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LE

MASQUE SCLERODERMIQUE

INTRODUCTION

Ayant eu 'occasion d’observer dans le service de
M. le professeur Charcot plusieurs malades, atteintes
de cette affection luisante de la peau qu'on désigne
sous le nom de sclérodermie, nous étions resté
frappé de la physionomie étrange que les lésions
faisaient prendre au sujet, lorsqu’elles se locali-
saient au visage. — Aussi bien, 'attention était-elle
déja attirée sur ce point par les observaleurs, et
Hillairet avait avec beaucoup de juslesse fait remar-
quer que les traits des malades atteints de scléro-
dermie n’avaient guére plus d’expression qu’une
téte de bois. Beaucoup d’autres comparaisons ont du
reste été proposées depuis pour exprimer l'impres-
sion qui reste A la suite de I'examen d'une de ces
figures dont tous les traits immobilisés dans un rie-
tus étrange semblent & tout jamais fixés par la rigi-
dité et l'aspect lisse et rétracté de la peau qui
recouvre les muscles animant ordinairement la
physionomie.
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C'est & la description aussi exacte que possible
du masque que l'affection vienl en quelque sorte
appliquer sur le visage des sujets qu'elle frappe,
que nous avons l'intention de nous attacher dans le
cours de cetle étude.

Nous nous efforcerons de montrer comment s'o-
pere cetle transformation du wvisage et, pour cela,
prenant un type normal, et, 'examinant avec at-
tention, nous verrons comment les orifices naturels,
les saillies osseuses el musculaires, les plis du tégu-
ment externe, el enfin 'aspect mnéme de la peau, se
groupent et s’agencent pour former un tout de
I’harmonie duquel résulte une expression, une phy-
sionomie : nous chercherons ensuite quelles sont
les modifications que la sclérodermie vient apporter
a ce lype :quels sont les orifices qui sont modifiés
et dans quel sens ils le sont, comment se transfor-
ment les saillies osseuses ou musculaires, disparais-
sanf ici, angmentant 1a de volume, ce que devien-
nent les plis de la peau, s’ils augmenlent en nombre,
s'ils s'accusent davantage, s'ils cessent d'étre visibles,
enfin si la peau elle-méme subit dans ses propriétés
physiques des modificalions qui transforment son
aspect. Nous nous altacherons aussi 4 indiguer
quelles sont les parties de la face que |'affection
envahit en premier lieu et nous chercherons s'il est
possible d’indiquer l'ordre chronologique dans le-
quel I'envahissement se fait le plus ordinairement.

Nous espérons pouvoir alteindre ce but, en effet
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ce n’est eénéralement pas du jour au lendemain que
se développent les lésions donl nous voulons parler:
leur début est insidieux et leur marche lenle. A
part quelques rares exceplions, ce n'est générale-
ment qu’au boul de plusieurs semaines, de plu-
sieurs mois, quelquefois de plusieurs années que la
maladie arrive 4 son summum. On peul le plus
souvent assister &4 l'envahissement progressil des
différents points du visage jusqu’au moment ol la
dermatose, arridée i son apogée, s'est généralisée el
a constitué au sujet qu'elle frappe le masque que
nous nous efforcerous de décrire,

Tel est donc le but principal de cette étude : notre
sujel serail cependant, eroyons-nous, trop incomplet
si nous bornions li notre travail. La sclérodermie
ne se localise pas au visage : elle se généralise aux
autres parties du corps, souvent méme débule par
elles et nous signalerons dans le cours de cette
thése inaugurale les diverses localisations que com-
porte laffection. En un mot, nous étudierons la
sclérodermie dans son ensemble, mais nous insiste-
rons surtout sur la déformation du visage qu’elle
entraine aprés elle, parce que c'est de ce colé, a
notre avis, qu'il y a quelque lacune a4 combler.

Sans doute, I'histoire de la nature et de la patho-
génie de l'affection sont encore & faire, el ceci est
encore bien plus vrai en ce qui concerne 'anatomie
pathologique. Malgré tous les efforts eonsciencieux
tentés dans ces derniers temps, ce sont 1a autant de
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secrets qu’on n'a pu encore arracher a la dermatose :
mais la ot des maitres en la matiére ont échoué,
nous avons eru imprudent de nous aventurer et
c’esl a des voix plus aulorisées que la notre que nous
confions le soin de nous éclairer un jour sur ces
points encore obscurs el surtout difficiles de celte
histoire. Alors seulement un traitement rationnel de
I'affection pourra élre essayé, mais nous croirons

avoir été ulile dans la mesure de nos moyens si le .

praticien, mis en face d'une sclérodermie, peut
retrouver dans la physionomie de son sujet les ca-
ractéres pathognomoniques de l'affection et avec ces
données porler un diagnostic précis dont il pourra
peui-&tre faire profiter le malade.

Mais avanl d’entrer plus avant dans nolre tra-
vail, nous fenons A remercier ici publiguement nos
Maitres :

M. le professeur Charcol & qui nous devons le
sujet de cette thése inaugurale et dont les bons
- conseils ne nous ont jamais fait défaut dans le cours
de cette étude.

M. Paul Reclus que nous ne saurons trop remer-
cier pour les précieux enseignements que nous
avons recus de lui dans son service chirurgical de
Bicétre et de la Salpétriére. Qu’il regoive ici le
témoignage de notre affection sincére.

(Que MM. Bernard, Peugniez et Londe veuillent
bien agréer ici 'hommage de notre gratitude pour
le bienveillant concours qu’ils nous ont prété.

P T
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HISTORIQUE.

La sclérodermie n'est pas une affection dont 1'his-
toire remonte bien haut. Ce n'est guére que vers le
milieu de ee siécle qu’elle compia comme entité mor-
bide dans le cadre nosologique. Hippocrate parle bien
d'un Athénien qui présentait des altérations de la
peau ayant quelque ressemblance avec la scléroder-
mie; mais les détails qui accompagnent cette obser-
vation, ne permettent pas d’affirmer que ¢'était véri-
tablement de la selérodermie qu’il s’agissait.

Quelques auteurs ont cru reconnaitre la descrip-
lion de la maladie dont nous nous occupons dans le
traité d’hygiene de Galien, a l'article Stegnose. Mais
sous ce nom, Galien n’a fait que réunir des états
morbides divers, et les auteurs qui l'ont suivi, Paul
d’Egine, Oribase, OEtuis ont donné chacun un nom
différent a la maladie déerite par lul sous le nom de
stegnose.

Il faut maintenant franchir un intervalle de temps
considérable et arriver jusqu'en 1817 pour voir la
sclérodermie reparaitre i 1'étude et sortir de sa lon-
gue période de silence. On fait généralement remon-
ter I'histoire de la sclérodermie i 1845, avec le mé-
moire de Thiral sur le scléréeme des adultes. Clest1a,
croyons-nous, une erreur. Avant cet auteur, et des
1817, Alibert dans sa Nosologie naturelle avait déerit

des cas de scléréme on de sclérodermie.
(hier. 2



M. Charcot le premier, en 1871, au cours d'une
discussion sur ce sujet 4 la Société de Biologie, avait
fait remarquer que les faits traduits devant la société
avaient la plus grande analogie avec ce qu’Alibert
avail décrit dans sa Nosologie naturelle sous le nom
de serofule momie ou de momie rhumatismale;
mais la remarque avait passé inapercue et ce fut
Besnier, tout récemment, en 1880, dans un article
inséré dans les Annales de Dermalologie, qui établit
d’'une fagon indiscutable que I'honneur d’avoir fait .
la premiére description exacte de sclérodermie reve-
nait & Alibert qui en fait une trophopathie, une ma-
ladie du corpus crebrosum (tissu cellulaire). Le
savant auteur de la Nosologie naturelle cite méme
deux observations de sclérodermie qui ne laissent
rien a désirer sous le rapport de la préecision. La
confusion n'est pas possible et il est extraordinaire
que des fails aussi nets aient pu élre inapercus, ou-
bliés ou supprimés. Schwimmer, dans un travail
(Die Neuropalischen Dermalosen Wien wund Leip-
zig 1883) sur les dermatoses d'origine nerveuse, fait
remarquer a son tour que c¢’est Alibert le premier
qui a décrit des cas de scléréme. Enfin, M. Leroy,
dans une thése d’agrégation présentée en 1883, s'est
attaché & faire ressortir au moyende preuves indis-
cutables la part réelle qui revient & Alibert dans
I'histoire de la sclérodermie.

De 1817 4 1843, la sclérodermie est de nouvean
silencieuse. A cette époque, Thirial fait paraitre
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(Sournal de médecine de Trousseau, mai et juin 1845
et dans I'Union médicale 1847, page 422 et G14) son
mémoire qui comportait 1'observalion de deux jeu-
nes filles du service de Trousseau a 1'Hitel-Dieu.
Du reste, Thirial, en présentant I'observation de ses
deux malades, n’avait nullement songé & créer un
type, une entité morbide, il n’avait vu chez eux
qu’une variété spéciale d'une maladie déja connue
avant lui, sous le nom de scléréme des nouveau-
nés, et il considérail cette variété comme la forme
bénigne de la maladie des enfants.

Grisolle, en 1847, fait paraitre une observation
sur « un'cas rare de maladie de la peau » (Gazelfe
des hopitawx 1847); et enfin la méme année Forster
fait une description assez compléte de la maladie : il
lui donne le nom de choriontis et la localise dans le
chorion : il démonire sa nature inflammatoire.
Quelques mois plus tard Gintrac publiait sa notice
sur la selérodermie, etcette derniére appellation pré-
valut désormais dans la nomenclature nosologique.
Cette méme année 1847, Thirial, dans un second
mémoire signale les dyschromies pigmentaires qui
peuvent survenir dans'le cours de l'affection. Ril-
liet, l'année. suivante, étudie soigneusement la
maladie chez les enfants.

C'est en 1861 que Forster (de l'anatomie patho-
logique du scléréme dela peawchez les adulles) pour
la premiére fois publie une autopsie de sclérodermie.
Il borne son examen aux altérations du tégument
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exlerne et conclut & une inflammation du derme.

La méme année, Laségue, sous le nom de ftevue
erilique, publie dans les Archives générales de mé-
decine un remarquable mémoire dans lequel il sat-
tache, surtout a rechercher I'étiologie de I'affection.
En 1863, Mirault d’Angers, ayant eu l'occasion-de
prafiquer 'amputation d’'un doigt chez un malade
atteint de sclérodermie, I'examen histologique de la
piece est pratiqué par M. Verneuil qui conclut a la
nature arthritique de 1'affection.

En 1871, Ball présente a la Société de biologie 1'ob-
servation d'une femme chez laquelle les lésions
étalent limitées aux doigts et aux orteils. Charcot,
la méme année, présentait également un sujet dont
les phalanges élaient considérablement atrophiées
sang que pour cela il y ait eu la moindre issue de
fragments osseux. La question de diagnostic prend
dés lors une grande importance et dans la Société de
biologie s’engagent plusieurs discussions intéres-
‘santes auxquelles prennent part successivement
Ball, Charcot, Dumontpallier, Chalnet, qui présente
denx malades, deux fréres, Hallopeau qui insiste
(Gazette méd., 1 novembre 1873) sur l'atrophie des
os, les arthropathies, Laborde, Liouville, qui
présente un malade ayant perdu une partie d'un
doigt de la main gauche et atteint d’arthropathies
mulliples.

Lépine (Gaz. méd., 12 avril 1874) publie un cas
curieux de sclérodermie avec mélanodermie ¢lendue
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a presque toute la surface du corps : il signale en
outre chez son malade une trophonévrose faciale
trés prononcée. L'année suivante Ball montrait & la
Société de biologie un jeune homme qui avait un état
pigmenté de la peau comparable a la maladie d’Ad-
dison, 1l insistait sur la syméirie des lésions.

Dés lors la maladie est constituée cliniquement :
Lagrange dansune theése (Confributiona U'éludede la
sclérodermie avecalrophie el arthropathies osseuses
187:5) étudie l'anatomie pathologique de l'affection.
Hebra (Traité desmaladies de la peaw,1874), laméme
année, lui donne une place dans son ouvrage. De
1874 4 1878 les travaux s’accumulent et il suffit de
citer les noms de Vidal (Cas de sclérodermie éléphan-
lasique, Soc. méd. des hop. 1875), Siredey (Observ.
desclérodermie. Union méd. 1876 n°113), Westphall,
Hardy (Gaz. des hop., 1876), Hillairet (De la scléro-
dermie, Progrés méd. oclobre 1876). Viaud (Du sclé-
réme des adulles, Th. de Paris 1876), Herveou (De la
sclérodermie, th. de Paris 1877), Chiari, Mader, pour
voir quel intérét sattache désormais a la question.

Besnier (Annales de dermatologie 1880) tout ré-
cemment reciifie, dans un mémoire inséré dans ces
annales, les erreurs qui s'étaient glissées dans 1'his-
torique de la question.

- Enfin Leroy dans sa thése résume les connaissan-
ces acquises jusqu’d ce jour sur la sclérodermie. Il
conclut a une affection de nature inflammatoire, &
une véritable cirrhose cutanée et sous-cutanée, mais
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ne se prononce pas sur la nature de ce processus
scléreux. Il signale les lacunes A combler et réserve

le: traitement jusqu'a ce que les conditions patho-

géniques et I'étiologie sortent de 'obscurité o elles
se trouvent plongées.

——




. SYMPTOMATOLOGIE.

Les manifestations de la sclérodermie sont si varia-
bles tant dans leurs localisations que dans leurs
allures et lenr marche qu’il est assez difficile, devant
la multiplicité et la variabilité des lésions de dire cel-
les qui sont caractéristiques et d'indiquer d'une facon
générale, la manidre d’étre, 'habitus de 1a dermatose.
Aussi en présence de cette difficulté et ne pouvant
tracer sirement un cadre d’olt la maladie ne sorti-
rait pour ainsi dire jamais, nous décrirons tous les
symplémes qui pourraient se renconirer dans le
cours de l'affection, présentant ainsi un type idéal
sans doute, mais complet, du moins nous 'espérons,
quitte 4 indiquer, dans le cours de la deseription,
quels sont, parmi ces symplomes, ceux que 'on ren-
contre le plus fréquemment, ceux qui font pour ainsi
dire le fond de ’action, quels sont ceux au contraire
qui ne sont que les accessoires du drame patholo-
gique. Nous dirons également sur quelle partie de
la peau se localise de préférence telle ou telle lésion
et nous terminerons cette étude symptomatique, en
recherchant comment l'organisme réagit devant
cette invasion de la peau, son organe de protection
par excellence, celui qui contribue pour une si forte
part 4 le mettre en relation avec le mande extérieur,
qui est en partie chargé de le débarrasser par 1'éli-
mination de ces malériaux de décharge et de lul
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porter par la voie del'absorption les divers principes
nécessaires a son fonctionnement régulier : en un
mot, nous étudierons les phénoménes généraux qui
accompagnent la sclérodermie.

Les deux symptdmes capitaux qui ne manquent
jamais dans la maladie qui nous occupe, quel que
soit le point de la peau qui ait été frappé, sont l'in-
duration et la rétraction du tégument externe.

M. le professeur Hardy a montré que l'affection
pouvait se présenter sous trois formes principales.
Dans la premiére, les localisations 4 la peau sont
multiples ; sur différents points du tégument externe
on rencontre des plaques dures au niveau desquelles
la peau est réiractée et amincie, d’autres fois c’est
sous forme de bandes plus ou moins réguliéres que
les lésions se sont disséminées. Dans d’autres cas
enfin, ce sont simplement des taches disposées au
hasard sur toute la surface du corps qui caractérisent
cette premiére des variétés décrites par le savant
professeur. Il en est un autre type qu'on observe
moins fréquemmenl que le premier : ici, au lieu
d’avoir un amincissement de la peau, c¢’est une tu-
méfaction que l'on rencontre ; on trouve dispersées
sur la surface du corps des saillies, des élevures :
celles-ci sont dures, ne se laissent pas déprimer et
entrainent une géne considérable des mouvements
surtout lorsqu’elles sont localisées au voisinage
d’'une articulation. M. Hardy a donné a cette forme
de la maladie le nom de sclérodermie cedémateuse.



