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PRÉFACE
Nous sommes très heureux de publier l'observation d’un malade atteint d’hémihypertrophie congénitale. de la face, grâce à l'extrême bienveillance de notre maître, M. le professeur agrégé André Léri, qui a bien voulu nous donner son malade pour l’examiner et qui nous a autorisé de publier cette observation dans notre thèse. Nous tenons à adresser ici à M. le professeur agrégé A. Léri, nos remerciements les plus : chaleureux et l’expression de notre plus profonde gratitude
INTRODUCTION
L’hémihypertrophie congénitale de la face est une affection extrêmement rare. À notre connaissance, depuis le premier travail de Beck (paru en 1836), jusqu’à nos jours il n’a été publié qu’une trentaine d'observations concernant cette bien curieuse affection. Bien plus, ces observations ne trataient pas uniquement de l’hémihypertrophie congénitale de la face; dans un certain nombre de cas, il y avait en même temps une hypertrophie d’une partie du corps correspondant.
Dans ce travail, nous nous proposons de donner un court résumé de toutes les observations que nous connaissons et qui ont été publiées jusqu’à présent. En même temps. nous publierons l'observation de MM. A. Léri et Sartre. Dans une courte étude clinique nous ferons ressortir les traits identiques et les différences dans la symptomatologie de tous ces cas, nous discuterons ensuite le diagnostic et en dernier lieu nous ferons une mention de différentes théories qui ont été proposées puur expliquer l’étiologie et la pathogénie de cette maladie. |
Les dix-huit premières observations ont été recueillies par Sabrazès et Cabannes et nous les extrayons de leur travail. publié en 1898. (1)
(x) Voir la Bibliographie.
OBSERVATIONS
OBS. I. — (Bœck. Med. Annalen von Puchelt, Chelins und Noegele, 1836, cité par Ziehl,. Virchow’s Archiv., vol. XCI).
Une fillette de 3 ans st atteinte d’une hémihypertrophie faciale droite congénitale, à marche progressive. La joue droite tombe comme un pli jusqu’au rebord’ du maxillaire inférieur et la commissure labiale du même côté est abaissée vers la droite. Il n’est pas question d’hypertrophie osseuse.
\ OBS. II. — (OLLIER, Gazette Médicale de Lyon 1862).
Une femme présente, depuis sa naissance, une augmentation du volume de la face à droite; la vue et l’ouie sont plus développés de ce côté ; la température est aussi plus élevée.
À droite, le membre supérieur est plus long, l’inférjeur plus gros que les membres similaires du côté opposé ; la force y est également plus grande.
OBS. III. — FRIEDREICH, Virchow’s Archiv., 1863, cité par Ziehl, loc cit). ;
Une jeune fille de 16 ans, porte une hémihypertrophie faciale droite congénitale intéressant surtout les régions placées au-dessous du rebord inférieur de l'orbite. L'oreille droite est plus développée que la gauche et la distance qui sépare la commissure buccale du tragus est de 3 pouces 8 lignes à gauche, de 4 pouces 2 lignes et demie à droite. La malade éprouve une sensation suggestive de chaleur sur la peau du côté droit de la face qui, plus colorée qu’à gauche, est le siège d’une hypertrophie avec hyperpigmentation et développement exagéré de l'appareil pilosébacé (enduit sébacé abondant sur le tégument).
ne Ÿ =.
Le rebord alvéolaire du maxillaire Supérieur droit, deux fois plus gros que le gauche, présente aussi des dents plus épaisses, plus longues et plus larges qui sont le siège fréquent d’odontalgie. Le maxillaire inférieur est moins notablement augmenté de volume.
La moitié de la langue est hypertrophiée et possède une sensibilité gustative plus obtuse qu’à gauche. L'écoulement de la salive est exagéré
‘à droite.
Il n’y a rien de particulier au sujet des sens de l’ouie et de l’odorat. La malade meurt de fièvre typhoïde. L'atope est faite, mais incomplètement. Elle permet de constater que le rocher droit est plus volumineux que le gauche et qu’à son niveau la substance cérébrale est déprimée. [1 n’y a aucune différence dans le volume respectif des nerfs craniens et des deux moitiés du cerveau et du cervelet. La peau du visage n’a pas été examinée. |
OBS. IV. — (HEUMANN cité par Friedreich}), loc. cit.
Un jeune garçon de s ans est atteint d’une hémihypertrophie faciale gauche congénitale, portant sur la joue, les maxillaires supérieur et inférieur et les dents. Les cheveux sont plus rudes à gauche, au devant de l'oreille. .
OBS. V. — (PASSAUER, Virchow's Archiv. 1866).
Passauer cite l’observation d’un enfant de 11 ans ateint d’une hémihypertrophie faciale gauche congénitale. De la cloison nasale au lobule de
_ l'oreille, la distance est de 17 centimètres + à gauche et de 11 centimètres
à droite. Le visage est hypérémié du côté gauche. Les bords alvéolaires des mâchoires, plus épais à gauche, donnent insertion à des dents plus
grandes et plus.larges qu’à droite.
OBS. VI. — (TRÉLAT et Mono». De l’hypertrophie unilatérale partielle ou totale. Archives générales de Médecine, 1869).
. Une observation de Trélat et Monod est relative à un jeune homme de 19 ans dont la face et les membres sont hypertrophiés du côté droit; ces
régions sont couvertes de taches naeviformes et la température y est plus
9 > : @ élevée qu'à gauche.
OBS. VII — (LEWIN, Sfudien über die bei halbseitigen Atrorhien und Hypertrophien namentlich des Gesichts, vorkommenden Eirscheinungen, mit besonderer Berücksichtigung der Pigmentation. Charité-Annalen, IX, S. 619).
Dans un cas de Lewin, l’hypertrophie est croisée.
Tout ie côté gauche est atteint, face et membres. Le bras gauche est plus long que le droit de 2 centimètres +. Enfin, toute cette région du corps est atteinte d’hyperémie «et d’hyperhydrose, avec des naevi mélanoïdes sur le côté correspondant. Du côté droit, l'épaule est plus élevée, la jambe est plus grosse et plus longue, la sensibilité est moindre, principalemeni sur la langue. On note en outre une scoliose peu marquée.
OBS: VII. — (H. FISCHER, Der Riesciwik: Deutsche Zeitschrif für Chirurgie. Bd. AS TS 70). ,
Un garçon de 7 mois, fils d’un restaurateur, a une hypertrophie congénitale de la moitié gauche de la face, intéressant tous les tissus, la peau qui a conservé son aspect normal, les os qui sont lisses au toucher. Le
maxillaire supérieur et le frontal, 'augmentés de volume, ont une direction.
oblique. Voici le résultat des mensurations comparatives à droite et à gauche : .
Circonférence de la tête suivant le plan frontal:
a) Circonférence mento-occipitale : 56 centimètres, dont 31 centimètres pour la moitié gauche, 25 centimètres pour la moitié droite ;
b) Circonférence fronto-occipitale : 13 centimètres, dont 24 CnDnSires pour la moitié gauche, 10 centimètres pour la moiié droite.
La distance du milieu de la lèvre inférieure au lobule de l'oreille est de 13 centimètres à gauche, de o centimètres à droite.
Le bout du nez est dévié vers la droite, de un demi centimètre au-delà de la ligne médiane. La déviation de la lèvre supérieure dans cette direction est évaluée à un centimètre.
La mobilité, la sensibilité, la température, la coloration du visage sont
égales des deux côtés. Les poils (cheveux, sourcils) sont partout également développés. Il n’y a rien d’anormal dans l’état des yeux et de la Secrétion des larmes. La mobilité de la langue est intacte. La luette est déviée vers la droite. Le pouls carotidien est égal des deux côtés.
