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UN CAS DE MICROMELIE

AVANT-PROPOS

Le sujet de notre thése inavgurale nous a été inspiré par
notre mailre, M. le professeur Carricu. L'observation d'une
malade de son service a élé le point de départ de ce travail.

La micromélie est une affection rare, rare d'une facon abso-
lue sans doute, mais bien plus rare encore, il faul bien le
dire, parce que sa connaissance n'est pas trés répandue et
que cette affection est le plus souvent méconnue. Depuis
qu’on a altiré 'attention sur elle, cette affection, plus connue
sous le nom d’achondroplusie, a vu ses cas se mulliplier e,
dans ces trois derniéres anndes, elle a été l'objel de nom-
breux et importants travaux.

Nousavons, de parli délibéré, éliminé tout le colé obsté-
trical de la question. Ce n’est pas que la dystocie que peut
engendrer la microméhie, soil du edté de la mére (Hergott,
Sorc. obst. de France, avril 1902), soit du coté de enfant
(Champetier de Ribes et Conslantin Daniel, Sor. anatomigue,
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janvier 1902}, ne nous ait paru digne d'intérét, mais nous
avons craint d’étre entrainé trop loin si nous avions voulu
lui consacrer I'étude qu'elle mérite.

Cette réserve faite, le plan de notre élude sera trés simple.

Dans un premier chapitre nous donnerons la définition de
notre sujet, justifierons le terme de micromélie pris comme
titre de nolre travail, montrerons ce qu'il faut penser de
ses rapporls avec le rachitisme intra-utérin.

Le second Lhapltre sera consacré i exposer en an rapide
historigue les divers travaux qu'a suscilés cetle question.

Puis viendra en froisieme lieu une étude clinigue détaillée
de I'affection. : ol =

Dans un quatrieme chapitre nous ferons un bref diagnostic
de la micromélie avee le rachitisme, le myxedéme, le mon-
aolisme .

Le cinquieme el le sixieme chapitre seront cONsacrés res-
pectivement & 'anatomie pathologique d'une part, a 'étude
de I'étiologie et de la nature de la micromélie, d’autre part.

Nous terminerons par quelques observations de micromélie
el résumerons les conclusions qui nous paraissent se dégager
de notre travail. -

Mais, avant d’aborder notre su.]et qu'il nous soit Permls :
de remercier tous les maitres qui ont contribué & notre
enseignement.

M. le professeur Carrieu a bien voulu accepter la prési-
dence de notre thése aprés nous en avoir indiqué le sujel ;
¢'est un grand honneur pour nous ; nous le prions de croire
a Loute notre gratitude.

M. le professeur Baumel adroit & nos plus sincéres remer-
ciements pour les marques .de sympathie qu'il nous a don-
nées durant le cours de nos études. _

(JueM. le professeur Tédenal veuille bien accepter I'expres-
sion de toule notre reconnaissance pour 'enseignementque
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nous avons puisé i sa clinique. Nous quitterons la Faculté
en emporlant le meilleur souvenir de ses intéressanles

lecons.
Il est pour nous un devoir particulierement doux & rem-

_.p'lir, c'est de pouvoir remercier M. le professeur-agrégé

Vires, qui a été pour nous non seulement un maitre bien-
veillant, mais encore un ami. Tout en conservant le souve-
nir de ses lecons, nous n'oublierons ja,maié la dette que nous
avons confractée envers lui durant notre derniére maladie ;

- qu’il veuille bien accepter aujourd’hui I'hommage de notre

profonde gratitude. ,

Merei & notre ami Pagés, interne des hopitaux, pour
I'extréme bienveillance avec laquelle il a bien voulu nous
guider dans la rédaction de notre these.
~ Merci & tous nos Maitres de la Faculté et & tous ceux de

nos camarades qui nous ont lémoigné de la sympathie,
] . 1
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micromiliques. De plus, P'expression de feetale n’est pas
exacte, car la dystrophie persiste chez l'adolescent et
I'adulte.

[l nous reste i séparer la micromélie durarhitisme fetal si
tant est que ce dernier exisle. Dans ce que les anciens
auteurs, avec Trousseau et Peter (Clin. méd. Hotel-Dieu, 111),
Carton (Du rachitisme intra-utérin, Th. de Paris, 1893},
Margarucei (Semaine médicale, 1895), ont déerit sous le nom
de rachitisme intra-utérin on peut dislinguer deux groupes :
1° Le rachitisme foetal proprement dit, affection extréme-
ment rare, caractérisée par des lésions du squelelle avee des
courbures et des nouures des os ; 2° La micromélie, aflec-
tion dystrophique des carlilages de conjugaison.

« Le prétendu rachitisme fetal, — Certains enfants, dit
Marfan dans le Traité de médecine de Brouardel et Gilbert,
viennent au monde avee des os des membres incurvés, rac-
courcis, plus gros qu'a I'élat normal et quelquefois avec des
fractures multiples ou des pseudarthroses. Clest & ces fails
qu'on a donné le nom de rachitisme fetal ou intra-ulérin.
Or, il résulte des travaux de Parrot et de divers auleurs que
ces fails ne mérilent pas le nom de rachitisme ; 1l s’agil
d’ordinaire d’un arrét de développement des cartilages [
taux ; aussi Parrot les a-t-il désignés sous le nom d'achon-
droplasie. Cest de cet état que relévent certainsnains micro-
méliques et obeses. Ce qui sépare ces fails dn rachilisme,
c'est, entr'autres différences fondamentales, I'absence dans
les os du tissu spongoide caractéristique du rachitisme.»

Apert, dans la Nowvelle Iconographie de la Salpétritére
(1901), n’admel pas du tout Pexistence du rachitisme fetal
el conclut que I'on doil aujourd’hui bien établir que le rachi-
tisme est une maladie acquise débutant aprés la naissance
el due & des troubles de la nutrition, tandis que la mieromé-
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HISTORIQUE

La micromélie, plus connue sous le nom d’achondropla-
p

sie, a déja fait 'objet de nombreuses études tant en France

qu'a I'élranger.

Cette affection a été tout d’abord signalée par des accou-
cheurs, qui avaient été frappés de l'exiguité des membres
contrastant avec le volume exagéré de la téle chez certains
feetus. Plus tard la micromélie est passée dans le domaine
des pédiatres qui, étudiantles arréts de développement chez
I’enfant, ont forcément rencontré de nombreux casde miero-
mélie. Puis, quand I'attention a été atlirée sur l'existence de
cette affection chez I'adulte, en particulier par Pierre Marie,
les cas de micromélie se sont encore mullipliés.

Déja en 1841, Otto et, apres lui, Sommering avaient signalé
la briévetéd des membres et le volume exagéré de la téte
chez certains feetus.
~ En 1853 et en 1856, Virchow a également décrit des cas
analogues, mais en réunissant ces faits sous le nom de rac/h-
tisme fetal ou intra-wlérin.

La micromélie fut individualisée pour la premiére fois en
1860, par Muller, qui créa pour désigner ces cas 'expression
de rachitisme spécial. Miiller établissaitdes rapports entre cette
affection et le crétinisme. .

En 1871, Winckler décrivit un cas de rachitisme intra-
wlérin avec micromélie, (rachitis micromelica).

