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INTRODUCTION
Re
La D ration anormale simultanée d l'appareil pigmentaire de la peau et du système nerveux cen- ) tral réalise une véritable maladie de système, rentrant du reste dans le groupe. des neuro-ectodermoses je , déjà connues (maladie de Recklinghausen, sclérose 7e
- tubéreuse, etc...). Nous nous proposons d'en montrer
les données principales dans ce travail entrepris sur ke $ _les conseils de notre Maître le docteur Touraine, à qui nous en devons les principaux éléments.
Il s’agit d’une hyperplasie simultanée du système
mélanique de la peau et du système nerveux pouvant aller du simple nævus cutané et de Pinfiltrat localisé à la pie-mère, jusqu’à la tumeur mélanomateuse de Ja peau ou du système nerveux. < bn certain nombre d'observations de cette maladie ont été publiées dans la littérature. Nous ferons donc tout d’abord l'historique de ce syndrome en reprenant ces observations, puis nous tenterons d'en faire une _ description anatomo-clinique, pour terminer par un chapitre de peogene.
HISTORIQUE
La mélanose cutanée est certainement la mieux connue des deux constituantes du site Nom- - breux sont les cas étudiés de : :
NN pigmentaires nee dans le cas d’hyper- ie _plasie simple ; Se Diane je
— Nævi pigmentaires saillants, tubéreux, verru-
Re _queux, pileux, nœvi bleus, mélanomes, ets:
. dans Je « cas d'hyperplasie tumorale ; :
os - Mélano - carcinomes, mélano - Dies mé- - Jano- sarcomes, pour lhyperplasie tumorale
maligne. Re ea Le ei du système nerveux n'a encore été que peu ‘étudiée. Mohinke en 1859, et plus récemment > Symmers- (1905), Broniatowsky. (911), Snessarew (1929), Baader (1935), Adler (1939), ont étudié l’hyperle sie simple des cellules chromatophores dans la. _méninge molle. Il s ‘agit d’une coloration gris. foncé :
: ou gris ardoisé, difruse ou en taches, prédominant à la face ventrale du névraxe, |
Re ÉS
Virchow, en 1859, publie le premier cas des hyperplasies tumorales primitives, diffuses ou localisées, réalisant alors des masses susceptibles de prendre des caractères de malignité ou de déterminer des métastases.
Ultérieurement l’étude en est reprise-et 30 cas sont
réunis par Rokitansky (1861), Sternberg (1902), Obern-
darfer (1903), Stoerck (1904) et Pohl (1905). En 1936, Salles, dans sa thèse sur les « Tumeurs mélaniques du système nerveux », s’appuyait sur une quarantaine de cas. En 1941, Touraine en ajoute 25 autres, portant à 65 le nombre total des observations, dont une seule est due à des auteurs français (Garcin, Bertrand, Thévenard, Schwob, 1933).
L’association de la mélanose cutanée à celle du névraxe, celle qui nous intéresse ici, avait encore moins attiré l’attention jusqu à l'étude complète qu’en a faite mon Maître M. le docteur Touraine en 1941 et à laquelle j'avais apporté mon modeste concours. En 1861, Rokitansky en rapporte le cas initial. Depuis lors, 23 autres observations ont été publiées. Un seul cas, celui de Netherton, a été communiqué à une Société de Dermatologie, tous les autres l'ayant été par des pédiatres et des neurologues. La littérature de langue allemande en publia 12 cas, 7 autres sont
fournis par les Etats-Unis, 1 par le Canada, 3 par les ‘Pays Scandinaves, 1 par la Belgique. Aucun cas n’a été publié en France, en raison sans doute d'étude …
incomplète des sujets présentant une mélanose.
Voici résumées ces 24 observations :
r- Le
OBSERVATION I. — ROKITANSKY (1861)
Cas cité par Virchow dans son « Traité des tumeurs x, Jeune fille de 14 ans. =
A | Signes cutanés : Monstrueux nævus pigmentaire de. tout le dos et des faces latérales du tronc. Nombreux . petits nævi bruns, saillants, sur toutes les je possibles de la surface du Corps.
Signes neurologiques : : Imbécillité.
Lésions : Infiltration mélanique de ra ihnoide céré- Les brale, de la convexité de F’arachnoïde spinale, des gaines - des nerfs. Taches pigmentaires saïllantes sur le crâne et _le rachis, sur l’épendyme: des ventricules latéraux et sur le réseau choroïdien. - a
OSERVATION II. — OERxDARrER (1903)
JET EAR de 9 mois, de sexe féminin.
| Signes cutanés : Nævi cutanés ne présentant nulle part de développement de mélanosareome. ik
Signes neurologiques : Hydrocéphalie progressive de- Es puis la naissance, Mort à 9 mois. LU 2 Lésions : Hydrocéphalie de 4 litres. Nombreuses taches pigmentaires corticales (microscopiquement), injection | _ de capillaires par des cellules pigmentaires. Tumeur mélanique du cervelet, à siège prédominant dans la. substance médullaire, mais atteignant par places les cir-
LEA
_ convolutions,
d 1. Histologie : : Prédominance presque exclusive de cel- Jules rondes. : ;
Dodge.
ES tee AS AA POLE
OBSERVATION III. —— PoxL (1905)
Homme de 59 ans.
Signes cutanés : Pusieurs nævi pigmentaires isolés ou confluents, peu saillants, sur la nuque et sur la partie supérieure du dos. L’un d’eux mesure 5/4 cm., formant un placard infiltré, épais de 0 cm. 75, et envoyant des prolongements mélaniques dans le derme, sur 1 cm. 5 de
profondeur. Adénopathie cervicale et axillaire. Le dia-
gnostic histologique est celui de mélanosarcome.
Signes neurologiques : Début par hémiparésie droite,
puis paralysie faciale droite. Aphasie motrice, puis cépha-
lée progressive. Mort 5 mois après le début.
Lésions : 7 taches noires plus/ou moins étendues, non
- symétriques, dans la pie-mère des lobes frontaux et pariétaux. 2 taches lenticulaires sur la face inférieure
du lobe temporal gauche. 3 tumeurs mélaniques dans l'hémisphère gauche, l’une de 5/4 cm. dans le lobe frontal, une autre de 8 em. au pôle postérieur, la dernière près de la précédente, maïs plus profonde que les deux premières qui affleurent la surface.
Le cervelet est teinté en brun par des taches dissémi-
nées, mal limitées, et 3 taches lenticulaires à contours £ nets.
Nombreuses taches sur la protubérance, les faces antérieures et surtout postérieures du bulbe, le long ‘du sillon antérieur et des racines antérieures de la moelle. . Les nerfs de la queue de cheval sont engainés par une infiltration mélanique massive.
Histologie : : Les vaisseaux de la leptoméninge spinale, surtout les petits, sont entourés de cellules pigmentaires ramifiées, qui se touchent par leurs expansions. Les fins
vaisseaux qui de la-leptoméninge pénètrent dans la moelle, montrent un manchon d’une ou plusieurs assises de cellules pigmentaires en général fusiformes,
et, çà et là, de cellules rondes non pigmentées. Les vais-
- seaux qui, de la pie-mère, pénètrent dans la substance
_ cérébrale. sont remplis dans leurs couches adventitielles
de cellules tumorales pigmentaires pour la plupart, ron-
des ou fusiformes, paraissant comprimer les vaisseaux 3
en maints endroits. l : S : : <
Lésions viscérales : Nombreux noyaux mélaniques de l’æsophage, de l’estomac, du duodénum, de l'intestin grêle, du foie, des testicules et des ganglions cervicaux, _
bronchiques et mésentériques. Re
us OBSERVATION IV. — GraHL (1906) à
Mort-né, longueur de 50 cm., sexe féminin.