OBS. IX. — (ZIEHL, Virchow's Archiv., 1883, vol. XCI).
Un jeune garçon de 4 ans, hydrocéphale avec convulsions fréquentes, très retardé au point de vue du langage (la parole étant chez lui un vrai bredouillèment), présente en outre une inclinaison de la tête à gauche, une hémihypertrophie faciale droite congénitale, portant spécialement sur les tissus mous de la moitié inférieure du visage, qui est parsemée de taches pigmentaires. Le pavillon de l'oreille droite est plus épais, plus long et plus large que celui de l’oreill: gauche : le lobule de l’oreille droite est également plus volumineux. Derrière l'oreille droite, les poils, égaux partout, paraissent plus secs au toucher. L’hypertrophie respecte la moitié ‘droite des lèvres, ainsi que les os de la face, l'orbite, les maxillaires surieur et inférieur droits, les os de la moitié droite du crâne. Les rebords alvéolares sont plus développés à droite, surtout en arrière ; les dents, en partie absentes, sont de volume normal.
La moitié droite de la langue est trois fois plus Volumineuse que la moitié gauche qui paraît déviée. La mobilité de la langue est conservée. Le palais, le pharynx ne présente rien de particulier. L’amygdale droite vo- : lumineuse à la grosseur d’une noix. La salivation très considérable semble tenjr à une exagération de la secrétion des glandes salivaires du côté droit dont le volume ne dépasse cependant pas celui des glandes salivaires gauches. I! n’y a rien de spécial dans l’état des glanglions du cou ni des carotides. ,
L'œil droit présente un strabisme convergent et une myopie assez élevée qu’on ne retrouve pas à gauche. Les pupilles sont égales et cependant l'iris droit paraît avoir des dimensions plus grandes que l’iris gauche. La motilité des muscles de la face ainsi que la sensibilité sont normales.
La main droite paraît un peu plus développée que la gauche.
SL t6'ae
OBS. X. — (FINLAYSON. On the case of the child affected with congenital wunilatéral hypertrophy and patches of cutaneous congestion. Glasgow Medical Journal, nov. 1884). :
Une fillette de 18 mois, née de parents sains, non consanguins, est la plus jeune d’une famille de neuf enfants, tous bien conformés, à l’exception du cinquième, lequel, atteint d’une anomalie des extrémités, mourut peu après Sa naissance.
Dans les antécédents de cette fillette, on ne relève qu’une otorrhée survenue à l’âge de neuf mois, d’abord à gauche puis à droite.
La malformation est congénitale ; elle occupe tout le côté droit du corps, les membres et la face avec participation des os en quelques points. La peau normale présente par places des plaques qui deviennent d'un rouge sombre ou bleuâtre lorsque, l'enfant crie ou fait un effort; ces placards, qui se montrent ainsi à gauche, s’effacent au bout de deux à trois minutes.
La malade possède actuellement 17 dents, 4 de chaque côté de la mâchoire inférieure et o à la mâchoire supérieure, dont 5 à droite et 4 à gauche. L'évolution des dents a été plus rapide du côté droit que . du côté gauche, à 3 mois la première dent poussait à droite : c'était l’incisive latérale, et avant qu’il y eut une seule dent à’ gauche, il y en avait 8 à droite.
L’hypertrophie atteint même l'index, le médius et l’annulaire gauche ; la température locale «est plus élevée à gauche qu'à droite.
OBS. XI. — (IN THÈSE DE MASMEJEAN, Montpellier 1887-88). d
Dans un cas de Truc et Masmejean, concernant un enfant de 13 mois, il existe une hémihypertrophie faciale droite congénitale avec une hypertrophie des membres du même côté, portant non sur la longueur mais sur l'épaisseur de ceux-ci. Dans les régions augmentées de volume, le tissu adipeux est très développé. g
OBS. XII. — (KIWwuLL, Een Beitrag zur Casuïstik der congenitalen halbseitigen Gesichtshypertrophie. Fortschritte der Medicin, 1890, Bd 8).
L’observaion de Kiwull est relative à une jeune fille de 18 ans qui est la cinquième enfant de parents bien portants. Les quatre autres, venus tous au monde sans malformations, sont morts de maladies infantiles.
Fi Ac
La jeune malade, réglée régulièrement depuis l'âge de 17 ans, n’a eu qu’une angine avec légère poussée fébrile.
Elle porte une hémihypertrophie faciale droite et progressive. Le rebord sus-orbitaire droit est saillant ; la jous droite, volumineuse, Surplombe l'œil et attire en bas l'aile correspondante du nez ainsi que la commissure buccale droite, d'où s'écoule constamment de la salive qui érode la peau en un sillon vertical.
Les lèvres sont trois fois plus épaisses à droite. La malformation de la face, qui va s’atténuant insensiblement vers le cou, entraîne un peu avec elle le lobule de l'oreille droite ; celle-ci est elle-même un peu hypertrophiée. Du conduit auditif externe à la commissure buccale, on compte 19 centimètres à droite et 11 centimètres à gauche. La coloration de la peau du visage est normale sauf au niveau d’une zône hyperémiée qui, longue de 2 centimètres, s'étend obliquement de la cloison nasale vers la droite. É
Les cheveux, dont la imite et l’apparence sont normales, sont moins soyeux au-devant de l'oreille droite.
L’hémihypertrophie faciale tient à 1 au de volume des parties molles et à celle de la bosse frontale droite, ainsi que des maxillaires supérieur et inférieur droits dont la surface est irrégulière et rugueuse.
Les rebords alvéolaires sont deux fois plus épais du côté droit, et les dents, aussi bien conformes à droite qu’à gauche, sont espacées, mal implantées dans les gencives droites exubérantes.
L'amygdale droite, plus volumineuse que la gauche, est végétante et creusée de cavités. Le voile du palais, le pharynx, l’épiglotte et les larynx sont noriMaux. La langue, triplée de volume dans sa moitié droite, est déviée à gauche et sort de la bouche quand celle-ci-s'ouvre.
Lespapilles linguales sont augmentées de volume, en particulier les fliformes et les fongiformes, ces dernières ayant s millimètres de hauteur et autant de largeur. Les papilles caliciformes sont égales partout. Le goût est plus obtus à droite.
La face, dont la mimique est paresseuse, ne présente pas de troubles de la sensibilité. Ê
Tout le reste du corps est normal. L'intelligence est bonne.
De grands lambeaux de peau ayant été enlevés dans un but esthétique,
l'examen histologique a pu être pratiqué sur un fragment cunéiforme de la lèvre supérieure. Les diverses couches de l'épiderme et du derme sont normales comme épaisseur. Les glandes sébacées et sudoripares sont hypertrophiées. Les follicules pileux sont normaux. L’hypertrophie tient surtout au développement considérable des tissus adipeux et conjonctif ; le premier, prédominant scas la peau, a sa structure habituelle ; le second, surtout abondant sous la muqueuse génienne, est constitué par des fibres fines, pauvres en cellules, et traversé par des artères et des veines très dilatées. Les éléments adipeux et conjonctif dissocient et étreignent de ci de là les fibres musculaires qui ne prennent qu’une faible part à | hypertrophie.
En aucun point on ne découvre de traces de réaction inflammatoire : pas d'infiltration cellulaire, de tissu conjonctif néo-formé, d’amas de cellules fusiformes, etc.
OBS. XIII. — (Mac GRÉGOR (A.-N.) À remarkable case of unilat hypertrophy in a child. Glasgow, M. J., 1804; XLI, 189 à 196).
En 1804, Mac Grégor publie un cas d’hypertrophie unilatérale chez un enfant.