Puis, parurent de nombreuses observations élrangéres



el i
d’Eberth (1879), de Wyss (1881), de Neumann (1882), de
Kassowitz (1882), de Smith (1886) et plus récemment d'Hof-
meister (1894). Tousces auteurs dderivent la micromélie
sous le nom de rachitisme avee crétinisme. Au reste, Hofmeister
parait avoir confondu le rachitisme intra-utérin et la micro-
mélie. En France, ¢’est Depaul qui le premier, en 1851, attira
I'attention sur la micromélie dans un mémoire lu & 'Aca-
démie de médecine : « Sur une maladie du systéme osseuz
développée pendant la vie infra-ulérine et qui est généralement
décrite & tort sous le nom de rachitisme ». Le méme auteur
consacra plus tard une étude & la question dans les Archives
de tocologie (1877-78). Ce travail est basé sur une quaran-
taine d'observalions. _ :

Parrot, en 1876, dans les Archives de physiologie (syphilis
héréditaire et rachitisme) donna une description compléte de
la maladie et proposa le nom d'achondroplasie pour la dési-
gner etla séparer nettement du rachitisme. En 1878, il faisait
une communication & la Société d'anthropologie et I'affection
se trouve magistralement déerite dans les legons de Parrot,
publiées ultérieurement par Froisier (1886 ). _

Bouvier, Broca, Verneuil défendirent le rachitisme intra-
utérin. .
Entre les deux partis, Kassowitz vint placer une opinion
mixte qui considérait 'achondroplasie comme le premier
stade du rachitisme intra-utérin.

En 1899, Kirchberg et Marchand, dans un important tra-
vail, décrivent la mikromelia chondromalacica. _

La méme année (1889-90), Porak publie dans les Nou-
velles Arvchives d'obstétrigue el de gynécologie une revue d'en-
semble de I'achondroplasie que Pierre Marie considére comme
« la monographie de beaucoup la plus importante qui ait
paru sur celte question », : ;

En 1892, nous trouvons les travaux de Kaufmann, de
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de Lugéol, de Thompson. l.e mémoire de Kaufmann mérite
une place a part : il est basé sur I'examen de treize squelettes
de microméliques, mais dans tous les cas il s'agit de feetus.
L'auteur propose la dénomination de chondrodystrophia
[eetalis, dont 1l distingue d'ailleurs plusieurs variélés : mala-
eica, hypoplastica, hyperplastica.

La communication de Lugéol it la Société de médecine et
de chirurgie de Bordeaux est le premier travail que 'on
trouve en France depuis la monographie de Porak.

Aprés lui nous devons signaler une communication de
feetus micromélique par Apert i la Société anatomique en
1895. En 1898, Laffargue envoie a la Médecine moderne une
observation d'un négre micromélique, suivie quinze jours
plus tard de 'observation de quatre autres sujels de la méme
race. La méme année, dans ce méme journal, nous trouvons
un bref résumé d'une observalion d'un gm:{;nu microme-
lique de 15 ans, tirée d'une lecon clinique de Marfan.

En 1896, Maueclain dans le Traité de chirurgie de Le Denlu

et Delbel consacre un bref article & 'achondroplasie, qu'il

range dans le groupe des maladies tropho-nerveuses des os.

En 1900, nous devons citer Hergott & la Société d'obsté-
trique, de gynécologie et de pédiatrie, Lagny, Regnault i
la Société analomique, Ollier, Novi-Gosserand et Destot i la
Société de Lyon, de Biick dans la Belgique médicale, Porak
el Duranti au XI11° Congrés international de médecine ; mais
celte année est surtoul marquée par le hel article de Pierre
Marie dans la Presse médicale. « L'achondroplasie dans
I'adolescence el I'dge adulte. » L'anatomie pathologique de
'affection trouve un rapporl précieux dans la these de

- Spillmann sur le rachitisme.

En 1901, nous trouvons une communication de Cestan et
Infroit & la Société de neurologie, un travail de Bothezat
dans la Revue de chirurgie de Bucarest. Apert dans la Nou-

-

s

4 — e

[ERTFIAN - = o S s - o ]



velle lconographie de la Salpétriére rejette complétement
le rachitisme congénital. En 1902, plusieurs auteurs s'occu-
pent de la micromélie. A la Sociélé de biologie, Apert
s'altache & montrer que le myxedéme et I'achondroplasie
sont deux affections totalement différentes. Regnawlt fait
une étude d’ensemble de l'affection dans les Archives géné-
rales de médecine. Méry et Labbé, Comby, communiguent &
la Société médicale des Hopilaux un cas d'achondroplasie,
el I'observation de Comby sert de point de départ & la thése
de Vilaire-Cabéche. Champetier de Ribes et Constantin Daniel
rapportent & la Société anatomique un cas d’éclatement du
crine chez un fetus. achondroplasique au cours d'une
maneuovre de Mauriceau. C'est également 'an passé que
Kassowits, 4 la Société de neurologie de Vienne, & I'occasion
de plusieurs malades qu'il présente, fait une étude du myxce-
déme, du mongolisme et de I'achondroplasie, a laquelle il
propose de donner la dénomination de micromélie.

Enfin, cette année méme, nous devons signaler un cas
d'achondroplasie communiqué par Comby & la Société
médicale des Hopitaux et une excellente revue générale de
'achondroplasie chez le feetus par Constantin Daniel dans les
Annales de gynécologie et d obstétrique. j




ETUDE’ CLINIQUE

L'habitus extérieur du micromélique est frappant. On se
lrouve en présence de nains au crane volumineux, au torse
paraissanl d'une longueur démesurée par rapport a la taille,
tlorse auquel sonl appendus des membres trop courls, ce qui
justifie jusqu’d un certain point la comparaison que des
auleurs anglais onl faite avee le crapand. Tel est du moins
Paspect du micromélique type. « Le corps, considérd dans
son ensemble el dans ses diverses parlies, dit Parrot, a
quelque chose de si caraclérislique qu’on ne peut en oublier
la forme aprés un examen atlentif ».- :

Pour Rassowilz, cel aspect peul élrve résumé en Lrois grands
caracleres

1¢ Brievelé frappante de toutes les extrémilés avee un
tronc normalement Eonforme ;

2° Dimension exagérée du crine ;

3* Formation crélinoide de la face qui est surtout indi-
quée par la dépression profonde de la racine du nez.

Micromélie. — Nous allons commencer 'analyse des
symplomes par étude du plus frappant, la micromélie.
- La micromélie est absolument symétrique ; elle frappe les
‘membres inférieurs aussi bien que les membres supérieurs.
~ Si nous faisons placer le sujet dans la position du soldat
sans armes, selon l'expression de Marie, les membres supé-
: ; 2
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rieurs pendant le long du corps, nous remarquons que les
mains, au lieu d’arriver a la partie movenne des cuisses
comme chez un sujet normal, n’atteignent que les trochan-
lers. \

Mais, dans son intéressant travail, paru dans la Presse
médicale, Mavie a étudié de plus prés celte micromélie signa-

lée avant lui parles auteurs, il a examiné la part qui reve-

nait dans ce raccourcissement des membres supérieurs, au
bras, & 'avant-bras, & la main. Si I'on mesure les distances
qui séparent I'acromion de D'épicondyle, I'épicondyle de
['apophyse styloide du radius, 'apophyse styloide du radius
de I'extrémité du médius, on s'apercoit qu'il y a une dis-
proportion assez considérable entre le raccourcissement
subi par ces [rois segments du membre ; chez le micromé-
lique, conlrairement & ce qu'on observe chez le sujel nor-
mal, 'avant-bras est plus long que le bras. C'est ce qu'on a

exprimé en disant que le raccourcissement était surtout s/i-

soméligue (bras), qu’il était moins prononcé pour les seg-
ments mésoméligue (avant-bras) et acroméligiee (main).