Signes cutanés : Grand nævus en caleçon de l’ombilic aux genoux, remontant jusqu'aux omoplates, sur la ligne vertébrale. Nombreux nævi disséminés sur tout le Corps; Re notamment sur le cuir chevelu, le front, les tempes, les 5
| oreilles, les épaules, le coude droit et les jambes.
Lésions nerveuses : Taches noires symétriques sur la face inférieure du cerveau, de la protubérance, du cervelet, sur la face interne des couches optiques, sur les’ | pédoneules cérébelleux moyens.
| Lésions viscérales : 5 pigmentation des ganglions 4 "
ER
inguinaux. ea :
Histologie :- Cellules fusiformes et surtout rondes,
d'orientation péri-vasculaire.
LOTS
OBSERVATION V. — Esser (1907)
Homme de 32 ans.
Signes cutanés : Nævus verruqueux sur l'abdomen, audessous du gril costal,
Signes neurologiques : Début par des douleurs cervicales, puis brachiales. Paraplégie 6 semaines plus tard. Incontinence sphinctérienne. Mort par méningite aiguë.
.Lésions nerveuses : A l'opération, on constate l’existence d’une tumeur dans la dure-mère, de 4/1,5 em. sur le côté droit de la moelle, au niveau des 1° et 2 vertèbres dorsales.
IHistologie : Prédominance des cellules fusiformes. Quelques cellules rondes.
OBSERVATION VI. —— BINSACK (1912)
Cadavre d’un fœtus d'environ 8 mois, de sexe féminin, conservé depuis 1887.
| Signes cutanés : Grand nævus pigmentaire en caleçon, remontant jusqu'aux côtes. Nombreux nævi pigmentaires non saillants, non pileux, sur tout le corps, thorax excepté, sur tous les membres, la face, le cuir chevelu.
Signes neurologiques : Taches pigmentaires symétri-
ques sur la convexité du cerveau. Ventricules latéraux élargis.
OBSERVATION VII. —— LiNpBoM (1912) Femme de 48 ans.
Signes cutanés : 8 nævi pigmentaires sur le tronc et _les extrémités.
Signes neurologiques : Paraplégie spasmodique progressive. Mort en 10 mois.
Lésions nerveuses : Tumeur noire de la dure-mère au
;: niveau des 1" et 2° vertèbres cervicales.
Histologie : Prédominance des cellules rondes, assez nombteuses cellules fusiformes, orientation péri-vasculaire. .
6 ; OBSERVATION VIII —— SCHOPPER (1913) + 7 (Clichés 3, 4, 5)
Femme de 59 ans. e
Signes cutanés : \Nombreux nævi i plats et verruqueux sur le tronc, de la taille d’une tête d’épingle à celle d’une lentille. | | Signes neurologiques : Début par vertiges, marche _chancelante. Après chute sur l’occiput, 4 mois plus tard, signes méningés, baisse de la vue et de l’ouie. 9 mois après le début : signes cérébelleux, paralysie des 3° et
6° paires craniennes, surdité, paraparésie, cécité, fièvre.
ee Mort au 10° mois, après raideur de la nuque. Kernig À . et coma. | ve |
34 Lésions nerveuses : Infiltration mélanique diffuse des 4 méninges molles, sur la base du crâne, surtout autour
RES
des nerfs olfactifs et du chias®a (où elle atteint une épaisseur de 5 mm. 5 engainant les artères de la base et _ presque tous les nerfs, à part les 2°, 8° et 10° paires, jusner leur traversée du crâne. Mélanose diffuse sur les _ deux faces du cervelet, avec, pénétration d’au moins . 1 cm. et limites assez précises vis-à-vis de la substance _ cérébelleuse voisine. Quelques taches sur la protubérance, les lobes temporaux occipitaux, la toile choroïdienne du 4° ventricule. Très nombreux nodules et
taches isolées ou en traînées sur la face postérieure de la moelle cervicale et dorsale supérieure, quelques traînées sur la queue de cheval. Pas de pénétration dans la substance nerveuse, sauf quelques petites taches grises sur l’épendyme, légèrement épaissi, des 2 ventricules latéraux.
Histologie : Polymorphisme cellulaire avec prédomi-
nance de cellules fusiformes. Orientation péri-vasculaire :
avec 3 ou 4 assises de cellules ordonnées autour de l’axe’ vasculaire, puis disposition radiée de plus en plus lâche
vers la périphérie,
OBSERVATION IX. — Lua (1914)
Homme de 31 ans.
Signes cutanés : Nombreux nævi pigmentaires mous, saillants, pileux, surtout étendus sur les hanches et la cuisse gauche, en caleçon discontinu, sans malignité
histologique.
Signes neurologiques : Coma brusque, puis signes de
tumeur cérébrale, puis de méningite cérébro-spinale. :
Strabisme convergent. Baisse progressive de la vue jusqu’à la cécité. Mort en 5 mois.
Lésions nerveuses : Infiltration mélanique diffuse, ‘en nappe épaisse, sur la base du cerveau et sur le cervelet. Nombreuses taches petites sur la convexité des hémi- Sphères. Kyste du volume d’une noix dans l'hémisphère cérébelleux droit. Infiltration diffuse, épaisse de 1,5 à
2 mm. sur la face dorsale de la moelle.
Histologie : Cellules cubiques, polygonales ou rondes,
certaines de la taille de 3 à 4 hématies. HO ee périvasculaire. ‘ à
OBSERVATION X. — MACLACHLAN (1914)
Observation non consultée dans l'original. :
Signes cutanés : nombreux nævi pigmentaires étendus, avec tendance à la symétrie, disséminés sur tout le corps.
Lésions nerveuses : Nombreuses taches symétriques _. disposées sur la face externe des hémisphères cérébraux, sur la protubérance, le long des sillons cérébelleux. Pigmentation du thalamus. À
OBSERVATION XI. — BERBLINGER (1915)
. Garçon. Nourrisson de 6 mois.
Lésions cutanées : 190 nævi pigmentaires, plats OÙ saillants, arrondis, disséminés sur tout le corps, montrant une certaine symétrie sur les membres inférieurs. - Une tache sur le pariétal gauche. Face respectée.
_ Histologie cutanée : : L'examen ayant été pratiqué sur - un nævus pigmentaire de la jambe : noyaux de cellules ae næviques, cellules conjonctives pigmentées, pas de chrone su nan os ou
RÉ ddibe moyen, larges traînées de cellules formant neuro- _ fibromatose des terminaisons nerveuses.
_ Lésions nerveuses : Forte hydrocéphalie, ventricules
_ de 19 x 5 x,6 cm. (600 cm de liquide dans chacun
_ d’eux). Taches brunes sur la face interne des hémisphè-
res, “dans le sillon de l’hippocampe. Cervelet pigmenté sur.
sa face dorsale, surtout sur le lobule semi-lunaire droit
__ et sur le lobule quadrangulaire, sur sa face ventrale dans
* le territoire des lobules semi-lunaires droit et gauche ;
- cette pigmentation ne pénétrant pas dans la substance
_ médullaire, sauf dans la moitié supérieure de l’hémi-
sphère droit, Une tumeur mélanique de la grosseur d’un pois dans la moitié antéro-supérieure droite du pont, à droite du sillon basillaire.
