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Par délibération en date du 9 décembre 1798, l'Ecole a arrêté que les opinions émises dans les dis- ” sertations qui lui seront présentées doivent être considérées comme propres à leurs auteurs et qu’elle n'entend leur donner aucune approbation ni improbation.
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INTRODUCTION Ayant eu la possibilité, due à l’obligeance de nos collègues MM. Chipault et Ouvry, de réunir l’histoire complète d'un malade atteint de myxomatose généralisée des nerfs, nous avons pris cette observation comme sujet de noire thèse inaugurale.
Nos recherches bibliographiques, un peu restreintes
étant donné le temps dont nous disposions, ne nous ont -
permis de retrouver aucune observation parfaitement analogue à la nôtre : notre travail s’est, de ce fait,trouvé forcément limité : on voudra bien nous le pardonner.
OBSERVATION
Notre observation part du premier examen chirurgical du malade, en 1887; de cette date à 1891 elle a été recueillie par M. Chipault, puis à cette époque, le malade entra à Phôpital d’Ivry, où il mourut le 15 mai 1893; cette deruière partie de son histoire a été publiée par M.Ouvry, dans les Bulletins de la Société anatomique ; l'examen histologique de la pièce nous a été remis par M. Gombault.
Le 4 octobre 1887 entre à l'hôpital Cochin, dans le service de M. Th. Anger, F. Edouard, âgé de 14 ans 1/2, apprenti tôlier.
Son père et sa mère sont bien portants ; il a deux frères, l’un de 19 ans, l’autre de 41, et une sœur de 20 ans. Aucun membre de sa famille n’a eu de maladie analogue à la sienne.
Il n’a jamais quitté Paris où il est né. Son père est de Paris, sa mère de Besançon ; ils n’ont jamais voyagé ni l’un ni l’autre. Il a depuis quelques années, tous les hivers, de fréquentes bronchites et des maux de gorge.
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Le dimanche, 2 octobre 1883, sa mère s’aperçut en lui faisant prendre un bain qu’il avait au périnée une tumeur dont il ne s'était pas aperçu jusque là.
Le 4 octobre, entrée à l'hôpital. On constate, au-dessous de chaque pli de laine, une tumeur assez volumineuse, diminuant de volume par la pression, sans altération de la peau à son niveau. Cette tumeur semble, au palper, formée de cordons enroulés. Il existe au périnée une tumeur d'aspect analogue. Rien en aucune autre région du corps. Etat général très satisfaisant.
Du 3 octobre 87 au 20 février 88, plusieurs bronchites et
maux de gorge.
Le 20 février, on remarque à la partie postérieure de la jambe gauche des cordons appréciables par le palper, et qui n'avaient pas été constatés jusque là. La tumeur périnéale a légèrement augmenté et refoule en avant le serotum sans l’envahir.
Etat le 20 mars. Au-dessous des plis de l’aine on note quelques nodosités peu marquées, manifestement moins volumineuses qu’il y a deux ou trois mois, mobiles sousla peau'quiestsaine, un peu moins mobiles sur les parties profondes. On peut pincer la peau à ce niveau. Immédiatement au-dessous du pli de Fl’aine, on sent des ganglions durs, allongés transversalement en fuseau, très mobiles ; il y en a un à gauche, assez volumineux, un autre à droite plus petit, accompagné d’un très petit.
Le périnée est occupé par une tumeur allongée d’avant en arrière, située presque entièrement à gauche de la ligne médiane, se prolongeant en arrière du côté de l’ischion gauche, et se perdant dans la fesse de ce côté. En avant, elle repousse le scrotum et s'enfonce dans la direction de la branche ischio-pubienne gauche. Pour bien sentir sa limite antérieure, il faut relever les bourses en avant etpalper profondément à ce niveau : on sent alors que la tumeur périnéale est séparée nettement de latumeur scrotale, que nous étudierons tout à l'heure. La tumeur
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périnéale donne au toucher la sensation de cordons en paquet
avec des nœuds en quelques points. Elle est ferme, non réduc-
tible, mate. La peau qui la recouvre est saine et mobile sur les parties profondes.
FiG. 2. — État du malade en octobre 1890. Fesse et cuisse.
La bourse gauche est occupée par une tumeur du volume d’une mandarine : se continuant en haut avec une tumeur parallèle .et sus-jacente au pli de l’aine gauche, se perdant vers le milieu du ligament de Fallope dans les parois abdominales. La vue suffit pour différencer la tumeur scrotale des testicules placés en bas
CONTE
et avant d'elle, superposés à sa masse, de consistance et de volume normaux ainsi que l’épididyme. Le cordon est englobé par la tumeur ; le doigt ne peut sentir l’anneau inguinal. La masse est dure, formée comme la masse périnéale de cordons enroulés,
FiG. 3. — État du malade en octobre 1890. Périnée et cicatrice inguinale.
réductible par la pression prolongée ou le séjour au lit, mais quant à son volume seulement. La peau du scrotum est normale et présente ses plis caractéristiques; la bourse droite et Le pli de l’aine du même côté sont normaux, à la vue comme au toucher.