Quant a la troisieme forme, qui dans ces derniers
temps a été spéeialement étudiée par M. Ball, elle
est avee la premiére une des plus fréquentes : c'est
la sclérodactylie, ¢'est-d-dire I'affection localisée aux
doigts de la main.

. L'induration de la peau est considérable : elle
résisle a la pigtire. Dans un cas de Curjio une sai-
gnée ne put étre pratiquée, la pean ne se laissant
pas traverser par la pointe de la lancetle. Le premier
symptome qui annonce D'apparition prochaine de
I'induration est la raidenr de la peau : celle-ci cesse
bientot d'étre mobile sur les parlies profondes et
on observe alors une géne considérable des mou-
vements qui, au début, reléve plutit de cette rai-
deur du tégument externe que de la présence dans
les articulations de lésions osseuses qui généralement
n'apparaissent que dans une période plus avancée
de la maladie. En méme lemps que la peau augmente
de consistance, on y remarque bientot d’autres par-
tieularités qui ne sont pour ainsi dire que la consé-
quence de cette premiére manifestation : I'induration.
En effet, cetie raideur que nous avons vue tout i
I'heure melire un obstacle aux mouvements ne
tarda pas & faire disparailre les plis que I'on voil a
I'état normal sur la surface du tégument externe et
surlout au niveau des articulations. Ces plis ont pour
usage chez les sujets sains de faciliter les change-
ments entre les parties superficielles el profondes.

Sans eux chaque mouvement de flexion entrai-
Ohier. 3



nerait un tiraillement de la pean qui rendrait ce
mouvement difficile et douloureux. Dans la scléro-
dermie, ils sont pour ainsi dire absorbés par le
processus pathologique et leur disparition méme
vient encore ajouter une géne nouvelle a celle que
I'induration est déji venue imposer aux téguments.
Nous verrons chemin faisant qu’il existe. encore
bien d’autres causes qui viennent entraver la liberté
des mouvements, mais celles-ci étaient, croyons-nous,
a signaler. La peau se laisse difficilement déprimer
par la pression, elle ne garde pas lempreinte du
doigt. Les muqueuses sont le plus souvent indemnes,
cependant il existe des observations indisculables
ou certaines d’entre elles étaient atteintes. Ainsi les
mudqueuses buceale et langnale ont pu éire indurées
et atrophiées. La premiére observation de Thirial est
relative & un sujet sur lequel la langue envahie par
la sclérodermie était réduite & une immobilité presque
complete : Bouchut a cité un cas dans lequel I'indu-
ration de la verge rendait les érections impossibles.

Quelquefois, ontre l'induration. de la peau.et du
tissu cellulaire sous-jacent, on observe. un genfle--
ment assez considérable : c'est cette. complication
qui était regardée par Hardy comme une des formes
de la maladie et décrite par lui sous le nom.de sclé-
rodermie wdémateuse. Mais on.peut.bien vile s'a-
percevoir que ce n'est pas 4 un cedéme véritable.
qu'on a affaire. En effet, lorsque, dans I'cedéme vrai,.
e'est la sérosilé qui infiltre les mailles du tissu cel-




e B

)

lulaire, le doigt appliqué sur la peau avec une
légére pression délermine au point d’application une
dépression légére qui persiste quelques instants :
ici au contraire derriére cetle tuméfaction wdéma-
tense nous avons tfoujours l'induration des tégu-
ments, et cette induration est telle que c¢'est en vain
que le doigt pressant sur eux cherchera a y déter-
miner une empreinte. Pour Vidal I'edéme dur de
la sclérodermie n'est qu'un phénoméne de {ransi-
tion; c'est plutol un état sclérémateux de la peau :
en effet, lorsque 1'on saisit entre les doigts les parties
du corps envahi, on remarque qu’'elles ont la con-
sistance de la pierre : la peau ne se laisse pas pincer,
elle est rigide et si on cherche a y exercer une
pression, on croirait presser sur les parties corres-
pondantes d'une statue de marbre. Cet ediéme
particulier, qui vient compliquer I'induration, se
localise de préférence aux membres supérieurs; ce-
pendant on I'a vu envahir les membres inférieurs et
méme dans quelques cas plus rares le {rone n’avait
pas échappé a la généralisation.

Le second phénoméne important qui caraclérise
la dermatose, objet de celle étude, est la réaction de
la peau : celle-ci est généralement conséeutive & 1'in-
duration; ce n'est que lorsque le tégument externe
présente celfe consistance que nous déerivions tout

& T'heure, que la rétraction vient compliquer encore

et aggraver I'état morbide. Celte rétraction est con-
sidérable, d'une facon générale; il semble qu'aux



endroits ot frappe la maladie, la peau soit devenue
trop courte pour recouvrir les organes sous-jacents
et, que pour obvier & ce défaut de proportion, elle se
soil élroilement appliquée sur eux nivelant du méme
coup les plis et les sillons que 'induration aurait pu
laisser subsister : le tégument externe est tendu et
luisant aux endroits ot la sclérodermie s’est ins-
tallée. On dirait par places qu'une bande de caout-
chouc élreint la peaun et les parties sous-jacentes.
Dans un cas de Hallopeau, la rétraclion était telle
qu'une portion de I'index de la main avait I’air d’ap-
partenir & une main d’enfant.

Une aulre conséquence de la réfraction de la peaun
est Ia formation & la surface de celle-ci des plis géné-
-alement disposés en rayonnant et qui attestent par
leur présence de I'énergie du travail de résorption.
Cerlains organes peuvent élre compris dans ce pro-
cessus morbide et il peut en résulter au point de vue
des fonctions des conséquences assez graves. Hallo-
peau cite un cas dans lequel le rétrécissement du
frein de la langue, consécutif 4 la rétraction de la
muqueuse buccale, rendail presque impossible les
mouvements de la langue el empéchait le malade
de la tirer hors de la bouche. Mais c’est surlout a
la face que la rétraction produit le plus de ravages :
la, en effet, elle réirécit les orifices naturels ou quel-
quefois en exagére l'ouverture, et, comme elle anéan-
tit en méme temps les plis et les sillons de la pean du
visage, il en résulte des modifications profondes qui



rendent méconnaissable la figure du sujet, mais nous
ne faisons que mentionner le fait ici, nous réservant
de pousser plus loin cette élude du masque de la sclé-
rodermie et d'en faire 'objet d'un chapitre spécial.

En méme temps qu’elle se rétracte, la peau, nous
le disions tout & 'heure, devient adhérente aux par-
ties profondes : suivant la localisation de ce phéno-
mene, cette adhérence peut entrainer des conséquen-
ces plus ou moins graves. Thirialrapporte le casd'une
jeune fille chez laquelle « la peau était tendue, lisse
et tellement adhérente au nivean du larynx que les
mouvements de déglutition étaient génés ; la peau de
la face participait & cet état de rigidité. Les paupie-
res ne pouvaient s’abaisser compleétement ». Celie ré-
traction avec adhérence peul géner les mouvements
des machoires et rendre larticulation des mots
difficile : ¢’est encore signalé par Thirial chez une
jeune fille atteinte de sclérodermie faciale.

Ouant les lésions sont localiséés i I'abdomen, elles
peuvent faire disparaitre les vergetures consécutives
4 une grossesse : sl elles portent sur le mamelon,
elles le rétractent, 'enfoncent pour ainsi dire au fond
d’'un infundibulum eomme on l'observe fréquems-
ment dans les cas de cancer du sein. Comme tout
I'heure pour linduration, nous ferons remarquer
que la réiraction de la peau entraine fatalement la
‘géne des mouvements lorsqu’elle se localise au ni-
veau des jointures : c'est ainsi qu'on a observé la
raideur du cou, des poignets, surtout des doigls,
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Enfin =i la ‘maladie vient envahir le thorax, la
rétraction et I'induration de la pean pourront consti-
tuer & la respiration un obstacle considérable dont
les conséquences, on le prévoit, pourront avoir les
plus hautes gravités au point de vue du pronestic.
Ce n'est pas tout; outre cette induration et cette ré-
traction qui forment les lésions caractéristiques de la
-sclérodermie; nous devons encore mentionner l'amin-
cissement de la peau ef les troubles de la coloration.

L’amincissement de la peau ne présente rien de
caractéristique, sauf peut-étre pour la face ot il met
plus en relief les saillies osseuses du nez, des pom-
mettes et du menton.

Quant aux-troubles de la eoloration, ils procédent
de deux sources prinecipales :'1° Troubles de la pig-
mentation; 2° troubles de la circulation capillaire.
Dans les troubles de pigmentation, on peut disfin-
euer deux variétés : tantét 'envahissement est géné-
ral, alors on observera une teinte uniforme ; tantot
grisitre ou blanchatre; tantot bistrée qui pourrait
a un examen superficiel en imposer pour une mala-
die d’Addison ; mais ce qui-est trés earactéristique,
¢’est que jamais 'envahissement ne s8’étend aux mu-
queuses : jamais on 'n'y ‘remarque de ces taches
noires si fréquentes dans la cachexie bronzée. Quel-

quefois, au contraire, les troubles de pigmentation

se limitent anx plaques de sclérose : la peau dans ce
cas est .comme tigrée; c¢’est un véritable vitiligo qui
s'élend a toutes les parties envahies par la dermatose.
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Féréol, en 1877, a présenté i la Société de médecine
des hopitaux un cas de dischromie pigmentaire de
celle nalure. Les portions de peaw selérosée alter-
nent avec les: portions: saines et forment alors. des
taches variani' du blanc an jaune cireux; pouvant
affecter toutes les formes et toules les dimensions, et
donnant aw doigt la sensalion dun lissu résistant,
dur, qu'il*esl impossible de soulever, de pincer ou
de tirailler. Ces troubles de coloration par allération
de la pigmentation sont assez fréquents : on les ren-
contre plus souvent que ceux qui reconnaissent pour
cause les troubles de la ecirculation capillaire dont
nous allons maintenant nous occuper.

Les troubles de coloration de la peauw qui provien-
nent d'altérations dans la circulation capillaire, ont
pour origine en général la dilatation des vaisseaux.
Il en résulte une coloration vielacée de la peau, loca-
lisée géneralement aux parties selérosées. Les plaques
indurées sont circonscrites par une zone d’envahis-
sement qui varie avec la température on avec le
degré de développement de la maladie.

D’autres fois, il existe, disséminéesur la peauune
rougeur érytémateuse s'élendant par plagues varia-
bles de forme et d’'étendue : il peat meme exister sur
la peau des ecchymoses et, dans une de nos observa-
lions, nous avons un épanchement sanguin de la
grosseur d’une noix qui s'est développé sur la mal=-
léole externe d’une malade atteinte de selérodermie.
Un autre semblable s’élait formé a la méme époque
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sur le point de la jambe opposée symétrique dua pre-
mier et, lorsque les tumeurs renfermant ces épanche-
ments s'ulcérérent, elles donnérentissue & un liquide
noiritre et sanieux. On a également signalé dans la
sclérodermie la présence sur la peau de pétéchies et
de taches de purpura. Sont-ce la des coincidences ou
de véritables conséquences de la maladie? C'est ce
qu'il est difficile d’affirmer. :

Voild done quels sont les trois éléments qui, au
point de vue symptomatique constituent une plaque
de sclérose: d'une part et par ordre d’importance,
induration et réiraction de la peau ; d’autre part et
se rencontrant moins fréquemment : troubles de la
coloration. La dimension de la plaque scléreuse n'a
rien de fixe; elle peut éire réduite & un simple point,
4 une simple ligne, ou au contraire avoir une éten-
due considérable et en se rejoignant avec ses voi-
sines former une sclérodermie généralisée. Hardy
en a rapporté un exemple saisissant: Il s’agit d’une
comtesse belge chez qui la dermatose n’avait respecté
que la face : aussiles mouvements étaient-ils impos-
sibles et I'ensemble de la maladie donnait la sensa-
tion d’une statue de pierre. L'observation de Thirial,
que nous citions plus haut en est comme un exem-
ple, quoique moins frappant : ¢’est histoire d'une
jeune fille de vingt-et-un ans chez laquelle « tous les
téguments de la partie supérieure du trone, en avant
et en arriére, donnalent la méme sensalion que
celle d'un cadavre. »
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Quand la selérodermie est disposée en plagues,
ces plaques n'ont pas de contour bien limité: il n'y
a pas une différencialion bien marquée entre le point
oll la sclérose commence et la parlie de tissus sains
qui I'avoisinent. Les lésions vont peu a4 peu en dé-
croissant du centre 4 la périphérie de la plaque;
I'induration est de moins en moins grande, la rétrac-
tion s'atténue, et pen 4 peu la transition se fait du
lissu sain au lissu pathologique.

Nous connaissons dés i présent la plaque de sclé-
rose : voyons maintenant quelles sont les aufres
lésions de la peau qui sont la conséquence de la
sclérodermie, et quels =ont les troubles que la der-
malose apporte 4 l'accomplissement régulier des
fonctions qui sont dévolues au tégument externe.

Parmi les sécrétions, la sneur a été 'objet d’étu-
des spéciales : malheureusement il régne entre les
auteurs qui se sont oceupés de la question une telle
discordance qu’il est difficile de donner la régle
eénérale : pour Curjio, la séerétion sudorale n'est
pas altérée, au contraire, pour Vidal et Dufour il
existe une hyperhydrose manifeste. Leroy, dans sa
thése, dit que I'on constate habituellement une dimi-
nution de la franspiration. Pour nous, la séerétion
sudorale subit de par la sclérodermie des modifica-
tions, mais il n’y a rien de fixe dans le sens sui-
vant lequel se produisent ces modificalions. Rarve-
ment on a observé 'atrophie ou la diminution des

cheveux ou des poils. Ceux-ci gardent leur colora-
O liier. i
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tion, ils ne tombent pas. Nous n'en dirons pas autant
des ongles qui subissent des modifications profondes
que nous étudierons plus loin avec la sclérodactylie.
La sécrétion sébacée parait respectée par la seléro-
dermie et Hobner a méme cité des cas d'aecnée sébacée
coincidant avee de la sclérodermie. Quant & 1'ab-
sorption, les recherches faifes dans ce sens n'ont pas
donné grand résultat et il semble que cette fonetion
ne subisse pas I'alteinte de la maladie.

Nous arrivons maintenant aux iroubles de la sen-
sibilité qui occupent une grande place dans I'his-
toire de la maladie. En effet, ¢'est généralement par
des désordres du coté du systéme nerveux que 1'affec-
tion débute : Ce sont des douleurs prémonitoires, s'ir-
radiant dans les membres supérieurs ou inférieurs,
dans les articulations, douleurs revenant par accés
qui se rapprochent de plus en plus et quelquefois
s'établissent d’une facon permanente. Le caractére
de ces douleurs est assez variable : tantét ce sont
des élancements douloureux assez analogues aux
douleurs fulguranles de 'ataxie locomotrice ; tantol
c'est un fourmillement presque continuel. Certains
malades se plaignent de perdre pendant quelques
heures la sensation d'un bout de leurs doigts, ils
ont ce quils appellent « le doigt mort ». D'autres
accusent une sensation de brilures; d’autres enfin
sont tourmentés par une sensation de froid trés
intense.

Dans ecertains cas, les douleurs affectent le carac-
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tére rhumatoide, elles sont localisées aux articula-
tions et S’exar&pﬁrrén! a l'oceasion des mouvements :
cependant on ne conslale au niveau de ces articula-
tions ni gonflement ni rougeur. Enfin nous signa-
lerons des douleurs névralgiques qui ne sonl pro-
bablement, & proprement parler, que des complica-
tions de la sclérodermie, mais qui ont une certaine
importance : ainsi dans une de nos observations,
nous avons vu une trophonévrose faciale venir com-
pliquer la sclérodermie de la face el étre annoncée
par une névralgie du (rijumeau. Hutchinson a
signalé des plaques de sclérodermie disposées avec
assez de régularité sur le trajet de certains nerfs et
précédées de douleurs dans le domaine de ces nerfs.