Histologie nerveuse : Grandes cellules rondes, quelques-unes fusiformes, par tassement réciproque, disposées en manteau péri-vasculaire et pénétrant dans le cervelet, avec les vaisseaux. Petit gliome du pont, en partie mélanique.
OBSERVATION XII -— WEIMANN (1923)
Femme de 27 ans.
Signes cutanés : Nombreux nævi pigmentaires disséminés sur toutes les parties du corps. L’un d’eux, sur la région pectorale gauche, présente une évolution maligne reconnue au microscope. Pas de métastases viscérales.
Signes neurologiques : Céphalée depuis plusieurs années. Elle devient brusquement assez violente et quelques semaines plus tard surviennent un ictus, puis une paralysie du bras et de la jambe droite, avec aphasie. L’hémiplégie devient spasmodique, avec paralysie partielle droite et strabisme convergent, puis hémiplégie spasmodique gauche. Mort 2 mois après l’ictus.
Lésions nerveuses : Infiltration mélanique diffuse renforcée en réseau, sur la face inférieure du cervelet, de la
protubérance et du bulbe. Taches noirâtres, isolées sur
toute la convexité du cerveau. Tumeur du volume d’une Pomme dans l’hémisphère gauche, avec épaississement
et mélanose de la pie-mère à ce niveau. La ee n’a
pas été examinée.
Histologie: Cellules en majorité rondes ou polygonales, :
. nombreuses cellules ramifiées ou fusiformes. Orientation autour de nombreux vaisseaux dilatés, parfois même d’aspect, angiomateux. Gliomatose hole parfois
_nodulaire, du cortex.
Ke. / OBSERVATION XIIL -— RINGERTZ (1926) …. . Femme de 59 ans. : RS 24 Signes cutanés : : Nævi cutanés, dont aucun n’est im-
portant.
Signes neurologiques : Début par douleurs lombaires et des hanches, avec irradiations dans les jambes. Un mois plus tard, ataxie des membres inférieurs, puis parésie et enfin paralysie. Parésie vésicale avec cystite. Au 4° mois, paralysie complète des membres inférieurs, abolition presque complète de la sensibilité au-dessous du plan du nombril. Réflexes achilléens et abdominaut abolis. Rien à la P.L. Coma et décès au 7° mois. Lésions nerveuses : Au niveau de la 10° racine dorsale, partie dorso-latérale gauche de la moelle, tumeur molle du volume d’un pois, montrant à la coupe des él& ments en îlots laissant entre eux des parties intactes de
la moelle. La racine postérieure gauche est infiltrée elle aussi par la tumeur qui entoure les: filets radiculaires
et les suit en dehors de la pie-mère.
* Histologie : : 1° Cellules fusiformes, non pigmentées,
D disposées en faisceaux ou tourbillons.
“3 2° Disséminées parmi ces éléments, d’autres grandes DR
…. cellules rondes, fusiformes ou étoilées, à pigment brun
noir, à gros grains. Même aspect du tissu conjonctif. Prédominance de la pigmentation avec éléments en fais-
ceau, en bordure de nombreux capillaires à la partie postérieure de la tumeur. Les examens complémentaires montrent qu’une partie du pigment est de la mélanine, le reste étant de l’hémosidérine.
OBSERVATION XIV. — HEILMANN (1931)
Femme de 37 ans.
Signes cutanés : Sur le tronc et les bras, nombreuses taches pigmentaires isolées, ou lentigines, non saillantes, non infiltrées.
. Signes neurologiques : Céphalée depuis quelques semaines. Signes d’hypertension cranienne, sans symptôme de localisation. Durée totale : 2 mois, avant exitus.
Lésions nerveuses : Taches et stries sur tout le cerveau, surtout entre le chiasma optique et la protubérance, et le long des plis et sillons. Nerfs craniens pris jusqu’à leur émergence, Moelle normale sauf à la partie supérieure du segment cervical, où il existe de la mélanose.
Histologie : Prédominance des cellules fusiformes, disposition péri-vasculaire. 2
OBSERVATION XV. — FaARNELL et GLOBUS (1931)
Garçon de 16 ans.
Signes cutanés : Nombreuses taches pigmentaires, de taille variable, irrégulièrement réparties sur le tronc et les jambes.
Signes neurologiques: Troubles émotifs et intellectuels dès l’enfance. À 15 ans, céphalée, vomissements et évanouissements, puis. convulsions généralisées. Peu après,
apparition d'un état de torpeur avec hyperthermie, paralysie faciale droite, réflexes achilléens et rotuliens exa-
gérés, clonus bilatéral des pieds, réflexes abdominaux
diminués, réflexes crémastériéns abolis. On porte le dia-.
gnostic de méningite ou encéphalite aiguë. Durant les
deux dernières sémaines, céphalée violente, vomisse-
ments en fusée, état apathique, inégalité pupillaire, pa-
résie des trois branches du facial, réflexes rotuliéns
diminués surtout à gauche, disparition du clonus du pied, apparition d’un tremblement du bras gauche. Mort
is broncho-pneumonie au bout de 6 mois.
Diagnostic de tumeur de la fosse postérieure ou de
sclérose tubéreus e.
- Lésions nerveuses : Ho cul bilatérale, ménin-
ges épaissies, de consistance ferme, de couleur brun
noir, sur la face inférieure du cerveau, sur la face ven-
trale de la moelle, sur le pont et les espaces inter-pédon-
culaires, la grande citerne (où il existe un kyste volu-
_ mineux empli d’un liquide brunâtre)., Bandes ou taches
pigmentées le long des gaines et faisceaux des nerfs cra-
niens, sur les lobes temporaux et sur le cervelet. Xanto-
chromie à la P.L., avec mélanophores.
_ Anatomie pathologique et histologie : Epaississement
des méninges adhérentes l’une à l’autre. Cependant, en
quelques points il est possible de reconnaître trois zones:
1° Assise pigmentaire externe ; 2° Zone rappelant la _: structure d’un méningiome bénin, ou d’un endothéliome . fibroblastique ; 3° Nids de cellules tumorales étroitement
_ groupées en disposition alvéolaire.
- Polÿmorphisme cellulaire, prédominance de cehies allongées, posa ou arrondies. Disposition péri-
vasculaire.
OBSERVATION XVI. — Gorpon (1931)
Signes cutanés : Mélanomes multiples, de la peau, métastases dans tous les organes.
Lésions nerveuses : Mélanomes multiples du cerveau.
OBSERVATION XVII. — BJGRNEBOE (1935) (Cliché 1)
Homme de 37 ans. Cordonnier.
Signes cutanés : Innombrables nævi pileux plans ou saillants de la face et des membres, de la taille d’un pfennig à celle d’un pois. Monstrueux nævus pigmentaire et pileux, en caleçon, depuis les genoux jusqu’à la base du thorax et l’espace interscapulaire, ne respectant que la verge. Aspect verruqueux et éléphantiasique dans le _ dos et sur les hanches.
Histologiquement, cellules rondes et fusiformes. Neu- : rofibromatose locale. En effet, dans les amas de cellules næviques, on trouve, partis directement de ceux-ci, des amas cellulaires normaux. Les cellules ont des noyaux ronds ou fusiformes. Le tissu interstitiel se colore en rouge et en jaune par le van Gieson. L’origine de ces cellules est révélée sur une coupe ; déjà, macroscopiquement, on voit comment se forme et s’étend un bourgeon issu des amas næviques. La formation qui, au début, paraît surtout constituée de collagène avec peu de noyaux, devient plus cellulaire dans les couches supérieures et se perd dans les grands amas cellulaires du derme. Il. s’agit sans doute d’un nerf devenu fibromateux.
