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INTRODUCTION
À Parmi les troubles vaso-moteurs des extrémités, __ l’érythromélalgie est certainement peu fréquente. Pourtant, les caractères typiques que présente habituelle- =" à ment sa symptomatologie, l'incertitude de sa patho- : génie, la diversité de ses causes en rendent l'étude parti- 10 culièrement intéressante.
; Il s’agit, de plus, d’une affection tenace, habituel- Le lement rebelle à la thérapeutique. Et, si elle ne met ÿ * jamais la vie du malade en danger, la fréquence des _ douleurs comme leur intensité peuvent rendre celle-ci x intolérable. FEU
Ayant eu l’occasion d'observer deux cas typiques d’érythromélalgie dans ces dernières années, il nous a
4 paru qu’il pouvait être d’un certain intérêt de les publier . et de passer en revue à ce propos les notions maintenant Si admises, en général, au sujet de ce syndrome.
Particulièrement, nous nous sommes attachés à la thérapeutique : nos deux malades ont, en effet, profité de la prise d’ergotamine per os de facon prolongée. à En recherchant dans la littérature, nous n'avons e, retrouvé que très peu de publications relatives à cette thérapeutique et ce point FDAPAl nous a paru digne 4 d'être envisagé. |
Après un court rappel historique, nous décrirons donc la symptomatologie, la pathogénie et l’étiologie
_ HISTORIQUE
GRAVES, VULPIAN, avaient déjà décrit une « névrose
_congestive des extrémités ». Mais c’est WEIR-MITCHELL
qui, en 1872, puis en 1878, donna la première description clinique et la première interprétation pathogénique de ces manifestations vaso-motrices qu’il opposait à celles décrites par Maurice RAYNAUD.
LANNOIS, dans sa thèse en 1880, réunissait quatorze observations. Douze ans plus tard, on pouvait fonder son étude clinique sur trente-trois cas caractéristiques. Puis MOREL, LAVALLÉE, POTAIN, ELSNER, GERHARDT précisent les liens qui unissent érythromélalgie et maladie de Raynaud. "1
En 1897, L. LÉVI en France, BENDA en Allemagne,
font de l’affection d'importantes études générales. En somme, la séméiologie se précise rapidement et la thèse
_de BENOIST, est une importante contribution à cette
étude.
Par contre, l'anatomie pathologique fait des progrès beaucoup moins rapides et les autopsies restent rares. Les conceptions pathogéniques suivent une destinée analogue à celles de la maladie de Raynaud.
WEIR-MITCHELL, est partisan d’une théorie sympathique, tandis que SACHES et WIENER, SCHAW, HAMILTON pensent que les lésions vasculaires sont primitives.
dE Rhérapeutiqie reste également ee arte, à tous les auteurs insistent sur la ténacité de la maladie. À
Depuis vingt ans enfin, l'érythromélalgie ne donne ‘ lieu qu’à de rares travaux. A part la revue très com- Fa
_ plète qu’en fait MAY en 1924, k érythromélalgie ne donne pas lieu à des travaux d'ensemble importants. Tandis que les publications abondent sur la pathogénie, le traitement de la maladie de ‘Raynaud, le syndrome vaso-moteur opposé que constitue la maladie de WEIR- MITCHELL est laissé dans l'ombre : seules, quelques observations sont, cà et là, publiées qui mettent en lumière une particularité étiologique ou séméiologique.
Aussi ne nous a-t-il pas paru inutile d'étudier cette question, en mettant l’accent sur la thérapeutique par l’ergotamine. ;
DÉFINITION
L'érythromélalgie est caractérisée par des crises douloureuses paroxystiques avec rougeur et gonflement touchant les extrémités.
_ L'affection est encore appelée syndrome de WEIR- : Miro.
LA
Contrairement à la maladie de Raynaud, DE
en particulier, les adultes jeunes entre vingt et quarante ans. Mais des observations ont été rapportées qui <
à des enfants. > 2
Les conditions d'apparition des crises paroxystiques sont fort bien connues. Le plus souvent, c'est la chaleur qui intervient dans leur déterminisme : l’érythromélalgie est une maladie qui survient l'été; les malades sont soulagés dès qu'apparaissent les froids. 5e Ceci explique facilement que les crises apparaissent surtout la nuit, lorsque le malade est dans le lit. Un bain d’eau chaude, des chaussettes de laine suffisent d à déclencher les paroxysmes. Dans certains cas plus rares, c’est le froid qui est en cause, ou encore le froid et le chaud.
one “ter ne uit Re Poe re k ae devant la poitrine pour éviter les douleurs. On a signalé également un aliment RÉRENEs la période Po
_ truelle. He SE APR FT
ENVOIE toute façon, chez un D altde Re le Ps = déclenchant est toujours identique : tel sujet réagit au 5 chaud, tel autre ne le fait qu'à la fatigue ou à la position déclive prolongée. Et | Si ces données étiologiques spéciales Done bien pré- _ cisées, il n’en est pas de même des conditions étiologiques générales qui font que tel ou tel sujet dense érythromélalgique.
Ce problème est étroitement tee celui ne
pathogénie de l'affection. Aussi l’étudierons-nous à ce propos.