Les tumeurs du triangle de Scarpa, du périnée et des bourses ne sont douloureuses ni spontanément ni à la pression.
Le palper profond de la fosse iliaque gauche est douloureux. Re
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A la partie inférieure de la fesse gauche commence une tuméfaction du membre inférieur qui s'étend jusqu’à trois travers de doigt au-dessus du pli poplité. Cette tuméfaction a au moins quatre doigts de large, aussi bien en haut qu'en bas : En haut
FiG. 4. — État pseudo-myxædémateux du malade à la fin de 1891.
elle s’atténue progressivement, en bas elle est limitée par un véritable bourrelet. — La peau, sur toute son étendue, est plus facile à pincer et se laisse prendre plus largement que celle du côté opposé. Le palper fait sentir des cordons verticaux dans toute la région tuméfiée, ce palper est très douloureux en un point grand comme la paume de la main et situé à 5 centimètres environ au-dessus de la limite inférieure de la tumé-
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faction ; jamais cette douleur n'apparait spontanément : elle est très vive, lorsque le malade se heurte la région. Cette exagération localisée de la sensibilité existait déjà avant que le jeune malade ne se fût aperçu de ses tumeurs.
Le palper permet de reconnaître que des cordons plus ou moins mous dépassent la limite inférieure apparente de la tuméfaction et se prolongent dans le creux poplité, dont le palper profond est douloureux, sans qu'on puisse y sentir de tumeur spéciale.
Enfin, à la partie postérieure de la jambe du même côté, on sent un cordon de la grosseur du petit doigt qui descend à la partie médiane du mollet, en présentant des renflements douloureux au palper. Ce gros cordon se perd un peu au-dessus des malléoles. La peau de la jambe est saine partout.
IlLy a, surtout le soir, un peu d'œdème au-dessous et en arrière de la malleole interne du pied gauche.
Rien du côté du membre inférieur droit.
La mensuration comparée de deux membres inférieurs donne comme circonférence.
1° Pour le membre inférieur gauche.
a) au niveau du pli génital — 48 cent.
b) Au milieu de la cuisse — 43 cent.
c) À la partie saillante du mollet — 38 cent.
20 Pour le membre inférieur droit.
a) Au niveau du pli génital -- 45 cent.
b) Au milieu de la cuisse — 40 cent.
€) A la partie saillante du mollet — 36 cent.1/2
Dans Vaisselle gauche, sur sa face externe, on sent une tumeur mollasse, peu mobile, douloureuse à la pression. Rien dans l’aisselle droite.
Du côté gauche, quelques petites nodosités sous-claviculaires petites et mobiles.
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Rien au cœur ; pouls bon, un peu dur ; pas de varices veineuses. Pas de leucocythémie ni de diminution du nombre des globules blanes.
Un peu de rougeur des amygdales. Bronchite intense bilatérale. Constipation ; un peu de lenteur dans la miction.
Le système pileux est blond, moralement développé : la peau, partout saine, assez pâle sans ètre mate.
Tissu adipeux sous-cutané très développé.”
État général satisfaisant.
Le 1®r juin 88. La bronchite a disparu, la tuméfaction du membre inférieur gauche a gagné sa face interne et lazone douloureuse par pression s’est notablement étendue. Sortie de l'hàpital.
En 1889. Le malade, revu à plusieurs reprises, n’a présenté rien de particulier.
En mai 1890. Le maladese rend dans le servicede M. Reclus
à Broussais où le diagnostic porté ayant été celui de hernie inguinale, on fit, en ayant pour but la eure opératoire de cette
hernie, une incision suivant le trajet de la masse inguinale.
On trouva un paquet de cordons dont l'examen histologique ne fut pas fait.
M. Reclus a bien voulu nous dire qu’il soupconna dès ce moment, à l'examen de la pièce, qu'il s'agissait d'une tumeur plexiforme des nerfs.
21 Octobre 90.— Le malade vient me voir à la Charité: où je prends le schéma 2 et 3. L'opération faite par M. Reclus a laissé comme trace une cicatrice cheloïdienne très saillante ; la tumeur sus-inguinale qui existait à ce niveau et a été enlevée ne s’est pas reproduite ; la tumeur du périnée a considérablement augmenté; elle se continue sans grande dépression intermédiaire avec la tumeur de la fesse et de la face postéreure de la cuisse, elle aussi beaucoup plus considérable qu'autrefois. L’en-
SSSR
NL GREC RE Ur PEN A ET D PET ON AN
RE |, DE
semble, à surface très irrégulière, donne au palper la sensation d'un paquet de cordes enchevêtrées, palpé à travers un linge épais ; la tumeur jambière est stationnaire, Au dessus du pubis s'est développée une masse, compärable à la vue comme au palper, à un utérus au 5° mois de grossesse.
Des taches rosées se montrent cà et là à la surface des tumeurs; des taches pigmentaires étendues occupent le thorax et la face.
Incontinence d'urine,
Pendant les premiers mois de 91, le malade entre à la Salpétrière pour son incontinence d'urine : il y fait un séjour très rapide et est considéré pendant ce temps comme un myxædémateux.