Signes neurologiques : Signes de tumeur cérébrale à . développement rapide. Mort en quelques mois. à
Lésions nerveuses : Tumeur: noire, molle, du volume d’un œuf de canne, dans Thémisphère gauche, lobe
Se
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LEA _ frontal. Coloration noire des Le méninges fusionnées entre elles.
Histologie: Cellules étoilées ou en fuseau. Cellules AT . rondes ou pigmentées, quelques cellules géantes. Dispo- | Sition en couches superposées péri-vasculaires. Ne
: = OBSERYATION XVIII. —_ NETHERTON on
_ Jeune homme de .17 ans. Sa CAMES
| Signes enidhés Grand nævus pileux très pigmenté, .. j | recouvrant les faces latérales du visage, la nuque et le ” cuir chevelu, les parties antérieure et postérieure du tronc et des bras. Petits nævi pileux de 1 à 5 cm, de : . diamètre, disséminés. sur Je Corps. …
Histologiquement, l’épiderme sur le nævus est mince, et les corps papillaires ont été’ effacés. Il existe une hyper- - Kératose modérée, et la couche granuleuse consiste en. une ou deux couches de cellules. Le tissu muqueux est Fe mince et en certaines régions les cellules sc
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ment colorées, avec des noyaux allongés ou. tortueux. MS Cependant, en plusieurs points, la couche muqueuse est Den | normale. La couche basale est normale et intacte, mais son contenu pigmentaire varie considérablement : ‘d’une zone à J’autre. L'épiderme ne contient pas de groupes Cide cellules næviques ; il n'apparaît pas de liaisons entre
_ lépiderme et les cellules næviques dans le chorion. de Celui-ci montre, dans sa partie superficielle, l'existence _ d’une zone de tissu conjonctif où les cellules sont com- _parativement peu nombreuses. Cette zone Sépare l'épi- _derme de l'infiltration cellulaire nævique complexe ou polymorphe, qui envahit le chorion ets Niue dans lhy-
Le . Poderme. MED
La partie la plus superficielle du nævus consiste en cellules, avec une petite quantité de protoplasme et de grands noyaux vésiculaires ronds ou ovalaires, pauvres en chromatine. Les cellules sont disposées en grappes ou en cordons, séparées par des couches de tissu conjonctif collagène. Les nids cellulaires, qui sont bien circons-
crits, ont un fin réticulum. Disséminées dans cette por-
tion du nœvus, existent de grandes cellules multinucléées ou des cellules næviques géantes. De grandes cellules irrégulières contenant du pigment grossièrement granuleux et brunâtre, sont disséminées dans la portion superficielle du nævus. Dans les parties plus profondes du chorion, ce stroma tissulaire conjonctif est plus abondant et les noÿaux des cellules næviques, qui sont plus petits que ceux des couches superficielles, sont colo-
rés plus intensément. L’infiltration cellulaire n'est pas
aussi dense, Les cellules se présentent séparément ou
en bandes, qui généralement sont parallèles à l’épiderme.
Dans la portion profonde du chorion et s'étendant dans le tissu sous-cutané, existent des funicules cellulaires grands et petits, bien circonscrits, entremêlés et incomplètement anastomosés, Dans certaines zones, de grandes cellules rondes ou polygonales, avec un cytoplasme pauvrement coloré et des noyaux ronds ou ovalaires bien colorés. Les cellules, dans la partie centrale des funicules, contiennent une ‘grande quantité de protoplasme et leurs noyaux sont grands, ronds, riches en
chromatine. Parfois, à la périphérie, la quantité de prô- 7
toplasme cellulaire est diminuée, et les noyaux sont plus petits, fusiformes ou ovalaires et riches en chromatine.
Aucune cellule contenant du pigment n’est vue dans la”
partie profonde du nævus. Il existe de‘nombreux vais- 6e
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seaux sanguins, mais aucune relation intime n'existe entre les cellules næviques et l’endothélium vasculaire. Il ny APS de prolifération endothéliale.
Signes ReobgiQues : Céphalées occipitale et fron-
tale d'intensité progressive. Altération progressive de la
vue et perte de la mémoire. Vomissements en fusée, engourdissement intermittent de la main droite, gène à
la ‘:miction, douleurs aiguës’ des jambes et des cuisses,
accompagnées que prurit généralisé.
- On pose le diagnostic de tumeur du cerveau
Lésions nerveuses : 1° A la suite d’une craniectomie
_Sous-occipitale, on constate que la face postérieure de
la moelle est recouverte d’une couche gris bleu faisant
. penser à un angiome veineux. 2° A la suite d’une lami- _ nectomie à hauteur des 2°,3° et 4° vertèbres cervicales,
pratiquée un mois après la 1” intervention, on évacue
une grande collection de liquide sous-arachnoïdien. Le :
cordon spinal, dans toute la partie mise à nu, est complètement caché par les masses gris bleu vues antérieu-
‘rement. Dans la partie la plus basse, la masse obstrue
complètement la lumière du canal vertébral. Exitus après durée ne de 3 mois. 3° à Pautopsie : épaississement et mélanose diffuse des méninges molles à la base du cerveau, principalement du chiasma à la protubérance, sur le cervelet et la partie supérieure de la moelle cervicale. Au-dessous de la dure-mère, .sur toute
la hauteur de la moelle, üne gaine complète de tissu tumoral occupe l'emplacement de larachnoïde. Cette”
gaine est de couleur brun gris, de 1 à 5 mm. d'épaisseur.
Substance nerveuse sous-jacente intacte.
Histologie : La tumeur consiste en une infiltration cellulaire disposée sans ordre, d’é épaisseur variable, limitée à l’arachnoïde. Les cellules tumorales entourent complètement les vaisseaux piaux des sulci et quelquesuns des vaisseaux dans les parties profondes du cerveau, mais n’ont pas envahi le parenchyme cérébral. Sur toute . la hauteur de la moelle, un manteau épais de cellules entoure le cordon, les troncs nerveux et les faisceaux de la queue de cheval, mais n’envahit pas cordon et nerfs. Les vaisseaux piaux pénétrant dans le cordon et ses commissures, sont entourés par des cellules tumorales. Disséminées dans les coupes et spécialement autour des vaisseaux sanguins, nombreuses cellules irrégulières qui contiennent du pigment granuleux. |
OBSERVATION XIX. — WEIDMANN et EIMANN (1936) FR
| Enfant.
Signes cutanés : Grand nævus vérruqueux, pigmenté,
occupant environ le tiers des tésguments.
Signes neurologiques : S nptomes de méningite céré-
bro-spinale sans signes oculaires. Mort par CUT
/ OBSERVATION XX. sr bre PLEwES (1938)
Homme âgé de 60 ans.
Signés. cutanés : Mélanomes de la peau: NET.
Signes généraux : Aortite syphilitique. Evolution en F Ve
5 mois., ’ + \
Lésions nerveuses : Mélanome primitif des méninges, noyau secondaire dans le cerveau, l'estomac, les surrénales, les poumons, les' ganglions épitrochléens.
OBSERVATION XXI. -— SCHNITKER et AYER (1938)
Femme de 49 ans:.
Signes cutanés : Petites zones de kératose sénile péri-
ombilicales et lentigines disséminées sur face et main.
Signes neurologiques : Depuis 3 ans, douleurs dorsolombaires, douleurs également associées à un engourdis-
sement des jainbes avec prédominance à droite. Depuis.