Ce sont, en général, leS extrémités des membres
inférieurs qui sont atteintes. La symétrie n’est point.
aussi régulière que dans la maladie de Raynaud. Les
membres supérieurs viennent tout de suite après par
rang de fréquence, puis sont notées, dans diverses observations, des localisations tout à fait atypiques. La tête, la nuque, le cou, les organes génitaux, les genoux, les pommettes. Parfois, les symptômes sont localisés à un territoire nerveux, tel que le médian ou le plantaire interne. Mais ceci est exceptionnel.
Le début peut être brusque : plus souvent, il est précédé de douleurs dont l'intensité augmente peu à peu. De toutes manières, l'aspect caractéristique est bien vite réalisé. Alors douleur, rougeur et gonflement sont les trois FIFMÈnES principaux de la crise paroxystique.
La douleur est constante : elle présente des degrés variables. Tantôt, elle est légère, simple engourdissement, fourmillements localisés, sensation « d’électricité » dans un ou plusieurs doigts, lourdeur ou battement pénible. Plus souvent, elle est vive, comparée par les malades à une piqûre d’épingle, à la cuisson d’un coup de soleil; elle peut même être intolérable, arrachant des cris au malade, résistant aux analgésiques habituels, empêchant tout sommeil. Le malade dit avoir l'impression d’être profondément brûlé par un fer rouge, de l’huile bouillante. L’abaissement du membre,
de simple frôlement exagèrent encore les algies. Cellesei prédominent aux faces palmaire et dorsale, peuvent _irradier le long d’un trajet nerveux. En somme, il ( re ’agit donc de douleurs intenses rendant. la crise excespl sivement pénible et dont les aspects les plus habituels se sont : la sensation de cuisson et celle de battement.
La rougeur des téguments apparaît généralement en même temps que la douleur, mais peut la précéder de quelques minutes. La teinte est plus ou moins intense : rosée, à peine plus marquée que celle de la peau normale, rouge vif et même rouge écarlate, presque semblable à celle de l’érysipèle. Elle peut même s'accompagner de cyanose, prenant un aspect rouge
violacé. Normalement, elle est uniforme, présente une limite nette. Mais les bords peuvent être dégradés, pré- x senter un piqueté de taches plus sombres ou plus claires. Enfin, on a signalé des placards rue entourant des zones de peau saine.
Le gonflement des parties molles se développe parallèlement aux phénomènes précédents : c’est lui qui donne cette impression subjective de tension. Tout peut se borner à une simple tuméfaction circonscrite à la zone rouge, ou d’un œdème élastique, ne- prenant pas. le godet. À la surface de la zone œdématiée, on voit en général les veines turgescentes, saillantes et gonflées de sang. Les artères sont animées de battements plus violents que de coutume et nettement perceptibles.
TE Tels sont les trois éléments fondamentaux du syn- En drome. En outre, les faits suivants, bien que secon- : daires, méritent pourtant d’être notés. 2%
La température locale est augmentée de trois à 7 Et quatre degrés par rapport aux parties saines, sans qu’il y ait de modification de la température centrale.
Il existe quasi-constamment des sueurs profuses. ss Celles-ci peuvent même survenir isolément entre les J crises, par crises sudorales paroxystiques. 5
ES 1 pe
Lorsqu'on examine le malade pendant la crise, on
peut observer certaines modifications de la sensibilité :
_ soit à type d’hyperesthésie, soit d'hypoesthésie. Trou- = bles variables et inconstants, ainsi que l’anesthésie _ thermique. Quant à la dissociation du type syringomyélique, elle n’a jamais été rencontrée. Ces erreurs au tact ou à la piqûre ne présentent pas de topographie spéciale, radiculaire ou tronculaire; ils sont segmentaires.
L’atteinte de la motilité est tout aussi inconstante;
elle se limite ordinairement à de simples crampes musculaires, à des raideurs musculaires douloureuses. On a pourtant décrit des modifications du tonus rappelant la tétanie ou la catatonie. Mais ces faits sont exceptionnels et, de toute facon, il n’y a pas de paralysie au sens propre du mot.
Les réflexes sont normaux. Dans les rares cas où il fut pratiqué, l’examen électrique des muscles et des nerfs du territoire atteint n’a rien révélé de spécial.
Ainsi que RAYNAUD l'avait fait dans l'entité morbide qui porte son nom, WEIR-MITCHELL regarda à l’ophtalmoscope quelques-uns de ses malades et constata, dans certains cas, une dilatation nette des vais- -seaux rétiniens, des veines en particulier.
Lorsque, enfin, on explore le système sympathique de ces malades, on ne retire que des réponses contradictoires.
Le réflexe oculo-cardiaque est fortement positif, témoignant d’une hypervagotonie manifeste en même temps que le réflexe pilomoteur est, lui aussi, fortement positif. Dans d’autres cas encore, le réflexe oculocardiaque est négatif.
D'une facon générale donc, les résultats sont fort paradoxaux, ainsi qu’il en est dans la maladie de Raynaud.
ph L ; A EN t
AU Fe Re a étudié l'état des capillaires par la capil | laroscopie : al a constaté, pendant les accès aigus, une _ égalisation des deux branches de l’anse capillaire qui
traduit vraisemblablement la dilatation de la branche … artérielle. Entre les crises, l'aspect est tout à . fait none Es
MONA 1 pratiqué encore l'épreuve Gi bain Ant et du bain froid et, là encore, des résultats pare ont encore été enregistrés par différents auteurs. Le bain chaud pouvant amener, par exemple, une vasoconstriction avec diminution des oscillations.