Quant aux auires {roubles de la sensibilité, ils
sonl trés variables suivant les sujets : cependant on
peut affirmer qu'en régle générale les divers modes
de la sensibilité taclile sont conservés : I'anesthésie
est l'exception. Le plus souvent la délicatesse du
loucher est aussi exquise que chez les personnes
saines : le froid, le chaud, la piqire, le pincement
sont bien percus. Quelquefois cependant on a noté
une diminution de la sensibilité. Ainsi Ball présentait
le 10 juin 1871 a la Sociélé de biologie un malade
chez lequel il faisait remarquer un léger degré
d’analgésie. Lépine dans la Gazelle médicale le
12 avril 1873 cite le cas d'une femme chez laquelle
la sensibilité élait trés atteinte.

Enfin il est méme des observations ol une anes-
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thésie locale a été signalée. Tel est le cas de Bes-
nier qui a rapporté 'histoire d'un malade chez
lequel une large plaque d’anesthésie occupait la
région dorsale lout entliére. La température locale
a été étudide dans la selérodérmie : les résullats ont
été contradictoires; cependant il est un fait qu’on
peut considérer comme élabli, ¢'est qu’au début,
lorsqu’une phlycléne est sur le point de se former,
la portion de peau qui entoure la bulle est généra-
lement le siege d'une légére inflammation : on ¥
constale du gonflement, de la rougeur et la tempeé-
rature locale y esl manifeslement angmentée. Mais
une fois cetle poussée congeslive et inflammatoire
éleinte, la température revient a la hauteur nor-
male. Souvent méme elle esl aun-dessous de la
moyenne au niveau des parties sclérémiées. Dans
un cas de Vidal, la température prise dans la paume
de la main ne s'élevail qu'a 27°. Du reste, cetle
hypothermie locale est -irés sensible & la main; el
dans les cas on elle existe, si l'on touche les doigts
du malade, on a la sensation d'une peau de reptile,
tant est grande la différence de la température.
Enfin on voit se développer, sur les poinls de la
peau que la sclérodermie va envahir, des pustules et
des bulles qui sont les avant-coureurs des plagues
de scléréme, ce sont tantot des pustules d’acnée ou
d’ecthyma, mais le plus souvent des bulles pem-
phigoides. En ces points, un travail inflammatoire
se développe : la peau devient douloureuse au tou-
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cher : elle est méme le-si¢ge de douleurs provoquees :
elle est rouge, tendue ; puis, sur cette partie du tégu-
ment externe déja larée, sur ce terrain pour ainsi
dire préparé d’avance se montre un léger souléve-
ment épidermique : bientdt la vésicule grandit,
gagne en volume et en surface et au bout de quel-
ques jours on est en présence d'une phlycléne plus
ou moins volumineuse qui ressemble 4 une brilure
au second degré et contient dans son inlérieur un
liquide 4 peu prés transparent. Aprés un intervalle
de temps variable, une uleération se produit sur
cette bulle pemphigoide qui se vide alors et il reste
ala place une ulecération de forme arrondie qui est
généralement douloureuse. Puis 'uleération & son
lour se modifie : elle devient le sicge d'un travail
de cicatrisalion qui aboutil bientol non pas a la répa-
ration compléte, A la restitutio ad infegrum, mais i
une sorte de formation nouvelle. I1 se produit a
I'endroit de l'uleération un tissu cicalriciel blan-
chatre qui marque le passage de la sclérodermie
d’une facon indélébile : ces cicatrices sont caractéris-
tiques, elles sont dures, adhérenles, irréguliéres
d’un blane presque nacré.

Nous avons passé en revue les symplomes enlassés
qul caraclérisaient la sclérodermie. Il nous reste
maintenant & étadier les phénoménes généraux qui
accompagznent ces manifestations locales,

Appareil circulaloire. — Les troubles de la eireu-
laiion sont souvent nuls. 1l arrive quelquefois lors-
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que la sclérose siége an nivean du poignet qu’on ne
sent plus battre 'artére radiale. Le resserrement des
capillaires, lorsqu’il se produit, donne lieu aux va-
riations de tempérafure dont nous parlions ftout &
I'heure : une autre conséquence de cette contraction
des capillaires peut éire la stase veineuse dont 1'effet
va étre une cyanose de la peaun et quelquefois quoi-
que trés rarement un cedéme mou, Quelques auteurs
ont cité les palpilations. Enfin M. Leroy dans sa
thése donne encore un autre mode de production de
la stase veineuse, « On peut, dit-il, observer une
« stase veineuse assez importante sur des segments
« de membre o la circulation en retour serait génée
par suite de la présence de brides occasionnées par
le progrés de la maladie. C’est griace au méme
mécanisme qu’on a pu voir quelquefols (Obs. iné-
dite de M. Lallier) une gangréne étendue aux deux
mollets. » ;

Appareil respiratoire. — Hardy, Rilliet, Ras-
pail nous ont signalé la toux, l'expecloration, la
dyspnée comme conséquence de la seclérodermie. Il
est en effet trés facile de comprendre qu'une plaque
de sclérose un peu étendue, intéressant le thorax par
exemple, deviendra un obstacle sérieux & la respira-
tion. Des complications plus graves peuvent méme
éclater et Forster, Hillairet, Lallier vont jusqu’a affir-
mer la tuberculose comme conséquence de ces lé-
sions mécaniques de l'appareil respiratoire. Hardy
et Rilliet ont donné également la pleurésie simple et
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Rasmunen la pleurésie hémorrhagique comme pou-
vant compliquer la sclérodermie.

Quant aux lésions de 'appareil digestif elles n’ar-
rivent pour ainsi dire qu’au moment du dénouement.
L'estomac et I'intestic ont fonctionné jusqu'ici avec
régularité, mais bientot la maladie se généralisant
plonge le malade dans un état de cachexie incompa-
tible avee le fonclionnement régulier de ses organes
ef ¢'est alors que les troubles digestifs viennent com-
pléter le cortége des accidents et ajouter i la gravité
du pronostic.

Systéme nerveur. — Nous avons tout & 'heure
parlé des douleurs, nous n'y reviendrons pas. Mais
il est un point sur lequel nous voulons insister légé-
rement : ¢’est sur les troubles psychiques qu’on ren-
contre dans le cours de la maladie. Liouville, & pro-
pos d'un malade de M. Demange, interne de M. Vi-
dal, signale des bizarreries de caractére et des chan-
gemenls Dbrusques dans les allures., Les choses
peuvent méme aller plus loin et le malade étre en
proie i des hallucinations : un pas de plus et nous
sommes en plein dans le domaine de l'aliénaltion
mentale. Certains malades sont de véritables lipé-
maniques. Lallier et Vidal en ont rapporté des
exemples. I1 y a done 1a toute une catégorie de su-
jets que 'on pourrait ranger dans cette’ elasse d'in-
dividus que Laségue avail si magisiralement décrits
sous le nom de cérébraux et qui suivant Vexpres-
sion de M. Ball sont sur la frontiére de I'aliénalion



mentale. 11 ne faut pas perdre de vue que celle
frontiére ils peuvent la franchir d’'un moment A
I'aulre. Au dire de M. Ball ¢« cerlains sujets ont un
caractére tellement difficile qu'il n'a pas été possible
de les garder dans un service hospitalier ».

M. Vidal a signalé d’autres troubles du sysiéme
nerveux, tels que 'amaurose par ischémie réti-
nienne. Dans ces cas, d’aprés M. Ball, le fond de
I'ceil examiné & l'ophthalmoscope présenterait les
lésions suivantes : les branches de l'artére seraient
contraclées spasmodiquement, fandis que les veines
dilatées, variqueuses suivraient un trajet extréme-
ment tortueux. Signalons enfin les bourdonnements
d’oreilles déja signalés dans quelques cas.

Systéme musculaire. — Clest surtout M. Ball qui,
dans ces derniéres années, a insisté sur les contrac-
tures qui pourraient compliquer la sclérodermie.
En particulier pour les doigts, il admet que les dé-
formations de la main sont presque uniquement
dues & la contracture musculaire : si les doigts sont
fléchis, c'est a cause de la conlracture des fléchis-
seurs. De plus, cette contracture est primitive ; elle
précede les désordres articulaires. En effet, en 1875,
M. Ball, ayant eu l'occasion de faire une autopsie de
sclérodermie dans laquelle la main avait pris I'atti-
tude d'und griffe, les doigts fléchis dans la paume
de la main, sectionna les tendons des fléchisseurs.
Nous pouvons en passant faire remarquer 'analogie
rui existe enlre ce processus et celui que M. Charcot
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a sl bien décrit, donnant ainsi I'explication des dé-
formations produites par les contractures sympto-
matiques du rhumatisme noueux. I)'autres muscles
peuvent éire frappés de contractures: M. Ball en a
cité, tels que le biceps, biceps fémoral, demi tendi-
neux, muscles de la nuque.

Nous en avons finl avec l'é¢tude symptomatique de
la selérodermie. Toutefois nous exposerons rapide-
ment, en terminant, une forme particuliére de la
dermatose, la sclérodaclylie. Ce n'est pas que celle
dénomination implique la localisation spéciale et
unique de la maladie aux doigts, mais en ces points
les lésions sont si caractéristiques que la subdivision
de ceife variéié est assez justifiée d’autant plus qu’il
arrive assez souvent que la maladie s’arrétant dans
sa marche borne ses lésionsaux extrémités des mains
et que le reste du corps est complétement indemne.

Tout d’abord, on peut dire qus la sclérodactylie
est la forme la plus fréquente de la maladie. Le dé-
but en est marqué par des douleurs prémonitoires
plus ou moins vives au niveau des phalanges : bien-
tot les doigts prennént une teinte blafarde. se eyano-
sent, se refroidissent, et des déformations y appa-
raissent. Tout d’abord ce sont les ongles qui se
déforment. Il se développe sur leur surface des siries
verticales plus ou moins profondes; quelquefois ¢'est
un sillon qui, intéressant l'ongle dans sa presque
totalité le divise en deux parlies égales. De plus on

voit bientot celui-ci se recourber et venir recouvrir
(hiier. D
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comme d'un capuchon l'extrémité libre du doigt.
Enfin, participant au travail de destruetion, il s"atro-
phie lul-méme et I'on voil souvent les moignons des
doigts des sclérodermiques terminés par de petits
corps durs, de consistance cornée qui ne sont autre
chose que les vestiges des ongles. Ce sont aussi les
bulles que nous avons décrites plus haut avec leurs
ulcérations et leurs cicatrices blanchatres. Puis les
doigts deviennent raides, les mouvements difficiles,
el bientdt on les voit se fléchir dans la paume de la
main. Tantot il y a une véritable ankylose de 1'arti-
culation ; tantdt, au contraire, c’est une simple con-
tracture musculaire ou une rétraction énergique de
la peau. Mais bientit e refroidissement devient plus
considérable, la teinte cyanique se forme de plus en
plus, la phalange s’atrophie peu a peu, se résorbe
méme et bientot & la place de l'extrémité effilée,
amincie, atrophiée, il ne reste plus qu'un moignon
plus ou moins considérable sans que le plus souvent
on ait vu sortir le moindre fragment osseux. Cepen-
dant il est des eas ou I'atrophie suit une marche un
peu différente et alors I'extrémité dégitale aprés éire
"devenue complétement noire, tombe en laissant
quelquefois sur le moignon resté sain un fragment
osseux qu'il est nécessaire de reséquer. C'est le cas
de notre malade de I'observation Anth.....

Ce qulil y a & remarquer dans cette forme de Ia
sclérodermie ¢’est la symétrie des 1ésions : souvent,
les lésions des deux mains, des deux doigts corres-
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pondants de la méme main marchent de pair. Du
reste ¢’est une remarque qui peut s'appliquer a la
sclérodermie en plaque bien qu'ici les cas soient plus
rares et surtout moins nets.

En resumeé, la sclérodactylie est remarquable par
les lésions articulaires et osseuses qu’elle entraine
apres elle, par les contractures musculaires qu’elle
produit, enfin par la symétrie de ses lésions. Locali-
sée aux doigts il ne faut pas oublier qu'elle peut & un
moment donné se généraliser et prendre alors les
allures de la sclérodermie en plaques.

Cette étude symptomatologique terminée, nous
allons entreprendre la description du masque de la
sclérodermie mais auparavant nous fenons i remer-
cier M. le professeur Charcot, quile premier, a attiré
'attention sur l'individualité du facies des malades
dont nous nous oecupons. C'est & lul que nous de-
vons d’avoir remarqué cette similitude dans la phy-
sionomie des sclérodermiques et si dans notre des-
cription, on trouve quelques traits saillants et
caractéristiques, si, en un mot, nous sommes arrivés
a créer un type classique « le masque de la scléro-
dermie », ¢’est & notre savant maitre que nous le
devons.
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LE MASQUE SCLERODERMIQUE.

Nous devons maintenant étudier quelles sont les
modifications qu’apporte au visage l'affection qui
nous occupe et nous rechercherons par suite de quel
processus les physionomies les plus dissemblables
avant la maladie, arrivent A se réduire 4 un méme
type aprés que la dermatose est venue en quelquesorte
v imprimer son cachet, les marquer de son sceau.

Mais pour bien nous rendre compte des transfor-
mations que va subir la physionomie, il est néces-
saire de nous demander quels sont, au point de vue
anatomique, les agents de cette physionomie elle-
méme. En effet, méme pendant le repos, ¢’est-a-dire
dans l'intervalle des mouvements déterminés par
I'action nerveuse, les fraits du visage de tel ou tel
individu ont une expression qui leur est propre :
nous chercherons a quoi la physionomie est rede-
vable de cette individualité. De méme sous l'in-
fluence d'une passion quelconque, nous voyons
chez les sujets sains le visage se modifier de facon
a exprimer telle ou telle émotion. Nous aurons
4 nous demander quel est le mécanisme qui pré-
side a celte modification. Ainsi d’une part l'étude
du visage a I'état de repos, ou recherche du méca-
nisme de la physionomie en elle-méme; d’autre part,
I'étude du facies, le sujet étant sous l'empire d'une
émotion, ou étude dela physionomie en mouvement :
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tels sont les deux points qui, une fois élucidés, nous
permetiront de comprendre comment a été constitué
ce masque du sclérodermique et pourquoi ce mas-
que lui-méme est un obstacle chez le malade 4 1'ex-
pression des émotions.

Physionomie en mouvemend.

-Nous commencons par cette étude, parce que c'est
par elle que nous pourrons comprendre plus fard le
mécanisme de la physionomie au repos.

« Lorsque I'ime estagilée, a dit Buffon dans son
histoire de I'homme, la face humaine devient un
tableau vivant ot les passions sont rendues avee au-
tant de délicatesse que d’énergie, olt chaque mou-
vement de I'dme est exprimé par un {rait, chaque
action par un caractere dont l'impression vive et
prompie devance la volonté, nous décele et rend au
dehors, par des signes pathétiques, les images de
nos plus secretes agitations. »

(Quelle que soit la cause qui meite en jeu les traits
et leur fasse peindre sur la face I'image de nos pas-
sions, c’esl aux muscles que cette cause s'adresse et
c'est & eux qu’est dévolue la fonetion d'exprimer les
émotions. C'est A 'action musculaire qu'il faut de-
ntander la raison d’éfre des lignes, des rides, des
plis de la face en mouvement.