Peu après ce séjour à la Salpètrière, le malade va à l’hospice d'Ivry. A plusieurs reprises il se plaint de son incontinence et de troubles intestinaux. Il est admis à l’infirmerie pour des douleurs venues dans l’abdomen,douleurs accompagnées d’une diarrhée intense. Il souffre en outre depuis quelques jours de la jambe gauche. Le malade est très abattu.
Le 3 mai 1893, Examen par M. Ouvry, interne de service.
En voici les résultats :
Le périnée fait une saillie énorme, qui de la base du scrotum à l'anus mesure 16 cent, Cette saillie n’est pas médiane, le raphé est rejeté sur la partie droite de la saillie. Les bourses sont
soulevées par la masse périnéale, les testicules sont facilement
perceptibles.
Cette tumeur périnéale se continue en bas avec une autre tumeur qui occupe la fesse gauche, Celle-ci descend de trois travers de doigts plus bas que la fesse droite.
La partie postérieure de la cuisse et de la jambe présente l’aspect décrit plus haut. Comme au périnée, la peau est saine et glisse sur les masses profondes. La palpation donne les mêmes
rm,
sensations de cordons enroulés au périnée et à la partie postérieure de la cuisse : cordon rectiligne et gros comme l’index, à la partie postérieure de la jambe.
Nos mensurations sont :
A gauche, au milieu de la cuisse 43, à droite 33 1/2
— ‘ Au point le plus saillant du mollet28 — 271/2
Au dessous et en arrière de la malléole externe existe une tuméfaction molle.
Il n’y a ni œdème du pied, ni varices veineuses. La sensibilité cutanée dans tous les modes est conservée. La partie postérieure de la cuisse gauche reste très douloureuse à la Pression.
Les tumeurs périnéale et fessière, le cordon du mollet sont indolents.
Au-dessous des plis de l’aine onsent un seul petit ganglion à gauche et deux à droite roulant sous le doigt ; aux membres supérieurs, à droite et à gauche, on sent à la partie interne du bras, un cordon que l'on sent de l'aisselle au pli du coude ; on le déplace facilement sous la peau; il est irrégulier, noueux. |
Dans l’aisselle on ne trouve pas de ganglions.
Du sommet des triangles sus-claviculaires partent, en divergeant, deux cordons. À droitecomme à gauche, ces cordons prennent la même direction, l’un va vers le lobule de l'oreille et se perd dans la parotide, l’autre se dirige derrière l’apophyse mastoide. Ces cordons présentent les mêmes caractères que ceux de la face interne du bras. t
L’abdomen est tendu et proémiuent. La palpation fait reconnaître une tumeur qui s’étend du pubis à quatre centimètres audessus de l’ombilic où elle se termine en poire. Cette tumeur s'étale à droite et à gauche dans les fosses iliaques, mais surtout à gauche. Les contours en sont nettement limités à la palpation, les bords sont noueux et irréguliers. La masse elle-même est
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dure et comme mamelonnée ; elle n’adhère pas àla paroi abdominale. On peutla mobiliser dans une certaine mesure ; elle estmate à la percussion.
Le visage de F. est bouffi, les paupières sont œdèmatiées ; il présente par toutle corps des sugillations jaunes lisses en particulier très marquées à la face où elles ont apparu depuis trois mois environ.
Ni sucre ni albumine dans lesurines. Du 10 au 12 mai, le malade reste somnolent,sa respiration devient difficile et bruyante.
Le 12, il a une première crise épileptiforme.
Dans la nuit, deuxième crise épileptiforme.
Le 13 au matin, il présente du tirage sus-sternal et succombe dans une crise épileptiforme.
AUTOPSIE, le 15 mai. — L’autopsie montre que le sujet a succombé à un œdème de la glotte, les replis aryténo-épiglottiques sont énormes et ferment l’orifice supérieur du larynx. L’épi- -glotte est normale. ;
Les poumons, le cœur, le cerveau n’offrent rien de particulier.
Le corps thyroïde est gros, et pèse 30 gr.
Les ganglions trachéo-bronchiques sont petits.
Le canal thoracique n'est pas dilaté.
Les ganglions de la chaine sympathique sont de grosseur normal. À l’ouverture de l'abdomen on tombe sur la tumeur sentie à la palpation. SAS
Elle a apparement une forme triangulaire au sommet supérieur. Le péritoine est adhérent à son sommet et à sa face postérieure. ‘Ise réfléchit un peu au-dessous du sommet sur sa face antérieure, qui reste ainsi sur une hauteur de 10 centim. en rapport direct avec la paroi abdominale sur laquelle elle glisse facilement par interposition de tissu cellulaire lâche. Le péritoine descend profondément sur la face postérieure de la tumeur pour se réfléchir sur le rectum.
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La tumeur repousse en haut les intestins qui sont recouverts par un épiploon normal. Le grand épiploon n’est adhérent qu’au bord gauche de la tumeur sur une étendue de 5 à 6 centim. Les anses intestinales se laissent facilement dérouler ; cependant elles adhèrent au niveau des reins et à la rate.