ÉVOLUTION
nor | Chaque accès paroxystique dure de quelques minutes à quelques heures. Mais il peut se ProRess sur _ des semaines.
D'une façon générale, l’évolution est chronique. Dans une première phase, dite d'augmentation, seules Le à existent les crises qui se répètent à intervalles variés, É tendant à se rapprocher. Mais, dans leur intervalle, il n’y à aucun signe anormal, si ce n’est, parfois, un léger engourdissement ou une différence minime de , température. Peu à peu pourtant, les crises deviennent _ plus fréquentes et, en quelques mois ou en quelques années, la période dite d'état est constituée. A ce mo- : ment, les crises, très rapprochées, peuvent être subin- 3h B=. | trantes et créer une véritable infirmité. Cette phase : 210 d'état dure quelques années. Dans un cas de MORGAN, # “11 | elle atteignait vingt-trois ans. sn
14 et naster tentation spontanée de la mala- Mr die et même une complète guérison. Il semble que peu | à peu la maladie s’épuise.
4 _ Il s’en faut pourtant que cette évolution schéma-
1 tique soit constante. Souvent, l'affection reste à la phase 1 À d'accès paroxystiques, où la guérison survient en quel-
ques mois. On a observé l’action bienfaisante d’une à É maladie aiguë, telle que la dysenterie (WEIR MITCHELL). L Quant à la grossesse, son action paraît des plus minimes.
qe
; + ] L TE 2 Le | En somme, on note: fréquemment une très nds ne _ variabilité dans cette évolution. Mais le pronostic est Mt ‘Sérieux: il S agit d'une affection pénible, qui peut s’ aggraver, se prolonger et si la vie n’est jamais mise en danger par l'érythromélalgie, le pronostic onGHonel ; Mi-doit, être TÉSErvé. | Fun A ces éléments de gravité s'ajoutent encore les pos- | sibilités d’altérations trophiques. Classiquement, elles _ sont absentes. En réalité, elles se rencontrent dans un tiers des cas environ, mais sont souvent minimes, peu apparentes, demandant à être recherchées.
La peau est souvent atrophiée, mince, fine, luisante, se plissant facilement. Plus rarement, elle est épaisse, couverte de squames minces ou de phlyctènes, de bulles ou même de fistules (WEIR MITCHELL). On peut
encore rencontrer des pigmentations anormales, du
vitiligo.
| Les phanères ne sont pas épargnées : les poils peu- | vent tomber. Les ongles, épais, opaques ou mous, sont barrés de stries transversales ou de cannelures, mais tombent rarement. F0 En outre, diverses observations mentionnent encore 4 des plaies ou des ulcérations spontanées. Mais il sem- à ble qu’il s'agisse alors de maladie de Raynaud associée. “à
Au niveau des os, bien que les documents radio- Ne. graphiques soient peu nombreux, diverses modifications NE, ont été notées sur les os du segment atteint : raréfac- Es, tion osseuse des phalanges ou phalangettes, plus rare- l ne ment, légère augmentation de volume. ie En somme, si ces troubles trophiquès revêtent une Es importance réelle, ils sont loin d'atteindre la gravité qu’ils peuvent présenter dans la maladie de Raynaud. Ÿ
SA
Nous serons très bref pour les aspects cliniques j divers que peut revêtir l’érythromélalgie.
_ Certaines formes sont frustes : il s’agit de sujets | jeunes chez qui surviennent par paroxysmes des pous- _sées de rougeur des extrémités, avec sensation de cuisson.
_ Les formes incomplètes où NA le gonflement , La ne sont pas rares, mais les formes sans douleur sont NT tout à fait exceptionnelles.
Enfin, nous avons vu plus haut les différents sièges 54 atypiques que pouvait présenter l’érythromélalgie. DE Quant aux formes associées, leur importance noso- x - logique est telle que nous avons préféré en rejeter \ l'étude au chapitre « Pathogénie ».
DIAGNOSTIC
Nous insisterons peu également sur le diagnostic. Dans les formes typiques, il est, en effet, quasi-évident et, l'exposé des symptômes fait par le malade suffit à l’établir. Souvent, d’ailleurs, c’est sur le seul interrogatoire que l’on doit faire celui-ci, car il est bien EA rare de voir le patient au moment de la crise.
Dans certains cas, pourtant, l’on pourra hésiter entre érythromélalgie et érythromélie, décrite primitivement par PICK. Cette dernière affection est caractérisée par une tache érythémateuse siégeant le plus souvent à la face dorsale des mains ou des pieds, avec tuméfaction légèrement douloureuse qui, peu à peu, s'étend vers la racine du membre. Les troubles trophi- - 6 ques y sont beaucoup plus importants que dans la Pe. = # maladie de Weir Mitchell. L'évolution se fait sans paro- ne. R xysmes et les douleurs n’y ont jamais ce caractère into- 4 lérable de l’érythromélalgie. k
LAUBRY; VAQUEZ, ont décrit dans la polyglobulie des + crises de douleur avec gonflement. D'autre part, l’on a 10 trouvé au cours de l’érythromélalgie une légère aug- É
mentation du nombre des globules rouges. En réalité, 2 un examen plus complet, en trouvant les autres signes de la maladie de Vaquez, permettra bien vite de ne point commettre d'erreur. SS
L'acrodynie réalise bien, elle aussi, un tableau de douleurs et d’'érythème des extrémités : mais la mala-
l'érythromélalgie. ACT l
ï. | puisse hésiter entre le syndrome de Weir Mitchell et
crise de vaso-constriction, tandis que celle-là est une crise de vaso-dilatation. Celle-ci se traduit par de la pâleur locale ou de la cyanose, celle-là par de la rourgeur: et du gonflement. En réalité, il est des formes _de passage. Un malade peut faire successivement ou alternativement l’un et l’autre des syndromes vasomoteurs. De plus, la fin d’un accès paroxystiques de maladie de Raynaud s'accompagne fréquemment de _ réaction érythromélalgique.