C’est & Duchenne de Boulogne que revient 'hon-
neur d’avoir étudié le mécanisme de la physionomie,



et surtout d’en avoir formulé les lois. Dés 1667, le
peintre Le Brun dans ses conférences, et Camper en
1792, dans ses discours commencent a ouvrir la voie.
En 18035, Charles Bell fait paraitre son livre (4nalo-
mie el philosophie de I'expression) qui précéde d’un
an la publication du traité de Lavater sur la physio-
nomie, édition que Moreau de la Sarthe avait aug-
mentée d'un article important sur la structure, les
usages et les caractéres des différentes parties de la
face. En 1855, Herbert Spencer fait remarquer que
les mémes passions sont foujours exprimées par les
mémes jeux de physionomie,

Enfin en 1863, Duchenne publie son intéressante
monographie sur le mécanisme de la physionomie.
Gratiolet, en 1865, cherche & donner une explication
des gestes et des expressions, mais n’apporte pas
grand appoint aux lois formulées par Duchenne qui
sont : 1° ¢’est aux museles de la face qu'est dévolue
la fonction d’exprimer les émolions; 2¢ le fonction-
nement de ces musecles dans un but d'expression
déterminée est soumis a des lois constantes. Ainsi la
contraction d'un méme muscle donne foujours a la
face la méme expression, mais cette expression peut
ne pas étre compléte : il faut dans certains cas le
concours de plusieurs muscles se contractant simul:
tanément: aussi Duchenne de Boulogne avait-il étu-
dié: 1° les contractions partielles complétement ex-
pressives pour lesquelles un seul muscle suffisait &
peindre, par son aclion isolée, une expression a lui
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propre; 2°les contractions partielles incomplétement
expressives : pour celles-14, D'expression produite
n'est pas naturelle, elle est comme factice et il lni
manque quelque chose; 30 les confractions expressi-
ves complémentaires; ici les muscles, mis seuls en
action, produisent non plus une expression soit com-
plete, soit incompléte, mais une déformation des
traits ; associés 4 une expression, ils la renforcent,
la passionnent ou lui impriment un autre caraclére;
4" enfin, il est des museles complétement expressifs.
(est griice aux contractions combinées que se frouve
expliqué le mécanisme du jeu de la physionomie
qui devient, par I'éducation et la civilisation, un lan-
gage universel.

Du reste, la conséquence de cette réglementation
presque sévere de l'expression des émotions par les
muscles n’est plus une monotonie constanie pour le
méme jeu de physionomie, il y a des variations sui-
vant le degré d’'intensité et 'assoeiation des contrac-
tions secondaires, puis l'influence de I'embonpoint
ou la maigreur suivant tel ou tel sujet, enfin et sur-
tout, le fond sar lequel viennent se peindre et s’éerire
tous ces signes de langage muet n’est pas le méme ;
la physionomie individuelle, comme nous allons le
voir plus loin, a son cachet propre.

(est A I'aide de I'élecirisation localisée que Du-
chenne avait opéré dans le cours de son étude. Re-
cemment & la Salpétriere M. le professeur Charcot
reprenait le {ravail de Duchenne, ayant en main une
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instrumentation plus délicale encore que les réopho-
res portant sur les muscles une éleciricité suscepli-
ble de se diffuser. On sait que des hystériques,
plongées dans le sommeil hypnotique et plus parti-
culierement dans la période appelée par M. Charcot
phase de léthargie, présentent le curieux phénomeéne
de I'hyperexcitabilité neuro-musculaire. Il suffit en
effet de toucher un muscle pour le faire contracter,
de toucher un nerf pour faire contracter les muscles
innervés par lui. Eh bien, chez une hystérique pla-
cée dans ces conditions, MM. Charcot et Richer ont
pu répéler les expériences de Duchenne : les expres-
sions les plus diverses sont venues successivement
se peindre sur la figure de cette malade par la seule
application sur les muscles d'un objet légérement
pointu.

Nous connaissons maintenant les agents de la
physionomie en mouvement. Ce serait sortir du
cadre de ce travail que de chercher quels sont ceux
de ces agents deslinés & l'expression de telle autre.
Nous renvoyons pour cette étude aux travaux de Du-
chenne (Physiologie de l'expression) et de Darwin
(Expression des émolions). Mais nous pouvons dés
a présent prévoir combien le jeu d’'une physionomie
serait troublé si, par un processus pathologique
quelconque, la manifestation des contractions mus-
culaires de la face venait a4 étre masquée.

L'étude de la physionomie au repos terminera
I'élude de la physionomie a 1'étal normal, nous

<4
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aborderons ensuite plus facilement I'étude des trou-
bles apportés par la sclérodermie i 'expression du
visage inactif ou soumis & 'empire des émotions.

Physionomie au repos.

La physionomie est 'art de connaitre le caractére
par I'état habituel des traits. Bien que tous les indi-
vidus aient le visage conformé suivant un méme
type, dont chaque physionomie propre est une va-
riété, 1l est cependant incontestable et de notion vul-
gaire que I'impression produite par tel ou tel facies
est bien différente de celle produite par tel ou tel
autre. Il existe done des éléments de différenciation.
Existent-ils toujours ? Nous ne le eroyons pas. Chez
le nouveau-né, la physionomie au repos est absolu-
ment négative : pas de trace d'émotion, il lui mancque
une force initiale, quelque chose qui le melle en
mouvement, la sensalion. Dés que 1'ige permeltra i
I'enfant de sentir, qu’'il commencera a éprouver l'in-
fluence des passions, il les peindra sur son visage;
dés lors, suivant son caractére, il prendra I'habitude
de contracter plus souvent tel groupe musculaire
gue tel aufre et le développement de ce groupe en
sera augmenté : pendant le repos musculaire, tout
n’est pas éteint dans le muscle, la tonicité persisle
et elle est d’autant plus inlense que le muscle esl
plus volumineux ; c'est a4 I'inégal degré de tonicité

de ces muscles que la physionomie au repos doil son
Ohier. 6



=

cachet propre. Les lignes ou rides du visage dues a
la contraction habituelle de tels ou tels muscles,
suivant les dispositions personnelles deviennent plus
profondes et plus apparentes. Ainsi se forme la phy-
sionomie, physionomie individuelle qui n'est elle-
méme que l'expression de nos émotions les plus
babituelles, il en résulte que telle physionomie
exprimera la mauvaise humeur, telle autre la gaieté
suivant que les groupes musculaires correspondant
a l'expression de ces émotions auront été plus ou
moins appelés i se meltre en contraction. D’aprés Di-
derot, la nalure pourrait nous faire naitre avec une
figure bonne ou méchante, suivant ses hasards; en
regardant le nouveau-né, on voit qu’il n’en est pas
ainsi; la physionomie de 'enfant ne prend corps que
lorsque les passions sont venues en mettre les roua-
ges en mouvement, en tendre les ressorts, a dit Du-
chenne, la figure restera bonne suivant la prédomi-
nance ou de bonnes ou de mauvaises passions. En
un mot, pour nous, cest l'inézale (lonicilé des
muscles de la face qu'il faut rendre redevable de
I'expression du visage, de la physionomie au repos.

Nous connaissons maintenant le mécanisme de la
physionomie humaine; nous avons vu que la tonicité
musculaire au repos constituait la physionomie indi-
viduelle et que sur ce fond variable pour chaque
individu venaient se peindre les émotions avec des
nuances diverses peut-étre, mais en tous cas toujours
par le méme procédé pour chaque expression parti-
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culiére. C'est par I'infermédiaire des muscles que se
parle pour ainsi dire, ce langage de la pensée.
Prenons maintenant un individu alfeint de scléro-
dermie faciale et voyons d’abord ce qui nous frappe
chez ce sujet quand la physionomie est au repos :
Tout d’abord nous pouvons remarquer que la
physionomie est sans expression : pour nous servir
des termes de Duchenne, elle est négative. Ce n'est
pas que celfe figure manqgue d'un cachet spécial. Au
contraire, elle est caractéristique; mais nous y cher-
cherions en vain la frace d'une impression. On croi-
rait, 4 voir ces traits immobiles, que les sensalions
n'arrivent pas jusqu’au cerveau au gu’elles n'y sont
nas percues. Les idées elles-mémes semblent ne pas
hanter l'intelligence de ce malade, tant est profonde
I'inertie de cette figure : On dirait de ces dessins que
font les débutants. Rien dans la proportion des lignes
n’est prodigieusement monstrueux et cependant il
mandque quelque chose & I'ensemble. Cest une {éfe,
¢’est vrai, mais elle n'esl animée par rien : ainsi en
est-il du sclérodermique. Et cependant, nous le
disions tout a I'heure, cette figure est caractéristique;
elle porte avec elle le cachel de la dermatose. L'en-
semble du visage se fait tout d’abord remarquer par
son aspeet Juisani et tendu; il semblerait que la peau
trop étroife cherche a faire disparaitre louie espéce
de saillie; les portions des muqueuses visibles chez
Jes sujets sains sont restreinties, disparues quelque-
fois; des plis se forment autour des orifices naturels



comme si la peau tantdt en se rétractant sur eux
allait les fermer, tantdi en les tiraillant en tous sens
voulait les dilater d’une facon exagérée. En un mot
I'impression générale est celle d'une peau trop étroite
cherchant a tout rétracter avee elle.

Le front est huisant : il parait plus bas qu’a I'état
sain comme sl le cuir chevelu glissant sur les os du
criane s'était abaissé en avant, rapprochant ainsi la
ligne d'implantation des cheveux de celle des sour-
cils. Malgré cela, on ne remarque au-devant du
frontal aucune espéce de pli sur la peau. Plis verti-
caux comme plis horizontaux ont également disparu
et il ne reste qu'une portion luisante comme de
'ivoire,

Les yeux sont un peu hagards: plus grands qu’a
I'état normal, ils ont I'air au premier aspect d'étre
saillants comme dans le goitre exophthalmique. Il est
cependant facile de s’assurer qu’il n'en est rien; seu-
lement 'ouverture palpébrale est démesurément ou-
verte par suite de la rétraction en tous sens de la
peau qui en constitue les hords. Il en résulte que la
sclérotique est plus visible, ce qui a pour effet de
donner I'impression de la saillie du globe oculaire.

Toute la portion de tégument externe qui entoure
l'ouverture palpébale est lisse et luisante; si on la
saisit entre les doigts et qu’on essaye de la faire glis-
ser au-dessus des tissus sous-jacents, on constate
une résistance qui n'existe pas chez les sujets sains ;
elle estmanifestementadhérente a la couche profonde.
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Le nez est aminei : si l'on compare la figure d'une
malade atteinte de sclérodermie pendant la période
d’état avee une photographie de la méme maladie
faite avant l'invasion de la dermatose, on remarque
combien la forme de I'organe a été altérée. La peau,
comme si elle était devenue trop étroite, s'est tendue
démesurément sur la créte formée par le point de
jonction des os propres du nez : ceux-ciont l'air de
faire une saillie plus prononcée qu’a I'état normal ou
plutot la saillie parait plus séche, plus tranchante.
Toujours pour la méme raison, les ailes du nez se
sont rapprochées du cartilage de la cloison : il en
résulte que le nez lui-meéme a l'air pincé, rétracté et
comme la peau qui recouvre les cartilages latéraux,
a atliré ceux-ci en arriére tout en resserrant leur
point de jonetion sur la ligne médiane, par le méme
processus de rétraction, l'organe est devenu plus
pointu, plus effilé qu’il ne 1'était avant le début de la
maladie. Cette tension exagérée du tégument exter-
ne, avec la tendance que nous signalions plus haut,
a eu encore pour effet de relever les carlilages laté-
raux : les ailes du nez, ratatinées sur elles-mémes,
ont mis a découvert une portion plus grande de la
sous-cloison; et de cet ensemble de modifications
procédant toutes de la méme source, la rétraction et
I'amincissement de la peau, résulte une déformation
de I'éminence nasale qui rend la physionomie mé-
connaissable.

Ce n'est pas toul, el pour le dire en passant, nous
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allons maintenant parler de la déformation qui, en-
tre toutes, est la plus caractéristique. Partant de ce
principe que la peau se rétracte sur les parties sous-
acentes, que va-i-il arriver de 1'orifice buccal ? Ici la
rétraction, au lieu de se faire du centre vers la péri-
phérie, comme fout & I'heure lorsqu'il s'agissait de
I'ouverture palpébrale, va se faire de la périphérie
au centre, en grande partie du moins. Le premier
résultat de ece processus pathologique va éire un
rapprochement vers la ligne médiane des deux com-
missures labiales. La bouche paraitra plus petite;
mais ce résultat en entraine fatalement un autre : le
troncement de la pean autour de l'orifice buecal et la
~production de plis dirigés verticalement sur la
portion libre de la lévre supérieure et de la lévre
inférieure. En méme temps, le méme travail de
rétraction s'opérant sur la muquense labiale, la por-
tion visible de cette muqueuse tend i diminuer, a
disparaitre méme complétement et les dents vont
apparaitre enire les deux lavres écartées l'une de
I'autre. La peau des joues luisantes sans trace de
ride comme celle du front est adhérente aux pom-
mettes. Quant & celle du menton, tirée dans tous les
sens par le processus de rétraction, intimement ad-
hérente au maxillaire inférieur, elle présente des
plis, des sillons dirigés un peu dans tous les sens.
D’une facon générale, le systéme pileux ne parait pas
participer & I'envahissement du tégument externe :
les cheveux conservent leur couleur normale, ils ne
tombent pas.
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Tel est, d'une facon générale, le dernier terme,
I'aboutissant des lésions de la sclérodermie faciale.
Evidemment nous avons ici donné la descriplion
d'un type complet et les lésions sans avoir ce carac-
tére de généralisalion, que nous venons de voir plus
haul, peuvent n'en étre pas moins caractéristiques.
Certains délails peuvent manquer : le fond est tou-
jours le méme : 1 ot la maladie va frapper, elle va
avoir pour conséquence la rélraction el I'amincisse-
ment de la peau et de celte double modification du
légument externe vont résulter toutes les déforma-
tions que nous signalions toul & I'heure.

Pourquoi maintenant cetle impression saisissante
percue a l'aspecl d'un visage atleint de sclérodermie?
Ou chercher l'individualité pathologique dela physio-
nomie ? Notre étude de tout a 'heure sur la physio-
nomie au repos va nous permetire de répondre.

En effet, a quoi le visage est-il redevable de son
expression? Nous 'avons vu plus haut : l'inégale
tonicité de la face, tonicité dont I'inégalité n’a pas
été livrée au hasard, mais bien a 'exercice plus ou
moins constant de tel ou tel groupe museculaire sui-
vant la prédominance de telles ou telles passions. 11
y a done la une relation directe entre le caractére de
I'individu et I'agencement des sillons, des plis, des
rides groupés sur son visage. Or l'aclion de rire
quand une impression heureuse nous frappe, celle
de pleurer quand un chagrin nous afflige et de
méme pour les aulres expressions de nos émotions,



oot e

celle action, disons-nous, est identique chez tous les
individus, chez tous les peuples méme : elle est innée
en nous, et n'est pas un résultat de I'éducation, elle
est le résultat d’'une force a nous inconnue dans son
essence, mais qui n'en agit pas moins dans un but
déterminé; toujours le méme pour la méme émo-
tion. En un mot la puissance qui préside a la forma-
tion de la physionomie sait & quels muscles s’adres-
ser pour produire telle ou telle expression : le sujet
en est le plus souvent inconscient, mais le résultat
n’en est pas moins prudent. Supposons maintenant
qu’au lieu de cette puissance agissant dans un but
déterminé, intelligente pour ainsi dire, nous ayons
affaire 4 une force aveugle, & un processus patholo-
gique frappant a gauche et a droite, tiraillant tel
muscle, relichant tel auire et nous comprendrons
facilement toute la discordance qui va en étre la ré-
sultante. En effet, la sclérodermie ne sattache pas
aux muscles, mais, rétractant la peau, elle rétracte
les muscles sous-jacents qui s’y insérent : tout a
I'heure c'étaient les muscles qui faisaient jouer le
tégument et en harmonisaient les lignes avec la
passion ressentie par le sujel: ici les termes sont
renversés, ¢'est la peau qui altére les muscles et les
rétracte, mais, mue par une force aveugle, elle pro-
duit des effets qui jurent entre eux. Tel pli, qui toul
a I'heure servait a4 exprimer la joie et existait seul,
sera maintenant associé a un autre exprimant I'ef-
froi, je suppose, et, de ces deux contrasies, résullera




g

une expression ne répondant & rien, ou, pour mieux
dire, le résultat serait nul au point de vue expressif.

Telle est, eroyons-nous, 'explication de ce masque
inerte appliqué sur le visage de malades frappés par
la dermatose. Nous avons vu comment les phéno-
meénes pouvaient s'expliquer pour la physionomie
au repos. Que se passe-t-il dans le fonctionnement,
dans le jeu de la physionomie ?

Ce qui frappe chez le sclérodermique, ¢’est préci-
sément le peud’action de la physionomie : elle reste
presque aussi insignifiante quand le sujet est en ac-
tion qu’elle I'était tout & I'heure pendant le repos.
Nous le disions en commencant: les sensalions n’ont
pas l'air d’étre percues et alorsméme que le malade
par ses paroles et par ses gestes, exprime une émo-
lion quelconque, la physionomie est presque toujours
aussi négative : le masque ne s'est pas soulevé, 1'é-
tude de la physionomie en mouvement se borne done
a constater la diminution considérable, pour ne pas
dire 'absence méme du jeu de cette physionomie.