Dans le mésentère on perçoit par transparence de nombreux ganglions :les plus gros ont le volume d’une noisette, de couleur bleu foncé, ils sont légèrement aplatis, peu résistants au toucher ; par la pression on les fait glisser entre les feuillets du mésentère,
Le rectum pénètre à droite dans Le bassin.
Il y a double hydronéphrose. Le rein gauche atteint troïs fois son volume normal environ, et le rein droit deux fois. Bassinets et uretères sont très dilatés. Les uretères offrent l'aspect et les dimensions d’une anse d’intestin grêle. Ils vontse perdre à droite et à gauche dans la tumeur.
En arrière du rectum, en avant de l'aorte abdominale et jusqu’au duodénum, on trouve étagées au nombre de 5fà 6, des masses plus ou moins sphériques de 4 à 5 centim. de ‘diamètre, Ces masses donnent au toucher la sensation de paquets de ficelle ; si on les dissèque, on les voit formées de cordons blancs enchevêtrés. Ces cordons paraissent régulièrement cylindriques, leur diamètre atteint 4 à 5 millim: F
Le foie et la rate sont. de consistance et de volume normaux.
En suivant les uretères on arrive à la vessie qui paraît incluse dans la tumeur. La vessie fest plus rapprochée de la face antérieure que de la face postérieure de la tumeur. Elle est aplatie d'avant en arrière. Ses parois se confondent avec le tissu de la tumeur. Elle est très allongée, son sommet atteint presque le sommet de la tumeur ; elle a 12 cent. de haut sur 5 cent. de large. On perçoit l’orifice de l’urèthre au niveau duquel existe une petite masse mamelonnée.
On désarticule la hanche et on pratique une section antéropostérieure passant par les cavités cotyloïdes de manière à enlever d'une seule pièce les organes du bassin. C’est cette pièce qui est présentée à la Société anatomique.
L'examen et la dissection de cette pièce montrent que la tumeur abdominale se continue dans le petit bassin avec une autre tumeur située entre le pubis et le rectum. La masse totale donne un aspect bilobé.
Cette deuxième masse est moins volumineuse que la première, elle a une forme ovalaire, est surtout située à droite ets’applique de ce côté sur l’obturateur interne auquel elle adhère. A la partie postérieure de sa face gauche est appliqué le rectum, qui plus haut se porte à droite, comme nous l’avons vu à l’autopsie.
A la partie antérieure de cette même face gauche se trouve un gros cordon enroulé où viennentse perdre les cordons déférents. C’est dans cette masse que doivent se trouver comprises les vésicules et la prostate.
La tumeur abdominale et celle du petit bassin ont même aspect et même consistance.
La coloration de la masse est blanc bleuâtre. Elle est irrégulière et mamelonnée ; au palper elle est dure, résistante en certains points, plus molle en d’autres points et principalement au niveau des parties saillantes. La coupe montre que la masse est entourée d’une coque fibreuse peu épaisse. De la face interne de cette coque on voit partir de nombreux prolongements qui semblent diviser en cases la tumeur. Dans ces cases sont compris des cordons blancs ; lorsqu'on a réséqué une portion de la coque externe, ou bien lorsque l’on fait une coupe, on voit saillir les cordons comme s'ils étaient fortement comprimés. La pression totale de la tumeur exagère du reste cette saillie des cordons. Si l’on pince un des cordons, on peut facilement en tirer à la surface 3 à 4 cent. de longueur : ces cordons sont
mr | nee
cylindriques, blancs nacrés, de 0,02 à 0,10 millim. de diamètre. Dans les points où leur diamètre est plus petit, les mailles du tissu fibreux sont plus épaisses, mais partout ils semblent s’enrouleret s’anastomoser.
La coupe montre que ce sont des cordons pleins, la surface de coupe est comme nacrée. Pas de suc au raclage.
Il est difficile, nous l'avons dit, de reconnaître les parois vésicales du tissu environnant. Les parois vésicales paraissent étre infiltrées de cordons blancs, car on en reconnait jusqu’au niveau de la muqueuse, en certains points.
Les uretères sont dilatés, mais leur paroi reste mince.
La dissection de la peau du périnée met à nu des cordons blancs enroulés ; ayant même aspect que ceux trouvés dans la région lombaire. La masse périnéale s’arrête au niveau du pubis et n’a aucun rapport avec la tumeur abdominale. -
À la partie postérieure de la cuisse on trouve de même de gros amas de cordonsenroulés, ils cessent au niveau du creux poplité.
A la jambe, on trouve un cordon gros comme l'index, semblant constitué par des petits cordons allongés, avec des renflements. Le tout est maintenu dans une gaine commune, le cordon commence vers le sommet inférieur du creux poplité, et se continue jusqu’à 5 centimètres des malléoles ; il englobe le saphène externe, car ce nerf sort des gros cordons, pour suivre son parcours normal sur le bord externe du pied : mais son volume est triple de son volume normal, dans cette portion terminale.
Le sciatique est double de l’état normal, il présente sur son parcours à la cuisse des renflements ; il semble que les faisceaux nerveux soient écartés, et l’on voit dans la continuité des nerfs, des parties fusiformes, brillantes et nacrées ; elles sont en beaucoup de points grosses comme des grains de blé. A la dissection elles paraissent des renflements sur le parcours de cordons plus fins.
