jambes et aux malléoles, lésions d’impétigo bulleux. Les ongles des orteils, surtout ceux des premiers, sont tous plus ou moins altérés, courts, durs, difformes. La plaque saillante de la bouche tend à disparaître.
Traitement : Lotions au sulfate de zinc et de cuivre, pommade à oxyde de zinc.
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17 mai 1906. — Il y a eu quelques poussées bulleuses aux membres inférieurs à la suite de chocs. Les bulles étaient pleines de sérosité, de sang ou de pus. Leur diamètre variait entre 5 et 15 millimètres. Sur les jambes et les chevilles, on trouve quelques bulles, croûtes et cicatrices. Sur les genoux, on voit quelques cicatrices isolées ou confluentes, atrophiques. Rien aux plantes. Ongles des gros orteils absents. Aux mains quelques cicatrices saillantes, dures, hyperkératosiques ; quelques grains de milium (?), un ongle du pouce gauche est tombé et a repoussé plus court, plus convexe et plus dur. Bon état général; se développe bien.
Potion au cacodylate et au phosphate de soude.
19 novembre 1908. — La maladie continue sans changements, sans grande influence de la saison. Le petit malade a douze ans, il est robuste et bien portant. Les lésions sont surtout abondantes aux jambes, aux genoux, aux pieds. La face est indemne. Il n’y a presque rien aux membres supérieurs : à chaque coude, l’on trouve une plaque bien limitée d'atrophie cutanée; la peau y est mince, luisante, avec l’aspect de papier à cigarettes froissé. Sur les mains, des lésions en voie de réparation: petites plaques rougeâtres, squameuses, de quelques millimètres de large, vestige de bulles. Au niveau des articulations, il n’y a pas d’atrophie cutanée; on remarque simplement la teinte rougeâtre d’une surface lisse. Les ongles des deux pouces sont difformes: celui de droite est bosselé, inégal; celui de gauche est court, épais, fortement convexe transversalement. Le tronc, les fesses, les cuisses sont presque indemnes. La partie antérieure des genoux et des jambes est couverte de lésions confluentes. La peau, surtout au niveau des genoux, est rouge foncé, sa surface est luisante, plissée, ridée; l’épiderme est mince, la peau n’a plus son grain, elle a l’aspect cicatriciel, mais sans amincissement très manifeste. Tout autour on voit des îlots où la peau présente les mêmes caractères, mais est blanche et non rouge. En certains points de la grande plaque rouge atrophique on trouve quelques points de desquamation, quelques croûtes, vestige de bulles récentes; il y en a encore quelques-unes. Sur toute la partie antérieure des jambes on trouve les mêmes altérations, mais moins compactes et mélangées d’ilots de peau saine. Sur les malléoles internes et externes, placards d’atrophie cicatricielle rouge, avec lésions croûteuses et quelques bulles; l’une d’elles, de la grosseur d’une amande, est tendue, rougeâtre, avec un contenu un peu sanguinolent. Les ongles des gros orteils sont tout à fait dystrophiques, réduits à un moignon corné.
On ne voit nulle part de grains de milium. Dans les régions saines, le signe de Nikolsky est très net: un coup d’ongle un peu fort détache des lambeaux, de plusieurs millimètres de large, d’épiderme corné,
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L'enfant remarque que les bulles sont toujours précédées d’une contusion légère. Il a, surtout la nuit, des démangeaisons, et le grattage détermine des bulles.
Le contact des outils (d’agriculteur) ne détermine ni bulles, ni ampoules.
Traitement : Chlorure de calcium: 2 grammes par jour. Pommade à lichtyol et au goudron à appliquer sur les lésions des jambes.
30 septembre 1909.— Vient d’avoir de nombreuses bulles aux membres inférieurs, qui sont couverts de croûtes, de macules rouges et de quelques bulles claires ou sanguinolentes. Elles ont été dernièrement quelquefois purulentes et le pus était fétide, Rien ailleurs.
OBSERVATION II
(Recueillie aux consultations de M. le professeur DuBREUILH et portant le n° 22,759 du registre de la Clinique dermatologique de l’hôpital Saint-André.)
5 août 1910. — Delphine G..., douze ans et demi.