Quant 4 l'explication aprés le tableau symptoma-
tique que nous avons vu plus haut, il est & peine né-
cessaire de la donner. Pour que le mécanisme de la
physionomie puisse fonctionner, il est nécessaire que
le tégument externe, qui va étre mis en mouvement
par les muscles, creusé de sillons, froneé de plis, ait
une certaine laxité qui lui permette de se laisser dé-
placer sur les parties sous-jacentes, une certaine

élasticité qui lui permette de revenir sur lui-méme
Ohier. 1
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quand l'action musculaire a cessé. Or, nous avons vu
que dans la sclérodermie faciale, les symptomes
principaux étaient 'adhérence de la peau aux pariies
profondes et la rétraction extréme. Les muscles sont.
désormais impuissants & exercer leur action : bien
plus, le plus souvent ils sont enfrainés eux-mémes,.
nous l'avons vu, dans le tfravail de résorption. Dés
lors, le fonctionnement normal est détruit: les res-
sorts existent bien, toujours préts a agir, mais une
force supérieure a la leur les enchaine et les rend
impuissants Le masque est dés lors constitué.

En résumé 'absence d’expression qu'on remarque
chez les malades alteints de sclérodermie est le ré-
sultat de la rétraction et de I'adhérence du tégument
externe sur les parties sous-jacentes; la rétraction.
diminuant sur le visage des lignes, des sillons et
des plis, représentations au hasard des émolions
diverses et contradictoires souvent méme anéantis-
sant ceux qui tout a I'heure servaient a constituer
la physionomie et l'adhérence empéchant l'action.
des muscles destinés a produire ces: lignes, ces sil-
lons et ces plis groupés harmonieusement par une.
sorte de loi mécanique préalable constituent. les
expressions des émotions.

ANATOMIE PATHOLOGIQUE.

('est une étude encore bien imparfaite que celle de
la sclérodermie au point de vue anatomo patholo-
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gique et les lésions, trouvées a Tautopsie des sujets
morts de scléréme, sont loin d’expliquer la sympto-
matologie de 'affection.

Microseopiquement la peau présente le méme as-
pect que pendant la vie : luisante, dure, amincie,
elle semble collée sur les parties profondes. La cou-
che cellulo-adipeuse est atrophiée : on n'y rencontre
presque plus de lobules adipeux.

Si I'on pratique des coupes de cette peau, on voil
que les lésions sont celles de la cirrhose cutande,
et sous-cutanée. M. Verneuil examinant un doigt
amputé par Mirault d’Angers chez un sclérodermique
avait noté I'inflammation chronique qui caractérisait
I'affection au point de vueanatomo-pathologique. Rien
jusqu’iei n’est venu démentir 'assertion du savant
professeur.

Sur une coupe on remarque gque l'épiderme est
notablement diminué d’épaisseur; les cellules qui
le constituent sont déformées; elles ont un aspect
vésiculeux ; I'épiderme forme une zdne denlelée,
trés fine, irréguliére. La couche profonde est envahie
par une abondante formation de cellules cornées.
Si nous étudions les lésions du corps muqueux de
Malpighi, nous voyons qu’il est tantdt atrophié et
alors les cellules qui le constituent sont infiltrées de
granulations graisseuses, tantot il est hypertrophié,
il peut alors éire trés fortement coloré comme chez
le négre. Le pigment en ce cas abonde dans I'épi-
thélinm des glandes sudoripares et des follicules
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pileux : en méme temps on lrouve une sclérose du
tissu conjonctif et une grande richesse de ecellules
jeunes, disposées par trainées ou par ilots. D'autres
fois, comme dans le cas de Neumann, la pigmenta-
tion n’existe pas. Presque loujours le tissu adipeux
est considérablement atrophié.

Voyons maintenant quelles sont les lésions qui
viennent se localiser dans le derme.

Le premier phénoméne que l'on remarque ici
c'est la déformation papillaire : on ne trouve plus
dans celte couche de la peau les saillies et les dépres-
sions qui la caractérisent a I'état normal : les papilles
elles-meémes sont altérées dans leur constitution. Au
lien d’éire formées par des fibres de tissu conjonctif
tres-fines et ires-déliées, on remarque dans leur
épaisseur des trainées de tissu conjonetif constitué
par des fibres manifestement hypertrophiées. M. La-
grange signale une infiltration de leucocytes dans
cette couche du tégument externe. La portion cel-
lulo-adipeuse est également envahie; comme dans
l'intérieur des papilles on y remarque des tractus
formés de tissu conjonetif dont les fibres sont épais-
sies. Les cellules embryonnaires peuvent encore se
développer venant pour ainsi dire étouffer les folli-
cules pileux et les glandes.

(Juant an derme sous-jacent, si on le colore en
rose par le picro-carminate, il prend une coloration
assez intense et on peut voir qu’il est épaissi et formé
de faisceaux serrés les uns contre les autres : il y a
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en 14 manifestement une production exagérée de
fibres élastiques et ¢’est 13 une lésion qui peut nous
expliquer I'énergie avec laquelle se produil la ré-
traction dans la sclérodermie.

Les vaisseaux participenl au travail d’irrilation :
on voit d'abord se développer dans la lunique
adventice de ceux-ci des éléments embryonnaires
qui ne tardent pas a s’organiser en fibres élastiques :
la tunique moyenne s'épaissit en meéme temps et la
lumiére du vaisseau cesse bientdt d'étre visible i la
coupe.

Les glandes sébacées el sudoripares sont parfois
respectées; quelquefois cependant elles participent
elles aussi au processus irritatif : elles sont étouffées
par les fissus d'une nouvelle formation et s'atro-
phient. :

Enfin plus bas encore, la couche cellulo-adipeuse
a disparu, remplacée par des tractus de tissu con-
jonetif arrivant quelquefois jusqu'au périoste de la
région et donnant l'explication de cette adhérence
de la peau que nous signalerons tout i I'heure dans
la symptomatologie.

D’aprés M. Lagrange, ¢c’'est au niveau de la ma-
trice de l'ongle que l'on peut mieux observer ce
travail inflammatoire. Dans un cas, il n'y avait
plus, sous 'ongle que du tissu conjonctif trés dense
et les anses vasculaires des papilles de la matrice
étaient 4 peine visibles.

En somme c'est un travail d’irritation qui forme
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la base du’processus morbide comme le fait tros
bien remarquer M. Vidal.

'« Ces'lésions du ¢dté de la peau, dit-il, tiennent &
une asphyxie locale; I’arrét 'de la circulation est le
point de départ du processus pathologique. Un ex-
sudat se produit'd ee niveau : puis les cellules pro-
liferent - ainsi que 'les globules'blanes : ces cellules
embryonnaires :s'organisent et produisent les unes
du tissu conjonetif, ‘les autres du tissu élaslique.
Cette prolifération eonsidérable envahit tout le derme
la gaine des vaisseaux et méme la tunique élastique
des artéres dont la' lumiére se trouve rétrécie nota-
blement au “point ‘de ‘plisser l'endothélium. A la
coupe, 'le derme tané, induré, crie sous le sealpel,
De petites ‘gangrénes partielles se forment rapide-
ment avec des phlycténes et des uleérations. Une
autre conséquence de 1'épaississement cellulaire sous-
cutané par des trainées fibreuses, est le tassement
des aréoles des cellules ‘adipeuses : ces aréoles per-
dent leurs dimensions el 'disparaissent presque en=
tierement.

Les nerfs de la peau ont été examiné avec soin,
mais toujours les résultats ont été contradictoires,
les insme trouvant ancune lésion, les autres décri-
vant une atrophie, d’autres enfin une hypentrophie.
‘Une lésion qui-parait avoir été démontrée, c’est la
périnévrite. Lagrange, dans sa thése, I'a déerite avec
préeision.

‘Quant au périoste et aux os, c'est encore 4 La-
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grange qu'on doit leur élude analomo-pathologique.
Le périoste, d’aprés lui, est sillonné de vaisseaux

qu'entourent des eellules embryonnaires : U'irritation

est diffuse; les: {rainées: de cellules embryonnaires

sont desséminées un peu an hasard. Les aréoles: du,
tissu osseux sont remplies de vésicules: adipeuses:

avec quelques éléments embryonnaires; les osté-
oplastes ont un noyau qui se colore fortement en
rouge et enfin les vaisseaux contenus dans les canaux
de Haven dilatés outre mesure sont entourés de. vési-
cules adipeuses et d'éléments embryonnaires.

Les articulations peuvent n'étre pas aiteintes méme.
dans les cas d'enkylose; mais dans ces cas les doigts:

sont immobilisés par des brides fibreuses; soit par
des soudures osseuses périarticulaires. Les lésions
sont alors celles de la périarthrite déformante.

Les lésions des cenlres nerveux n’ont pas éié jus-
qu’icl assez caractéristiques pour mériter une men-
tion spéciale, nous en dirlons autant des autres lé-
sions viscérales. 1l semble cependant que les séreuses

aient une iendanece toute particuliére & l'irritation:

chez les sclérodermiques, d'omt la fréquence des pleu--

résies, des péricardites dans:le cours de1’affection.

Arrivés au terme de cetle étude  analomo-patholo--

gique, nous résumerons ces données en: disant que
la selérodermie est une affection du tégument externe
caraetérisée au point:de vue anatome-pathologique

par une-inflammation:de:la peau avec prolifération;

du tissu conjonctif: et des fibres. élastiques qui la



constituent & I'état normal. 11 est clair que ces alté-
rations ne présentent pas un caractére suffisamment
précis pour éclairer la nature du processus patholo-
gique, mais en 1'absence de nouvelles données nous
avons résumé I'état actuel de nos connaissances sur
ce sujet encore obsecur.

ETIOLOGIE.

La sclérodermie se développe surtout chez les ca-
chectiques. Voila, pensons-nous, la seule donnée
certaine qu'on ait sur les causes prédisposantes de
la maladie. C’est a4 Laségue qu’on doit cette propo-
sition et de fait c’est généralement a la suite des pri-
vations, des grands chagrins, de la misére qu'on
voit se déclarer l'affection de la peau. Une autre
cause étiologique sur laquelle M. Verneuil a beau-
coup insisté, ¢’est le rhumatisme; on peut dire que
la sclérodermie aime les rhumatisants et dans nos
observations nous avons trouvé assez souvent le
rhumatisme dans les antécédents soit héréditaires,
=o0it! personnels de nosmalades. La diathése nerveuse
d'un autre coté a été mise assez souvent en avant
pour expliquer l'invasion de la dermatose.

Le sexe féminin est de beaucoup plus exposé que
I'autre & étre frappé par la sclérodermie : sur nos
huit observations nous n’avons qu'un homme et
M. Ball dans son article du Dict. encyel. des sciences
médicales donne trois femmes sur quatre comme
stalistique.




L’dge ne parait pas avoir grande influence sur
le développement de la maladie, des enfants en sont
fréquemment atieinis el il en exisle des observations
chez les vieillards.

Quelquefois c'est & la suite d'une lésion de la peau,
érysipéle, vésicatoire, que la maladie a pris nais-
sance.

Enfin une cause étiologique qui parait avoir une
importance considérable est l'influence du froid et
surtout du froid humide. Presque toujours en inter-
rogeant les malades, on trouve qu'ils ont & un mo-
ment donné habité des endroits froids et humides.

Quelquefois cependant cette influence ne peut étre
invoquée et il impossible de donner une cause a I'in-
vasion de la maladie.

NATURE ET PATHOGENIE.

Nous abordons ici le chapitre le plus obscur dans
I'histoire de la sclérodermie. Les théories les plus
diverses ont été proposées pour donner une explica-
tion et pour chercher la nature de l'affection : au-
cune n'est encore 4 'heure qu’il est satisfaisante.

On sait bien aujourd’hui que la sclérodermie est
une affection de nature inflammaloire, mais ce n'est
pas la une inflammation ordinaire et il reste encore
quelque chose a trouver pour expliquer ce processus
morbide.

A I'heure qu'il est, deux grandes théories sont en
Ohier. 8



présence pour donner 'éxplication de la mature de
la sclérodermie : La théorie arthritique etla théorie
nerveuse.

La premiere créée et défendue par ' Verneuil compte
en sa faveur um grand nombre de suffrages. Les ma-
ladies de la peau sont fréquentes chez les rhumati-
sants et les douleurs articulaires, la péricardite sont
autant d’appoints 4 la théorie rhumatismale. Mal-
heurensement il est des cas ol I'influence de 1’arthri-
tisme ne peut étre invoguée et il 'fant admettre que
s'1l exigle des sclérodermies de nature rhumatismale
il en est d’autre auxquelles cette  cause est absolu-
ment étrangére.

Resle une hypothése séduisante qui ferait de la
sclérodermie une trophonévrose ou plutél un trouble
de nutrition placé dans la dépendance du sysiéme
nerveux. Les mémorables expériences de Brown-
Séquard sur lirritation des nerfs; déterminant des
troubles trophiques, paraissaient en imposer pour
faire accepter cetle théorie. Il'existe malheureuse--
ment contre elle une grave objeetion :-¢'est” que-
jamais on n’a constaté de lésions seil des nerfs soit’
du centre nerveux. Cependant il nous semble que la
présence de ces-lésions  éfait indispensable pour la
justifier.

Bien d’autres-théories® ont encore: élé proposées:
mais toutes sont successivement tombées ‘et aujour--
d’hui encore nous cherchons une explication plausi--
ble 4 substitueri toutes celles qui ont successivement
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-€té combatiues. M. Ball dans son article du Diction
naire reconnait que la question est encore i 1'étude.

« Nous aimons mieux, dit-il, confesser notre
ignorance, que de la dissimuler derriire des théo-
ries plus ou moins séduisantes, mais qui se dérobent
i toutes espéce de démonstration. Vienne le jour
ol un observateur plus heureux ou mieux inspiré
que les autres aura surpris le véritable point de
départ de ce processus: morbide et nous serons les
premiers & applaudir 4 une aussi belle déconverte. »

MARCHE. — DUREE. — TERMINAISON.

On déerit généralement deux formes de début i
la sclérodermie, la forme lente et la forme rapide.
La premiére est de beaucoup la, plus fréquente.
Quand c’est 4 elle que la maladie emprunie son
habitus, on esi averti généralement du développe-
ment probable de la dermatose par des douleurs
vagues siégeant soit dans les extrémités digitales
soit dans les articulations. Ces douleurs rappellent
par leur caractére, surtout lorsqu’elles sont localisées
aux doigts, la: sensation atroce de 'onglée. Quelque-
fois méme I'analogie est complétée par la coloration
des doigis qui deviennent complétement blanes pen-
dant un _intervalle de temps plus ou moins long.
Dans d’autres cas elles affectent le caraclére rhuma-
toide comme dans 'observation de N... (voirObs. ?),
elles se localisent alors aux arficulations, et en entra-
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vent singuliérement les mouvements. En méme
temps que ces douleurs se développe une coloration
anormale de la peau: tantét violacée, tantot rouge.
(Juelquefols ce sont des fourmillements qui ont ouvert
la seéne au lieu des sensations anormales de chaleur
ou de froid.

(Juelle que soit la nature de ces phénoménes pré-
monitoires de ces prodromes de 'affection, on voit
bientot une lésion caractéristique succéder i ces
sortes d’accidents qui n'ont pour ainsi dire pas d'in-
dividualité pathologique: nous voulons parler de
I'induration de la peau. Celle-ci se monfre sous
forme de taches, comme Follin en a rapporté un
exemple ou sous formes de plaques qui s'étendent
peu a peu et gagnent des régions nouvelles. Le plus
souvent, ¢’est presque par hasard que les malades
ont assisté au développement de leur maladie. Ils
ont decouvert sur la surface de la peau une tache
brunatre, ils ont senli qu’a ce niveau le tégument
externe était plus induré et ¢’est alors que leur atten-
tion éveillée ne tarde pas a découvrir d’autres mani-
festations de la maladie.