Les membres inférieurs présentent également le carac-
tere micromélique, el si I'on passe 4 'analyse du raccour-
cissement par rapport aux divees segﬁmnis du membre, on
trouve ici comme pourle membre supérieur que ce raccour-
cissement est surlout rhizomélique. -

Troxc. — Le troge est normal. Si I'on mesure la distance

qui sépare la fourchette sternale du bord supérieur du pubis,

on conslale une longueur correspondant au troned’unadulte

bien proportionné. Mais de la méme nail la disproportion

entre le tronc el les membres qui contribue en grande partie

a donner son aspect tout particuliérement bizarre au micro-
mélique. A un lorse d'adulte sont appendus des bras ridieu-

lement pelits et on ne peut s’empécher de songer au rappro-

]
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chement fait par Parrot et par Porak entre les microméliques
et cerlains chiens dils « bassels », qui présentent un frone
d'un chien de taille moyenne svpporté par quatre palles
d'une briévelé excessive, i

MacroctrHALIE. — Les , microméliques onl une grosse
téte, mais iei il faut faire des distinetions. Chez le nou-
veau-né & terme, la circonférence du crine est de 33 centi-
métres pour 50 centimetres de longueur du corps, ce qui
donne comme rapport normal 66. Chez le nouveau-né
micromélique, ce rapporl peul varier de 90 & 120, ¢'esl-a-
dire que la circonférence du crane peut atteindre et méme
dépasser la longueur du corps. 1l est juste de faire remar-
quer que chez le sujet normal ce rapport va en diminuant
avec I'dge; il s’abaisse, d'apres Kassowilz, 4 60 & 21 mois.
Le méme abaissement peut se constater chez les micromé-
liques, el ceux-ci, parvenus & I'dge adulte, n'ont pas toujours
des cranes de dimensions par trop exagérées. Un des deux
malades de Marie présentail cependant une téte énorme ; il
avail une circonférence oceipito-frontale de 67 cenlimélres
pour une taille de 122 centimétres.

Ces dimensions exagérées du crane sont telles que cer-
tains microméliques ont pu étre rangés parmi les hydrocé-
phales, et dans I'étude de d’Astros sur « Les Hydrocépha-
lies », Marie a pu relever l'observation d'un garcon de
11 ans 1/2 qul parait un trés bel exemple de micromélie.

Si nous examinons les caractéres de celte macrocépha-
lie, nous voyons que le crane esl globuleux, que les bosses
pariélales font une forte saillie, que nous nous trouvons en

- présence de drachycéphales. Dans quelques cas, celle bra-

chycéphalie peut étre telle que le diamétre bi-pariétal égale
I'accipito-frontal et que l'indice céphalique soil par suile
égal & 100, :
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ne donne pas 'impression d’une main petite: ¢’est qu'elle
esl assez charnue el de plus, comme les doigls nous présen-
tent une disposition loule particulitre, caractérisée par une
longueur presque dégale des divers doigls, index, médius,
annulaire, auricalaire contraslant avee linégalilé de lon-
gueur des divers doigls chez un sujel normal, il s’en suit
que cetle main parvail carrée,

Marie a signalé encore chez les microméliques la situalion
postérieure de Uannulaire par rapporl aux autres doigls.

Enfin, sous le nom de main en trident . il a déeril la dispo-
silion suivante : les doigls juxtaposés par lear base 1™ (pha-
lange) divergent par leurs deox aulres phalanges (phalan-
gine el phalangetle), ce qui donne jusqu'a un certain point
Iapparence des dents divergentes d'un Widenl.

Courpures pEs MEMBRES. — [l existe chez quelquesmicromé-
liques des courbures des membres qui font immédiatement
songer au rachitisme, mais une analyse attentive permel de
séparer les courbures de la micromélie des Iésions du rachi-
tisme. Comme ces courbures prédominent aux jambes, on
a laspect des tibias arqués. En réalité, tout d’abord iln'y a
pasde nouures comme dans le rachilisme ; puis, sil'on soumet
le membre & un examen radiographique, on s’apercoil que
I'incurvalion ne Lienl pas & Pos, mais quiil vy a un déplace-
ment angulaire des denx segmenlts du membre au niveau
des genoux. La palpation permel du reste de sentiv que les
diaphyses du fémur et du tibia sont rectilignes, landis que le
platean du tibia est fortement déjeté en dehors.

MuscuLarvge. — Chez les microméliques, les muscles
font des saillies prononedes qui rappellent ies formes athlé-
Liques. Cette hvpertrophie est surlout marquée sur les
gaslrocnémiens. Cel aspecl des masses musculaires fail
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penser a Marie que les anciens prenaient des microméliques
pour modeles de leurs « Pygmées combattant ». Au reste,
Parrol el Porak onl monlré qu'on pouvait rétrospectivement
faire le diagnostic de micromélie sur cerlaines statuettes de
nains provenant des civilisations gréco-romaine et égyp-
tienne.

Cette hypertrophie par‘i’it bien tenir & 'augmentation des
parties conlractiles des muscles, car les microméliques sont
aples & des exercices musculaires inusités. Un des enfants
dont Kassowitz a présenlé 'observation a la Société de
neurologie de Vienne pouvait, & 'ige de trois ans, se relever
d'un seul bond, étant assis par terre, sans aucun aide.
Apert cite le cas de deux microméliques engagés dans un
cirque parisien qui, tous les soirs, étonnent le publiec par
leurs tours de force: Mauclain a vu, & Wurlzbourg, dans un
café-concerl, une jeune micromélique qui y tenait I'emploi
de danseuse.

ArticuLaTions, — On a signalé chez les microméliques
une laxilé trés grande des articulations, qui serait surtoul
facile 4 mellre en évidence aux genoux. Les articulations
des doigts, des poignets et des pieds sont également tris
laches. Par contre, D'articulation du coude n'aurait pas
loule son extension ; celle géne dans 1'étendue des mouve-
ments de celte articulation a é1é altribuée au développement
exagéré de 'oléerdne. :

AppareiL GEsITAL. — Les fonclions sexuelles paraissent se
développer en leur temps chez les microméliques Les sujets
ne sont ni cryplorchides, ni anorchides. « Les achondro-
plasiques, dit Marie, sonl des « hommes» dans toute I ﬂcLEp- 1
tion du mol, leur verge a des dimensions fort respectables
et les testicules sont d'un volume normal. » Un des micro- '_'I
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méliques observés par cel auleur se vantait méme d’étre un
homme & bonnes fortunes. Les femmes microméliques ont
pu devenir enceintes, ce qui a donné aux accoucheurs
I'oecasion d'étudier lear bassin.

InteLLiGENCE. — Les facultés intellectuelles laisseraient
un peu i désirer chez les mieroméliques pour cerlains
auteurs (Marie, Vilaire-Cabéche). Ce n’est pas l'opinion de
Kassowitz. La plupart des microméliques adulles ohservés,
dit-il, présentaient une inlelligence moyenne ou supérieure
a la moyenne, el parmi les T cas communiqués a la Sociélé
de neurologie de Vienne, se (rouve ['observation d’une
fillette qui étail la meilleure éléve de sa classe el qui avait
I'oreille musicale lelle qu'a dix ans elle reconnaissait Wagner
& la musique militaire.