Parents bien portants, Jamais d’afflection semblable chez eux ni chez leurs collatéraux. La malade est le deuxième enfant, venu après quatre ans de mariage. L’ainé, un garçon bien portant, n'a jamais rien eu sur la peau. Les grossesses de la mère ont été normales, les enfants sont venus à terme.
Quelques jours après la naissance, la mère a remarqué sur le dos des mains de l’enfant de petits groupes de boutons légèrement rougeâtres du volume d’une tête d’épingle qui ne semblaient pas contenir de liquide. Ils augmentèrent légèrement de volume, devinrent transparents, crevèrent et donnèrent issue à un liquide clair comme de l’eau. Au moment de la naissance, il n’existait pas traces d’ongles sur les mains mais seulement une dépression bien limitée représentant l'emplacement du lit et recouverte d’épiderme. Aux pieds, les ongles existaient, mais déformés, comme ils le sont encore actuellement. Tant que l’enfant est resté au maillot et n’a pas marché, il ne s’est produit de bulles que sur le dos des mains. Dès les premiers pas, à la moindre chute sur les mains. l’épiderme s’enlevait avec la plus grande facilité sur presque toute la paume. Une chute sur les genoux était également suivie de décollement épidermique; il n’y avait pas d'émission sanguine, mais issue plus ou moins abondante de liquide.
A partir de ce moment, le moindre traumatisme a toujours déterminé des soulèvements épidermiques suivis de bulles plus ou moins volumineuses contenant un liquide citrin. Un traumatisme léger détermine une bulle plus ou moins grande suivant les dimensions de la surface de
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contact, remplie de liquide clair ou légèrement rosé si le traumatisme a été un peu plus violent, mais jamais de sang pur. Un traumatisme plus violent détermine la chute complète de l’épiderme; jamais ne se produisent d’ecchymoses.
Les bulles surviennent généralement sur la peau saine, mais à l’occasion d’un traumatisme elles peuvent aussi se former sur des cicatrices ou même au niveau d’une bulle récemment affaissée. En une heure, elles sont parfaitement constituées, dit la mère, ;
Nous faisons immédiatement une petite expérience: gratiäge à l’ongle d’une portion limitée de l’avant-bras gauche (2 centimètres carrés‘environ) et dix minutes après survient une petite macule rosée avec léger soulèvement épidermique.
Dès que les bulles s’affaissent, continue la mère, l’épiderme se plisse, s’accole et la lésion guérit en laissant à sa suite une macule violacée persistant très longtemps. Dans les bulles volumineuses l’épiderme se dessèche et s’exfolie en lambeaux plus où moins épais suivant les régions, secs, durs.
Actuellement, il existe des lésions multiples occupant les points les plus exposés aux traumatismes : les coudes, les avant-bras, la face dorsale des mains et des doigts, les genoux, la face antérieure des jambes, les malléoles internes.
Ces lésions sont à divers stades de leur évolution :
1° Soulèvements vésiculeux ou bulleux du volume d’une tête d’épingle à 6 centimètres de diamètre ressemblant exactement à des bulles provoquées par un vésicatoire, entourées au début, pour la plupart, d’un très fin liseré rose d’un quart de millimètre environ, tendues ou légèrement plissées. Sur certaines on aperçoit de petits îlots noirâtres de sang extravasé.
Répartition des principales bulles :
Avant-bras gauche : deux bulles de 5 centimètres sur 3 environ, une bulle de 3 centimètres sur 2 siégeant sur la face externe.
Avant-bras droit : sur la face correspondante il existe une bulle de 4 centimètres sur 2, et une de 2°"5 sur 1.
Sur la cuisse gauche, à la face externe, une bulle de 6 centimètres sur 3.
Sur le genou droit, une bulle de 3 centimètres sur 15.
Sur la malléole interne gauche, une bulle de 2 centimètres sur 1.
Il existe une bulle sur le bout du nez, une autre sur le front.
Rien aux fesses.
La piqûre d’une bulle laisse s’écouler un liquide citrin, clair, fluide, non gommeux, un peu salé,
20 Macules violacées de dimensions restreintes consécutives à des bulles disparues.
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39 Lambeaux desquamatifs plus ou moins cycliques, circonscrivant des aires assez importantes.