OBS. XIV. - (STEFFEN, Angeborene hypertro. der einem Korperkœlfte. Jahrb. f. Kinderh. Leipzig, 1804, XXXVIII, 370-384).
Steffen relate, la même année, un fait semblable.
CBS. XV. — (ZHUKOVSKI (V.-P.), Hemihypertrophia sinistra, (in a boy 11 yéars cold). Arch. psychiat; Varshava, 1805, XXVI, 1-20).
En 1805, Zhukovski en observe un du même ordre.
OBS. XVI. - (SrEMBO (L.), Ein jall von hypertrophia lateralis, superior. St-Petersb. Med. Woch.; 1800, n. F. XIII, 245)
Stembo, l’année suivante, rapporte un cas d’hypertrophie de la partie supérieure du corps.
LE
OBS. XVII. — (ARNHEIM, Hypertrophie congénitale de la moitié droite de la face et du bras correspondant. Société de Médecine de Berlin, 18 décembre 1895 ; id. décembre 1897, Analyse in Sem. Méd., 1895, 1897).
Le 8 décembre 1897, Arnheim. expose à la Société de Médecine de Berlin les résultats de l’autopsie d’une fillette de 2 ans, dont il avait retracé l’histoire clinique à la même Société en 1895. C'était alors une enfant âgée de 4 mois, dont les parents, ainsi que les frères et les sœurs, jouissaient tous d’une bonne santé. Chez cette malade, la moitié droite de la face faisait une saillie notable, la moitié gauche de la lèvre était relevée, la moitié droite de la langue énormément hypertrophiée, au point que la moitié gauche se présentait presque comme un appendice de Ja moitié droite. L'’oreïlle droite avait un centimètre de plus que l’autre. De même le bras droit était plus long que le gauche. Il existait une dyspnée intense.
Cette enfant succomba à une broncho-pneumonie. A l’autopsie, Arnheim a pu constater que les viscères du côté droit étaient plus développés que ceux du côté gauche; l'oreillette et le ventricule droits participaient à cette hypertrophie ; les bronches droites étaient plus volumineuses que les bronches gauches.
OBS. XVIII. — (SABRAZÈS et CABAnNes, Nouvelle Iconographie de a Salpêtrière). 1808, tome XI, 343-367).
Sabrazès et Cabannes rapportent l'observation d’un enfant de 3 ans présentant une hypertrophie congénitale de la moitié droite de la face.
‘Aucune malformation semblable dans les ascendants.
L'enfant est né à terme, sans forceps ni version. Pendant la grossesse, au quatrième mois, chute de la mère sur le ventre, sans conséquences appréciables ; au septième mois, choc émotionnel. L'enfant est nourri au sein jusqu’au quatrième mois; à cette date survient un écoulement purulent de l’oreille droite, pendant deux mojs; l’ouie, affaibli de ce côté, est redevenue normale.
L'enfant marche à r1 mois, parle à 15 mois. Dentition plus précoce du côté droit (4° mois). L’hémihypertrophie faciale a conservé ses: propor-
tions initiales par rapport à l’autre côté.
L'enfant présente un développement énorme de la joue droite. La joue, dans sa totalité, est hypertrophiée; entraînée par son poids, elle est pendante, sans rougeur ni pigmentation anormale, elle est rosée, duveteuse. La consistance assez ferme rappelle celle du lipome. Son épaisseur est bien plus considérable que celle du côté opposé.
Profondément sous elle, j’apophyse malaire droite plus volumineuse, plus étalée, descend à un centimètre au-dessous de l’apophyse gauche. Le maxillaire supérieur droit, tout entier anormalement augmenté de volume, est comme projeté en avant. L'examen radiologique est pratiqué et confirme ces faits. Les os propres du nez sont hypertrophiés à droite.
La branche droite de l’arc du maxillaire inférieur est également plus dé-
veloppée. La moitié droite du menton proémine en avant et en bas, beau-
coup plus que la gauche qui semble en retrait. La bouche est toujours ouverte, la salive s'écoule d’une façon continue par la commissure labiale droite. La lèvre inférieure, surtout dans sa moitié droite, est en ectropion léger, elle est aussi, de ce côté, plus épaisse qu’à gauche. L’hypertrophie atteint également le côté droit de la lèvre supérieure. Le nez est incurvé
à gauche. La langue est déviée à gauché, sa moitié droite est plus volu-
mineuse, plus bombée. La consistance est uniforme, les mouvements sont conservés. Il existe du prognathisme, le rebord alvéolaire du maxillaire inférieur est asymétrique. Le côté droit forme une courbe dont le rayon est plus court qu’à gauche, le rebord alvéolaire des mâchoires inférieur et supérieur, est beaucoup plus développé à droite qu'à gauche et les dents qui s'implantent à ce niveau ont une longueur et une largeur plus grandes de 1 à 2 millimètres que celles du côté opposé. Les canines sont de champ et les petites molaires sont aiguës et coniques. Les dents sont au complet; la première grosse molaire est atteinte d’une carie au second degré. Toutes ies autres dents sont en bon état. La face interne de la, joue droite lisse, rosée, est parcourue par des veines abondantes. Au palper, on a l'impression d'une série d’inégalités, qui sont sans doute des pelotons adipeux. La voûte palatine est très creuse, surtout à droite; le voile du palais est normal; la luette du palais non déviée, les amygdales ont leur dimension habituelle. La bosse frontale droite est très | marquée. En prenant des empreintes à l’aide de lames de plomb, on constate une légère asymétrie cranienne.
On voit de même une traînée pigmentaire avec poils frisotés (de nègre) sur la ligne médiane antéro-postérieure, dans la région occipitale. Il n'existe pas de troubles moteurs. La sensibilité est légèrement émoussée sur la joue droite ; légère diminution de l’excitabilité électrique, augmentation de la résistance électrique.
La main droite est un peu plus dévelopée que la gauche. Il n'existe pas d’autres troubles, ni d'autres malformations, sauf une petite hérnie ombilicale. Intelligence moyenne.
OBS. XIX. (1) — (D' Micuez Gizy CasarÈs (di, Santiago di Galicia) (Archiv. de Med. des enfants, 1900).
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Il s’agit d’un garçon de 9 ans, qui présente depuis Sa naissance un volume exagéré de la joue droite. L'enfant est allaité les deux premiers mois par une nourrice, puis au biberon. Il a fait ses premiers pas à 18 mois.
Le front et le nez du malade sont normaux. La bouche se trouve entr'ouverte à la commissure gaughe, par où se montre la pointe de la langue. Le menton forme une proéminence considérable et l'hypertrophie des parties molles de la région sus-hyoïdienne donne lieu à un véritable double menton. La joue droite est énorme; la peau est de coloration normale. Les os malaire, maxillaire supérieur et la moitié droite du maxillaire inférieur, participent aussi à l’hypertrophie. Les glandes submaxillaires et sub-linguales sont plus volumineuses que les homologues gauches.
L’arcade dentaire alvéolaire supérieure est formée par deux moitiés inégales, qui s'unissent à gauche de la ligne médiane. La moitié droite a une épaisseur double de la gauche et elle descend aussi davantage. Les incisives latrales de la première dentition existent encore, et à droite il y a’ une canine énorme et parfaitement conique, deux grosses molaires définitives implantées en ligne transversale, l’une à côté de l'autre, et
une molaire postérieure très grande.
(1) Les observations suivantes, qui ont été recueillies par nous, se rapportent uniquement au cas de l’hémihypertrophie congénitale de la face, sans participation d’une autre partie du corps à l'hypertrophie.
Du côté gauche, on voit une petite canine, une première molaire de lait et une seconde molaire définitive.