- Oggsire. — On a signalé Pobésilé dans la micromélie ;
Porak v a méme insisté. Pierre Marie ne Payant pas trouvée
chez les deux microméliques qu'il a observés a cru trouver
la raison de eette divergence dans ce fait que Porak avait
observe des microméliques femmes, el il a pensé que celle
obésilé devail simplement élre particuliére au sexe féminin.
Il a trouvé une confirmation de son opinion dans l'examen
de Lloules les pholographies de microméliques adultes
qu'il a pu se procurer : aucun ne présentait d’obésité,

Poips. — L'étude du poids des microméliques aboutil a
des conclusions qu'on pouvail imaginer a priori : ce poids
est supérieur i celui d'un sujet de méme laille. En effel, le
micromélique a un busle normal, les os de ses membres ont
leur épaisseur conservée, car I'aceroissement des os en
épaissenr se fait par le périoste, mais la laille esl notable-
ment diminuée en raison de la micromélie des membres
inférieurs.
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quelques caracleres présentés par le felus micromélique,
caraclires qui disparaissent chez les sujels plus dgés,

- La peau présenle au nivean des membres un aspeet spé-
cial qui avait bien frappé les premiers auleurs qui se sont
oceupés du rachitisme fatal.

. La peau qui recouvre les membres forme une série de plis
- qui masquent au premierabord les plis articulaires normaux.
E-' Ces plis sont encore plus marqués du colé de 'exlension.
~ Weber a ingénieusement compard ces fielusa des nains recou-
~verls d'un habit trop long.
On a attivé Pallention sur les dimensions exagéries des
- fanfaneﬂm el des sutures chex les foetus microméliques. On
~ anolé des fontanelles antéricures avanl qualre centimitres
~ dans lear plus grand diamétee; on a vo la fonlanelle pos-
~ térieare nettement perceplible chez un enfant de quatre
mois. Ces faits avaienl ¢lé parfailement nolés par les divers
auleurs qui se sonl oceupés du rachilisme foetal. 11 importe
s ~de faive remarquer que, dans lous ces cas, les os du crane
- sonl H,urs el parfa‘ite‘mant résislanls,
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Resle le diagnostic entre la micromélie el le mongolisme.
Celte derniére affection est caractérisée par un faciés loul
 particulier qui donne aux mongoloides un air de famille.
Les fentes palpébralessont obliques en baset endedans, elles
~ sonl trés élroites, limitées souvent en dedans par un repli
cutané semi-lunaire (épicanthus). Souvent, chez ces sujels,
la bouche reste & demi-ouverle, la langue se présentant
enlre les arcades denlaires, mais sans augmentation de
~ volume comme dans le myxedéme. Ces sujels ont un faciés
coloré, Lrés mobile, avee une grande vivaeilé d’expression..
L'oreille externe a dne conformation particulitre quirappelle,
‘d'aprés Kassowilz, loreille de singe. Les organes génilaux
onf un trés petit volume. L'inlelligence est peu développée.
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embryonnaire primitif’ sans passer par une ébauche cartila-
gineuse, soient épargnés.

Du eolé des épiphvses des os longs, 'on conslate un élar-
gissement considérable comme si ces épiphyses avaienl éL¢
éerasées. Les [eles carlilagineuses qui sadaptenl aux épi-
physes sonl trés augmenlées de volume. Ces fails conslalés
chez le fetus sonl vérifiés chez Vadulte pdr Pexamen radio-
graphique.

Les diaphyses des os longs ne présentent pas une incurva-
Lion marquée. Nous avons vu que Pineurvation des membres
inférieurs lenail & la disposilion angulaive des deux segmenls
du membre par suite du déjellement en dehors des plaleanx

du Libia. La radiographie a monlré i Pierre Marie une dis-

posilion intéressante du colé de la téle du péroné. Celle Léle,
au lieu d’élre comme d'habilude située au-dessous de la
surface articulaive du tibia, se trouve placée au méme niveau
st bien qu'elle peut faire partie des surfaces arliculaires do
genou. Celte disposition conlribue, avee le déjellement en
dehors des plateaux du libia, a délerminer une incurvalion
des membres inférieurs, alors que les diaphyses do fémur el
du tibia sont & peu prés reclilignes. !

Il west pas classique de déerire dans la micromdlie
d’altération des os & ébauche membraneuse. L'altération
des os de la base du crine n'esl pas admise ; mais dans le
cas de Champetier de Ribes et Censtantin Daniel les altéra-
fions des os de la voite du ecrine étaient indiscutables
macroscopiquernent et furent confirmées par I'examen
histologique. Conslantin Daniel se résoul & dire que dans ce
cas il y avail un processus de dysostose profonde avant
[rappé & la fois le sysléme osseux & ¢banche membraneuse el
I'ossification d'origine carlilagineuse.

Pour les os longs, on observe des Lroubles profonds au
niveau des cartilages de conjugaison. Pour Spillmann, la
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micromélie serait caractérisée par l'absence presque com-
pléte duo cartilftge de conjugaison. Enlre le cartilage et le
lissu spongieux, se trouve une mince zone au niveau de
laquelle, loin &’ observer une ossification se faisant h&na des
travées de cellules carlilagineuses bien sérides, nous cons-
tatons une ossification complétement bouleversée. A la place
du cartilage de conjugaison, on peut voir un tissu conjonetif
fibrillaire trés délicat, sur lequel on trouve soit des amas de
cellules cartilagineuses, soit des ilots de lissu osseux frés
dense, soit des amas fibroides. Spillmann conclut que les

lésions histologiques de la micromélie sont assez caracté-
- risliques pour qu'on puisse assez aisément les distinguer

des lésions du rachitisme feetal, qui présente lui aussi des
altérations typiques (couche 5pﬂnﬂ'ﬂlde, couche chon-
droide). '
Pour Durante, il n'y a pas une différence aussi absolue
entre les lésions de la micromélie et du rachitisme. La
micromélie représenterait parses lésions une forme précoce
et incompléte du rachitisme. Pour lui, le cartilage de conju-
gaison est completement bouleversé, les cellules cartilagi-
neuses sont disposées sans ordre, ne présentant en aucun
point 'aspect sérié normal ; 1'ossification se ferait par calci-
fication de la subslance fondamentale du cartilage, déter-
minant ainsi la formation de bloes de cartilage calcifiés.
Mais, qu'on admette avec Spillmann une absence presque
absolue du cartilage de conjugaison, ouqu'onadople I'opinion
de Durante, qui croit & une ossification anormale de ce carti-

lage, on en arrive toujours a un trouble dans I'ossification

du cartilage sérié, tandis que dans le rachitisme on a une

prolifération excessive des cellules du cartilage sérié el une

absence d'ossification périostée.
On a cherché i étudier le processus d'ossification dans la

micromélie par des examens radiographiques, mais les
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~résultals ne sont pas concordants. Tandis que Marie pense
- que la soudure des épi phvses est au moins considérablement
- relardée, sinon loujours incomplite, Cestan admet que le
¥ ﬂ:“\arhlage esl ossifi¢ irrégulicrement, el Méry eroit que les
- carlilages épiphysaires, pour étre diminués d’épaisseur,
*aﬁ en existenl pas moins.
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ETIOLOGIE ET NATURE '

Nous avons gardé pour la fin de notre travail le chapitre
de I'éliologie et de la nature de la micromélie; c'est li un
des points les plus obseurs de la question, il a fait I'objel de
nombreuses discussions de la parl des auteurs qui se sont
occupés de la mieromélie; malheureusement, sauf quelques
rares faits, nous restons encore dans le domaine des hypo-
thi:ses . ' :

On a signalé la fréquence de la micromélie dans le seve
féminin: les sepl cas observés par Kassowilz concernaient
des sujets du sexe féminin. Et il ne s’agit pas la d'une cons-
tatation aceidentelle; plusieurs auteurs ont signalé le fait.
Parmi les douze cas cités dans le travail de Kaufmann, nous
lrouvons trois garcons et neuf filles. Toutefois, les cas de
micromélie dans le sexe masculin sont plus fréquents que ne
semble le croire Kassowitz dans son travail : le malade
observé par Méry el Labhé, le malade de Comby qui a servi
de point de déparl & la thése de Vilaire-Cabche, les deux
sujels qui ont fait I'objet de I'étude de Pierre Marie et plu-
sieurs aufres appartiennent an sexe masculin. :

Une question éliologique trés importante dans I'élude de
la micromélie est celle de I'iérédite. (est la un facleur tres
important pour I’m ak et Marie. Pour Marie, celle questmnil
de I'hérédité anrait, si elle étail tranchée par laffirmation, un
intéret fortement augmenté par la déduclion qu’on pourrait
peul-ébre en tirer, & savoir qu'il ¥ aurait lieu de se demander
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si cerfaines peuplades de nains cilés par des historiens ou
des vovageurs ne sont pas des microméliques.