10 mois, parésie de la jambe gauche. Dans les trois
semaines précédant son admission à l'hôpital : douleurs
lombaires, suivies de vomissements, parésie douloureuse des membres inférieurs. RU symptômes de tumeur
| médullaire.
fl
Lésions nerveuses : Tumeur non mélanique de la
moelle en D9, ROME originaire des leptoméninges.
Éxérèse. Deux mois plus tard, signes de tumeur céré-
brale, paralysie faciale gauche, ‘baisse. de la vue, puis
cécité complète. Mort en 2 mois.
À l’autopsie : la surface du cerveau est parsemée de plaques confluentes mélaniques plus denses à la base du cerveau, où un feuillet continu s’étend sur le- chiasma optique, les corpuscules, mamillaires, la substance perforée antérieure, la protubérance, et se prolonge sur la
moelle. Le pigment recouvre également les faces infé-
rieure et supérieure ‘du cervélet, la face inférieure des
lobes occipitaux, gyrus inférieur et médian des lobes
.temporaux. Placard dans la profondeur de la scissure de Sylvius et sur les lobes frontaux. La surface pigmentée
repose en un mince placard, sous l'arachnoïde qui peut être décollée en grande partie sans arracher les masses
tumorales parenchymateuses. Les tumeurs mesurent de Là? mm, d'épaisseur, les masses les plus importantes
EU
se trouvant dans les lobes frontaux, pariétaux et temporaux, lé long de la scissure Sylvienne et de l'Insula. Une petite tumeur s'étend dans le 2° ventricule. Zone
d'infiltration tumorale formant un mince feuillet sous-
arachnoïdien sur les 1”, 2°, 5°, 6° et 8° paires" craniennes
jusqu’à leur traversée du crâne. Après ablation du cerveau, plusieurs masses coniques noires, profondes, de
cellules tumorales, sont fixées à la face durale interne,
dans la région de l’entonnoir d’Hérophile. Les leptoméninges de tout le cordon spinal et de la queue de cheval _sont infiltrées, de façon diffuse, de pigments noirs. Cette
gaine accompagnant plusieurs racines de nerfs spinaux jusqu’à leur orifice de sortie. La tumeur étant partout
au-dessous de l’arachnoïde.
Histologie : _ Prédominante de cellules fusiformes,
quelques cellules rondes grandes ou petites, cellules étoilées, dopa positive. Fines granulations dans la portion périphérique. du cytoplasme, de cellules de toutes dimensions. et de toutes formes. Manque d'harmonie dans la dimension de ces granulations. Dans la tumeur, fin
réseau de réticulum autour des vaisseaux. Un petit no-
. dule mélanique dans le foie, quelques granulations argirophiles dans les tubuli rénaux et dans la sous“muqueuse du côlon. Cellules tumorales envahissant les espaces inter-fibrillaires des 2° et 7° nerfs craniens.
OBSERVATION XXII. —— LECOUTURIER, LEY, TITECA, VAN BOGAERT (1939) NN (Cliché 2)
Enfant de sexe masculin, ‘agé de 4 ans.
Signes cutanés : Nombreux nævi pigmentaires | dé
dimensions variables, disséminés sur tête, tronc, dos, te
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membres et scrotum. Certains étant énormes et fortement pileux : à la face, en avant de l'oreille droite, sur
l’omoplate gauche, les hanches, la face postérieure des membres inférieurs. Certains sont verruqueux, notamment à la hanche droite, Coloration variant du brun pâle au violet foncé.
Signes neurologiques : Agitation à l’âge de 2 mois, puis crises convulsives oculaires. Trois semaines plus tard, vomissements, polyurie, légère hydrocéphalie. Aggrâvation en fréquence et intensité des crises oculaires, s’ac- _compagnant de mouvements cloniques des membres supérieurs, suivis de contracture généralisée. Diagnostic de tumeur cérébrale.
Dans les mois suivants, amélioration par PL. répé-'
tées, mais hydrocéphalie progressive. Après cette courte rémission, reprise de tous les signes plus accentués, apparition de strabisme convergent, mort.
Lésions nerveuses : Forte hydrocéphalie avec déformation excessive du cerveau. Les méninges présentent
une coloration gris noir en de très nombreux endroits. K
Sur des coupes, coloration noire diffuse en de nombreux points de l’écorce cérébrale, sans atteinte de la substance blanche. Extension plus marquée sur la convexité et à la base des deux lobes temporaux. Une masse tumorale de la taille d’une cerise dans la tête de la corne d’Ammon, une autre dans la protubérance. Coloration noire sur une très grande surface des deux hémisphères cérébelleux, avec prédominance à gauche. Ruban du noyau
dentelé complètement noir.
Histologie : Cellules rondes surtout, petites ou grandes, orientation péri-vasculaire.
di
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OBSERVATION XXIIL. Es WILCOx (1939)
Nourrisson de sexe féminin.
Signes cutanés : Multiples nævi cutanés, l’un verruqueux en forme de caleçon de bain, remontant sur le dos jusqu’à la hauteur des dernières côtes, les autres
plus ou moins grands sur la poitrine, le dos, les quatre
membres et le cuir chevelu. Histologiquement, mélanomes sans preuve de malignité.
Signes neurologiques : Depuis l’âge de 2 mois, vomis-
sements, hydrocéphalie progressive puis régressive, après :
ponctions qui ramènent un liquide xantochromique. Après un mois de rémission, réapparition des vomissements en fusée et de l’hydrocéphalie, puis signes de tumeur cérébrale avec fièvre. Alternative d'amélioration et d'aggravation. Durée : 3 mois 1/2.
Lésions nerveuses : Mélanose diffuse et en taches des
faces latérale‘et inférieure des lobes frontaux et temporaux, de la scissure de Sylvius, de la surface du cer-:
velet. Plusieurs petites zones pigmentées le long de la dure-mère du cordon spinal. Nombreuses petites zones pigmentées sous la pia, à la partie moyenne dé l’hémisphère cérébral gauche. Sur les faces latérales du 4° ventricule, près du corps restiforme, zones symétriques de pigmentation noire. Un petit nodule grisâtre nettement
/ délimité, de 1 em. 5 de dfamètre, dans ce plexus choroïde,
Histologie : Cellules næviques disséminées ou grou-
pées, rondes ou bvales, grandes ou petites, à grosses ou
petites granulations pigmentaires, à dopa positive. Dans
le cortex cérébral, les cellules næviques sont entassées
en masses compactes, dans les espaces péri-vasculaires.
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À. ces 23 observations, il nous paraît possible d'en ajouter une 24°, de :: ND Re 0
| OnsEnvarIon XXI. ce © BEAUMECKER (920) citée par SHNITKER et AYER ho
Ver l'a
É. Signes cutanés : : Ablation. ie tache cutanée de na- à
ture indéterminée. RS A ER NE ARNO U à | je
| Signes neurologiques : Mélanome du système nerveux.
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- C’est sur Jensémble de ces cas qu'est basée l'étude É de la mélanoblastose neure-cutanée. . Nous nous som-
mes du reste inspiré, pour cette étude, du travail du | docteur Touraine) (pour paraître dans l’Encéphale). - Noust tenons encore une fois ici à Jui témoigner toute notre gratitude pour l'aide que nous ont apportée ces | eus. HR |
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DESCRIPTION ANATOMO-CLINIQUE Nous étudierons successivement :
— les Nævi pigmentaires cutanés ;
— les Mélanoses du système nerveux ;
— les Rapports entre ces deux groupes de dysplasie ;
résultant d’une même origine embryonnaire ectodermique des systèmes cutanés et nerveux.