__ Ainsi voyons-nous que les limites sont moins précises qu'il ne paraît. Nous verrons, en étudiant la patho- . génie et l’étiologie, que ces faits, en apparence paradoxaux, s'expliquent fort bien.
Il en est de même des différences que l’on peut noter entre érythromélalgie et acroparesthésie ou acro- _ asphyxie. Les formes typiques ont des caractères par- __ ticuliers bien tranchés, mais les formes de passage ñi l sont nombreuses et marquent bien que les syndromes LS sont tous très proches les uns des autres.
die ee = les enfants, S accompagne de signes infectieux et nerveux qui la distinguent bien vite de
Il peut sembler curieux, au premier abord, que l’on
- “k maladie de Raynaud : celle-ci est essentiellement une
ANATOMIE PATH OLOGIQUE
nl
L'anatomie pathologique de la maladie de Weir Mitchell est fort mal connue : il n’en existe guère que cinq autopsies complètes. à
Les lésions trouvées au niveau du système nerveux
‘central sont contradictoires. LANNoIS et POROT, trou-
vent une diminution du nombre des cellules nerveuses : 40 à 50 % dans la corne latérale et à la base de la corne postérieure, c’est-à-dire dans les zones où siègent les centres végétatifs médullaires. Mais d’autres examens ont été négatifs (SACHS et WIENER).
Quant aux lésions périphériques, Weir MITCHELL décrivait un épaississement de la tunique interne des artérioles qu’il rapprochait des lésions de l’artério-sclé-
“rose. SHAW, HAMILTON, décrivent de l'endartérite et de
l'endophlébite. Les nerfs périphériques, eux, sont constamment trouvés sains. À |
En somme, les quelques notions anatomo-pathologiques que nous possédons ne sont pas concordantes. De plus, elles portent sur un très petit nombre de cas et l'anatomie pathologique de l'érythromélalgie reste à faire.
_ PATHOGÉNIE
Les mêmes discussions pathogéniques sont soule- _ vées pour la maladie de Weir Mitchell comme pour la maladie de Raynaud. Les uns pensent que les lésions sont d’abord nerveuses, sympathiques plus précisément ; les autres mettent l’origine du syndrome dans les artérioles.
Pour SACHS et WIENER,.SHAW, HAMILTON, il s’agit de lésions artério-scléreuses qui peuvent même être oblitérantes. Mais on comprend mal que des lésions oblitérantes créent un syndrome de vaso-dilatation. D'autre part, l’artério-sclérose se voit chez les sujets âgés, tandis que l’érythromélalgie est beaucoup plus fréquente chez les sujets jeunes. Et cette conception purement vasculaire ne rend pas compte des troubles trophiques, sensitifs et sécrétoires caractéristiques du syndrome.
La théorie nerveuse est beaucoup plus vraisemblable. Weir MITCHELL pensait qu'il s'agissait de paralysie de vaso-constricteurs. Mais l'existence de fibres vasodilatatrices maintenant connue vient compliquer le problème. A la réalité, il semble qu'il soit impossible de départager à l’heure actuelle le rôle respectif de ces deux, syndromes. Il est vraisemblable que, suivant les cas, la paralysie des vaso-constricteurs entre en jeu ou l'excitation des fibres vaso-dilatatrices. D'ailleurs, CAvAZZzANI et BRAIN ont montré que les vaso-constric-
teurs étaient encore excitables lors de crises de Vaso L _ dilatation et pouvaient encore prapoqners des vaso-cons- | :e trictions” énergiques, : 4 LLC Fe | Ceci permet d’ailleurs d'expliquer l'association éry-
| thromélalgie, maladie de Raynaud, une même cause agissant sur un terrain hypersensible pouvant exciter tantôt les vaso-dilatateurs, tantôt les vaso-constricteurs.
De façon plus précise, cette conception permet fort bien d’expliquer les diverses manifestations cliniques du syndrome de Weir Mitchell.
La douleur est indépendante de la vaso-dilatation, puisqu'elle peut la précéder. Elle ne revêt pas de topographie périphérique ou radiculaire, mais présente sou- “vent le caractère de brûlure, si évocateur d’origine sympathique.
L’érythrémie est facilement expliquée par la vasodilatation. L'œdème est dû à des troubles de la perméabilité capillaire. C’est un œdème par modification pri- ! mitive de la perméabilité des endothélia, véritable RUES EE inflammation vaso-trophique (May).
Le fr La 4 . e.
+ ’ Les troubles sécrétoires, les troubles trophiques A “un sont également facilement expliqués par un dysfonc- “9 tionnement du système vaso-moteur.