L'influence de 'hérédilé n'esl pas évidente dans toutes les
observalions, mais dans cerlaines elle a un earaclére si mani-
feste, que I'importance de ce factear est indiscatable. Nous
ne saurions mieux faire que de résumer briévemenl une
observalion de Bwmck rapportée dans la thise de Vilaire-
Cabéche.

Il s'agit d’une femme micromélique de 23 ans qui présente
les antécédents héréditaires suivants : .

Trisaieul, nain rachitique (achondroplasique). Son grand-
pere el sa grand-mére, qui étaient normalement conformés,
earent cing enfants. De ces cing enfants, 'un, son pére, pri-
senlail une téte volumineuse avec des membres incurvés el
trés petits (achondroplasie). Du mariage de son pére avecune
femme bien conformée naquirent onze enfants : quaire mou-
rurent peu aprés leur naissance, cing se développérent nor-
malement.

Deux, ¢'est-a-dire sa seur el elle-méme, sonl restées tres
petites (achondroplasiques).

Cette femme, enfin, a une autre sceur, maridg avee un
homme bien biti et mére de quatre enfants dont I'un, fille
de 10 ans, est trés pelite el atteinte d’achondroplasie.

A eoté de Uhérédité, il faut placer parmi les facleurs de la
micromélie toutes les causes fréquentesd’hérédo-dystrophie:
nous trouvons notés dans des observalions la syphilis, la
tuberculose, 'alcoolisme et les aulres intoxicalions.

Enfin Constantin Daniel invoque avee Pinard : « le groupe
de foutes les déchéances physiologiques passagires, mais
contemporaines de la proecréation (maladies aigués, conva-

lescence, elc.) qui retentissent d'une facon si profonde sur

I'@uf et par conséquent sur le développement de 'embryon».
I est certain qu'il y a la un facteur qui peul élre d'une Lrés
3
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grande puissance; malheureusement il est souvent bien diffi-
cile de le meltre en évidence pour un cas donné, et i ce point
de vue bien des observations resteront encore dansle vague.
Quelle est la nature de la micromélie ? Les opinions émi-
ses par les divers auleurs nous paraissent pouvoir se ramener
i trois thdories : g

1° Pour les uns, avec Parrot, il s'agit d'une dystrophie dégé-
nérative primitive du cartilage de conjugaison.

2° DVautres voienl dans la micromélie le résultat d'une
hérédo-intoxication ou d'une hérédo-infection.

3° Enfincertains auteurs considérent celte affection comme
proyenanl d'une dystrophie glandulaire, et en particulier
d’une dystroplie du corps thyroide. :

La premitre théorie a élé énergiquement soulenue par
de Biick dans la Belgique médicale (1900, n® 50) : « Pour
nous, dit-il, toul comme il existe un nain infantile par
anangioplasie, il existe un nain micromélique par chon-
drodystrophie congénitale. Cette chondrodystrophie repré-
sente pour nous une insuffisance chondroplasique résidant
dans le germe cartilagineux méme, de nature dégénéralive
primitive et non d'origine dysthyroidienne. ...

Une preuve en faveur de la nature dégénérative de I'achon-
droplasie nous semble résider dans la coexistence presque
régulitre de stigmates profonds de dégénérescence et dans
la propriété de se transmettre par hérédité, & Lel point qu'elle
pourrait devenir un caraclere de race, comparable & la race - A
des chiens bassels », e

On peut reprocher i cetle Lhé{}ne de sappuyer sur des
fails qui né sont pas El‘lllEI."EmEnt établis : si certaines obser-
valions montrent un role lmpurtanl du facteur héréditaire,
il n'est pas encore démontré que la micromélie soit une
affeclion héréditaire. RS
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La seconde théorie a élé exposée par Porak el Durante,
qui se sonl basés sur denx fails observés. lls onl vu deux
fazlus achondroplasiques nailre 'un d'une mére syphilitique
en pleine période secondaire, lautre d'une mére ayanl pré-
senté a lautopsie une dégénérescence aigué du foie et des
lésions rénales d'origine toxique. Ces auleurs ont élé ame-
nés i penser qu'une intoxicalion du feelus d'une durée el
d'une inlensilé déterminées, se produisant & un cerlain
momenl de son exislence peul eréer des Iésions rachiliques
localisées aux noyaux cartilagineux svmélriques el évoluant
trés rapidement. Ces auleurs onl conslalé ayssi chez ces
feetus des lésions nerveuses, mais ils ne mellent pas les
lésions osseuses sous Uinfluence des premiéres.

Deux observations comme celles de Porak el Durante doi-
vent avoir plus d'aulorilé, dans la queslion qui nous occupe,
que foutes les discussions théoriques. Au resle, les auleurs ne
sont pas exclusils : « 5i dans les deux observations précé-
dentes, disenl-ils, la substance loxique semble proveniv de
'organisme maternel, il seraif imprudent d'y voir une loi
générale el de nier absolument I'existence d'une achondro-
plasie par insuffisance glandulaire fwlale, et c'est i ces nou-
veaux fails & nous dire si, a coté d'une achondroplasie par
hérédo-intoxicalion, illen existe également par aulo-intoxi-
eation.

Enfin, une il'{;rir;ii-nL théorie voil dans Ia micromélie le
résultat d'une dystrophie glandulaire. « Je ne suis guére
salisfait, dit Pierre Marie, par l'idée quil s'agisse d'une

pure et simple lésion du cartilage ; je eroirvais volontiers que
celle-ci est plutot un effel qu'une cause et tendrais a la relé-
guer au rang de manifestation secondaire due & une dysiro- -
- phie de cause générale ».
Nous connaissons déja deux maladies du systéme osseux
causées par des allérations glandulaires, I'acromégalie, qui
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résulte presque loujours d'une altération de la pituitaire, le
nanisme myxoeedémateux, qui s’accompagne toujours d'une
altération de la glande thyroide.

Cestan objecle dans I'leconographie de la Salpélriére que
la lésion s'établit pewt-éire chez des felus avant 'appa-
rition d’une fonction glandulaire bien définie. Mais c'est la
une pure hypothése. t

La théorie de la dystrophie glandulaire se précise dvee
certains auteurs, qui concluent nettement & la dystrophie
Lhyroidienne (Hertoghe, Masoin).

On a dit que l'anatonie pathologique séparait le nanisme
myxwedémateux de la micromélie, en montrant dans le pre-
mier cas un cartilage épiphysaire en état de torpeur, mais
susceplible, sous l'influence d'un traitement approprié, de
s'ossifier, landis que la lésion de la micromélique est une
lésion éleinte & la naissance (Miiller, Kassowilz), ‘étemt pro-
duile dans les premiers mois du feetus.