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Le sciatique n’est pas le seul nerf du membre inférieur qui présente cet aspect : on trouve même chose au crural, quoique moins nettement.
Le petit sciatique comme le saphène externe forme un cordon gros comme le petit doigt.
Aux membres supérieurs, on trouve à la partie interne du bras, dans letissu cellulaire, un cordon que l’on percevait très bien à la palpation: ce cordon présente des renflements allongés en fuseau sur toute la longueur, ces renflements ont un aspect nacré.
Les nerfs radiaux, cubitaux et médians sont presque doublés de volume et présententle même aspect quele grand sciatique.
M. Gombault, médecin des hôpitaux, a bien voulu nous donner sur cette pièce les renseignements et le diagnostic histologique suivants :
1° De petits nerfs encore reconnaissables (fixation par l'acide osmique, coupes transversales et coloration par le picro-carmin et lPhématoxyline). — Le tissu néoplasique envahit les tubes nerveux par la périphérie, le plus habituellement, en prenant place à la face interne de la gaîne lamelleuse, dans cette zone occupée par le tissu hyalin intra-vaginal de Renaud. La gaine lametteuse proprement dite reste intacte, elle se dissout simplement, et permet de reconnaîte les cordons nerveux là où le tissu néoplasique a déjà tout envahi. Quelquefois, on trouve en plein cordons nerveux une masse néoplasique, alors que la périphérie est relativement saine mais l’on peut se demander, si dans ce cas, il ne s’agit pas d’un bourgeonnement d’une masse développée à la périphérie d’un tube sus, ou sous-jacent. Quoiqu'il en soit, le néoplasme envahit les tubes nerveux en formant des anneaux concentriques, ou par petits bourgeons qui dissocient les tubes ; ces derniers persistent encore assez longtemps au sens du tissu
“ass néoformé ; ils disparaissent finalement, et le cordon nerveux , augmente de calibre à mesure que la néoplasie végète. Cette disparition des tubes ne laisse pas de traces sous forme de dégénération wallérienne, par exemple, au moins sur les quelques coupes examinées; pour affirmer son absence absolue, il eüt fallu faire des coupes sériées sur plusieurs troncs nerveux, à des étages différents. À
Quant au tissu pathologique lui-même, il est formé par des faisceaux de fibrilles très minces, à directions variables; quelques-uns sontordonnés parallèlement les uns aux autres; certains sontentrecroisés, limitant des espaces vides actuellement, mais remplis par du liquide probablement durant la vie. Souvent, les faisceaux de fibrilles sont manifestement constitués par les prolongements de cellules. D’ailleurs on rencontre de temps à autre des cellules franchement étoilées dont les prolongements ont des directions très variées ; dans les interstices, existeut des cellules rondes, se colorant par l’hématoxyline, et qu’on peut considérer comme des cellules migratrices
Le tissu est assez vasculaire ; les vaisseaux sont assez nom breux, à parois minces mais adultes, donnant insertion de distance en distance à des fibrilles plus ou moins réuniesen faisceaux.
2° De gros cordons : Là, les tubes nerveux ne sont plus reconnaissables ; ils paraissent avoir complètement disparu de l’intérieur du cordon, qui, limité par la gaîne lamelleuse très nette mais distendue à l'excès, est rempli par la masse néoplasique constituée de la même façon que sur les coupes précédentes.
CONCLUSION
Myxôme des nerfs, absolument généralisé.
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En somme, l'observation fort intéressante de notre malade peut se résumer comme suit : Apparition en 1887, d’une tumeur du périnée ; développement progressif de cette tumeur ; puis apparition d’une tumeur abdominale et de métastases de caractères analogues à ceux de la tumeur primitive, à l’aisselle, au cou et à la face. Enfin pseudo-myxæœdème et mort.
ÉTUDE CLINIQUE
Nos recherches bibliographiques ne nous ont fait retrouver aucun fait strictement semblable au nôtre : il constitue donc à lui seul un type cliniqueà part; après avoir raconté son histoire, nous devons raconter les différents diagnostics qui se sont successivement présentés à l'esprit du chirurgien ou qui auraient pu s y présenter ; nous allons dans ce but considérer notre malade àtrois phases de son histoire : 1° au début, alors qu'existait seulement une tumeur périnéale. — 2° au moment de l’extension de la la tumeur au pli de laine et à la cuisse. — 3° au moment de généralisation.
1° Au début. — Au début de l'affection, alors qu’existait seulement la tumeur périnéale, un diagnostic devait être porté et le fut, c'était celui de hernie périnéale ; la sensation de cordons enroulés la pseudo-réductibilité de la masse le rendaient vraisemblable : l’absence de douleurs, de symptômes intestinaux firent cependant soupçonner
Me
à nl. Théophile Anger et à M. Chipault, qui examinèrent alors le malade, que ce diagnostic n’expliquait pas tout, et n’était pas franchement satisfaisant,
2e Aumoment de l'extension de la tumeur au pli de l’aine et à la cuisse. — Lorsqu'après cette période de début, on s’aperçut que rapidement la tumeur s’étendaitau pli de laine, à la fesse et à la cuisse, un nouveau diagnostic fut porté ; celui delymphangiectasie sous-cutanée ; la présence dans le service de M. Théophile Anger de deux malades porteurs de cette affection fut certes pour beaucoup dans cette orientation du diagnostic, car notre malade paraissait véritablement réunir les symptômes présentés séparément par l’un et par lautre.