4° Au milieu de toutes ces lésions en évolution on voit un peu partout, mais surtout sur la face dorsale des mains, des traces de cicatrices blanches; sur les avant-bras, légèrement déprimées, de forme très irrégulière; sur le dos des mains ces cicatrices sont violacées, plus déprimées, recouvertes d’un épiderme assez lisse, résistant au grattage, avec légère atrophie cutanée; sur les genoux, cicatrices gaufrées ; dans le quatrième espace intermétacarpien de la main droite, face dorsale, on voit 5 à 6 saillies légèrement rosées, recouvertes d’un épiderme sec, ébauches de petits kystes épidermiques.
Lésions des ongles. — Aux mains, ils font totalement défaut. Le lit est défiguré par une dépression ovalaire un peu allongée (7 millimètres sur 10), limitée par un sillon circulaire, sauf à l’annulaire droit, où les sillons correspondant au repli sus-unguéal et au repli latéral externe ont totalement disparu, comblés par un pont cutané qui s’étend insensiblement jusque sur le milieu du lit. Ces déformations existaient à la naissance. Les autres lits sont mous et recouverts d’un épiderme sec, lisse ou légèrement gaufré, sans aucune trace de substance unguéale.
Sur l'index droit, cependant, il semble qu’il y ait une légère ébauche d’ongle constituée par des écailles minces, un peu luisantes, adhérentes au lit, de forme irrégulière.
Les extrémités des doigts sont renflées en boudin comme chez les grands onychophages.
Les extrémités des orteils sont également renflées, surtout au niveau du gros orteil. Les ongles, très petits (1 centimètre de long sur un demi de large pour le gros orteil, 3 à 4 millimètres les autres) sont déformés, irréguliers, enfouis et débordés par la peau du voisinage.
L’ongle du troisième orteil droit fait à peu près totalement défaut. Il n’exisle qu’une mince écaille triangulaire de 2 millimètres sertie dans le repli unguéal latéral interne.
L’épiderme, extrêmement fragile dans les parties d'apparence saine, se laisse facilement détacher par l’ongle sous forme de lambeau.
Muqueuses buccale etconjonctivale saines ; elles n’ont jamais présenté de bulles.
L'enfant est robuste, très bien portante, fortement membrée, Elle ressent quelques douleurs abdominales durant deux ou trois jours et survenant tous les mois régulièrement.
M. le professeur Dubreuilh ordonne du suc thyroïdien.
5 décembre 1910. — La mère estime que les bulles se produisent en moindre abondance.
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On peut en apercevoir plusieurs de date récente (deux à trois jours), claires et remplies d’une sérosité citrine.
D'autres, plus anciennes, contiennent un liquide hématique violacé.
Toutes sont de petites dimensions (de la grosseur d’un petit pois environ).
On note trois points d’hyperkératose sur les pieds :
Pied .gauche : une plaque de 0°"5 environ sur le petit orteil.
Pied droit: une plaque de 0m5 environ sur le petit orteil; une plaque de { centimètre carré environ sous la plante, au niveau de l’articulation métatarso-phalangienne du cinquième orteil.
La fragilité de l’épiderme est toujours grande. On enlève facilement un petit lambeau par coup d’ongle.
La jeune fille a eu hier ses premières règles.
Un examen est pratiqué par le professeur agrégé Sabrazès :
4° Sur la sérosité d’une bulle claire :
Dans une goutte on trouve : 2 lymphocytes, 1 polynucléé neutrophile, de très rares hématies, pas d’éosinophiles.
20 Sur la sérosité d’une bulle hématique :
Hématies hémolysées pour la plupart. Les globules blancs sont agglutinés par des filaments fibrineux et mucineux. Quelques diplocoques dans les polynucléés et en dehors d’eux.
Polynucléés neutrophiles . . . . . . . . 93 0/0
Lymphocyte RC ES ER RES DC
Mononucléés 28 7 Ti Rene Re ON 0 Pas d’éosinophiles.
3° Examen du sang :
Hémoplobine 40e. PRE O0 0/0
Légère hyperleucocytose : 10,000 globules blancs par millimètre cube.
Plaquettes sanguines en nombre normal.
Hématies granuleuses un peu plus nombreuses que normalement (4 pour 200 à 300).