Pour nous, il ne ressorl pas de ces conslalations qu'il y
ail une différence de nalure entre les deux lésions; il peut
s'agir de degrés divers d'une méme affection survenus & des
dges différents de la vie intra-ulérine ou exlra-ulérine du
sujel. '

Les recherches histologiques de Legry et Regnaull ont
montré que le corps thyroide est normal ¢hez les feelus micro-
méliques tant au point de vue macroscopique que microsco-
pique.

Marie, Cestan, ont publié des observations de résull&t néga-
tif du traitement de la micromélie par le corps thyroide.
Mais il existe aussi des résullats positifs. Méry a vu son
malade, un garcon de douze ans, grandir en moins d'un an
de cing cenlimétres. Dans la discussion qui a suivi celle

communication & la Société Médicale des Hopilaux de Paris, g

Geolfroy a dit qu'il croyait que, pour produire des résultats,
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le traitemenl thyroidien devait étre donné jusqu’a produire
la tachyeardie. :

Kassowitz ne croil pas que la micromélie tienne simple-
ment & la suppression de la fonction thyroidienne ; mais,
comme d'aulre part, il a vu cerlains phénoménes de la
micromélie s'amender par le traitement thyroidien, il émet
I'hypothése de la lésion ou de P'atrophie d’un aotre organe
inconnu dont la séerélion agit d'une facon analogue a celle
de la thyroide. Il y avait une analogie avee I'acromégalie qui,
a coté de ses symplomes propres, en offre d’autres qui rap-
pellent le myxwedéme, el qui cédent au traitement thyroi-
dien sans que l'acromégalie soil influencée .

« Nous estimons avec Hertoghe, dit Masoin, que le fail de
voir la micromélie achondroplasique influencée favorable-
ment par la médication thyroidienne, constitue ur argument
primordial en faveur de I'origine dysthyroidienne de cetle
aflection ; des considéralions d'ordre spéculatif ne peuvent
rien contre des arguments de fail ».

Notre cas, par la coexistence d'un goitre avee la micro-
mélie, a, en ['espéce, une importance considérable, mais
nous reconnaitrons sincéremenl qu'il est malheureusement
un peu fruste et manque de quelques documents.

Aussi ne porlerons-nous pas de conclusion ferme sur la
nature de cetle curieuse aflection. Nous pensons que de nou-
velles recherches sont encore nécessaires, mais l'on peut
espérer qu'avec la mulliplicalion sans cesse croissanle des
cas de mieromélie, publiés & mesure que la connaissance de
celte affection se vulgarise et, d'autre part, avec I'application
méthodique de la médieation thyroidienne & dose sérieuse
aux cas observés, la nalure de la micromélie sera peul-élre
tranchée dans un avenir prochain,
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qui sépare le verfex de 'ombilic égale 56 cenlimélres. Le
tronc parail normalement conslitué; la distance qui sépare
la fourchette sternale du bord supérieur du pubis est de
50 cenlimélres.

Les membres supérieurs n'arrivent pasau tiers moyen de
la cuisse comme chez un sujel normal ; au reste, ce raceour-
cissement des membres supérieurs est bien mis en évidence
par les mensurations. La longueur lotale du membre supé-
rieur, de 'acromion & extrémilé du médius, est de 50 cenli-
metres, qui se décomposent ainsi qu'il suil :

De l'acromion & 'épicondyle = 18 cenlimitres ;

De I'épicondyle & I'apophyse styloide du radius = 20 cen-
timetres ;

De I'apophyse styloide & 'extrémité du médius = 12 cen-
timétres.

Le bras est done plus courl que I'avant-bras: le raccour-
cissemenl est surtoul rhizomélique

Ce caractére de la micromélie est moins marqué pour les
membres inférieurs ; la euisse, du bord supérieur du grand
trochanter & l'interligne fémoro-libial, mesure 27 centimé-
tres conlre 28 centimétres pour la jambe mesurée de I'inter-
ligne fémoro-tibial au sommet de la malléole externe.

La téte n'est pas trés volumineuse; la eirconférence ocei-
pito-frontale mesure cependant 5% centimétres,

Cette jeune fille ne présente pas la dépression de la racine
du.nez signalée comme caracléristique.

La voussure palaline est exagérée; les denls sont bien
implantées; la malade dit avoir marché & deux ans.

~ Le thorax ne présenle pas de chapelel rachitique. Du coté
des articulations, on observe un peun de laxilé, mais pas lrés
prononceée.

Les denx tibias paraissenl incurvés, mais sans nownres.
La main ne nous présente pas 'aspect divergent en (rident,
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La peau est souple, sans infiltration myxedémateuse.
Nous n'observons pas d'ensellure lombaire.

Toutes les fonctions paraissent s'opérer régulicrement
chez cetle jeune fille; on ne trouve & relever qu'une consti-
pation quelque peu opiniatre. L'instauration menstruelle
s'esl faile 4 17 ans seulement, et depuis lors la jeune fille
n'a un écoulement sanguin que tous les deux mois et d'une
durée d'un jour seulement. L'intelligence ne parait pas
diminuée. |

La malade sort le 17 mai.

-

Onservarion 11
(Mény el Lanpi, Soc, méd. des Hop., 1902),

L .. Henry, dgé de douze ans. el
Hlen d’anormal chez les parents. La mére a ‘eu dﬂmse-
grossesses, dont deux fausses couches & deux mois el trois
mois et demi. i o R
Qualre enfants sonl® morts de gaslro-entérite a\'ant MEi i
mois. ;
Six enfants sont vivanls. Quatre sont trés bien portants.
L'ainé fait actuellement son service militaire. Un einquiéme
aeu, a 'age de 5 ans, un mal de Poll, qui a guéri en lais-
sanl une gibbosilé assez prononcée. Le SIEIEIIIE Enf&nt ﬂst' 5-
nolre malade actuel. :
Personnellement, il semble avoir payé son tribut a la7iss !
plupart des maladies infeclicuses de I'enfance : sﬂarlgtmei‘
rougeole, varicelle. -:-‘-’1
Il aurait méme eu des aceidents méningés (7). Depuis El_i_!.l-a:
sieurs années il a de la blépharite chronigue. 11 est né i -'
terme, et dés la naissance on remarqua les dimensions anor-

.
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males de la téle qui déterminérent un acconchement laho-
rieux sans foreeps pourtant. |

On s’apercul aussitot de la briévelé des membres infé-
rieurs, brievelé assez marquée pour que la mére n’ail pu le
porter facilement sur son bras qu'a I'ige de 5 ans.

La dentition n’aurail pas subi de relard trés marqué.
La marche a été plus lente, el n’a commencé que vers

J ans.

La croissance de l'enfanl a toujours présenté un retard
considérable. La taille actuelle ne dépasse guére celle dun
enfant de 4 ans, et depuis deux ans, d’aprés la mére, U'enfant
n'aurail guere grandi que d'un cenlimétre par an.

(Cest cel arrét absolu dans la eroissance qui décide la
mére & amener 'enfant & hopital Bretonneau dans le ser-
vice de M. le D Sevestre, o nous avons eu l'occasion de
I'observer i diverses reprises et en parliculier au commen-
cemenl du mois d'aodt, puis le 28 novembre 1901,

Les résullais des examens el des mensuralions prises i
ces deux époques sonli pen pres idenliques; aussi, pour éviler
des répétitions, les confondrons-nous en un exposé unique.

L'aspecl général du petit malade est trées particulier. Ce

‘qui frappe tout d’abord, ¢’est l'exiguité de sa taille qui ne

dépasse pas 96 cenlimétres, présentant le tableau do nanisme
le plus prononcé. Puis on s'apercoil de la disproportion qui
existe enlre les diverses parties du corps.