Ceux du premier de ces malades étaient dus à une de ces Iymphangiectasies du pli de laine, rares dans nos pays communes à la Réunion et à Madagascar, et désignées sous le nom d’adenolymphocèles : masse sous-cutanée mobile sous la peau adhérente aux parties profondes, présentant la consistance de cordons enchevêtrés, peu ou pas douloureux.
Ceux du second étaient dus à un lymphangiome sous dermique de la fesse, de la jambe et du pied, lymphangiome associé avec des dilatations sous épidermiques dont l’ablation d’un fragment de peau permet de faire
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l'examen histologique ; la tumeur sous-dermique chez ce sujet présentait exactement les mêmes caractères, que la tumeur de notre malade.
En l'absence d’un diagnostic positif, et se basant sur ces analogies cliniques, on pouvait done admettre l'identité de nature ; mais en réalité manquaient chez notre petit malade, les symptômes positifs qui chez les deux autres sujets, avaient fait reposer le diagnostic sur une base certaine : chez le premier la concentration des accidents à la zone des ganglions inguinaux, siège exclusif de l’adenolymphocèle des pays chauds ; chez le second, l'association aux lésions sous-dermiques de vésicules épidermiques réductibles et de lésions dermiques reconnaissables au mierescope,
Ajoutons que chez notre malade on n'avait pas constater dans le sang la présence de filaires, productrices de l'adeno-lymphocèle.
3 Au moment de la généralisation, — À une période plus avancée de l'affection l'aspect, général du malade se moditia peu à peu. Il était comme œdématié des pieds à la tête : sa peau épaisseet sans plis se prêtait difficilement aux mouvements et était recouverte çà et là de taches pigmentacés. Son visage était bouffi : il était hébété, à demi
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Stupide, gâteux : il avait en un mot au premier abord l’aspect d’un myxædémateux ; il semble bien que ce fut là le diagnostic porté tant à la Salpétrière qu'à Ivry : l’existence de tumeurs multiples :-périnéale, scrotale, fessière, crurale abdominale, n’était toutefois pas explicable avec lui. £
On aurait pu dès lors soupçonner qu'il s'agissait de généralisation d’une, néoplasie portant sur l’un des éléments des faisceaux vasculo-nerveux.
L'hypothèse de néoplasie des lymphatiques, peut étre discutable à cause du diagnostic antérieurement porté de lymphangiectasie sous-cutanée, ne pouvait plus du reste s'appuyer sur aucune observation où ces lymphangiectasies eussent éprouvé une généralisation analogue.
: L'hypothèse de tumeur des nerfs eut eu au moins pour
elle l'existence de quelques cas de néoplasies limitées, avec une prédilection curieuse à ces cordons. Nous allons voir du reste qu'entre notre observation et les observations anciennes, n’existaient que des analogies, et point de ressemblance complète.
En effet, au point de vue de leur distribution anatomique et clinique, les tumeurs généralisées des nerfs sont presque toujours des tumeurs multiples, distribuées sur le trajet d’un nombre plus ou moins grand de nerfs indépendants les uns des autres, et bien séparés, aussi bien au point de vue clinique qu'anatomique. Ainsi, dans lobservation de Bauchet, « tumeurs distribuées partout dans les gros et les petits nerfs, aux membres et au tronc, et jusque sur les plus petits nerfs », il y avait une « trés
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grande disproportion entre le volume des nerfs et celui des tumeurs développées à leur dépens ». Dans lé cas de Aeussuiger les fibromes formés aux dépens du névrilème, étaient distribués sur toutes les ramifications des nerfs spinaux etsympathiques. Dans le cas de T'emoin, où Chassagnac enleva une des tumeurs siégeant sur le nerf radial, les névromes étaient disséminés sur les deux pneumogastriques, la portion cervicale du grand sympathique, les nerfs spinaux et affectaient tous les volumes, depuis celui d’un œuf jusqu’à celui d’une lentille. Dans le cas de Curdon où nous devons noter le début de l'affection par une tumeur du volume d’un œuf de pigeon dans ce pli de l’aine droit, on en observait, au bout d’un certain temps «sur la paroi abdominale quatre ou cinq de la grosseur d’un. grain de blé, ou d’une noisette, au cou d’autres petites ; également au bras, dans l'aisselle droite, à la face antérieure de la cuisse gauche » une de ces tumeurs fut enlevée et «l’examen microscopique démontra qu’elle était composée de tissu fibreux, » et enfin, à l’autopsie, on en trouva de semblables disséminées comme des grains de chapelet, sur tout le trajet des nerfs crâniens et spinaux. Chez un malade dont Brochin publiait en 1875 l'observation sous le titre de diathèse nécromatique, on trouvait, à l’examen clinique, une série de tumeurs douloureuses sur le trajet dee nerfs, accessibles par le palper: l’existence de symptômes paralytiques et névralgiques permettait en outre d'en soupconner d’analogues sur le trajet des nerfs profonds.