NÆVI PIGMENTAIRES. CUTANÉS
L'importance en nombre et en étendue des nævi cutanés permet de diviser les mélanoses de la peau en deux grands types :
— Mélanoses étendues ; — Mélanoses localisées.
1° MÉLANOSES ÉTENDUES.
Dans 17 observations, soit un peu plus de 73 % des cas, la mélanose est importante et force l'attention
dès le premier examen, par la dimension des nævi Ou , . par leur grande diffusion sur les téguments.
an: Chez 7 malades, il s agit d’un n&vus monstrueux: . — soit que très étendu, il affecte par ailleurs le
type en caleçon, comme dans 5 observations. Forme .
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fréquente, nous le voyons, puisqu’elle constitue 22 % des cas. Il s’agit là des observations de Rokitansky, Grahl, Bensack, Bjôrneboe, Wilcox. Ce nævus recouvre le bassin, les organes génitaux, les lombes, le dos
en grande partie, la racine des cuisses, l’abdomen
dans sa partie sous-ombilicale ;
_. soit qu’il couvre une grande partie du corps telle que la face, lè cuir chévelu, ka nuque, la poitrine, la partie supérieure du dos et les bras, comme, dans le cas de Netherton ;
Tr soit qu’il occupe le tiers du Sorps, au moins,
: comme: dans le cas de Weidmann et Eimann.
Ces’ nævi monstrueux sont toujours saillants, verru- Queux,, pileux, parfois: éléphantiasiques (Bjôrneboe).
. Ils s’accompagnent toujours de nombreux nævi plus
petits, plats ou saillants, verruqueux ou pileux, disséminés sur tout où partie du corps, où souvent ils se disposent symétriquement.
b) Chez le malade de Lua, de nombreux nævi groupés sur les cuisses et les hanches réalisent une sorte
de calecon avec intervalles dé peau saine.
c) Chez le malade d’Oberndarfer, il s’agit de nombreuses taches pigmentaires réalisant la disposition en peau de panthère et recouvrant plus de la moitié
de la surface des téguments. ce
d) Dans 8 autres observations, il s’agit de très nom-
breux nævi plats ou saillants. Tantôt ils sont dissé-
minés sur le corps entier (Maclachlan, ‘Berblinger, avec 190 nævi à localisation prédominante sur les
. membres inférieurs ; Weimann, qui note un méla-
nome malin dans la région pectorale; Gordon, Lecouturier)..
Tantôt ces nævi sont groupés de façon régionale : sur le tronc (Schopper), sur tronc et avant-bras (Farnell et Globus), sur face et mains (Schnitker et Ayer).
Tantôt ils affectent une disposition symétrique (Maclachlan, Berblinger). Le è
Fe
2° MÉLANOSES LOCALISÉES.
Dans 7 cas sur 94, les nævi sont peu nombrelx ou
peu importants, nécessitant, pour être remarqués, un:
examen méthodique de la peau. |
a) Ou bien il s’agit de quelques nævi : 8 sur le tronc
et les extrémités (Lindbom); des lentigines non sail- Jantes, non infiltrées, disséminées sur le tronc et les bras (Heilmann); Guelques taches disséminées ou sans
importance (Burns Plewes, Ringerts).
b) Ou bien il s’agit d’un nævus unique : nævus verruqueux situé dans le dos chez le malade de Pohl, situé sur l’abdomen chez le malade de Esser, à localisation non JÉPmDEe chez le malade de Beaumecker.
, Il est regrettable que seuls 6 auteurs (Pohl, Berblin- 4 Weimann, Bjôrnoboe, Neterton, Wilcox) aient fait l'examen histologique. Mais dans tous les cas étudiés, les nævi présentaient des cellules næviques polymorphes, des cellules pigmentées fusiformes, le plus
Le AGE ,
souvent rondes ou ovales. Netherton aurait constaté l'existence de cellules géantes. Toutes ces cellules se groupent en amas, en boyaux, en cordon, comme dans tout mélanome, avec une tendance nette à la disposition péri-vasculaire, ee À
Dans deux cas (Berblinger, Bjôrnoboe), des lésions de neuro-fibromatose-ont été retrouvées au voisinage immédiat des cordons mélaniques, mais sans connexion avec les cellules pigmentées: Cette association avait du reste été constatée déjà par Soldan, qui y
voyait un processus unique.
Dans 2 autres cas (Pohl, Weimann), l’évolution vers la malignité, d’un des mélanomes cutanés, a été constatée. Il est du reste à noter que dans les deux cas, une mélanoblastose tumorale s’est développée dans = le cerveau, sur une infiltration mélanique diffuse de la pie-mère.
MÉLANOSES DU SYSTÈME NERVEUX | Les mélanoses pures du système nerveux ont été. étudiées successivement par Schopper, Bailey et Bucy, : Akelaïtis, Bjôrnoboe, Netherton, Salles surtout (dans sa thèse), et en dernier lieu par Schnitker et Ayer. Dans ces diverses études, les auteurs ont montré la
. similitude existant avec les mélanoses neuro-cutanées
qui nous intéressent, tant au point de vue clinique
qu'au point de vue anatomique et pathologique, Nous
en résumerons les caractères essentiels.
je “
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À. - CARACTÈRES CLINIQUES
li est difficile dé faire un tableau d’ensemble, les symptômes variant d’un cas à l’autre suivant le siège _et l'étendue des lésions. Dans aucun des 24 cas étu- _diés en effet, les symptômes notés n’ont permis de poser un diagnostic du vivant du malade.
a) Dans 7 cas il s’agit de fœtus, de abus ou de nouveau-nés, de nourrissons, d'enfants de moins de 8 ans, tous porteurs de grands ou de nombreux\nævi. | Le signe clinique fondamental est alors l’hydrocé- ‘phalie parfois considérable (4 litres dans le cas Obgrndarfér). : Li
Dans la majorité des cas, des convulsions sont rapi-
dement apparues. Quant à l'évolution elle est rapide, ne dépassant pas 9 mois après l’apparition des premiers symptômes. !
/ D Dans les autres cas, il s’est agi d'adultes pouvañt atteindre jusqu’à 60 ans (Burnes Plewes).
1° Les signes cliniques, autant aW'ils ont été notés, “sont alors, dans le cas de mélanose diffuse :
— une céphalée progressive (Héilmann) ;
— des crises d'épilepsie généralisée (Farnell et.
Globus); tai
see un coma initial (Lua) ;
__ des troubles mentaux, pouvant aller jusqu’à,
limbécillité (Rokitansky) ; — un état méningé (Lua);
— une hypertension intra-cranienne (Heïilmann).
Là encore l’évolution a été rapide, ne e dépassant pas 6 mois (Farnell et Giobus). AZ
2° Dans 11 cas il s’est agi d’une tumeur isolée ou greffée sur une infiltration mélanique diffuse. c
Des signes de compression et de localisation sont apparus après les symptômes d’irritation méningée ou . d'hypertension cranienne ; ces signes de compression _ont même pu dominer le tableau clinique :
— paralysies localisées, hémiplégie progressive ou. brutalement apparue dans le cas de tumeurs cérébrales (Pohl, Weimann, Netherton) ; | | — troubles de la statique dans un cas de tumeur : cérébelleuse (Schopper) ; de
— paraplégie dans les cas de tumeur médullaire (Esser, Lindbom, Ringertz) ;
— Un cas (Schnitker et Ayer) associe les symptômes de tumeur ‘médullaire initiale à ceux d'une tumeur cérébrale secondaire.
Si l’évolution dans ces formes est également rapide (2 à 6 mois), par contre on a pu la voir s'étendre sur _$ ans (Schnitker et Ayer). ) The f .