L’arcade dentaire inférieure est plus grosse et plus longue du côté droit. Du côté droit, on voit deux grandes incisives anormales et très écartées, une canine avec des échancrures et deux molaires, l’antérieure bicuspide et irrégulière, «et la postérieure grande et d'aspect normal. Du côté gauche, on voit deux incisives de la seconde dentition, une canine semblable à une incisive et deux molaires dont la première a ]la couronne prolongée dans le sens antéro-postérieur.
Il existe une macroglossie unilatérale droite. Les villosités de sa pointe et de sa base sont énormes. La muqueuse de la joue droite est formée de véritables replis, tant elle est hypertrophiée. L'amvygdale droite est plus volumineuse que la gauche.
Du côté des yeux, il existe un léger strabisme convergent. L'’acuité visuelle de l'œil droit est bien inférieure à celle du côté gauche, ce qui oblige l'enfant à se servir presque exclusivement de ce dernier. La diminution de la sensibilité auditive, olfactive et gustative, du côté droit, est évidente à l’exploration. Sur la peau du visage et de tout le côté droit du corps, on observe une diminution considérable de la sensibilité douloureuse et thermique. Il n'existe pas d'’altération dans la secrétion sébacée et sudorale, ni dans l’innérvation vaso-motrice. L'enfant est très intel ligent, il sait lire et écrire. |
OBS. XX. —- (WanNER (F.), Revue Médicale de la Suisse Romande,
.Wanner apporte l'observation d’une femme de 38 ans, mariée, ayant deux enfants bien portants.
La difformité qu'elle présente est apparue dès la naissance et s’est développée progressivement.
Très grand volume de la joue droite. La distance du lobule d'oreille à la pointe du nez est de 17 centimètres du côté droit et 11 centimètres du côté gauche. De l’angle de la mâchoire inférieure au menton: 14 centi-
mètres du côté droit contre 11 centimètres du côté gauche. Le front por-
te en son milieu une bosselure qui paraît être la tubérosité frontale droite déviée à gauche. L'’oreille droite est plus grande que l'oreille gauche.
L'arcade zygomatique droite, les maxillaires supérieur et inférieur
droits paraissent hypertrophiés, massifs et rugueux.
Le palais est plus large du côté droit, le voile du palais est normal. Le bord alvéolaire est plus massif à droite qu'à gauche. La denture a presque complètement disparu. La malade se souvient que ses dents se sont gâtées sans douleur du côté droit et sont tombées sans le secours du dentiste. À droite et en haut n'existent que les incisives et les canines, posées irrégulièrement et écartées. À gauche les dents sont’ régulières. En bas se trouve une seule incisive et quelques racines cariées. La moitié droite &e la langue est si fortement hvpertrophiée qu'elle représene les deux tiers de la totalité. Hypertrophie très nette des papilles. Les amygdales sont rès petites et de volume égal. II n'existe pas de différence de coloration des’ deux joues.
OBS XXI. — (CAaBANNESs, Bull. et Mém. de la Société Française d'Ophtalmologie, 1900).
I1 s’agit d’une fillette de 6 ans. On est frappé, à l'examen de la face, par l'énorme augmentation de volume qui occupe le côté droit du visage, surtout dans sa partie eipérieute) paupières, globe oculaire, région temporale et jugale supérieure. La paupière supérieure droite est allongée dans tous les sens. Le sourcil droit, plus long, plus étalé, semble appartenir à une personne adulte. La paupière supérieure droite, repoussée par l'œil sous-jacent, bombe fortement. L’aile du nez, à ‘droite, est plus ‘épaisse, plus volumineuse et surtout plus abaissée que la gauche. La joue droite est plus bombée, surtout à mesure que l’on remonte en arrière
” vers l'oreille et temporal droits. L'épaisseur de la joue est deux fois plus marquée à droite qu’à gauche. La lèvre supérieure droite a une épaisseur |
de 10 millimètres et la lèvre supérieure gauche 5 millimèvres. Aux lèvres inférieures, rien de particulier.
C'est surtout la région temporale qui est saillante d’une façon très marquée, déformant la tête par son volume et simulant une véritable tumeur osseuse. Tous les os correspondants : temporal, partie inféroexterne du frontal, apophyse ‘malaire du maxillaire supérieur, os malaire et apophyse zygomatique sont augmen.és de volume, au point de représenter près de trois fois les dimensions des os du côté opposé. Dans
la fosse temporale, très agrandie, triplée de volume, la peau est feutrée et les tissus plus profondément situés sont occupés par un lacis de vaisseaux qui paraissent oblitérés, non réductibles sans battements, expansion, ni souffle. C’est une sorte d’angiome profond, un peu bleuâtre. L'’oreille ‘droite est plus grande que l'oreille gauche. La cavité orbitaire droite est considérablement agrandie. Le globe oculaire droit présente au moins deux fois le volurne du globe gauche. Il est habituellement tout à fait couvert par la paupière supérieure hypertrophiée e; tombante. La vision est nulle, l'œil n’est pas hypertendu, l'œil gauche sain.
Le maxillaire. inférieur, dans sa moitié droite, est sensiblement plus volumineux qu'à gauche. Le côté droit de la langue est aussi plus volumineux qu’à gauche.
QBS. XXII. — (ABRAHAMSON, The Journal of Neuron and Mental Disease, août 1912).
Un homme âgé de 26 ans présente dès la naissance une hypertrophie de la joue gauche. C'est surtout les deux tiers inférieurs de la face gauche qui sont augmentés de volume : les os, la langue et les dents du côté correspondant sont hypertrophiés. Les os hypertrophiés sont : le maxillaire supérieur, l’os malaire, temporal et les rebords alvéolaires correspondants. À la face interne de la joue gauche, il existe une tumeur sessile et une autre similaire sur la région temporale gauche. Les os de la base du crâne — à l'examen radjoscopique — semblent plus grands que ceux du côté upposé.
Selle turcique n'est pas élargie.
On remarque l'absence de sueurs, de rougeurs, de salivation et de sécrétion lacrymale sur le côté hypertrophié. Le malade ne présente pas d'autre trouble, il est intelligent.
OBS. XXII — (C.-J. PABHON et Mlle ASPASIE SÉVERIN (de Jassy). Nouvelle Iconographie de la Salpêtrière, Tome XXVIII, n° 4, 191%).
Jeune fille âgée de 13 ans. Volume exagéré de la joue droite. Mensuration : largeur (dé l'aile du nez au lobule de l'oreille) 14 centimètres du côté droit èt 11 centimètres du côté gauche. Hauteur de la
face : 13 centimètres du côté droit, contre 10 centimètres du côté gauche. La moitié droite des lèvres est hypertrophiée. Les téguments de la joue droite sont plus colorés que du côté gauche. L’épaisseur de la joue droite est de 5 centimètres contre 2 centimètres du côté gauche. Le nez est dévié du côté gauche, la narine droite est plus large et de volume circulaire. L'’oreille droite est un peu plus grande que l'oreille gauche. L’os malaire, l’arcade zygomatique et les deux maxillaires sont plus développés du côté droit. La branche horizontale du maxillaire inférieur mesure 14 centimètres du côté droit et celle du côté gauche 11 centimètres. La moitié droite de la langue est considérablement hypertrophiée avec de très grosses papilles. La poin'e de la langue dépasse de deux millimètres celle du côté gauche. Les dents du côté droit sont un peu plus volumineuses que du côté gauche. L’amygdale droite plus grosse que la gauche. Du
côté du crâne, la bosse pariétale est plus développée du côté droit.
OBS. XXIV. — (MaRIA BERTOLANI DEL RIO, Rivista sperimentale üäi Freniatria e di Medicina légale, 1919).