Le tronc est & peu prés normal. Les membres, au con-
traire, sont extrémement courts el épais. La Léte, au con-
traire, parait augmenter de volume, el ses dimensions, plus
em‘:orn que celles du thorax, fonl un contraste frappant avec
Iexiguilé de la taille. _

Dans l'ensemble, l'aspect de lenfanl rappelle par sa
dysharmonie la comparaison fort jusle avec le chien bassel.

La brievel¢ des membres est vraimenl extraordinaire.



au niveau do grand trochanter, tandis que chez un sujet

Ry
Dans la slation verticale, I'extrémité de la main n’arrive pas

normal elle descend au niveau du second tiers de la cuisse.
La main droite, chez notre malade, parait descendre un
peu plus bas, par suite de la déformation vertébrale existant
chez lui.
Le tronc présente des dimensions & peu prés normales
pour 'dge du malade. La longueur de la colonne vertébrale,
mesurée de la septibme cervicale & la cinquitme lombaire,
est de 36 centimétres. Les clavicules ont leurs dimensions
a peu prés normales, mais leurs courbures sont exagérées,
elles sont trés sinuevses. Elles mesurent 11 centimétres des
deux cotés. :
La colonne vertéhrale puéaente une scoliose d{:-uhle trés
marquée, dont la concavilé est tournée & droite & la partle_
supérieure ‘région dorsale), 4 gauche & la partie inférieure.
La déviation inférieure (colonne lnml}mre} n'est qu’ uﬂﬂi-
courbure de compensation.:
De cette déviation rachidienne résulte une dél’m’*iﬂaliun";_
thoracique trés prononeée, bien visible lorsqu'on regarde le
thorax par sa face antérieure ; tandis que le coté gauche du
thorax fait saillie notablement en arriére et en dehors, il
existe du coté droit, & la région mammaire, une sorte de
déformation en coup de hache, véritable coudure brusque
de la paroi thoracique qui forme une sorte d’émglg diedre i
sinus antéro-externe. Le eoté droit de la poitrine bombe en
avanl.
Il en résulte une {léfurmatmn trés*runnncée de toute la
région pectorale droite el un abaissement marqué de l'épaﬂ -;
du méme colé, ce qui explique que la main droite descend
un peu plus bas que la main gauche. En outre, la colonne:
lombaire présenlé une ensellure marquée, bien visible quand
I'enfant est debout ou couché sur un plan résistant,
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[l en résulte une saillie anormale de la région fessitre,
landis que le venlre se porte en avant, la parlie sous-ombi-
licale lendanl vers horizoniale par suile de I'inclinaison
exagérée du bassin.

Membres infériewrs. — Les mensuralions, soil en tolalité,
soit par segment, démontrent l'extréme brievelé de ces
membres. La longueur de la cuisse, mesurée du sommet du
trochanter i Uinterligne fémoro-tibial, n’est que de 20 cen-
timélres. Celle de la jambe, de 'interligne fémoro-tibial &
la malléole externe, de 19 cenlimétres.

Malgré ces dimensions restreinles, les membres inférieurs

présentent un volume assez considérable et une musculature
trés développée, égale au moins & celle de beaucoup d'en-
fants du méme dge. La circonférence i la racine de lacuisse
est de 3% cenlimétres & droile el de 33 cenlimélres i
gauche.
" L'os tout entier, aussi bien que les muscles, parlicipe &
celte épaisseur du membre. Il est facile de s’assurer par la
palpation que la diaphyse osseuse, bien que lrés courle,
présente des dimensions fransversales qui ne sont pas nofa-
blement inférieures i celles d'un os de longueur normale.
Quant aux épiphyses, elles sont trés hypertrophides. Le
trochanterforme une saillie trés considérable el les épiphyses
du genou, les malléoles, présentent & premidre vae une
exagération évidente de leurs dimensions transversales.

Il n’existe pas de courbures anormales des segments du
membre, mais les courbures normales sonl notablement
exagérées. ,

Le fémur présenle une forte incurvationantéro-postérieure.

Le libia, bien qu'ayanl gardé sa forme habituelle, présente
également une exagéralion assez marquée de sa courbure
normale & concavilé inlerne.
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Les pieds sont larges, carrés, de dimension lrés grande
relativemeént & la jambe.
Leur longueur, mesurée de la partie poslérieure du talon
al'extrémilé du gros orleil, est de 17 centimélres.
Les membres supérieurs présentent des déformations du
méme ordre. ¥
La longueur du bras, prise de lagrosse tubérosité de I'hamé-
rus au pli du conde, est de 10 centimétres des deux colés.
La longueur de l'avant-bras, du pli du conde au pli
supérieur du poignet, est de 12 centimelres a gauche, de 13 _
centimeéetres a droite.
L'avanl-bras esl donc notablement plus long que le hm&, 8
ce qui est 'inverse de la normale. '
De plus , il y a une différence de longueur entre les deux
avant-bras. Cetle différence, combinée avec I'abaissementde
I'épaule droile, fail parailre, & premiére vue, le bras droit
bien plus long que le gauche. : E
lei comme aux membres inférieurs, le volume des dia-
physes est hors de proportion avec lear longueur, el I'hyper-
trophie des épiphyses v est encore plus notable. La téle
humérale, épaissie et déformée, forme une saillie considé-
rable sous le deltoide. Le coude, trés volumineux, mesure
16 cent. 1]2 de circonférence Le pli du coude présente un'&
obliquité exagérée. Ses courbures osseuses sonl prononcées.
la torsion de I'humérus trés augmentée. . 1
La longueur du membre supérieur, mesurée de I'acromion
a l'extrémilé du médius, est de 51 cenl. 3 pour un enfﬂ.ﬂt
normal de huil ans. .
Chez notre malade, qui a douze ans, celte longueur n'est
que de 33 cenlimélres, h
La main esl charnue; les doigls, calrés du bout, en forme
de boudin, ne présentent que de lrés faibles différences i
longueur entre eux. : : ; ﬁ,
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Si P'on fait écarter ses doigls au malade, la main prend
I'aspect « en trident », le médius et 'index restant accolés
d'un cote, le pelit doigl et 'annuolaire de autre.

Les dimensions de la main sonl hors de proportion avee
le reste du membre supériear. La longuenr est de 11 ¢. 1/2
des deux colés. .

La téte est forte. Le tour de léte est de 51 cenl. 1/2. La
circonférence sous-oceipilo-bregmatique est de 48 centimélres;
la sous-oceipito-frontale; de 49 cenl. 1/2. La circonférence
correspondant au diamétre maximum de Budin mesure
56 cent. 1/2.

Les déformations osseuses sonl trés remarguables.

Les bosses frontales sont saillantes, ainsi qu’a un moindre
degré les bosses pariétales. Il en réshlte une saillie considé-
rable de la partie supérieure du front (front olympien), en
méme temps quun élargissement notable du diamétre bipa-
riétal, et un aplatissement apparent de la partie supérieure
du erine.

Le nez est déformé, aplali el élargi a la partie supérieure.
Les fosses orbitaires paraissenl peu développées el les yeux
sont un peu & fleur de Léle, mais les mémes caracléres se
retrouvent chez la meére du malade.

Les dents el la voile palatine sonl normales.

Le menton est proéminent el carré.

La face, dans son ensemble, parait un peu élargie. La blé-
pharite chronique a entrainé la chute compléte des cils, si
bien que le visage présente un peu un faux aspect de myxm-
démateux.