En somme, il paraît des plus vraisemblables que le
syndrome de vaso-dilatation qui caractérise la maladie
de Weir Mitchell relève de troubles du fonctionnement | du système sympathique. Reste un dernier point : où | Lure siègent les lésions ? Mn:
LANNOIS et PARROT pensent que celles-ci sont médul- ve laires; Weir MITCHELL a la même opinion. D’autres S
pensent (LERICHE) que les lésions sont maxima à la 750 périphérie. 5 En réalité, il se peut fort bien que ces deux opi- . 4
nions soient également vraies : comme va nous l’ap-
le
Lie # { a
voie végétative.
ÉTIOLOGIE
Du point de vue étiologique, il est facile de voir … comme les conditions d'apparition de l’érythromélalgie sont variées et il semble que l’on puisse ainsi distinguer trois grands groupes de causes, distiguant des _ érythromélalgies organiques, réflexes et fonctionnelles.
Parmi les érythromélalgies organiques, il faut avant
tout citer les cas où le syndrome apparaît au cours d’une affection nerveuse. C’est ainsi que l’on a retrouvé; le tabès, la sclérose en plaques, la syphilis cérébrale, l’hémiplégie, la syringomyélie, les méninsomyentes et même les polynévrites alcooliques.
/ Pour rares que soient ces observations, elles n’en : ont pas moins une grande valeur : elles établissent que des lésions centrales, touchant de facon prépondérante les grandes voies motrice ou sensitive, peuvent égale- à ment atteindre les centres végétatifs du névraxe. "hi FES Ailleurs, une artério-sclérose fait penser que les e 4 lésions de ramollissement siègent électivement sur les voies sympathiques. 0
La syphilis, enfin, est souvent notée, même si elle "4 ne s'accompagne pas de localisation nerveuse clinique- >; ment décelable. Il paraît vraisemblable dans ces cas que sont touchées les méninges et les voies nerveuses d.. sympathiques. à A
Les érythromélalgies réflexes peuvent succéder, sur “4 un terrain prédisposé, à une longue exposition au chaud,
n ou être laine à un traumatisme (LERICHE). Le | fait que le syndrome peut siéger à distance du trauma | _ conduit à penser qu'un mécanisme De entre alors en Jeu;
À Les: En relaie fonctionnelles, enfin, sont _incontestablement les plus importantes. Elles surviennent souvent sur un terrain prédisposé, à tendance névropathique. Et l’on peut-retrouver un certain degré d’hérédité nerveuse. Très fréquemment aussi, des trou-
_bles. endocriniens conditionnent ce dysfonctionnement
végétatif. Il est rare qu’il s'agisse d’un grand syndrome
tel qu’une maladie de Basedow ou un myxæœdème. Plus souvent, les troubles sont mineurs et, en particulier,
l’on retrouve des troubles ovariens (COLLIER, LAIGNEL- # = LAVASTINE). Tantôt, comme chez la malade de notre 48 observation II, il s’agit des troubles de la ménopause. _ Tantôt les malades présentent une aménorrhée complète et les crises d’érythromélalgie surviennent régulièrement tous les mois.
En somme, l’'érythromélalgie répond aux mêmes lois que tous les troubles sympathiques. Ils dépendent sur- % tout d’une pathologie fonctionnelle et réflexe, ce qui 2 _les oppose, dans une certaine mesure, aux affections
du système cérébro-spinal.
Puisqu’il s’agit d’un syndrome, les traitements seront évidemment nombreux.
Il est bien évident que si l’on trouve une syphilis Cor ou des troubles endocriniens, une thérapeutique spécifique devra être mise en œuvre. Mais ces cas sont assez rares et, le plus souvent, l’on devra se contenter d’une thérapeutique symptomatique ou pathogénique. Or, celle-ci est très fréquemment décevante.
Il est presque inutile de signaler que les divers analie gésiques habituels, tels que l’aspirine, la phénacétine, EAP le pyramidon sont d’une efficacité à peu près nulle.
DR | Parmi les moyens physiques employés, le plus sim- De ple consiste à plonger le segment de membre atteint
dans un bain froid : souvent même, d'eux-mêmes, les
malades remarquent l’action favorable de cette mé- 178 thode, mais il est bien évident que son action n’est que 4 passagère. Quant aux bains chauds, employés dans cer- 2308 tains cas où le froid déclenche les accès, ils sont le 4 plus souvent fort mal supportés. Ne
Les résultats donnés par les autres méthodes phy- 53 sio-thérapiques sont également fort variables : la fara- ‘2 disation a donné un succès et un échec à SIGERU. LaAN- | GERON et DESPLATS ont obtenu trois guérisons sur trois 1 cas avec la radiothérapie : « Tout se passe, écrivent- L 1e ils, comme si la radiothérapie, éminemment vaso- 1
ee”
: ou nerveuses à distance ».
Éd
Si le syndrome siège aux, membres inférieurs, ils
4 irradient la surrénale. S'il siège aux membres supé- _ rieurs, la région cervicale basse.
Devant l'échec des divers moyens employés, on s’est
__ tourné vers la chirurgie (LERICHE, Davis). La difficulté - de créer de la vaso-constriction par cette technique
explique les échecs obtenus dans la presque totalité des cas. C’est ainsi qu'ont été successivement pratiquées des interventions portant sur les nerfs périphériques, des sections des racines postérieures, la section de la partie antérieure du cordon latéral de la moelle à la hauteur de D7 (LERICHE).
Dans quelques cas, l’on observe une atténuation, une disparition des accès paroxystiques, mais celle-ci n’est que temporaire.