Dans quelques cas beaucoup plus rares les altérations des
CR RP San
SN CR
nerfs ont été trouvé diffuses : ne formant point quelques tumeurs séparées les unes des autres, mais envahissant toute l'étendue des cordons nerveux.
a) Une première observation de ce genre à été publiée par Walter Moxou en 1862, sous le titre de « Description of ce remarqable enlassement of the nerves » S'y agissait-il d'une néoplasie, ou d’une hypertrophie congénitale des nerfs ? la régularité de leur élargissement, l'aspect absolument normal du tissu nerveux feraient volontiers pencher pour cette seconde hypothèse que ne permet pas d'affirmer l'insuffisance de ce fait, simple trouvaille d’autopsie.
b) Enfin, une seconde observation si elle diffère très nettement de la nôtre au point de vue microscopique par la nature fibro-sarcomateux et non myxomateuse du néoplasme s’en rapproche considérablement par sa diffusion sur une grande longueur des troncs nerveux sans
. groupement des éléments morbides en tumeurs bien
distinctes.
Voici cette observation :
Th. F, Chavasse. On a case of multiple nevromata (2edico chirurgical Transactions) T. LXIX, 1885, p. 517.) M. G. âgée de 30 ans, entre à l'hopital général de Birmingham
le 18 juillet 1885. Quatre ans avant elle avait été traitée pour
une affection considérée comme siégant dans les ganglions du côté droit du cou. A la suite de ce traitement, l’évolution du mal avait paru s'arrêter, et mème des petits noyaux siégeant sur le côté gauche du cou, disparaître. Puis la tumeur du côté droit s’accrut à nouveau en provoquaut de la douleur jasque dans le bras.
CLEA, 1
A l’admission, on constate dans le triangle postérieur droit du cou une tumeur du volume d’un œuf mobile, et ressemblant à un lymphome. La malade était anémique, mais de bonne santé générale et les diverses fonctions s’accomplissent normalement.
Le 24 juillet 85, une incision longitudinale est faite au niveau de la tumeur, la peau et le tissu cellulaire rabattu,et un gros cordon trouvé courant à la surface de la masse. Celle-ci s’étendant profondément plongeait derrière la clavicule et par sa partie supérieure allait se fixer à la colonne vertébrale à l’aide du pédicule du volume du petit doigt. La rupture de ce pédicule à son origine rachidienne provoqua une notable hémorrhagie et le tamponnement nécessaire de la petite cavité osseuse qui en résulta. Drainage et suture de la plaie.
Le soir 101 F et violent mal de tête.
Le 25, demi-coma, spasmes des muscles de la face, agitation continuelle des bras et des jambes, incontinence d’urine,pupilles légèrement contractées. Température entre 102 et 108.4.
Le 26, le malade avait repris connaissance et ne se rappelait rien des accidents de la veille. En pansant la plaie et en enlevant le tampon, on vit s’écouler environ deux drachmes de sérosité claire.
28 juillet. Frisson, délire, raideur de la nuque et de la tête.
Cet état persiste jusqu’au 31, jour où des troublements musculaires et des spasmes cloniques surviennent. Pupilles très dilatées, coma, mort le soir.
Une incision de trois pouces parallèle au bord du sterno-mastoïdine existe dans le triangle cervical postérieur droit. Elle s'ouvre dans une cavité irrégulière de 1 pouce 1/2 dediamètre gagnauten bas et en dedans la colonne vertébrale qu’elle atteint au niveau du 5° trou intervertébral, vide de son nerf et contenant
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du pus. Tous les tissus environnant la cavité opératoire sont épaissis et enflammés.
Le cerveau pèse 952 gr. Pas de signes de méningite; ventricules distendus par une sérosité claire et à parois ramollies. Peu de modifications de la substance cérébrale.
La moelle et le plexis furent entièrement enlevés. La face postérieure de la première était très congestionnée et couverte d’une couche de fibrine jaune et molle qui commençait au niveau dela 5e paire cervicale pour s'étendre jusqu’à l'extrémité inférieure des rachis. Il y avait unequantité considérable, une demi-once à peu près de liquide semi purulent dans la cavité arachnoïdienne, liquide qui s’échappa lorsqu'elle fut ouverte. La face antérieure de la moelle était très congestionnée mais il ne s’y trouvait pas de Iymphe. Le renflement cervical était racourci et pulpiforme, surtout au niveau du 6° nerf, et, à la coupe, la substance blanche de la moelle était grisâtre, etla substance grise beaucoup moins bien délimitée que normalement. La 5° lame cervicale droite était décolorée et épaissie par inflammation ; la 6° avait été arrachée avec son ganglion : on trouva seulement à l’intérieur de la dure-mère les racines antérieures et postérieures.