I1 s’agit d'un homme de 27 ans, fils d’une femme épileptique.
Au septième mois de la grossesse, la mère a eu une forte attaque épileptique. Le malade a commencé à parler à l’âge de deux ans «et à marcher à 5 ans. Eruption très tardive des dents. Les poils de la barbe sont apparus à 18 ans, plus épais sur la joue droite que sur la joue gau-
che. Antécédents personnels: otite droite à l’âge de 8 ans.
C'est depuis la naissance qu'on à remarqué une asymétrie faciale plus accentuée à droite, et une fissure longitudinale sur la voûte palatine. La
_disproportion entre les deux joues a progressé beaucoup depuis, surtout
pendant l'adolescence. Pendant ce temps, l'œil droit perd complètement ses fonctions, recouvert par la paupière supérieure énormément augmentée de volume.
Actuellement le malade présente : les poils de la joue droite plus épais que ceux de la joue gauche. Le frontal, le pariétal, le temporal sont plus
développés du côté doit que du côté gauche. Enorme différence entre les
deux moitiés des joues. La joue droite est tellement augmentée de volum® qu’elle donne au sujet un aspect vraiment monstrueux.
À droite, la bosse frontale est plus proéminente qu’à gauche. La paupière supérieure droite est très épaisse, hypertrophiée; elle est aussi
ptosée et, volontairement, on peut la soulever très peu. La paupière inférieure est aussi épaissie, mais beaucoup moins. |
À la palpation, la joue droite est flasque, les muscles temporal et masséter paraissent plutôt atrophiés. L'’énorme développement de Ja joue droite dépend plutôt du très grand développement de l’arcade zygomatique, augmentée de volume dans tous les sens, et de l'excès de tissu cutané et cellulo-adipeux. La partie inférieure de la joue forme une poche molle et pendante.
La fissure palatine commence en avant sur la ligne médiane, à un demi centimètre des incisives, dévie à droite «et finit dans la partie postérieure par une large ouverture. La profondeur de la fissure est de 2 centimètres et demi. Les deux bords de la fissure ne sont pas égaux ; le bord droit est plus hypertrophié que le gauche. Le rebord alvéolaire droit est plus épais que le gauche. Les dents de .la mâchoire supérieure, à droite, sont irrégulières. La face interne des joues présente des dépressions et des empreintes dentaires.
Hémi-circonférence du crâne à droite 300 millimètres, à gauche 273. Epaisseur de la joue, 20 centimètres à droite et 11 centimètres à gauche.
La conjonctive de l’œil droit est très fortement hypertrophiée. Le globe oculaire droit est difforme. La sécrétion lacrymale est plus intense de ce côté. À l'examen du fond de l'œil, on trouve l'atrophie de la papille optique.
L'’acuité visuelle est très diminuée. On remarque en. même temps une diminution de la sensation olfactive à droite.
OBSERVATION XXV
Communiquée par MM. André Léri et Sartre à la Société Médicale des Hôpitaux de Paris, le 2 mai 1924 (x).
Mlle B... est âgée de s ans et 10 mois. Ses parents ne présentent aucune espèce de tare ainsi que ses grands-parents ;
(1) Pendant la rédaction de cette thèse, MM. André Léri et Sartre ont publié cette observation dans Bull. et Mém. de la Soc. Méd. des Hôp. de Paris, N° 17, 22 mai 1024.
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elle a un frère âgé de 3 ans #, bien portant; et autant qu’on peut l’affirmer, il ne peut être question de syphilis. Le Wassermann de l'enfant et celui de la mère est d’ailleurs négatif.
L'enfant est née à terme, après un accouchement tout a fait normal; et dès la naissance on s’est aperçu qu’elle avait une asymétrie de la face, avec le côté droit plus développé que le gauche, sans d’ailleurs que la mère se soit bien rendu compte quel côté était anormal.
Au cours du développement, le côté droit a continué à rester plus volumineux que le gauche, et à peu près dans les mêmes proportions qu'à la naissance.
L'enfant a eu un allaitement mixte pendant un an; son développement s’est effectué normalement; elle a eu une légère grippe à 6 mois et la cocueluche à 2 ans +; elle a marché à 1 an et a commencé à parler vers le treizième mois.
Signalons que les fontanelles semblent s’être refermées précocement, car dès le huitième mots, au dire de la mère, un médecin aurait constaté que la fontanelle antérieure était fermée, alors qu’elle n’est guère normalement obturée que vers 14 OÙ 15 mois.
Actuellement, le crâne ne présente aucune déformation, j'a-
symétrie ne commence qu’au dessous des orbites; elle porte à
la fois sur les parties osseuses et sur les parties molles.
L'hémihypertrophie est manifeste pour l'os malairé, pour le maxillaire supérieur et pour le maxillaire inférieur. Elle apparait à la vue et au palper; elle apparaît encore plus nettement sur la radiographie, et sur l’épreuve de face que not présentons, on voit qu'il y a dissymétrie considérable entre les deux côtés du maxillaire inférieur. .
L'hypertrophie porte également sur les parties molles; l'o-
rifice nasal droit est un peu plus large que le gauche. Les lèvres, et surtout la lèvre inférieure, sont manifestement beaucoup plus épaisses du côté droit que du côté gauche.
La joue droite est sensiblement plus tombante : l'oreille droite a près d’un centimètre de plus en hauteur que l’oreille gauche. La fossette du menton est légèrement déviée vers la gauche et si l’on mesure la distance de cette fossette d’une part au lobule de l'oreille, d’autre part à la protubérance oc-
,cipitale externe, on constate qu'il y a environ 1 centimètre + de plus à droite qu’à gauche.
Si l’on fait ouvrir la bouche, on voit que la luette est nette-
ment déviée vers la gauche, que la voûte palatine est plus large à droite qu’à gauche (la mensuration précise donne une différence de 4 millimètres), que les deux amygdales sont assez volumineuses, mais que l’amygdale droite est notablement plus grosse que la gauche. Enfin que le côté droit de la langue est un peu plus large et surtout plus long que le côté gauche; le côté droit dépasse en avant le raphé médian. Il y a comme une encoche à ce niveau, les papilles filiformes et fongiformes de la langue, sont d’ailleurs sensiblement plus nombreuses et plus développées sur le côté droit que sur le côté gauche, fait qui a d’ailleurs été signalé dans certaines observations antérieures.
Les glandes de la muqueuse jugale sont également plus dévelopées à droite qu'à gauche, la face interne de la joue droite présente ‘une sorte d’aspect granité, et en arrière de la commissure droite, il y a de véritables saillies bourgeonnantes de la muqueuse.
Nous pouvons donc dire que l'hémihypertrophie porte de
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façon nette Sur tous les tissus: tissus osseux ou tissus mous, du côté droit de la face.
Il n'y a par ailleurs aucun trouble de la motricité, de la sensibilité ou des réflexes; l’intellect est parfait.
I n'y a pas de modification appréciable des secrétions la-crymales, salivaires ou sudorales du côté droit. Le côté droit de la face est seulement, un peu plus congestionné que le gauche; la peau, paraît un peu rugueuse du même côté, à la vue et au toucher; le pouls carotidien semble égal des deux côtés.
Les membres sont tout à fait normaux, et, Si nous avions remarqué un volume un peu plus gros de la main droite que de la main gauche, nous avons constaté que cette différence ne dépasse certainement pas celle qu’on trouve chez tous les sujets normaux droitiers.