3° Quelques observations assez complètes font mention des caractères du liquide céphalo-rachidien:
— il est en général hypertendu ;
— habituellement. xantochromique, il est parfois clair: (Bayley et Bucy), parfois sanglant (Wilcox) ;
— la lymphocytose y reste modérée ;
— dans 2 cas (Schnitker et Ayer ; Lecouturier, Ti- ‘teca, 109 la réaction de burn est positive ; - |
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À l : . : X + | L4 LA r e : 7 bar contre, le B.W. a toujours été négatif. — Seul, Wilcox a pratiqué les réactions de la mélanine, qui sont d’ailleurs restées sans résultat,
B. - CARACTÈRES ANATOMIQUES
Cette mélanose siège toujours dans la pie-mère ou & dans la leptoméninge (Oberling) qui se détache assez facilement du cerveau sous-jacent, d'aspect normal. — Suivant les replis du cerveau et du cervelet, BH ee accompagne généralement les rameaux vasculaires et | peut s'étendre jusqu'aux plexus choroïdiens, entrai-
LA nant alors une hydrocéphalie interne par blocage de : _ l’aqueduc de Sylvius.
- Sa coloration va du gris bleu ardoisé au noir fonce, :
en passant par le marron. $
Le plus souvent diffuse, étendue, ou homogène, elle
prend rarement 1k aspect en réseau (Weimann). Quel-
à . quéfois il s’agit de taches ou de traînées, ou même
de petits nodules dont les limites sont alors plus précises. Parfois enfin, il s’agit d’une infiltration tumorale, atteignant la substance nerveuse sous-jacente. < Nous étudierons successivement chacun de ces trois aspects bien différents :
—_ Infiltration diffuse ; Ê Louis | — Infiltration avec taches ou nodules ; |
no Infiltration tumorale.
je Por diffüse : st
‘La face ventrale du névraxe est la région la plus
souvent atteinte, avec une prédilection marquée pour uS
AA ES
la base du cerveau, entre le trou déchiré antérieur et le bulbe ou le cervelet. j
Si l’infiltration reste parfois mince et localisée dans cette région (Binsack), parfois au contraire elle atteint
une épaisseur de plus de 5 mm. (Netherton) et s'étend.
plus largement, recouvrant une ou plusieurs aires du névraxe, et engainant alors les nerfs craniens ainsi que les racines rachidiennes, agglomérant les nerfs de la queue de cheval (Pohl, Netherton). |
2° Infiltration avec taches ou nodules :
Souvent,: associées à l’infiltration diffuse ou au contraire isolées, on voit des taches multiples, arrondies
‘ou allongées, plates, lenticülaires ou nodulaires,—
notamment sur les faces latérales du cerveau ét sur le cervelet (Pohl, Lua, Weimann, Schnitker et Ayer),
sur Jeur /convexité (Oberndarfer, Maclachlan), ou à
la base du cerveau (Grahl, Schopper).
3° Infiltration tumorale : : EVA -
- Dans certains cas, une tumeur mélanique prend naissance à partir de cette infiltration diffuse et s'étend, en un temps plus ou moins long, dans la substancé nerveuse sous-jacente. Il s’agit alors de
tumeurs de siège, de volume et de nombre très varia- /
ble. Tantôt elles sont localisées au cerveau (Berblinger, Bailey et Bucy, Schnitker et Ayer, Lecouturier,
Weimann, Bjôrneboe, Pohl, Burns Plewes). Tantôt
elles restent localisées au cervelet (Oberndarfer, Schopper), prenant parfois un aspect kystique (Lua).
Tantôt elles se localisent dans l’axe médullaire
(Schnitker et Aÿer, Ringettz, Esser, Lindbom).
Ve
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On notera, pour terminer ce chapitre, que les DR viscérales sont rares dans les mélanoses neuro-cutanées. Cependant dans 6 cas, des Doyaux mélaniques ont été retrouvés :
— Dans l’œsophage, estoriaé le duodenum, l’in-.
testin grêle, le foie, le testicule, les ganglions cervicaux, bronchiques et mésentériques (Pohl). ; Il faut cependant noter que dans cette observa-
; tion, il existait un mélanome malin de la peau.
— Dans le péritoine et les ganglions Ron (Binsack). ; À
— Dans tous les organes (Gordon)!
— Dans un ganglion lymphatique sous-cutané (Bjôrneboe)..
— Dans l'estomac, les surténales, les poumons, les ganglions épitrochléens (Burns Plewes)..
— Dans le foie (Schnitker et Ayer).
C. - CARACTÈRES HISTOLOGIQUES
Nous proposons de mettre en évidence, en premier
lieu, les caractères qui dépendent de la formule cytologique, puis ceux qui marquent la structure de cette mélanose du névraxe. Nous ne présenterons qu’en-
suite les caractères dépendant des lésions associées.
1° La formule cytologiqué :
Elle est très variable :
a) Tantôt il s ’agit d’un monomorphisme lrhe “
TA soit des cellules rondes, petites ou grandes, où
même géantes, apparemment polyédriques par suite
du tassement entre ue (Oberndarfer, Binsack, Lua, Netherton, Lecouturier) ;
— soit des nodules fusiformes (Rotikansky). .
b) Tantôt, et c’est le cas le plus habituel, il y a polymorphisme cellulaire, soit d’un point à un autre, soit même de deux points côte à côte.
- Heïlmann décrit des cellules fusiformes et polyédriques en proportions à peu près: égales.
Bailey et Bucy, Schnitker et Ayer, parlent de Lellules fusiformes, rondes ou polyédriques, en proportions à peu près égales. : 4
Pohl, Grahl, Esser, Lindbom, Berblinger, Bjôrne-
0e, montrent une prédominance des ours rondes avec quelques cellules fusiformes. ;
Weimann note l’association de cellules rondes, fusi-
formes ou polyédriques.
2° La structure :
A majorité des auteurs route en dehors des dispositions en faisceaux, boyaux ou cordons, « l’orientation périvasculaire à des cellules mélaniques. | — Tantôt il ne s’agit que d'une seule rangée, discontinue, autour de la lumière des. vaisseaux. re 4
Are Lantot et plus fréquemment, il S agit d'un : véri-
table « manchon » plus ou moins épais, d'assises cellulaires.
Aucun auteur n’a recherché les FGbURS entre les | cellules mélaniques et les fibres nerveuses dans cette fa Î affection, comme l’avaient fait Foot et Zeek dans leur ‘étude des mélanoses.
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Enfin, le réticulum, considéré comme inexistant par Schnitker et Ayer, a été mis en évidence par Bailey et Bucy, qui montrent son importance dans le réseau intercellulaire.
Ep)
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3e Lésions associées: :
Elles «sont d'origine nerveuse, mais rares. Seuls Ber- ‘blinger et Bjôrneboe ont noté une gliomatose locale à rapprocher de la gliomatose de la maladie de
Reckling chausen.
À. -_EXTENSION DES LÉSIONS
Elle est en général proportionnelle d’un système à l’autre. Dans 16 cas, à une mélanose étendue de la
:. peau répond une grande mélanoge du névraxe. Inver-
sement, dans 5 cas, à une mélanose discrète de la peau répond une mélanose localisée du névraxe
(Lindbom, Burns Plewes, Ringertz et Essef). Dans
3 cas seulement il y a discordance (Binsack, Gordon, Pohl). Rs )
B. - ACTIVITÉ DES LÉSIONS
in également règne généralement une activité re Hontelte d’un système à l’autre.