Les interventions sur le sympathique ne semblent pas donner de résultats particulièrement durables non plus. L’ablation de la chaîne lombaire sympathique entre le deuxième et le quatrième ganglion lombaire à droite a donné une amélioration durable dans un cas à DAviIs et KANAVEL.
Mais la sympathectomie artérielle, la stellectomie, n’ont donné que des échecs à LERICHE.
Pourtant, la simplicité des infiltrations novocaïniques se doit qu’on en tente l'essai. Dans certains cas, en effet, (LERICHE) elle peut donner des résultats transitoires mais non négligeables. Nous l'avons essayée chez notre deuxième malade : l'effet a été indéniable, mais peu durable et l'obligation de répéter les infiltrations nous a obligé à les suspendre.
En somme, toutes ces thérapeutiques donnent des
ct ot 5 ir. Dhs USE dr 2 \ NELES + Fapers À
VASO-CONSTRICTEURS
Are CDANS L’'ÉRYTHROMELALGIE
L'érythromélalgie réalisant un syndrome de vasodilatation, il était logique d’essayer les médicaments vaso-constricteurs.
Dans ce but, l’adrénaline a été tout d’abord préconisée; soit par voie digestive ou per-linguale et ce sans effet appréciable, soit par voie parentérale. L'action est, dans tous les cas, minime; les crises ne cèdent pas de facon constante et leur rythme n’est guère influencé par la médication. Les doses sont habituellement 1/4 à 1/2 milligramme en injection ou XX gouttes de la solution au millième, trois à quatre fois par jour, par la bouche. |
L’éphédrine, à la dose de 5 à 15 cgr. par jour, ne se montre pas plus active. Il en est de même du calcium : 4 gr. par jour.
— Le lobe postérieur d’hypophyse, en injection sous-cutanée de 1/2 lobe postérieur, répétée deux fois par jour, a donné de bons résultats à LANGERON.
Reste enfin l’ergot de seigle et ses dérivés.
L’ergot de seigle et ses dérivés pure le Per de b: Los Pérythromélalgie. an | | AE PO
L'on sait que l’ergot de seigle est le sclérote du Cla-
viceps purpurea qui se développe sur diverses céréales,
surtout pendant les années pluvieuses. Il se présente É
|: comme un corps arqué ressemblant à l’ergot du coq
et long de 1 à 5 centimètres. La poudre d’ergot renferme deux groupes de constituants actifs et chimique-
- ment définis : celui des bases aminées, qui comprend entre autres l’histamine, et celui des alcaloïdes.
Dès 1875, TANRET découvre la première série de ces 1e alcaloïdes : l’ergotinine et l’ergotoxine.
on En 1920, le chimiste suisse STOLL découvre la | seconde série représentée également par deux alca- : loïdes : l’ergotaminine, dont l’action assez faible est ; sensiblement la même que celle de l’ergotinine, et l’er- , gotamine, trois cents fois plus active. De nombreuses bee # expériences confirment que l’ergotamine représente le
principe le plus actif de l’ergot. On utilise en pratique \ Fi le tartrate d’ergotamine cristallisé ou gynergène.
Au point de vue pharmacodynamique, l’action sur
la musculature de l’utérus, la vaso-constriction et la
s: paralysie du sympathique représentent les trois propriétés essentielles de l’ergot.
L’action utérine est la plus anciennement connue. ES Elle est largement utilisée en thérapeutique, mais ne 24 nous intéresse pas ici. Si
L'action vaso-constrictive est beaucoup plus impor- 74 tante pour le sujet qui nous occupe. Expérimentale- Y ment chez le Chat et le Chien, par exemple, il suffit de doses extrêmement faibles d’ergotamine pour provoquer une vaso-constriction rénale en même temps qu’une forte hypertension. Celle-ci est persistante et peut aller jusqu’à la gangrène.
La discussion. sur le mécanisme de la vaso-cons-
ganglions étaient paralysés par la nicotine. Le problème est de savoir si l’action est directe sur les fibres musculaires ou indirecte par l'intermédiaire du sympathique. Avec Raymond HAMET, il faut admettre que cette action se fait directement sur la fibre musculaire puisque l’yohimbine, qui transforme en hypotension l’hypertension adrénalinique est sans action sur celle que produit l’ergot ou les substances excitant directement le muscle, tels que le lobe postérieur d’hypophyse. Cette action vaso-constrictive s'oppose de façon
frappante à l’action sympatholytique des dérivés de
_l’ergot. DALE, puis R. HAMET, TIFFENEAU, ont montré
que l’ergot se révélait comme l’antagoniste de l’adrénaline; d’ailleurs, toutes les terminaisons nerveuses sympathiques des divers organes ne sont pas également sensibles à l’action paralysante des alcaloïdes de l’ergot (R. HAMET). Les vaso-constricteurs rénaux et périphériques s’y montrent dociles, tandis que les accélérateurs cardiaques ne sont guère influencés.
En thérapeutique, on emploie l’ergotine du Codex à la dose de 1 à 3 gr., l’ergotine Tanret, plus active, à la dose d’un quart à un milligramme en granulé ou en ampoules pour injection. Mais l’on use surtout d’ergotamine, sous forme de tartrate cristallisé, soit en ampoules pour injections sous-cutanées ou intra-musculaires : on injecte 1/4 de cc. d’une solution à 0,5 %, soit en comprimés d’un milligramme, à la dose de deux à quatre par jour.