L'examen des dents est fort intéressant, et voici ce qui en résulte d’après l'examen qui a été fait par MM. Léon Frey et Ch. Ruppe: C'est à 2 ans 4 et non pas à 6 ou à 7 ans, comme à l’état normal que la petite malade a perdu son incisive médiane inférieure droite. C’est quatre mois après qu'est tombée, non moins prématurément, l’incisive latérale inférieure droite. Ces deux dents ont été aussitôt remplacées par les dents permanentes, et actuellement 11 y a une différence considérable entre le volume des incisives inférieures droites repoussées, larges et hautes, et le volume très restreint des incisives inférieures gauches qui sont encore des dents de lait.
En outre, la petite malade a actuellement 22 dents et le dentiste qui a examiné sa bouche à l’âge de 3 ans, a été surpris de constater que, du côté droit, existaient déjà les
prémièrés molairés Supérièures et inférieurés qui n’ont l’h4bitude de pousser qu’à 6 ans (dents dites de 6 ans). Du côté gauche on constate d’ailleurs que cette dent se prépare seulement à sortir.
La première molaire de lait est actuellement, à moins de 6 ans, très mobile et prête à tomber du côté droti, alors qu’elle ne devrait tomber qu’à o ans, et la radiographie montre que les racines de ses dents sont en effte complètement résorbées.
_ La radiographie montre en outre que du côté droit, le germe de la deuxième pré-molaire présente une calcification très avancée et que toute la couronne du germe de la deuxième molaire ou dent de 12 ans, est calcifiée. Or cette calcification ne devait commencer normalement qu’à l’âge de 5 ans et présenter son état actuel vers l’âge de o ou 10 ans.
Nous pouvons donc dire qu'aussi bien l'examen clinique de la dentition que l'examen radiographique montrent que du côté droit, la dentition est en avance systématiquement de 3 OU 4 années sur la dentition normale et sur celle du côté gauche. 4
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Comme le document nouveau, nous publions ici la photo- 4 graphie du moulage dentaire qui a été fait par M. le Docteur Charles Ruppe. Nous tenons à remercier ici M. le Docteur Ruppe pour l’empressement avec lequel il a bien voulu mettre
à notre disposition ce moulage.
ETUDE CLINIQUE
SYMPTOMATOLOGIE
L’hémihypertrophie congénitale de la face est une affection bien déterminée au point de vue anatomique. On peut la définir : anomalie du développement survenant pendant la vie embryonnaire et consistant en une hyperplasie de tous les tissus mous et des os d’une moitié du visage. Au point de vue symptomatologique elle offre une série de signes, dont la plupart se trouvent réunis dans toutes les observations précédentes. En cela, elle est différente de l’hémihypertrophie faciale acquise (affection dont nous ne nous occuperons pas ici), qui a une physionomie tout à fait spéciale, l’évolution et les caractères cliniques moins réguliers.
L’hémihypertrophie congénitale de la face siège dans la majorité des cas à droite. Les deux sexes sont égalèment représentés. Dans presque tous les cas la grossesse de la mère a évolué normalement.
Dans deux observations (Ziehl, Sabrazès et Cabannes), la mère a eu de grandes frayeurs pendant la grossesse, l’une au 7° mois, l’autre au 8° mois. Dans l’observation de Wanner,
la mère a'été prise d’une grande frayeur au 7° mois de la
grossesse à la vue d’un homme avec un gros goître. On ne cite qu’un seul traumatisme léger pendant la grossesse (Sabrazès et Cabannes). |
Ce qui frappe tout de suite en présence d’un malade atteint d’une pareille difformité, c’est l'augmentation de volume d’une joue. C’est le signe qui attire le premier l'attention des parents, les premiers jours après la naissance de leur enfant. La joue est augmentée de volume en totalité ; elle est soulevée, bombée. D'après l'expression de Sabrazès et Cabannes « son aspect rappelle de loin, à s’y méprendre, une grosse fluxion dentaire ».
e . » Perse Eh pe D Le nez est normalement situé ou dévié à gauche (Fischer,
. Sabrazès et Cabannes, Wanner, Pabhon et Séverin). La na-
rine correspondante peut être plus large et de volume circulaire (Pabhon et Séverin).
La moitié correspondante des lèvres participe à l’hypertrophie, dans la majorité des cas, c’est la lèvre supérieure. Dans quelques cas les lèvres sont normales (Ziehl, Wanner, Miguel Gil y Casares, Cabannes). On peut voir aussi la rougeur plus märquée sur la joue du côté hypertrophié. De même dans deux cas, une sudation plus abondante de ce côté (Lewin, Sabrazès et Cabannes). Chez le malade de Friedreich, sur la joue hypertrophiée, il existe, un épais enduit sébacé. La petite malade de MM. A. Léri et Sartre, présente une différence nette de coloration entre les deux joues : la joue hypertrophiée est plus colorée que l’autre. Mais par contre la sudation est notablement diminuée, non seulement Sur la joue correspondante, mais aussi sur tout le corps. D'ailleurs la mère présente cette même particularité.
L'oreille correspondante est très souvent atteinte, elle est plus volumineuse que celle du côté opposé.
Chez deux malades, on observe lhypertrophie de la paupière supérieure correspondante. Chez un, elle est allongée
dans tous les sens (Cabannes). Chez l’autre elle est en même temps ptosée (Maria Bertolani del Rio).
On trouve aussi dans quelques cas des taches pigmentaires sur les téguments du côté hypertrophié.
Les cheveux et les poils généralement ne sont pas modifiés. Dans plusieurs cas, on a remarqué des petites anomalies à cet égard. Ainsi dans les observations de Ziehl et Kiwull, les cheveux sont plus rudes et plus secs au voisinage de l'oreille du côté hypertrophié. Chez le malade de Sabrazès et Cabannes il existe, dans la région occipitale, une bande de cheveux frisottés, (de nègre), large de 1 centimètre, en forme d’un fer à cheval à concavité tourné vers le côté hyper- _trophié. Au-dessous de cette bande on voit le cuir chevelu pigmenté (couleur café au lait clair). Dans l’observation de Cabannes, le sourcil droit du malade est plus long, plus étalé, tellement qu’il semblait appartenir à une personne adulte.
L'hypertrophie des os de la moitié de la face est constante dans toutes les observations, sauf dans celle de Bœck, où il n'y a pas d'anomalies du côté des os. Ce fait paraît si étrange, qu on peut se demander si la malade de Bœck n'était pas atteinte d’une autre maladie. Les os les plus souvent atteints sont le maxillaire supérieur, os malaire, arcade zygomaiique, le maxillaire inférieur, os propres du nez, frontal, et les rebords alvéolaires. Dans l'observation de Cabannes, l'os temporal correspondant est hypertrophié à tel point que, la région temporale trè: sailiante déforme la tête et simule une véritable tumeur osseuse. le même malade présente, en outre, la cavité orbitaire correspondante considérablement aggrandie. Chez le malade de Maria Bertolani del Rio, l’'hémihypert-ophie des os porte presque exclusivement sur
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l’arcade zygomatique, les autres os par rapport à elle sont très peu hypertrophiés. Dans l'observation de Pabhon et Séverin, la bosse pariétale correspondante est manifestement plus développée que celle du côté opposé. Les os hypertrophiés chez le malade de MM. A. Léri et Sartre sont les suivants: le maxillaire supérieur, le maxillaire inférieur, l’arcade zygomatique, l’os malaire, tous! du côté droit, tandis que l'os frontal et les autres os du crâne paraissent normaux. La radiographie a confirmé ces faits.