” Dâäns 7 cas, à des nævi importants, saillants et verru- | queux, correspond une mélanose nerveuse à évolu-
tion tumorale (Oberndarfer, Pohl, Fr Schopper, Weimann, Bjôrneboe, Burns Plewes).
Dans 2 cas cependant, il ya discordance (Lua, Schnitker et Ayer).
{> Dans 2 cas il y a transformation en mélanomes malins sur la peau et dans le névraxe (Pohl et Weimann).
CG. - EVOLUTION DES LÉSIONS
En général, la rapidité d’évolution des: lésions nerveuses est égalément proportionnelle à l'intensité des nævi cutanés. Les cas de sujets adultes dont la mort est survenue assez tardivement correspondent à des nœvi discrets, tandis que les cas de mort rapide en quelques mois s’observent surtout associés à de grandes mélanoses cutanées.
PATHOGÉNIE
Il semble bien que la mélanoblastose neuro-cutanée soit une maladie de système. En effet :
— il s’agit bien de mélanine ; Rs — la mélanine est aussi constante dans les ménin+ ges que dans la peau ;
, —ilya identité cellulaire entre les mélanoses cuta-
nées et les mélanoses nerveuses ; — les cellules mélaniques cutanées et méningées ont la même origine ecto-dermique.
.1° Il s’agit bien de mélanine dans les méninges comme dans la peau :
* Hormis les cas où du pigment ferrugineux a été constaté (il ‘s’agissait alors de tumeurs mélaniques à centre nécrosé ou hémorragique, comme dans les cas de Ringertz, Bjôrneboe, Becker), tous les autres cas ont montré que le pigment était dela mélanine aussi bien dans les tumeurs que dans linfiltration diffuse
. ou en tache de la pie-mère ou du névraxe.
La réaction à la Dopa, généralement négative dans le système nerveux, la majorité des cellules pigmentées du derme ou dans les cellules nœviques, ont sou-
levé une question de terminologie : il s’agirait là de mélanophore et non pas de mélanoblaste. Cependant, et nous reprenons ici les arguments de Bailey, si, dans ces méninges, il ne s’agit que de chromatophores, où sont les mélanoblastes qui leur donnèrent naissance ? En fait, et nous suivrons là une idée de Schnitker et Ayer, il semble que mélanoblastes et mélanophores ne sont que des états fonctionnels différents du même type cellulaire.
2% La mélanine ést aussi constante dans les. Le es di $ que dans la peau :
s et - p Symmers a retrouvé de la mélanine dans les me-
ninges de 52 % des Egyptiens qu’il avait examinés.
Virchow la considère comme constante dans la race caucasienne. Phihtzer l’aurait retrouvée chez la majorité des Alsaciens.:
On la retrouve à la base du: cerveau, entre. lesbace Dértore antérieur ou le chiasma optique, et la -protubérancé ou les pédoncules cérébraux, sur les faces latérales du bulbe ou sur la face antérieure de la . moelle dans son segment supérieur. Or, c’est à ces niveaux que la mélanoblastose siège avec prédilection. Wie ; Es
Les cellüles mélaniques Hiégent toujours dans la pie-mère, le long des vaisseaux, suivant leur grand axe ; or, toutes les mélanoblastoses montrent une disposition péri-vasculaire.
Quant aux cas de mélanome de 1 dure-mère ŒLind-
bom, Boit, Esser), ils ne cn s expliquer que par
ee
migration cellulaire À la pie- -mère vers la dure-mère, puisque physiologiquement il semble que cette dernière en soit normalement privée. Cette migration pourrait, s'expliquer par/les prolongements et les vaisseaux que Ja pie-mère envoie dans la dure-mère.
3° Il y a identité cellulaire entre les HÉROS cuta-
nées bt les mélanoses nérveuses :
Le même polymorphisme cellulaire et les mêmes types cellulaires sont retrouvés.
4 Les cellules mélaniques cutanées et méningées ont la même origine ectodermique : ; °
‘C'est. l'argument principal. Si certains auteurs Ribbet, Kôhliker) ont voulu montrer Vorigine mésodermique des cellules næviques de la peau et dest méninges, lorigine _ectodermique a été, prouvée depuis
lors. Masson (1921 -1926), reprenant les travaux de
Soldan (1899), a montré que les. cellules næviques sont en connexion étroite avec des faisceaux nerveux et paraissent prendre naissänce à partir des cellules
de la gaine de Schwann, qui, issues de la crête neu-.
rale, sont elles-mêmes d’ origine ectodermique (Oberling). | | | a)
Il en est de même pour la pie-mère 1 l’arachnoïde, ainsi que pour leurs cellules pigmentairés. Oberling en a bien montré l’origine ectodermique à partir des méningoblastes, qui sont eux-mêmes issus de la crête neurale. Roussy et Mosinger ont établi l’origine neuro-
ectodermique des chromatophores du système ner-
Ts hmaems,
ire TD Te Fe
veux. Enfin, Foot et Zeek, puis Saliés; ont constaté, dans la pie-mère normale, des formations analogues
aux corpuscules de Wagner-Meissner et identiques À celles décrites par Masson comme terminaison ner-
veuse dans les nævi cutanés.
Ainsi, l'identité des structures et d’origine est démontrée pour les mélanoses cutanées et nerveuses. Leur coexistence n’est pas une simple coïncidence,
mais prouve bien au contraire qu’il s’agit là d’une
maladie de système, « la mélanoblastose neuro-cutanée », comme a proposé de l'appeler mon Maître le
docteur Touraine, ;
CONCLUSIONS
1° Les observations, réduites à 24, toutes étrangères, sont bien peu nombreuses, eu égard au chiffre élevé des mélanoses cutanées congénitales rapportées -dans lés annales médicales. Par contre, elles existent dans un pourcentage élevé si on en compare le nom-
bre à celui des mélanoses du système nerveux. il pe:
s’agit donc pas d’une simple coïncidence, maïs d’uné véritable dysembryoplasie systématisée de l'appareil pigmentaire et Lun il existe plusieurs degrés,
2° Les Éberatibue montrent que dans 3/4 des cas, -. la mélanose cutanée est importante et que les nævi
assez ‘étendus attirent l'attention. Par contre, dans
1/4 des cas la mélanose est restreinte et nécessite un
examen méthodique de la peau. Au point de vue du
névraxe, le diagnostic de mélanose n’est jamais’ posé du vivant du malade. | à 3° Les symptômes cliniques, sont frustes et non spécifiques. Les plus fréquents sont les suivants : : __ nævi cutanés en nombre étendu et disposition variable ; — troubles mentaux ;
CR 0 MU — hydrocéphalie ;
— hypertension ; — xantochromie.
à 4° Anatomiquement, la mélanose du système ner-
veux siège presque toujours dans la pie-mère, surtout à la base du cerveau, sur les faces antérieures
et latérales de la moelle. Habituellement diffuse, elle respecte la\substance nerveuse sous-jacente, mais engaine parfois les nerfs craniens et les racines craniennes. RU “09 semble qu’il y ait un rapport étroit entre nævi cutanés et mélanose nerveuse quant à l’exten- Sion et la densité des lésions : à nævi nombreux et étendus correspond une mélanose nerveuse diffuse ; _à nævi rares et peu étendus correspond une mélanose nerveuse limitée.
Rd de CSA TRS 6° L'évolution, toujours mortelle, est généralement
plus rapide dans les formes cutanées étendués.
7° 11 y a identité d’origine et de structure entre les
deux mélanoses. L'origine blastodermique est identique et les deux mélanoses sont de souche ectodermique commune.
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