Aux doses thérapeutiques employées, on ne rencontre pas d'accidents d’ergotisme chronique, convulsif ou gangréneux. Pourtant, les dérivés de l’ergot sont des corps toxiques, dont il faut surveiller avec attention la tolérance et la posologie.
triction ergotée ne porte pas sur le point de savoir si _les centres interviennent : DALE a démontré que le phé- .nomène persistait chez l’animal décérébré et dont les
Ha LES
Ces préparations sont employées dans des hémorragies utérines, puerpérales ou non, certaines hémoptysies; son action sympatholytique a été utilisée égale-
ment dans le traitement de la maladie de Basedow,
la migraine, l’urticaire.
Dans l'érythromélalgie, l’ergotamine avait été
essayée et n’avait pas semblé donner de bons résultats
(LANGERON). Puis la médication fut reprise par HEps-
TRÔM qui publie en 1936 les résultats de cinq cas d’éry-
thromélalgie traitée par le Gynergène (tartrate d’ergotamine). Il donnait des doses variant de 1 à 4 milligrammes per os par jour. Dans deux cas, l’échec fut à peu près complet. Dans trois autres cas, les résultats furent bons : les paroxysmes s’atténuent, s’espacent. Mais l’action favorable n’est que passagère et cet auteur préconise la prise de Gynergène deux à trois jours par semaine pour empêcher le retour des crises douloureuses.
Il ne nous a pas été possible de retrouver dans la littérature d’autres résultats publiés. Aussi nos remarques, n'étant appuyées que sur deux observations, n’ont pas une valeur parfaite. Pourtant, dans l’ensemble, les résultats que nous avons enregistrés sont fort proches de ceux rapportés par l’auteur suédois. Il semble d’abord que l'effet se fasse rapidement sentir : dans notre première observation, les. paroxysmes étaient nombreux dans une même journée. Dès les premières prises, les crises s’atténuent, s’espacent. Elles disparaissent complètement après une cure d’un mois. Mais ce résultat ne persiste que durant deux semaines. Aussi doit-on reprendre la thérapeutique. Il en est de même dans notre observation n° II. Il ne s’agit, en somme, que d’une indication symptomatique, dont l’action n’est que sédative, passagère. Elle nécessite la prise régulière d’ergotamine, soit, par exemple, pendant les dix premiers jours du mois, soit encore deux ou trois jours par semaine.
LA. Tu D),
de début, l'on puisse donner 3 milligrammes de Gynergène par jour. Peu à peu, il sera possible de diminuer _les doses. Ainsi, le malade de notre observation I se
NS PARA MT
Les doses à à employer Sont variables. Tl Sc PIE sd di ’au
trouve bien de deux comprimés par jour et il est même
__ resté guéri pendant près d’un an, avec une dose minime
d’un milligramme par jour.
Nous noterons qu'à ces doses moyennes, nous.
n’avons observé aucune intolérance. Nous n’avons point
non plus jugé utile d'essayer la voie parentérale puis-
que, plus simplement, la voie buccale nous donnait des résultats satisfaisants.
Il reste un deraier point que nous ne pouvons d'’ailleurs résoudre : dans quelle proportion la médication est-elle active ? L'érythromélalgie est une maladie assez rare et il est difficile d’en rapporter de nombreux cas.
_ Il se peut que nous ayons, dans nos deux observations suivies de succès, profité d’un heureux hasard. HEps-
TRÔM, que nous citons plus haut, rapporte trois succès et deux échecs. Il est probable que cette médication, comme toutes celles qui s'adressent au groupe des sympathoses, compte à la fois des succès brillants et des échecs complets. La diversité des causes et des mécanismes, à la bae d’un même syndrome, explique facilement une telle inégalité dans l’action des agents thérapeutiques. Tant que des moyens plus précis ne nous permettront pas de préciser davantage, pour chaque malade, la pathogénie précise des accidents, la thérapeutique devra se contenter de tâtonner et d’enregistrer des résultats fort inégaux.
Dans le cas particulier qui nous occupe, la simplicité dela médication, son absence de danger, son efficacité possible méritent qu’elle soit systématiquement employée devant un syndrome érythomélalgique dont la cause échappe.
OBSERVATION N° I | MR
ra à Monsieur B.., soixante-sept ans, vient consulter le 7 novembre re 1940. \.
Au début de l'année 1940, à la suite d'une plaie du premier
orteil gauche, le malade fit une crise d'érythromélalgie typique
2 GR du pied gauche; la rougeur, le gonflement et la douleur apparais-
sent brusquement, Ils siègent sur la face dorsale du pied, s'arré-
tent en une limite nette au niveau de l'articulation tibio-tarsienne ;
chaque paroxysme dure environ un quart d'heure. C'est très nette-
ment la chaleur qui réveille la douleur et celle-ci survient surtout
lors du repos au lit, la nuit.
Peu à peu, les crises deviennent plus fréquentes, laissant dans
Ê leur intervalle une sensation d'engourdissement au niveau du
pied, Enfin, après deux mois d'évolution, le pied droit est atteint
AL à son tour. Mais toujours les phénomènes prédominent à gauche.