Les signes les plus intéressants et les plus probants sont du côté des dents. Dans la plupart des observations (Bœck, Heumann, Passauer, Sabrazès et Cabannes, Pabhon et Séverin, Miguel Gil y Casares), les dents sont plus volumineuses et plus larges du côté hypertrophié, quelquefois très irrégulières et écartées (Warner). Chez ce même malade, les dents du côté hypertrophié se sont gâtées sans douleur et sont tombées sans le secours du dentiste, tandis que les dents cariées du côté opposé étaient le siège fréquent de vives douleurs. Dans le cas de Finlaysin, Sabrazès et Cabannes, les dents avaient évolué plus vite du côté hypertrophié. La malade la plus instructive au point de vue dentaire est celle de MM. Léri et Sartre. Non Seulement chez elle, les dents du côté hypertrophié sont plus grandes et plus larges, mais presque toute la dentition de ce côté est en avance de quelques années sur la dentition normale du côté opposé. Tous les détails de cette remarquable anomalie dans le développement des dents, ont été longuement décrits dans l'observation et nous ne voulons plus revenir là dessus. Nous voulons seulement faire remarquer, que ce signe a une grosse importance:au point de vue
de diagnostic, car on ne le retrouve dans aucune maladie connue.
La moitié correspondante de la langue est augmentée de volume dans la plupart des cas; elle est quelquefois si fortement hypertrophiée qu’elle représente les deux tiers de la totalité (Wanner). L’hypertrophie des papilles sur le côté correspondant de la langue est constante, elles sont très grosses, énormes dans quelques cas (Miguel Gil y Casares). La motilité de la langue n’est pas troublée. :
L'hypertrophie porte souvent sur l’amygdale du côté correspondant, chez la malade de MM. À. Léri et Sartre, l’amygdale droite est plus volumineuse que la gauche.
Le voile du palais peut être dévié à gauche, la voûte palatine creuse (Sabrazès et Cabannes).
Chez un malade la slande sous-maxillaire et sub-linguale sont plus grandes du côté hypertropnié que les homologues opposés, sans que le malade présente une salivation exagérée de ce côté (Miguel Gil y Casares). Dans d’autres cas (Friedreich, Ziehl, Kiwull, Sabrazès et Cabannes) la salivation est plus grande du côté malade, mais les glandes salivaires sont normales.
Les organes: des sens sont généralement intacts. Il existe une diminution notable de la sensation gustative du côté hynertrophié dans les observations de Friedreich et Miguel Gil y Lasa.es. Acuité auditive dans le cas d’Ollier est plus mar-
cus du côté hype:irophié; c’est le contraire chez le malade de
Miguel Gil y Casa:es qui a une sensation auditive diminuée du côté malade, La vision esi > male dans la majorité des cas. Le malade plus haut cité présente une acuité visuelle de l'œil correspondant très inférieure à celle de l'œil du côté op-
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posé, ce qui oblige le malade à se servir presque exclusivement de l’autre œil. Un autre malade présente au contraire une acuité visuelle supérieure du côté hypertrophié (Ollier).
En général il n’y a pas de troubles de la sensibilité superficielle ni profonde sauf dans un cas où on a observé une diminution considérable de Ja sensibilité thermique et douloureuse sur la peau du visage hypertrophiée et sur le côté correspondant du corps (Miguel Gil y Casares).
À côté des symptômes plus hauts décrits on a observé en-
core d’autres anomalies du côté malade. Ainsi un malade pré-.
sente en même temps une hypertrophie de la région sushyoïdienne correspondante tellement accusée qu’elle donné l'impression d’un véritable double menton (Miguel Gil y Casares). |
Un autre malade a un œil buphtalme du côté hypertrophié
-(Cabannes). Son globe oculaire présente deux fois le volume
du globe oculaire opposé. Chez le même malade on trouve une autre anomalie: un angiome profond dans la région temporale du côté hypertrophié. Le malade de Maria Bertolani del Rio présente une fissure palatine. Chez le malade d’Abrahamson, on trouve une tumeur sessile sur la face interne de la joue gauche et une autre similaire sur la région pariétale correspondante, Dans plusieurs observations, recueillies par Sabrazès et Cabannes, on a observé en même temps l’hypertrophie des membres du même côté, ou d’un seul membre, ou d’une partie du membre (la main, le pouce, etc.) Dans un cas il existe une hypertrophie croisée.
DIAGNOSTIC
D'après ce court résumé, des différents symptômes que l’on peut rencontrer chez [es malades atteints d’hémihypertrophie congénitale de la face, on se rend compte que le diagnostic de cette affection, en général, n’est pas difficile. Nous passerons rapidement en revue les diverses maladies qui peuvent être confondues avec cette affection.
Il faut tout d’abord éliminer, ce qui est très facile, l'œdème par compression où de toute autre cause. On s'aperçoit vite par la pression digitale, qu’il n'existe pas de godets d'œdème, ni aucune réaction inflammatoire.
On peut penser aussi au irophædème de Meige. À part ses
caractères spéciaux du côté des téguments, qui le différen-
cient suffisamment, sa localisation à la face est tout à fait exceptionnelle (1). C’est le plus souvent une affection des adolescents, de la puberté et puis les os sont indemnes. On peut dire la même chose pour éléphantiasis congénital qui n’intéresse que les tissus mous. On pourrait songer à l’aéromégalie, mais cette affection n'est ni congénitale, ni unilatérale et intéresse surtout les extrémités.
L'hémihypertrophie faciales peut être confondue avec l’hémicraniose, surtout chez les malades qui présentent en même temps une hypertrophie des os du crâne du côté correspondant, comme c'est le oas chez le malade de Cabannes. Cette affection se distingue de l'hémihypertrophie faciale par les
(1) Hertogue. Contribution àl'étude du trophœdème chronique. Un cas de trophœædème localisé à la face, — Nouvelle iconographie de la
Salpètrière, 1901,
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troubles cérébraux qu'elle occasionne à la longue (convulsions, céphalée, vomissements, troubles oculaires, eIC-iel par la non participation à l’hypertrophie des parties molles de la face et de la langue.
La maladie qui peut prêter le plus! à l’erreur, c’est l’hémia- {rophie congénitale de la face. Cette erreur a été commise à propos de la petite malade de MM. A. Léri et Sartre. Plusieurs médecins allemands ont examiné ce malade et tous ont porté le diagnostic d'une atrophie congénitale de la face du côté opposé. On peut facilement éviter cette erreur, si on prend la précaution de bien examiner le malade. En prenant la malade de MM. À. Léri et Sartre comme exemple, on se rend compte par l’interrogatoire de la mère que, la malade n’a jamais présenté de troubles sensitifs ni de névralgies dans le domaine du trijumeau. La joue du côté opposé est parfaitement saine, de coloration normale, aucune trace d’atrophie du côté des téguments des muscles, ni des os. Et enfin, le signe décisif, l’état des dents qui du côté opposé sont normales de volume et ont poussé aux époques habituelles du développement dés dents, contrairement aux dents du côté hypertrophié.
ANATOMIE PATHOLOGIQUE
Il éxiste deux cas d’autopsie pratiqués sur les malades at-
_ teints d’hémihypertrophie faciale. Friedreich, trouve chez son
malade, mort d’une maladie intercurrente, le rocher correspondant augmenté de volume ; il n’y a pas d’anomalie dans le volume et de l’encéphale, ni des nerfs craniens. Arnheim. à la nécropsie de son malade, mort de broncho-pneumonie, constate que les viscères du côté droit sont plus développés que
ceux du côté gauche; de même les bronches droites et les cavités droites du cœur sont plus volumineuses que les gauches.