(Quelquefois I'invasion des plaques de sclérodermie
est précédée par la présence a la surface de la peau,
de plaques d’érythéme de courte durée ou d’un gon-
flement superficiel. Mais bienitdt ces phénoménes
disparaisseni pour faire place a I'induration.

Quelles sont les parties du corps qui vont étre vi-
silées les premiéres par la maladie ? Iei, rien de fixe.
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On peut d'une facon générale affirmer que ¢’est par
la partie supérieure du trone que débute 'affection :
alors elle porte ses premiers coups, fantot sur I'ex-
trémité des doigls et c’est 14, croyons-nous, un des
modes les plus fréquents, tantdt sur la nuque ou
meéme sur le visage. Cependant il faut savoir qu’il y
a d’auires modes de début et que la maladie peul
faire éclater sa premiére manifestation vers les ex-
trémités inférieures ou sur la paroi abdominale.
Gintrac signale des cas ot le cou a élé le premier
atteint ; Grisolle a vu le plis du bras envahi tout
d’abord, Rilliet I'épigastre. Quelquefois c’est sur un
point déja taré que les premiéres manifestations appa-
raissent sur le pourtour d’un vésicatoire, par exemple,
comme dans le cas de Gillette. Pelletier a vu 1'affec-
lion débuter par le cou de pied ; Forster et Lebrelon,
par les jambes. En résumé, rien de fixe dans le
début au point de vue de la localisation.

(Quant 4 la marche de la maladie en elle-méme, elle
est aussi variable que sa symptomalogie était riche.
Tantit on la voit suivre une marche graduellement
et constamment ascentionnelle. Mais dans les cas
les plus fréquents ¢’est par pousées successives qu’elle
acquiert de l'extension et de la gravité. L'edeme,
I'induration, les douleurs, les bulles pemphigoides
apparaissent simullanément, puis l'orage s’apaise
el le malade est pour quelque temps tranquille.
Mais I'amélioration malheureusement n’est pas de
longue durée, bientdl les accidents se répetent ef il



peut y avoir ainsi un grand nombre de rechites et
d’amélioration successives avant que la période d’état
ne soit définitivement établie. Alors généralement
la maladie reste longtemps stationnaire.

Dans la forme rapide de la maladie qui est exiré-
mement rare, l'induration et la rétraction de la pean
acquierent en quelques jours le degré d’intensité
qu’elles auront toujours. Quelques heures méme
peuvent suffire (Hencne). Bouchut signale un cas
dans lequel la pean commenca & s'indurer le lende-
‘main méme d'un refroidissement.

La durée de la maladie est aussi variable que sa
marche. Bouchut cite un cas ol la guérison se fit en
trois mois, mais on a vu des malades rester aprés dix
ans ce qu’'ils étaient au début sans tendance soit 4 la
guérison soit a 'aggravation.

Cependant il existe des cas incontestables ol la
maladie aprés avoir subi une marche rétrograde
finit par guérir complétement. 1l semblerait que les
cas d début brusque seraient ceux qui auraient le plus
de tendance vers ce mode de ferminaison. Ceux au
contraire qui se sont installés d’une facon ingidieuse
ont une tendance opposée vers la généralisation.
Dans ces cas, lorsque la mort survient, elle est gé-
néralement la cause d'une affection intercurrente.
Tantdt ce sera la phtisie pulmonaire (Forster et Sal-
lies) qui emportera le malade, tantot la pleurésie
(Harley, Hillairet). Quelquefois le sujet arrivé au der-
nier terme de la cachexie et exposé 4 toutes ces dés-
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organisations' viseérales sera emporté par un mal
de Bright ou une cachexie cardiaque. Dans d’auntres
cas, ce sera la maladie d’Addison ou 'érysipele ou:
la lymphangite’ qui viendront arréier la marche en-
vahissante de l'affeetion selérodermique et tuer le
malade. Enfin dans quelques cas, ¢’est la- géne res-
piratoire occasionnée par l'extension de la maladie
aux parois de la poitrine qui emporte les sujets.

DIAGNOSTIC.

Le diagnostic de la selérodermie peut éire facile-
ment établi lorsque la maladie se présente avec le
riche cortége symptomatique que nous lui déerivions
tout & I'heure. Dans ces cas, 1'hésitation n'est pas
possible. Mais & co1é de I'affection se présentant avec
cetlte symptomatologie bruyante, il en existe une va-
ri¢té, nous 'avons vu, qui débute d'une facon insi-
dieuse et ¢'est précisément ainsi qu'évolue la derma-
tose dans I'immense majorité des cas: il est done
important pour le praticien de savoir ou puiser le
éléments de diagnostic au début et de connailre par-
mi les premiers symptomes ceux qui sont caracté-
ristiques.

Tout d'abord, nous avons dans la face, dans le
masque sclérodermique si bien isolé par M. Charcot
un puissant moyen de diagnostic. Les lésions débu-
tent 'volontiers par la figure: nous’avonsvu tout a
I’heure il sera done facile de reconnaitre 'afféction,
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car il n'en est pas d’autres qui puissent mettre sur la fi-
gure des malades ce masque inerte et rigide. Tout au
plusleparalysisagitansa-t-ilun peucette fixitéde lraits,
cette immobilité de la physionomie, mais le tremble-
ment el I'absence de tissus rétractés dans le visage
pourront facilement metire sur la voie du diagnostic.

La sclérodermie et surtout la sclérodactylie pour-
rail étre confondue avec le rhumatisme noueux.
Mais il existe dans le rhumatisme noueux une lésion
qui a elle seule pourrait presque suffire 4 établir
le diagnostic. Nous voulons parler de la déviation
en masse des doigts vers le bord cubital de la main.
En outre si la peau a subi des modificalions dans
le rhumatisme noueux, ces modifications portent
surtout sur le pourtour des jointures : au contraire,
nous avons vu que dans la sclérodermie les lésions
allaient en progressant depuis la racine des doigts
jusqu’a leur extrémilé terminale. Les troubles de la
coloration sont en outre bien plus fréquents dans la
sclérodermie que dans le rhumatisme. De plus, nous
n'avons pas dans le scléréme dostéophytes défor-
mant les surfaces articulaires. Les ongles sont rare-
ment atieints dans le rhumatisme : en tous cas
leurs lésions ne sont jamais aussi profondes ni aussi
caractéristiques que celles que nous avons décriles
a propos de la sclérodactylie.

Enfin les lésions de la face pourront venir faire
cesser les hésitations, car il n’en existe pas dans le
rhumatisme noueux.
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L’asphyxie locale des extrémités décrite par
M. Raynaud présente avec la sclérodermie les ana-
logies les plus étroites : cependant il existe, croyons-
nous, des points de dissemblance : ainsi dans la
sclérodermie jamais la cyanose n’est aussi prononcée
que dans la gangréne symétrique : en outre, dans
cette derniére maladie on observe fréquemment des
eschares profondes qui ont un aspeet caractérislique
et qu'on ne confondra pas avec les ulcérations super-
ficielles qui succédent aux bulles pemphygoides de
la selérodermie. Enfin jamais la maladie de Maurice
Raynaud n'envahit le trone ni surtoul la face.

Avec le diagnostic de la lépre et de la sclerodermie
nous touchons & un point extrémement délicat el
difficile. En effet, des auteurs trés autorisés font de
ces deux maladies deux variétés de la méme affection.
Bazin a donné & une forme de la lépre le nom de
sclérodermie lépreuse : cetle maladie serait consti-
tuée par une tuméfaction profonde du derme et de
la couche sous-cutanée. Au niveau de ces tumé-
factions la peau devient dure et perd sa souplesse :
il y a donc la, on le voit, des analogies avec la sclé-
rodermie cedémaleuse. D'autre part M. Granet ayant
eu occasion d’'observer dans son service i ['hopital
cénéral un cas de sclérodermie et un cas de lépre
tuberculeuse a été conduit & penser de la compa-
raison attentive de ces deux faits qu'il n'y avait
aucune différence tranchée, fondamentale entre la

lépre nostras et la sclérodermie. Ce sont pour lui
Ohier. 9
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deux formes de<la:méme maladie: pour-laguelle on
peut ‘garder-le nom général de selérodermie.

II'est'certainement’ incontestable ' quela lépre: et
le sclerema elevatum: aient entre eux d’étroites:
analogies.

Cependant la marche de ces déux maladies est’
bien différente. Car-au- début’de la lépre:la peauw
s'épaissit, devient luisante comme déns la scléro--
dermie : il sy développe méme des bulles; plus tard
encore la peau s'épaissit davantage et arrive & for-
mer des tubercules qui donmnent an visage un as-
pect singulier : or'nous n'avons rien dé semblable
dans les déformations du visage dans' la® selérodér-
mie : c’est’ un aspect’ marmoréen surtout, que:
présente la physionomie du sujet atteint de scléréme:
et il n'existe anmcun toberculé sur la' face. De plus:
dans la derniére période de la lépre, on voif survenir
des ulcérations qui'gagnent en profondeur etarri--
vent quelquefois & détruire jusqu'aux: os qui' se:
nécrosent et s’éliminent. Or-dans-la- selérodérmie
lés uleérations sont 'superficielles-et si‘on voit’ quel-
quefois les: phalanges: des doigts: disparaifre; ¢'est
presque toujours par un' processus-atrophique plu-
tit'que par néerose des os: Dans lagrande ‘majorité
dés cas- méme, on n'a vu sortir aueun' fragment
osseax des-doigts-dwmalade:

Ar point dé vue anatomique; les différences-ne:
sont pas moins tranchées : les-lésions - dé la seléro-=
dermie sont celles des dérmites. Voiei comment
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 Lamblin: décrit ces. altérations anatomiques de la
lépre : « Le tissu nouvean du tubercule ia son point
de départ dans!les couches superficielles du derme
et de 1a forme des jetées qui s’enfoncent a la fagon
des pieux vers les couches sous-cutanées formant
ainsi comme des colonnes qui se ferminent dans le
tissu adipeux par des irradiations disséminées. »
On voit done qu’au point de vue analomique les
dissemblances s'accusent. Ce n'est pas tout. Dans la
lépre nous' voyons aux poussées douloureuses, suc-
céder des; poussées d'anesthésie qu’on ne remarque
jamais dans la selérodermie. La sensibilité est bien
quelquefois (diminuée, mais 'anesthésie compléte
est. une exception extrémement rare. Nous pouvons
-encore faire remarquer que dans la lépre les dou-
leurs suivent régulicrement le trajet des nerfs : an
contraire elles sont irréguli¢rement disséminées sur
la:surface du corps dans la selérodermie. Enfin, et
c'est 1a unopoint qui & lui seul suffirail peut-étre &
montrer que les deux maladies ne doivent pas étre
confondues, l'atrophie musculaire qui est la regle
~dans la lépre n'a jamais élé signalée comme com-
plication de la sclérodermie.

Nous pensons done qu'il ne faut pas identifier les
.deux maladies, mais! tout en reconnaissant que par
-plus d'wm point elles se ressemblent nous conserve-
‘rons dans le cadre nosologique les deux entités mor-

bides : 1épre nostras et sclerema elevatum.

Les kéloides ont ét¢ quelquefois confondus avec
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les plaques de sclérodermie : comme affection locale
le diagnostic peut élre embarrassant, mais la diffu-
sion des lésions dans la selérodermie ne laissera pas
longtemps dans le doute.

L’icthyose pourrait quelquefols en imposer pour
la sclérodermie, mais la présence des écailles sur la
surface de la peau fera vite cesser la confusion.

L’ainhum enfin ne doit pas non plus étre confondu
avec le scléréme. On sait que cette maladie origi-
naire de I'Afrique et de I'Océanie est caractérisée par
le développement dans le jeune dge de zdnes fibreu-
ses (ui, disposées en anneau autour d'un membre,
étreignent celui-ci et se resserranl peu a peu finis-
sent par en produire la section. Cette marche de la
maladie suffit &4 la différencier de la sclérodermie
(ui proeéde par résorbtion et non par section. Les
doigts ne sont pas amputés par la rétraction de la
peau dans la sclérodermie. Ils s’atrophient peu a peu
et finissent par se résorber. Rien de semblable dans
I'ainhum.

Quant a4 la maladie bronzée la seule analogie
qu’elle posséde avec la sclérodermie est la pigmen-
tation de la peau, mais 1'absence de symptomes gé-
neraux et de taches sur les muqueuses dans la sclé-
rodermie aideront facilement a faire le diagnoslic.

Dans la cachexie pachydermique, les troubles de
la peau ont quelque analogie avec ceux de la sclé-
rodermie, mais dans cetle maladie les troubles de la
sécrétion occupent une large place. Le systéme pileux
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est fortement atteint, ce qui n’a pas lieu dans la sclé-
rodermie. De plus le masque de la cachexie pachy-
dermique est bien différent de celui du scléréme,.
Dans le premier cas les joues ont acquis vn dévelop-
pement énorme, les yeux ont presque disparu der-
riére le gonflement des paupiéres ; les sourcils sont
tombés, la peau du menton tombe au devant du
cou, 'aspect général de la figure exprime la bon-
homie et I'insouciance : ce n'est plus ce masque dur,
osseux, rigide du sclérodermique.

Eléphantiasis. — Plusieurs auteurs ont 4 tort
confondu la sclérodermie avec 1'éléphantiasis qui est
une affection endémique des pays chauds se locali-
sant toujours aux membres inférieurs ou sur les or-
ganes génitaux et présentant souvent une hypertro-
phie au lieu d'un épaississement de la peau. On
voit done que cet état differe du scléreme.

Enfin, on a fait de la trophonévrose faciale une
forme spéciale de la sclérodermie. (Vest encore 12,
croyons-nous, une erreur. Emminghaus (1), et Lé-
pine (2), ont signalé chacun un cas dans lequel il
existait concurremment avec une sclérodermie en
plaque une hémiatrophie faciale. Nous-méme en
possédons une observation. Mais pourquoei d'une
coincidence conclure 4 une identité morbide. La
trophonévrose a son caraclére propre : elle est pré-

(1) Deutchs” Arehiv. fiir Kiinische medicin,, 1872.
(2) Gaz. méd.; 12 avril 1873,
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~cédée par des douleurs névralgiques suivant exacte-
‘ment le trajet des'merfs, ayant leurs points:fixes

d’exacerbation’ toujours les ' miémes pour la méme
branche nerveuse. 'Si une éruption précéde 'appari-
tion 'de la trophonévrose, elle suit aussi le trajet du

‘nerf douloureux ; enfin 'atrophie faciale se cantonne
J& un ed1é du visage. Ce sont la autant de caractéres

‘qui suffisent, croyons-nous, a différencier les deux

- affections. Elles peuvent coincider 'uneavec I'autre

sans que pour cela l'une soit un- symptime particu-
lier de 'autre.

Terminons en faisanl remarquer que dans ces
derniéres années les:Anglais et en particulier’ E.Wil-
son et Tilbury Fox ont déerit, sous le nom de mor-

-phée, des états de lapeau qui-ne sont, d’aprés Bes-
“mier, que des périodespeunavancéesde la zclérodermie.

A ce sujet, M. Leroy,'dans sa thése s’exprime ainsi :

'« Quant & nous, nous estimons que si le terme de

~morphée doit étre conservé, ce n'est pas comme en-

tité morbide ainsi que I'entendaient les'’Anglais, mais

'bien pour indiquer une forme ' trés peu avancée de
“la maladie. » :

Pronostic. — Le pronostic résulte naturellement

‘de ce que nous avons dit de la-marche, de la 'durée
‘et de la’ terminaison. La ‘sclérodermie est une afiec-

“tion qui ne menace pas les jours du malade 'd'une

facon immeédiate et qui est compatible avec leur vie.
Mais il faut bien savoir qu'ad un moment donné elle
peut cependant tuer le malade, soit parce qu'elle se
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localisera en un point voisin d’organes indispensa-
bles i la vie (thorax), soil parce qu’elle aura peu i peu
cachectisé le malade et 1'anra:ppur:ainsi dire pré-
paré & I'invasion d'une maladie-intereurrente.

TRAITEMENT.

En présence d’'une-maladie d’essence aussi obscure
que celle que nous venons d'étudier, on comprendra:
la difficulté d'instituerun traitement rationnel et par:
14 méme efficace..