Un premier médecin consulté prescrit de l’acécholine. Un deu-
tas ‘ xième médecin, la chaleur, le Juthol localement et des injections
intra-veineuses de cyanure de mercure, Un troisième médecin
prescrit + centigrammes d'ergotamine qui amène une guérison tran-
sitoire. À
Lorsque nous voyons le mulade en novembre 1940, les accès sont redevenus quotidiens; certaines journées même, dls se suc- 6
cèdent jusqu'à rendre toute activité impossible, Pourtant, en règle
générale, il existe après chacun d'eux un certain temps de répit.
Localement, entre les accès, on ne constate aucun trouble tro-
phique, L'index oscillométrique est normal aux deux membres
peu L'ARNE ra te cœur et les poumons sont réaction de Bordet-Wassermann est négative dans
On Det trois comprimés FR par jour PAUE un mois; après une guérison transitoire de trois semaines, les
‘rechutes surviennent. des les crises sont moins prolongées, moins
intenses. ; a
En 1941, on diminue la dose progressivement, donnant un jour
‘deux comprimés et, le jour suivant, un seul comprimé.
L'état va s'améliorant peu à peu, si bien qu'en décembre 1941, on peut réduire à un seul comprimé par jour. Pendant toute l'année 1942, les crises vont s’atténuant tant en fréquence qu’en inten- Ait. En 1943, le malade reste six mois sans crises.
Dès janvier 1943, on arrête toute médication, Mais au mois
de juin, les crises réapparaissent.
, En somme, l’ergotamine ne semble avoir qu'une action symptomatique. Aussi, depuis lors, soumettons-nous le malade à des cures régulières du médicament : deux comprimés par jour pendant les deux premières semaines de chaque mois.
OBSERVATION N° II
Mme M, quarante-six ans, vient consulter le 8 juillet 1943
. pour un syndrome érythromélalgique siégeant aux membres Supé-
rieurs. Il est bilatéral, mais prédomine nettement à gauche. Le gonflement précède la douleur de quelques minutes, puis celle-ci survient en même temps que la rougeur. Il s'agit d’une sensation de brûlure extremement pénible qui remonte le long de la face postérieure de l'av ant-bras. La rougeur et le gonflement ne remontent guère au-dessus de l'interligne radio-carpien et prédominent nettement au niveau de la face dorsale de la main, À ce niveau,
* pendant les accès, les veines de la main sont turgescentes et bien
visibles.
Les crises ont fait leur apparition au courant du mois de juin.
Elles tendent à se rapprocher et sont maintenant quotidiennes;
io haute Re également. Elles sont. très. nettement pro | voquées par a chaleur et la malade évite de mettre. ses mains | dans l'eau chaude. La position déclive, la chaleur du dit les réveil | . lent également et la malade à pris la be à de dormir en tenant les mains hors des couvertures, tr f 14 L'examen en dehors des crises ne montre que peu de chose. à Il est à noter pourtant que, depuis quelques mois, Jes règles de ctte malade deviennent irrégulières et. peu abondantes. I1 s'agit _incontestablement de troubles prémonitoires de la ménopause. Nous pratiquons une infiltration stellaire de 20 ec. à gauche, par voie postérieure. La nuit suivante, la malade n'a pas de a crises, alors que celles-ci étaient quotidiennes depuis près d'un mois. Il en est de même de la deuxième nuit. La troisième nuit, les douleurs reprennent légèrement, augmentent pendant la quatrième œ l'effet à complètement disparu au cinquième jour.
Nous continuons à faire des infiltrations stellaires alternati-
vement à droite et à
gauche, La disparition de l’action thérapeutique en quatre à cinq jours nous oblige à répéter celles-ci selon
ce délai. Peu à peu, nous espacons les infiltrations, les portant à sept, puis huit, puis dix jours. Mais toujours l'effet reste tran- 0 x Sitoire, Nous pratiquons en tout douze infiltrations : six à droite et six à gauche, puis nous cessons la thérapeutique. Nous la remplacons par le tartrate d'ergotamine à la dose de trois comprimés par jour. L'effet est bon. Les crises disparais- SE
SRE sent, mais reprennent après arrêt du médicament, Aussi sommes- = nous obligés de continuer par séries de dix jours, avec un arrêt 0
de dix jours.
CONCLUSIONS
LE E = L'érythromélalgie évolue par accès paroxystiques de gonflement, de rougeur et de douleur qui tra- 44 duisent une vaso-dilatation brutale et passagère. #09
IT. — Il semble que des causes fort nombreuses FCAIE ES soient à même de provoquer le syndrome, en agissant | sur le système nerveux vaso-moteur de certains sujets prédisposés.
III. — Les thérapeutiques nombreuses proposées médicales, physiothérapiques, chirurgicales, ne donnent que des résultats inconstants. |
IV. — Les thérapeutiques pathogéniques ne comptent pas non plus que des succès. Pourtant, parmi cellesci, il semble que le traitement par les dérivés de l’ergot ait une réelle action, au moins dans un certain nombre de.cas. Mais il s’agit d’une action transitoire et l'administration de la drogue doit être continuée.
V. — Les doses habituelles de 2 à 4 milligrammes de tartrate d’ergotamine suffisent par voie buccale. Elles ne provoquent aucun accident. La simplicité de la méthode mérite qu’elle soit essayée dans de pareils
cas.
Vu, le Doyen : Vu, le Président de Thèse BAUDOUIN DONZELOT
; | Vu et Permis d'imprimer, Le Recteur de l'Académie de Paris :
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