FORMULE LEUCOCYTAIRE :
Polynucléés neutrophiles. . . . . . . . 40,4 0/0 Lymphocytes moyens . .. ©. =. .: * 050,30/0
Grands mononucléés, . , . . . . . . . 4,70/0 Éosinophiles PRE tee 8 1070 Mastzellens Re r RER O TD 0 Formes dites de transition . . . . . . . 1,8 0/0
Valeur nucléaire des polynucléés neutrophiles : 3,02 Réaction de Wassermann-Hecht : négative.
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6 janvier 1911. — Il existe un nodule miliaire au-devant de la jambe droite, deux ou trois au-devant de la jambe gauche; il y a quelques bulles hémorragiques sur les doigts de la main gauche.
La malade fait tous les travaux des champs.
La mère affirme de nouveau que les ongles manquaient à la naissance, seul le médius droit aurait présenté quelques croûtes. Il ne s’est guère produit depuis de bulles sur les lits unguéaux.
Le signe de Nikolsky est toujours net.
7 avril 1911.— On remarque quelques soulèvements bulleux sur la face dorsale de l’index et du coude droit, sur l’éminence hypothénar de la main gauche; sur la face dorsale du médius gauche, il y a une bulle hémorragique.
La mère trouve que l2s bulles sont moins fréquentes depuis deux mois, les traumatismes font développer moins de bulles, et lorsqu’elles se produisent elles s’affaissent et se dessèchent sans s’étendre comme autrefois.
Le traitement thyroïdien est bien supporté.
2 juin 1911. — La malade a pris deux pastilles de thyroïdine par jour, par périodes de quinze jours, entrecoupées de périodes égales de repos. Il n’y a pas de tachycardie, pas d’essouflements. Les bulles continuent à se reproduire.
Membres inférieurs : Sur le dos du pied gauche existe une bulle de 3 centimètres de diamètre, très saillante, à contenu clair, survenue depuis trois jours, à la suite d’un petit bouton, semblable à ceux que produit la piqûre des moustiques. Aux genoux, il y a quelques macules brunâtres et quelques grains de milium.
Sur la partie antérieure des jambes, on voit quelques phlyctènes ou croûtes.
Membres supérieurs : Aux deux coudes, on remarque des macules pigmentaires occupant toute la région, avec quelques points achromiques. La peau est atrophiée, amincie, plissée en papier à cigarettes.
Les faces dorsales des poignets, mains et doigts sont marbrées de macules brunâtres ou violacées, devenant confluentes au voisinage des dernières articulations phalangiennes où la peau est nettement atrophique. Il existe aussi des grains de milium disséminés sur la face dorsale des doigts.
Çà et là, sur les mains, les avant-bras, on trouve des phlyctènes irrégulières de la grandeur d’une lentille à un haricot, remplies d’un liquide clair ou plus souvent sanguinolent et des croûtes remplaçant d'anciennes lésions, surtout au coude gauche. Le signe de Nikolsky est très marqué en dehors des régions malades.
Le bout du nez présente une macule brune, sépia, qui date de l’âge
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de cinq ans. Elle est irrégulière, de la grandeur d’une lentille, se prolongeant en petites arborescences à la périphérie; elle ne s’accompagne d’aucune autre altération de la peau en dehors de cette pigmentation, Celle-ci se montre à la loupe, comme constituée par un réseau très serré et régulier de couleur chocolat foncé, circonscrivant des mailles rondes d’un dixième de millimètre tout au plus et qui sont centrées par un orifice pilaire. Cette tache est toujours restée stationnaire depuis son apparition.
On suspend l'extrait thyroïdien et on prescrit pour un mois du chlorure de calcium à la dose de 2 grammes par jour.
CONCLUSIONS
1° L’épidermolyse bulleuse est caractérisée par la réaction bulleuse de l’épiderme à l’occasion de traumatismes même minimes.
2 Les lésions guérissent sans laisser de traces ou, au contraire, peuvent laisser des cicatrices, des atrophies cutanées, des kystes épidermiques.
3° La maladie ne doit pas être démembrée en deux entités morbides distinctes, mais on peut lui reconnaitre deux formes cliniques suivant cette évolution : la forme simple et la forme dystrophique.
4 Les soulèvements bulleux sont dus à une insuffisance des connexions épidermiques et dermiques permettant à la peau de se cliver sous l'influence d’un traumatisme.
5° La maladie dure toute la vie, ne met pas les jours du malade en danger, mais est très pénible par la gêne qu’elle apporte aux moindres actes.
6° Le traitement.est préventif et local.
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