L'examen histologique des tissus hypertrophiés est mentionné dans plusieurs observations. Kiwull, en examinant les lambeaux de peau extirpés à son malade, — dans un but esthétique ——, trouve les détails suivants : l’épiderme, le derme, la muqueuse de la lèvre supérieure normaux, les follicules pileux aussi, les glandes sous-cutanées semblent plus grosses; l’augmentation de volume provient uniquement du développement énorme des tissus graisseux et connectifs; les muscles n’y prennent qu’une part très secondaire, mais sont légèrement hypertrophiés. Pabhon et Séverin examinent une parcelle de la langue hypertrophiée et constatent que les papilles dermiques sont très augmentées de volume. L'examen histologique figure aussi dans l'observation de Maria Bertolani del Rio: Un fragment de la peau prélevé au voisinage de l'oreille, du côté hypertrophié est examiné sous microscope. On constate une irrégularité d'épaisseur de la couche cornée dans certains endroits, l’aplatissement des papilles dermiques — quelques-unes ayant perdu la forme conique —une abondante accumulation du pigment dans les cellules de la couche basale, une prolifération considérable du tissu connectif du chorion.
En résumé l’hypertrophie des parties molles consiste surtout en un excès de développement du tissu conjonctif et adipeux. Les glandes sébacées et sudoripares peuvent être intéressées. Les muscles sont très‘ peu hypertrophiés, dans un cas, même paraissent atrophiés (Maria Bertolani del Rio).
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ETIOLOGIE ET PATHOGÉNIE
Plusieurs théories ont été proposées pour expliquer l’étiologie et la pathogénie de l’hémihypertrophie congénitale de la face. Nous les exposons ici très brièvement sans nous laisser entraîner dans leur discussion.
Tout d’abord on a voulu ranger cette maladie parmi les affections hériditaires. D’après la plupart des auteurs, l’hérédité est hors de cause, étant donné qu'on ne trouve dans aucun des cas observés une difformité quelconque dans l’ascendance.
Comme cause oxogène, on a invoqué le traumatisme subi par l'embryon pendant la vie intra-utérine et, à l’appui de cette assertion on a cité — et une seule fois — la chute de la mère au 4° mois de la grossesse, d’ailleurs sans gravité. Dans trois observations on a fait mention de grands chocs émotionnéls subis par la mère dans les deux derniers mois de la grossesse.
En faveur du traumatisme, on a cité quelques expériences sur les animaux. D'après Schwalbé (1), deux œufs de brochet que l’on a secoué violemment produisent souvent des embryons dégénérés ou difformes. Luksch (2), a montré aussi qu’en déposant des fragments de verre très minces sur des embryons de canard, on obtenait des arrêts de développement’ de telle ou telle partie. L'influence du traumatisme est ici destructive, mais rien n'empêche d'admettre qu’elle puisse être parfois simplement irritative et causer un excès du développement. Wanner, réfute cette théorie et dit que l'influence du
(1) Schwalbe Die Morphologie der Müsbildungen, cité par Wanner. (2) Cité par Wanner.
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traumatisme est peu probable, car dit-il — « la plupart des traumatismes que l’on cite ont eu lieu à un moment relativement avancé de la grossesse, tandis qu'il est probable que l’origine de l’hypertrophie doit être fixée à une époque très précoce, c’est-à-dire, avant la 6° semaine au moment où les bourgeons faciaux ne sé sont pas encore soudés ».
Dans ce même ordre d’idéss on à avancé qu’une malformation de l'utérus ou de l’amnios peut provoquer le développement de cette anomalie. D’après Fischer, un utérus trop étroit et bicorne, par l'obstacle qu'il met à la circulation lymphatique et sanguine du fœtus, est la cause primaire de l’hémihypertrophie.
Massonnaud (Ii) a émis l'hypothèse d'un excès de croissance épiphysaire avec la participation consécutive des parties molles. |
Trélat et Monod2) ont mis en cause l'influence des nerfs . vaso-moteurs, et d’après eux l'hémihypertrophie faciale est provoquée par la paralysie des nerfs vaso-moteurs correspondants, Ces auteurs s'appuient sur une observation de Claude Bernard et de Schiff, qui, ayant sectionné les ne:fs vaso-moteurs chez de jeunes animaux, ont constaté une dilatation des vaisseaux sanguins, une hypérémie, et enfin, un développement excessif des tissus irrigués. À ce’te ihéoïie, Wanner, objecta ceci : « Que le-fait en question n’a pas été confirmé dans d’autres observations. On a bien constaté l’hypérémie, mais jamais l’hypertrophie des tissus, ni une accélé-
ration de croissance. D'autre part, les quelques auopsies d'hy-
(1) MaARSONNAUD. Thèse de Paris, 1874, cité par Sabrazès et Cabannes. (2) TRÈLAT et Moxop. De l'hypertrophie unilatérale partielle ol totale Archives générales de Médecine, 1865, cité par Wanner.
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pertrophie congénitale, n’ont jamais montré ni développement anormal du système artériel, ni une hypertrophie de ces vaisseaux ».
Enfin, on a voulu faire entrer en ligne de compte, l’action
des nerfs trophiques. D'après cette théorie, l’hémihypertro-
phie faciale serait une trophonévrose dans le domaine du trijumeau. Pabhon et Séverin, rapprochent l’hémihypertrophie faciale du trophœdème de Meige, et pensent qu’un même trouble dans l’innervation trophique a présidé à leur développement. ;
Enfin, pour expliquer cette anomalie du développement, on
a insisté sur les troubles de la circulation veineuse et lympha-
tique qui sont prédominants dans certains cas, et sur la présence des angiomes caverneux et lymphagiectasie, qui ne sont pas rares non plus. Cette opinion émise par Fischer, est défendue aussi par Cabannes, dans son observation, dans ces termes: « Au voisinage des angiomes, surtout vrofonds, il existe une circulation veineuse presque hypertrophique une surractivité des éléments lymohatiques dilatés, et cela peut expliquer pourquoi dans notre cas présent, au proche voisinage de l’angiome temporal, os, tissus mous et l’œil ont tous ensemble augmenté de volume ». «Il n’est d’aïleurs pas douteux dans notre cas particulier, que l’hémihypertrophie faciale et buphtalmie correspondante dépendaient de gros angiome profond de la région temporale. L’anomalie par excès de l’œil a été due comme celle de la face à une hypertrophie du voisinage ».
Comme conclusion, en ce qui concerne la pathogénie, on peut dire que tout le monde paraît d'accord, sur un point, à savoir que l’hémihypertrophie congénitale de la face, est une anomalie par excès du développement des bourgeons faciaux. Quand à la cause déterminante de cette anomalie, les avis sont
très partagés.
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CONCLUSIONS
1°) L'hémihypertrophie congénitale de la face, est une affection caractérisée par une hypertrophie de toutes les parties molles et des os d’une moitié du visage.
2°) Les malades atteints de cette hypertrophie uni-latérale,
._ne présentent pas de troubles nerveux, ni de troubles psychi-
ques, ni en général, aucun trouble sérieux de la santé. C’est, pour la difformité de leur visage, que ces malades consultent
le médecin.
3°) Dans la majorité des cas observés, le développement de cette hypertrophie — apparue dès la naissance — reste stationnaire pendant toute la\ durée de la vie. Pendant la croissance, les tissus hypertrophiés gardent les mêmes proportions par rapport aux tissus du côté sain, mais le développement de cette hypertrophie, peut aussi être progressif.
4°) Au point de vue d’anatomie pathologique, microscopique, l’hypertrophie des parties molles porte partout sur le tissu conjonctif et cellulo-adipeux, le tissu musculeux est très peu hypertrophié.
5°) L'hémihypertrophie congénitale de la face est une anomalie du développement, qui est due, probablement, à un
excès de croissance des bourgeons taie correspondants. La cause déterminante de cette anomalie est inconnue. Les nombreuses théories qui ont été proposées pour expliquer A l'étiologie et la pathogénie de cette affection n'ont pas encore ; donné une explication satisfaisante. u ASUS ER
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