De tous temps 'empirisme s’est donné carriére et
les médicaments les  plus divers :ont’ été successive-
ment lirés de l'arsenal pharmaceutique: Aucun ce-
pendant n'a jusqu'ici justifié:de la faveur«dont il a:
été momentanément 1'objet.

Sans parler des sudorifiques, des diurétiques, des
purgatifs employés depuis longtemps, nous citerons
comme ayant donné quelques résullats, les emmé-
nagogues.

On peut s’adresser 4 1'état général el prescrire un
rézime tonique, une alimentation solide: le fer, le
quinquina, la teinture de Mars, 'extrait de valériane,
la teinture de noix vomique.

M. Ball insiste sur I'emploi des bains chauds et en
retire d’excellentsrésultats. Le massage, recommandé
par M. Hillairet, semble également étre favorable a
la résolution de la sclérodermie.

Les eaux minérales sulfureuses, les eaux de la
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Malte, de Baréges onl été préconisées par M. Dufour.

L’hydrothérapie rendra de grands services.

Enfin 'électricité peut étre un adjuvant utile du
traitement. Dans ces derniers temps, l'électricité
statique remise en vigueur surtout & la Salpétriére,
parait avoir donné des résultats assez satisfaisants.

Au terme de cette énumeération, nous sommes en-
core forcés d’avouer que tous ces moyens thérapeu-
tiques n'ont qu'une efficacité bien relative. Tant
qu'une étude approfondie de la nature de la maladie
ne sera venue éclairer ce coin obscur de son histoire,
il est bien & craindre que le traitement ne fasse pas
grand progrés. Aussi toute la thérapeutique se borne-
t-elle actuellement & tenter de donner aux malheu-
reux frappés par la dermatose sinon une guérison
compléte, du moins un soulagement réel el durable,
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CONCLUSIONS.

Nous avons eu surtout pour but dans le cours de
cette étude la deseription aussi exacte qne possible
des transformations apportées au visage par la sclé-
rodermie. Nous croyons que l'ensemble des lésions
de la face constitue au malade un masque spécial
qu'aucune autre maladie que la sclérodermie ne peul
produire et qui, par conséquent peut étre d’'un grand
secours au point de vue du diagnostic.

Nous croirons n’avoir pas fait une c2uvre inufile
si désormais ce masque de la sclérodermie devient
un type clinique facilement reconnaissable a ¢oté de
la main de l'atrophie musculaire ou de la paralysie
radiale et pouvant metire le praticien sur la voie
d’'un diagnostic souvent difficile et délicat.

Uhier. 1)
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OBSERVATIONS.

_—

L... 45 ans. — Par d"antécédents héréditaires. — Fiévre typhoide
a 16 ans. — Bonne santé d’ailleurs. — Point d'éruptions sur la
pean.

Début. — Vers 1'ige de 23 ans, la maladie a commencé sériense-
ment. Frayeur pendant qu’elle nourrissait une petite fille en voyant
un autre de ses enfants prés d'étre écrasé. A partir de ¢e moment
seraient apparas les symptomes suivants.

La maladie éprouvait dans son bras gauche des sensations péni-
bles (douleurs paraissant avoir été lancinantes). Plus tard, cinq on
six ans apres, douleurs analogues dans le bras dreit : encore plus
tard, douleurs dans les jambes et les pieds.

A I'époque des douleurs dans le bras ganche, la malade raconte
qu'elle aurait éprouvé an niveau de la main des sortes de bulles
dont il existe en effet anjourd’hui des traces sur le bord de la main.

Il y a une douzaine d’années, vers I'ige de 33 ans, sont apparues
aux doigts les lésions caractiristiques de la sclérodermie. Ces lésions
sont allées progressant sans que la malade ait jamais eu de douleurs
an niveau du doigts.

Etlat actuel. — 23 mars 1882, Les lésions actuelles sont limitées
aux deux mains.

1° Eiat de la peaun. — La pean est dare, épaisse, froide, adhéren-
te aux lissu sous-jacents au-dessus desquels elle ne peut glisser.
Elle est lisse et parait avoir perdu ses papilles. Ces lésions sont
d'antant plus marquées qu'on s’approche davantage de 'extrémité
des doigis. Au contraire elles vont en décroissant de la 3° phalange
ala2° et dela 29 ala 17, — Les ongles sont malades, irréguliers a
leur surface et dans leur croissance. Les stries verticales sont trés mar-
quées. Ils sont brisés au nivean de leur bord libre. Au pouce de la
main droite I'ongle est complétement tombé.
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En méme temps que ces lésions cutanées, il existe des lisions
0SEe1Ses.

1° Les troisitmes phalanges des doigis sont évidemment atro-
phides, diminuées de largeur. Il ne parait pas y avoir d'atrophie
des deuxiémes et premitéres phalanges : cependant an niveau du
pouce de la main ganche il y a une atrophie non douteuse des denx
phalanges qui constituent le doigt. D'une fagon générale, le petit
doigt de chaque main est moins atteint que les autres. Les jointures
des doigts jouent mal les unes sur les antres : la plopart i cause de
la rigidité de la pean. Mais il parait y avoir une ankylose réelle de
I"articulation des deuxiémes et troisiemes phalanges du medius et
de I'index de chaque main.

Sensibilité. — Elle n’est pas abolie : car la malade sent aux mains
quand on la touche on quand on la pique, quand on lui applique un
corps froid; néanmoins, obtusion assez netle de la sensibilité thermi-
que et cette obtusion est plus marquée & ganeche qu'a droite.

Dowlewrs. — La malade se plaint de dounleurs qui occupent les
épaules, les Lras, les avamt-bras. C'est an nivean des épaunles que
les douleurs sont les plos vives, donlenrs assez violentes parconrant
les épanles comme des aiguilles, elles y sont continuelles, tandis
qu'aux bras elles sont intermittentes. Ces dounleurs se font sentir
aussi an dos entre les denx épaules remontant jusqu’a Poceiput. La
malade les sentirait moins la nuit.

Bien que Ja pean du corps soit séche et paraisse tendre i la des-
quamation, il n'y a pasde sclérodermie & proprement parler ailleurs
qu’an nivean des mains. Les lévres et les panpitres ne paraissent
pas alleintes.

6 mai. — On constate anjourdhui des uleérations & la main gauche
sur l'index et une bulle sur le médins.

Arthrite séche de 1'épaule droite et de I'épaule gauche. Atrophie
de la langue qui a un aspect vermiculaire a gauche.

11 décembre 82. — La malade depuis trois jours a été prize de don-
leursannivean des membres supérienrs qu’elle compare i cellesqu’elle
a épronvées déja a diverses reprises dans le cours de son affection.



Ces douleurs un peu plus fortes a gauche qu'a droite occupent
les épaules, les bras, les avani-bras: elles sont lancinantes. Il
existe an nivean du dos de la main gauche des gonflements marqués,
I"'empreinte des doigts reste sar le dos de la main.

Sortie le 16 avril.

Observation (personnelle) (photographie no2)

La nommée Anth.... vient i I'hospice de Bicétre an mois de juin,
je la présente i la clinique de M. le professeur Charcot a la fin du
mois de juin et derniérement le 20 novembre 1883 pour la maladie
(jui nous ocecupe.

Elle est agée de 38 ans, n’a jamais é1é mariée, elle ne présente
pas de maladie antérieure, quelques atteintes de bronchite les années
précédentes. Reglé & l'age de 14 ams, les régles ont toujours é1é
réguliéres, pas de pertes blanches.

La malade était cnisiniere ; depuis 3 ou 4 ans elle était blanchis-
seuse et avail toujours les bras dans I'can, hiver comme é1é; elle
n'a jamais ressenti de douleurs dans les membres supérieurs. A I'ige
de 24 ans, elle a en une grande peur; elle est tombée du 2¢ étage
et en a éé quitte pour quelques coutusions. :

Comme hérédité, les antécédents sont presque nuls. La mére est
morte d'accident, son pére est mort de tuberculose pulmonaire. Sur
6 enfants; quatre fréres et une sceur, cetle derniére est morie para-
lysée & 'age de 50 ans; les auntres se portent bien.

La malade d'une bonne santé habituelle, n’a jamais rien éprouvé
avant le milien de 'année 1876, c'est-a-direil y a T ans. A celte
époque la malade s"apercoit que ses doigts s'engourdissent, les arti-
culations sont raides, les derniéres phalanges se refroidissent el par
moments sont violacées; les ongles sont eux-mémes atteints.

Les phalanges en outre s’amincissent, la pean devient lisse. Rien
dans les membres inféricures. Rien non plus a la face. Pas de pal-
pitations. Pouls 84. Pas d’athérome. Rien au ceceur ni dans la
poitrine.




Examen actuel. Il y a trois semaines, quand la malade se présente a
‘la consultation, on observe des changements notables. Les doigts des
deux cités sont amineis, lisses sur les deux dernieres phalanges.
Les ongles atrophiés, racornis. L'extension difficile, la demi-flexion
est constante, la premiére phalange est peo atteinte ; la pean lisse
ainsi que la face dorsale de la main adhére aux parties sons-jacentes ;
le tissu cellulo-graisseux a disparn. La rougeur est conlinue, presque
violacée. La sensation du froid continuelle, quelques picotements et
quelques douleurs, rien dans les bras et les avant-bras. La phalan-
gette de I'annulaire de la main droite s'est éliminée sans douleur, il
y a deux ans un peu de pus a aidé son élimination : une cicatrice
linéaire a persisté ; presque a la méme époque la phalangette de
I'auriculaire de la main gauche a disparu ; la partie est devenue vio-
lucée, noiritre, des marbrures ont sillonné le doigt, bientot le sillon
rouge d'éliminalion s'est montré ; a ce nivean il y ent de la douleur
et la phalangette est tombée presque sans écoulement de sang ; une
cicatrice persiste seule. Les mouvements d’extension et flexion
sont génés et pénibles. Pas de wronbles de sensibilité notables.

Les pieds et les orteils sont [roids, mais on ne constate pas de
troubles semblables a ceux des membres supérieurs, pas de plaques
sur le reste dn corps.

La face se prend bientdt : il y a trois ans sa seur s’apergoit que
ses levres s'amincissent et présentent des rides; la malade ne s’en
est jamais apergue jusqu’alors ; jamais de douleurs; bientdt le
menton, les joues, le front et le nez sont envahis, et & ce moment
voici ce que présenle celle partie :

La lévre supérieure amincie, adhérente aux parties sous-jacentes.
La muquense est aussi atleinte que la peau ; a ce niveau on distingue
douze ou quinze sillons verticaux partant de 'orifice nasal et attei-
gnant la muquense ; de méme sur la levre inférieure huit ou dix plis
verticaux abounissant au sillon mento-labial; les commissures sont
trés accentuées; quand la malade parle ou rit, tous les plis s’accen-
tuent, les dents paraissent i découvert.

La langue n'est pas alteinte. Sur le menton, la peau est amincie,



lisse, des plis en éventail, sept on huit la font adhérer au maxillaire
inférienr ; le sillon mento-labial trés accentué,

Le nez effilé, allongé, les ailes du nez sont relevées, appliquées
sur la ligne médiane. Un sillon trés net encadre le nez, la bouche
et le:menton, de chaque coté il atteint la commissure labiale et vient
limiter la région mentonniére latéralement; les joues sont amaigries,
peu de sillons.

Sur la partie supérieure de la face, les yeux sont peu aneints, la
face antérienre des paupiéres présente quelques légers plis transver-
saux; an niveau du petit angle de la commissure oculaire externe,
la patte d’oie esttrés accentade.

Sar la racine do nez, plis trés nets verticaux; de méme les rides
du front sont trés nombrenses.

La pean des oreilles n'est pas atteinte,

Telles sont en somme les lésions que présente la face : le masque
qu’elle présente, parail comme empesé, les mouvements des muscles
sont génés ponr le rire; il n'y a pas de sensation de froid ; la pean
est lisse, amincie comme sur les doigts, il n’y a pas de changements
de couleur & la peau.

La santé de ]a malade est restée honne; les digestions sont nor-
males, I'appétit est conservé.

Conclusions. — Rapport des lésions de la face et des membres
supérienrs.

Mme Léon, 69 ans, aux incurables de I'hdpital Rotschild.

On ne trouve rien de saillant dans les antécédents héréditaires.

La malade dés I'ige de 46 ans a commencé a avoir des douleurs
dans les jointures. Elle habitait alors dans une chambre ot le soleil
ne pénétrail jamais et qui était trés humide.

La maladie parait avoir débuté en 1870. La malade occupait en-
core a cet époque un logement humide et froid. Les premiers
symplomes qui apparurent furent des douleurs localisées surtout aux
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mains et plas spécialement aux doigts. Aonx époques de ces donlenrs
qai revenaient par acces les doigis et la face dorsale de la main de-
venaient cyanosés, puis au bout d'un temps plos ou moins long
tout rentraii dans 'ordre. Bientdt appararent sur la face dorsale des
doigis de peiites phlycténes que la malade crevait avec une épingle
et d"oit sortait un liquide citrin. A la place de cette bulle restail une
peiite plaie qui mettait tonjours assez longlemps i se cicatrizer et
lais=ait aprés elle nme cicatrice blanchatre.

Il y a 13 mois, les donleurs s'installerent d'une fagon permanente
dans les deux derniers doigts de la main gauche. La coloration
cyanique reparut et bientdt 1"extrémité des doigls devint compléte-
ment noire. Pen a pen la maladie faisant des progrés on vit survenir
une atrophie des extrémités digitales qui gagnant de proche en
proche finit par ne plus laisser des denx derniéres phalanges qn'on
petit fragment noir et dor comme du charbon qui tomba laissant a
na P'extrémité de la premiére phalange. Ce processus s'étant répété
anx quatre derniers doigts de la main ganche, le ponce seul de cette
main est encore complet. — A cette époqne la main tout entiére
était constamment violacée.

Aux pieds, la malade éprouva vers la méme époque des douleurs
atroces «qui coincidaient avec une cyanose générale de Iextrémité
des orteils et de toute la face dorsale du pied. Cenx-ci en outre
élaient cedématiés au dire de la malade.

Il y a trois mois, une grosseur apparut & la cheville droite et
presque an méme moment un antre sur la malléole externe ganche.
Ces tumeurs en huit ou dix jours s'ulcérérent laissant a leur place
une eschare qui est tombée a ganche. A droite la plaie est cicatrisée.
11 est sorti de ces tnmeurs du pus et surtout dn sang noir en grande
abondance.

Etat actuel.—Les lésions portentsur la face, les mains et les pieds.

Faece, — 11 existe & la face une double lésion. D’abord le masque
sclérodermique est aussi complet que faible. Pean stche, luisante,
tendue. Le front est lisse sans rides : les yenx démesnrément ouverts.
Le néz effilé, pointu, La bouche beanconp plus petite qu'avant I'in-
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vasion de la maladie s'ouvre difficilement pour laisser passer les
aliments. Au repos, la muquense des lévres presque disparue
n’existe que sous l'aspect d'un mince filet, et entre les deux lévres
les dents apparaissent. La lévre supérieure comme la lévre inférieure
sont sillonnées de plis verticanx. Le menton en est couvert qui vont
dans toutes les directions. La malade nous dit que la mastication est
trés difficile, tant la pean des jones est tendue.

Ce @’est pas wout. A ganche la malade est depuis longtemps tour-
mentée par des douleurs névralgiques, suivant le trajet du trijumean.
Aujourd’hui il existe inconlestablement une trophonévrose faciale.
Le nez est tiré du coté gauche. L'aile du nez plas gréle a gauche
est fortement déviée en arriére. Il en estde méme de la commissure
labiale do méme cdté quiest située au fond d'une sorte d'infundi-

bulum formé par la pean. Du fond de cet infundibulum partent en

tous sens des rides et des plis qui vont en s'irradiant.

L'wil du méme cité est beancoup moins ouvert que celui du colé
opposé : il parait légérement enfoncé dans la eavité orbitaire. En
résumé, toute cette partie de la figure parait décharnée.