Tous les nerfs qu’on examina furent trouvés médiocrement élargis. Is étaient entourés de tumeurs de volume variable contenues dans le névrilème et en apparence traversée dans leur axe par le cordon nerveux. Beaucoup d’entreelles étaient fusiformes, quelques-unes globuleuses ; à lacoupe, toutes étaient blanchâtres, semi-transparentes, très résistantes. La dégénérescence commençait dès la sortie du nerf du canal vertébral et se manifesfait déjà au niveau du ganglion, considérablement augmenté de volume.A l’intérieur dela dure-mère, les nerfs étaientnormaux.A sonextérieur, ils étaient considérablementaugmentésde volume, par une sortede diffusion de la tumeur. Par exemple, le sciatique avait un pouce de large, et le crural était aussi volum ineux qu
le sciatique normal. De petits nerfs, tels que le genito-crural étaient également envahis etsureuxles nodules étaienten disproportion plus marquée avecle reste des nerfs, que pour les plus vo- - lumineux. Les nerfs sympathiques étaient également atteints et les filaments très fins que l’on trouva dans la paroi rectale étaient criblés de petits nodules ; on en trouvait également en grand nombre sous les muqueuses linguale et pharyngée. Les pneumogastriques étaient gros comme une tige de plume d’oie, les divers nerfs thoraciques et abdominaux étaient normaux.
A l'examen microscopique, on constata que le tissu néoplastique était composé de filaments fibreux anastomosés, se croisant . à divers angles. Entre les faisceauxse trouvaient des cellules fusiformes ovaies et rondes analogues aux éléments du tissu conjonctif embryonnaires. On ne trouvait pas de fibres élastiques et pas de cellules conjonctives branchées ou étoilées; sur aucune coupe on ne trouva de multiplication des éléments nerveux.
Cette observation constitue en somme, avec la nôtre, la seule connue par nous, ou il se soit agi d’une dégénérescence néoplasique diffuse des nerfs : A elles deux, ces observations forment un groupe anatomique à part, bien distinct du groupe des tumeurs multiples des nerfs qui sont toujours séparées les unes des autres, si nombreuses et si généralisées soient elles.
L'absence de détails cliniques dans l’observation anglaise ne nous permet pas de dire si le groupe des dégénérescences néoplasiques diffuses de nerfs présente une symptomatologie constante.
En tous cas, cette symptomatologie, dans notre cas longtemps et soigneusement observée, a été manifestement très spéciale : à la première période, période localisée, de même
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qu’à la seconde, période de généralisation, on a jugé à propos de porter divers diagnostics dont nous avons discuté le plus ou moins de probabilité : mais jamais, à notre connaissance, aucun de ces diagnostics n’a satisfait le chirurgien qui le portait :tous ont soupçonné, et l’autopsie devait justifier leur soupçon quelque affection inconnue ou mal connue.
L'absence de tout syptôme nerveux, paralytique ou névralgique à peut-être été pour beaucoup dans les erreurs successives quiont été faites : Il n’est donc pas superflu des rappeler que cette absence n’est pas spéciale à notre cas : elle se note aussi dans le groupe si voisin des tumeurs multiples généralisées de nerfs et l’on peut même dire, sans beaucoup se tromper, que le symptôme douleur y est en raison inverse du nombre des noyaux néoplasiques observés.
PRONOSTIC ET TRAITEMENT
Le pronostic des dégénérescences néoplasiques, diffuses des nerfs ne peut être que fatal, à plus ou moins longue échéance : dans le cas de Ballance, la mort est survenue par infection opératoire, dans notre observation, au cours d'une cachexie pseudo-myxomateuse par œdème de la glotte : elle pourrait certainement survenir par bien d’autres mécanismes.
Une intervention chirurgicale ne peut évidemment rien au point de vue curatif. Si elle a été entreprise dans notre cas, C’est à la suite d’une erreur de diagnostie qui fit prendre la tumeur inguinale par laquelle débutait l'affection pour une hernie. Si elle a été entreprise dans le cas de Ballance, c’est également après la confusion de la tumeur, encore en apparence unique, avec un lymphome. Ni dans notre cas, ni dans celui de Ballance uneintervention palliative n’a été indiquée, à une phase ou à l’autre de l'affection.
CONCLUSIONS
1° Les tumeurs généralisées des nerfs se présentent, dans les rares cas publiés, comme des tumeurs multiples disséminées sur les divers troncs nerveux de l'économie.
2° Notre observation s’en distingue donc très nettement puisqu'il s’y agit d’une dégénérescence néoplasique occupant toute l'étendue de ces troncs, de leurs plus petites ramifications périphériques à leurs origines radiculaires.
3° Cette dégénérescence à été reconnue à l'examen histologique comme étant de nature myxomateuse.
4° Elle a cliniquement évolué, d’abord avec les caractères d’un lymphangiome sous-cutané puis après généralisation, avecl’apparence d’un myxædème.
5° Elle se distinguait du premier par l'absence de lésions dermiques, du second par l'existence des tumeurs souscutanées, distinctes du tissu adipeux œdèmatié du malade, jusqu’à sa mort.
Vu: le Doyen BROUARDEL Vu le Président de la thèse BROUARDEL.
Vuet permis d'imprimer Le vice-recteur de l'Académie de Paris : GRÉARD.
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