Mains, — A la main gauche il ne reste plus que la premiére pha-
lange des doigts sauf le pouce qui est complet. Au petit doigt et &
Pindex ce qui reste de la phalange est trés atrophié. La pean qui
recouvre ces phalanges comme celle de la face dorsale de la main
est cyanosée. La malade n'y ressent plus de douleurs.

Toutes les articulations du pouce sont roides. Cependant la pean
qui les recouvre n'est pas démesurément tendue. Il s’agit la mani-
festement de lésions osseuses. Il en est de méme pour les articula-
tions des phalanges avec les métacarpiens.

A droite, les phalanges ne sont pas tombées : ici 'aspect de la pean
est caractéristique. Elle est dure, tendue, luisante, adhérente aux
parties profondes, sans traces de plis. La main entiére a I'aspect
d'une griffe, car la peau a rétracté les doigts en attirant lenr extrémité
vers la paume de la main. Les ongles déformeés, sillonnés de stries
verticales occupent presque 'extrémité digitale de chaque doigt et le
recouvrent comme d'un capuchon, ’
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Sur le médium de eette main, la phalangette est sur le point de
s'¢liminer. Nous saisissons la le processus tel qu’il s'est montré pour
les autres doigts, au dire de la malade. D"abord tout ce médium est
tméfié, rouge et douloureux. Il est beaucoup plus chaud que les
autres doigts. Sur sa face dorsale, i extrémité inférieure de 'ongle
se voit une dépression profonde dans laquelle 'ongle lui-méme a été
intéressé : au fond de cette dépression se trouve une escharre noira-
tre. Cette dépression grandit chaque jour aun dire de la malade :
¢'est tonjours ainsi que commencent les lésions, pois extrémité de
la phalangette va devenir noire, s"atrophier et tomber.

Aux deux mains, la température locale est notablement diminuée,

Auzx pieds. — Les lésions ressemblent & la maladie décrite par
M. BRaynand sous le nom d'asphyxie locale des extrémités

Les deux pieds sont cyanosés et doulourenx, Ils sont eedémaliés.
Si I’on y appuie le doigt, on produit une tache blanchatre qui dispa-
rait difficilement. La température locale n'y est pas abaissée. An
nivean de la malléole externe gauche se voit une plaie profonde
dont nous avons expliqué plas haut Iorigine. Il s’en éconle un
liquide sano-puralent. A droite, une lésion symétrique a existé & un
moment donné, mais est actuellement cicalrisée,

Partout, aussi bien au visage qu'anx mains, aux pieds ou sur le
corps, la sensibilité a é1é trouvée intacte,

i

Goff. — 29 ans. (Photographie n° 3.)

On ne trouve rien dans les antécédents soit héréditaires, soit per-

" sonnels de la malade.

Cependant, elle travaille dans I'arsenic et trempe ses doigls dans
un vernis plombique. 3

Elle a é1é prise il y a quelque temps de douleurs vives dans les
doigts : cenx-ci sont devenus bleuitres, mais actucllement, ils ne
présentent ni atrophie ni géne des mouvements, ni déformations ar-

liculaires. Les douleurs étaient si vives qu'elles réveillaient la ma-
Ohier. 1
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tade la nuit: comme caractére, la malade les compare a la sensation
de I'onglée.

Les mains étaient tonjours glacses : il en élait de méme des piedsd

Apris une période assez longue de dounlenrs dans les condes, il
survint une géne des mouvements dans les articulations : puis peun &
pen la face se prit: les lévres les premiéres furent frappées, de-
vinrent plus minces, le nez s’effila, devini plus pointn, sa crite plus
Iranchante.

Aujourd’hni, la malade qoi, dn reste, jonit d’une excellente santé
générale ne pent plus tenir un coutean, cependant elle peut coudre,
elle a les doigts inisants, parcheminés, la pean a une couleur bistrée
spéciale. Les ongles sont intacts.

Il 'y a rien dans les condes ni dans les antres articnlations : a la
face tonte la pean du visage est lnisante et tendue, les lévres sont
devennes trés minces, elles sont plus frappées a gauche qu'a droite,
la malade ne peut fermer la bouche et on voit les dents entre les
levres écartées.

Chez cette malade, c’est surtont la partie inférienre du visage gui
a été frappée. Cependant le front est un pen lisse, les rides s’y des- -
sinent mal, les yeux sont peut &ire un pen plus grands, un pen plus ;
saillants, mais la pointe du nez et toute la partie inférieure du visage
sont caractéristiques, seul le sillon naso jugal est conservé dans cetle
portion de la face, il est méme plus marqué qu’a I'état normal. Quant
an menton il est sillonné de plis, de rides, qui se croisent dans tous les
sens, si on essaie d’en mobiliser la pean, on s’apercoil que c'est im-
possible, on ne pent méme la soulever en forme de pli, elle adhére
intimement au maxillaire inférieur, les lévres n’arrivent plus qu’a
étre une ligne au nivean de la communére labiale, lenr muquense
est presque tolalement invisible, entre elles les dents apparaissent.

Mademoiselle Vill. — 29 ans. (Photographie n° 1.)
Comme antécédents héréditaires, la malade présente une seear
qui a en plusiears attaques de rhumatisme dans 1'enfance.
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Début. — Vers P'age de 14 ans ont commencé & apparaitre les
symplomes de la sclérodermie dans les mains et ce n'est que long-
temps aprés que les manifestations sont apparnes au niveau de la
figure ; du reste, la malade ne s'en est jamais bien apercue.

Etat actuel. — (29 juillet 1882). Il existe tous les signes de la
clérodactylie avec sclerodermie du visage.

Visage. — La peau du front est luisante, sans ride, les yeux sont
hagards, on dirait qu’ils sont plus saillants qu’a I'état normal. Le
nez est effilé, sa pointe déviée. Le sillon naso jugal est trés prononcé,
il en est de méme du sillon naso-labial. La bounche est rétrécie, ses
commissures sont rapprochées et la levre supérienre est sillonnée
de plis verticanx, il en est de méme de la lévre inférieure. Toutes
deux sont amincies et entre elles deux les dents sont visibles, pres-
que toute la muquense labiale a disparu. La malade ne peut fermer
la bouche.

Doigls. — La pean des doigts, dans toute son élendue, est épaisse
et dore. Les pouces sont relativement moins atteints que les autres
doigts. Les petits doigts le sont au contraire davantage. Le jeu des
articulations des phalanges est géné, particuliérement celui des pre-
miéres articalations de la premiere et de la deuxiéme phalange qui
sont ankylosées surtout an petit doigt. La peau des mains est aussi
rugueuse.

An nivean des petits doigts, il y a en autrefois des bulles ainsi
qu'an nivean de I'index et da médins droit, bulles petites et rapide-
ment desséchées.

Eous 'influence de l'impression do froid la malade présente an
niveau des extrémités des membres supérieurs des accidents qui
rappellent ceux de 'asphyxie locale.

Aux autres points du corps, pas de plaques scléreuses nettes sauf
peut étre an nivean des plis du conde & gauche oi la pean est un
peu indurée.

Douleurs. — La malade a éprouvé des douleurs, des engourdisse-
ments, des élancements particulicrement an niveaun des mains, et
aussi au nivean du dos et des genoux; elle ena eu également dans les
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autres articulations, Il semble en somme que ces douleurs aient
choisi comme siége de prédilection les jointures.
La malade n’a été réglée réguliérement qu'a 23 ans. Elle tousse

heaucoup a I'époque de ses régles.

Madame Ratora. .

Pére goutteur. — Qunant a la malade elle est sujette aux enge-
lures : il y a une dizaine d’années la peau des mains a commencé
a s'indurer, aux extrémités des doigts se formérent des buolles qui’
s'nleérérent et dont on voit encore anjourd’hui les traces.

Les phalanges ne sont pas atrophiées : les ongles, couverts de
stries verticales, déformés, ne sont cependant pas tombés.

A la face, on ne remarque rien d'anormal, cependant la malade
s'est apercne que ses. lévres depuis quelque temps s’amincissaient
manifestement. .

Aux orteils, il existe les mémes lésions qu'aux doigts. Quant an
reste du corps, il semblerait que la maladie venille se généraliser,
car la malade se plaint depuis quelque temps de douleurs dans les
seins qui sont si vives que plusieurs fois elle s'est évanouie.

Rien dans les épaules.

5
Pouz. — 38 ans. (Photographie n° 1).

A. H. On ne tronve rien dans les antécédents héréditaires de la
malade.

K. P. Fiévre typhoide & 12 ans. En 1870, attaque de rhumatisme
articulaire aigii. La malade a en les jointures rouges, tuméfiées,
dounloureuses ; elle a en de la fidvre, et a do s'aliter pendant deux
mois. ,

Début. — En 1869, la malade qui travaille dans la confiserie a dd
quilter son élat : & chaque instant le sang partait par le bout des
doigis tant la peau était amincie & ce niveau. Les ongles i celte
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époiue Glaient déja usés, mais la malade auribuait ces aceidents i
I"action irritante du sucre.

Les symptdmes de la sclérodermie se montrérent d'abord aunx
index des deux mains et presque en méme temps. La premiére sen-
sation fut une sensation de chaleur suivie d'élancements doulonreux
qui revenaient par accés. Puis il se forma une bulle qui s’uleéra,
I'ongle s'atrophia, la pean devint lnisante, dure, tendue, et les pha-
langes s'atrophiérent sans que jamais il soit sorti du doigt la moin-
dre parcelle d’os.

Les médius se privent ensuite, puis les annulaires, puis enfin les
petits doigts et les lésions marchaient toujours de pair & chajue
main, celles de I'une élant pour ainsi dire le reflet de celles de Pautre.

La figure se prit cing ans aprés les maing, et ce sont les |ésions
avoisinant I'orifice bucal qui ont attiré I'aitention de la malade.

Eiat aciuel. — Actuellement, la malade présente les lésions ca-
ractéristiues de la sclérodatylie et de la sclérodermie faciale.

Visage. — La pean du front. lisse et tendue, se laisse cependant
encore plisser et on y remarque encore des rides. Les yeux sont ha-
gards ; le nez est aminci, pincé: les ailes sont rapprochées de la
sous-cloison qui est plus a découvert qu'a 1’état normal. Le sillon
naso jugal est plus profond que normalement. Les lévres sont pincées,
convertes de plis verticaux. La muqueuse labiale est presque dispa-
rue: entre les levres les dents apparaissent: la bouche se ferme
difficilement. Sur’le menton existe des plis dirigés en tous sens.

Mains. — A la maiu droite, les lésions sont arrivées au méme
degré a chaque doigt. La peau a partir de la 2¢ phalange est lisse ¢;
tendue : elle est dure, adhérente aux parties sons-jacentes. Au pouce,
I'articulation de la phalange avec la phalangine est aukylosée : il en
est de méme a I'index. An médius il y a simplement de la roideur.

Les doigts en général vont en s’amineissant vers lenr extrémiié
libre : les phalangettes ont presque complétement disparu. L'on-
gle est wmbé a I'index el au médius. A 'annalaire et an petit doigt
il occupe l'exirémité digitale et est réduit & un petit appendice de
consislance cornée. La malade souflre encore du doigt par moment.



A la main gauche, les lésions sont absolument identiques a celle
de la main droite : elles ont suivi exactement la méme marche et
en sont juste au méme point. Il fandrait recopier la description
précédente pour donner une idée des lésions de la main droite, tant
est grande la symétrie.

La maladie parait s'étre cantonnée au visage et aux mains. Il ny
a nulle part ailleurs de plagues de sclérose.

Eﬂuﬂ, e "i':j aﬂﬁ. y

A. H. Le pére du malade a été obligé de s’aliter pendant 3 ans,
a 'dge de T4 ans pour des douleurs combinées a toutes les articnla-
tions qui étaient rouges, taméfiées, doulourenses. Mort & 84 ans.
Mére tonjours bien portante, morte & 76 ans, deux fréres tonjours
bien portants, sont morts pendant la guerre sur le champ de bataille.

A. P. A 20 ans, fiévre typhoide. Le malade a tonjours eu a part
cet accident une santé excellente et il est impossible de décounvrir
dans ses antécédents personnels la trace la plus légére de la diathée
rhumatismale.

En 76. Le malade s’occupe dans les caves de Chilons. Il raconte
que ces caves étaient trés humides. Au moment de la fonte des
neiges, I'ean déconlait par la votte et les parois. Il y travaillait vne
heure par jour. A partir de ce moment il a commencé le matin &
ressentir des doulenrs dans les épaules et les articilations métacarpo-
phalangiennesainsi que dansles genoux et]'articulation tibio-larsienne,
mais jamais cet état ne s'établit d'une facon aigue. Jamais les arti-
culations ne devinrent doulourenses au toucher, elles n'étaient ni
rouges ni tuméfiées, elles étaient roides. dit le malade et an bout
d'une henre de travail les douleurs disparaissaient pour revenir le
lendemain.

Début. — 11 y a quinze jours, le malade est pris de malaises, de
manx de téte, de donleurs plus vives dans les articulations. En
méme jemps il remarqua une faiblesse considérable localisée anssi
bien anx membres supérieurs qu'anx inférieurs.
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Le 4 dans la journée, descendant nne pitee de vin, le malade est
pris d'une douleur violente dans les reins qui le force de rentrer
chez lai. Il est pris de [rissons, de maox de téte. Les articulations
des membres supérieurs deviennent doulourenses ainsi que celles
des inférieurs. Le malade entre i I'hopital.

Etat actuel, — Homme de 45 ans, robuste, Vigoureux.

Mobilité. — Le¢ malade marche diflicilement, a cause des dou-
leurs dont les articulations des membres inférieurs sont le siége.
Au contraire, aux membres supérieurs, ¢'est surtout la laiblesse g
est caractéristique. Le malade serre a peine les mains et quand on
élend ses bras ou ses avant-bras en lui disant de résister de toutes
ses forees, c'est a peine si on a la sensation d'une résistance.

Sensibilité. — La sensibilité est considérablement diminuée dans
toute l'étendue du corps; on peut presser le malade méme trés
vigoureusement sans gu'il ressente la moindre douleur, si on ferme
les yeux an malade et qu'on le pique légérement sur tonte la sarface
de la pean avec une épingle, il ne percoit méme pas la sensation du
conlacl. Les arliculations sont légérement douloureuses aun toncher
et & l'occasion des monvements communiqués. Ni rongeur, ni cha-
Icur', ni gonllement.

Mains. — Aux mains, on remarque tout d’abord la déviation des
doigis vers le bord cubital, caractéristique du rhumatisme chronique.
Les deux premiéres articulations métacarpo-phalangiennes sont dou-
lonreuses. L'articulation de la phalange avec la phalangetie do mé-
dius est également douloureuse ; & gauche, ce sont les deux pre-
mitres articulations métacarpo-phalangiennes qui sont douloureuses.

Troubles trophiques. — La température des doigts est notablement
plus froide que celle des autres parties du corps : le malade en a
fait la remarque depuis un mois environ. L'anesthésie est manifes-
tement plus marquée anx doigts quanx membres supérieurs. A la
derniére phalange I'anesthésie est compléte et générale. La sensi-
bilité de contact est abolie comme la sensibilité au froid on a la
douleur. L’anesthésie des doigls est un peu moins prononcée i
gauche; la peau glisse bien sur les parties profondes, elle a con-



servé ses plis sur la face dorsale et palmaire des mains et des doigts,
aussi bien & gaunche qu'a droite; elle est lisse, luisante, sans la
moindre trace de plis. A ce nivean on remarque sur les ougles cer-
taines déformations. D'une fagon générale l'ongle est bombé, et son
bord libre vient recouvrir presqu’entiéremen; Iexirémité da la
pulpe digitale. Et sur 'ongle de I'annulaire de la main ganche on
remarque un sillon profond dirigé verticalement, occupant toute la
hautenr de 'ongle et divisant celui-ci en denx parties inégales.

Jamais le malade n’a eu de fourmillement dans les doigts.

En somme, abolition de la sensibilité, abaissement conszidérable
de la température, aspeet luisant et lisse de la pean des phalan-
gettes, et enfin, déformation des ongles. Telles sont les lésions qui
nous permettent de croire 3 une sclérodermie ayant débuté tris ré-
cemment, mais s'établissant déja d"une facon assez nette pour que le
diagnostic puisse étre porie.
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