Il 0’y a rien & noter de particulier du coté des viscéres.

Tube digestif, ccear el poumon sont absolument normaux.

Les organes génitaux exlernes sont encore peu développés,
mais leurs dimensions n’ont pourtant rien d’anormal, étant

donné l'age du malade.
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Pour le membre inférieur, de I'épine iliaque antéro-supé-
rieure i 'extrémité inférieure de la malléole externe, on a
51 centimétres chez le malade, 79 chez le sujet sain.

On relrouve aux membres supérieurs ce volume relative-

ment Exﬂgéré des masses masculines. Cel Elﬁlj&(‘,l eal surtout
accusé par les muscles épicondyliens.

Orservation 11
[Coumy, Soc, méd. des Hop. 1902)

Le 6 aoul 1901, se présenle, & ma consultation de I'hopi-
tal des Enfants-Malades, un garcon de 5 ans el demi, que
plusieurs médecins onl considéré comme rachitique.

Le pére, agé de 39 ans, est bien portant, sa laille est de
I m. 66 ; la mere, agée de 36 ans, esl de laille moyenne et
se porte également bien. Le grand-pére malernel serail
petit, trapu et aurait les mains el les pieds trés courls.
L'enfanl est né & terme, mais|'accouchement a été laborieox;
nourri au sein par sa mére jusqu'a douze mois, il a marché
i dix-huit mois. Pas de retard pour la dentilion ni pour la
parole.

On est frappé par le volume exagéré de la téte el par I'exi-
guité deda taille. Crane volumineux (33 cenlimétres de cir-
conférence), face élargie. La physionomie est celle d'un
enfant intelligent. Fontanelle fermée. Le poids du corps est
de 15.000 grammes (moyenne de cet age). La taille, au con-
traire, est trés inférieure a la moyenne : 85 cenlimétres.
(Enfant de deux ans el demi & Lrois ans).

Le raccourcissement porte sur les membres & l'exclusion
du trone. Le bras el 'avant-bras n’onl que 11 centimétres
de longueur ; la main, large, aux doigts écarlés, a une lon-
gueur de 9 centimétres depuis I'articulalion radio-carpienne
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ne ful pas trés bien réglée et explique les stigmates rachiti-
ques qu’elle présenle concurremment avee les déformations
achondroplasiques.

A parlir de trois mois, celle enfant prenait trois bouillies
par jour (phosphatine); sous l'influence de cet abus alimen-
taire. on a observé des vomissements, de la conslipation et
un grand retard dans la croissance.

La premitre dent ne s’est montrée qu'a dix mois. Pour
~comble de malheur, I'enfant a contraclé la coqueluche & I'age
de trois mois.

Cependant elle a résislé & tout cela et n’a pas eu d'autres
maladies.

Au premier abord, on est frappé par le volume de la téte,
qui fait contraste avec la gracilité et la pelitesse des mem-
bres. La circonférence de la Léte dépasse 46 cenlimétres pour
un poids total de 4280 grammes. L'enfant ayanl & peu prés
le poids, la taille, le volume d'un enfant nouveau-né, la
circonférence de la léte ne devrail pas excéder 36 cenlimé-
tres.

La longueur totale du corps est d'environ 95 centimétres,
depuis le sommet de la téte jusqu'au talon. La longueur du
tronc est de 25 centimélres, ce qui est beaucoup par compa-
raison avec la briéveté des membres. Cest Ih un des traits
saillants de I'habitude extérieure de celle enfant.

On est frappé non seulemenl de la grosseur de la téle,
mais encore de la longueur du buste.

A ce buste démesuré sont appendus des membres courts.
Le membre supérieur n’a que 18 cenlimétres de longueur,
dont 7 pour le bras, 7 1/2 pour I'avanl-bras et % 1/2 pour la
main. 1l est & remarquer ici que le segment acromélique du
membre (I'avanl-bras) 'emporte sur le segment rhizoméli-
que (le bras!. La main est large, courle, lrapue, el présente
bien cette disposition en trident des trois doigts du milieu,

4
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CONCLUSIONS

1° La micromélie est une affection rare, mais dont la fré-
quence augmenle & mesure qu'elle est plus connue et par
suite passe moins souvent ignorée, :

2° Elle a un aspecl clinique si caractéristique qu'il est
difficile de la méconnaitre quand une fois on a eu son
attention attirée sur elle. Micromélie, surloul rhizomélique,
macrocéphalie, exiguité dela taille, dépression de la racine
du nez, ensellure lombaire el les aulres signes éludiés en
détail dans notre étude clinique, en font un type toul & fait
spécial,

3° Le diagnostic avee le rachitisme, le myxwdéme, le
mongolisme en esl assez aisé.

4° La micromélie est caractérisée, au point de vue analo-
mique, par une lésion des cartilages de conjugaison des n.ci
longs entrainant un trouble de 'ossification.

| - 5° L'étiologie de la micromélie est entourée d’obscurité ;
. I'hérédité parait cependant étre un facteur de cette affection.

- Trois théories principales cherchenta expliquer la nature de

~ lamicromélie : 1° dystrophie primitive du carlilage de con-
. jugaison, de nature dégénérative ; 2° dystrophie du carlilage

- secondaire 4 une hérédo-intoxication ou une hérédo-infection;






INDEX BIBLIOGRAPHIQUE

®

Apert. — Bull. Soe. anat., 18g5.
— — Nouv. leonographie de la Salpélriere. 1901, n° §.
— — Soc. de Biologie. 1* février 1go2.
Boeckn. — Arch. fiir Gynwkologie. 18g3.
Bornezar. — Rev. de Chir. Bucarest. 1go1.
Biick (D. pe). — Belgique médicale. 19o00.
Coasperier pE Rines er Dasier, — Bull. Soe. Anat, 24 janv. 1902,
—  Soc. d'Obst., de Gynée. et de Pédialrie 21 juillet 1goz.
Cestan. — Nouv. [con. de la Salpétriére. 1901, n® §
CestaN ET InFrROIT — Soc. de Neurologie. 18 avril 1go1.
Comey. — Bull. Soc. méd. des Hopilaux. 1goz. 501-52.
— — Soec. Méd. des Hopitaux. 24 avril 1go3.
, Danier.. — Ann. de Gynécologie et d’'Obst Janvier 1903.
Depavr. — Académie de Médecine. 1851.
— — Arch. de Tocologie. 1877-78.
DuranTE. — Boc. anal. 1900.
Kassowitz. — Soe. de Neurologie de Vienne, in Med. pratique.
1902-03.
LarrarGue.— Sur un cas d'achondroplasie. Méd. moderne., 1898 364.
—  Quatre nouveaux cas d'achondroplasie. Méd. moderne.
1898, 515.
LuvGeoL. — Journ. de Méd. de Bordeaux. 18g2.
Marran. — Article Rachilisme in Tr. de Médecine Brouardel-
Gilbert. :
—  Médecine moderne. 1808,
Marie. — Presse médicale. 1goo.
MavcLaige. — Arl. Achondroplasie in Tr. de Chir. Le Denlu el
—  Delbet. II.
Mery T Laseé. — Bull. Soc. Méd. Hop. 1goz. 543.

L]






SERMENT

En présence des Mailres de celle Ecole, de mes chers Condisciples
el devant leffigie d’Hippocrale, je promels el je jure, au nom de
' Elre Supréme, d’étre fidéle aux lois de honneur el de la probilé
dans Uexercice de la Médecine. Je donnerai mes soins graluils & Uin-
digeni el n'exigerat jamais un salaire au-dessus de mon Iravail.
Admis dans Uinlérieur des maisons, mes yeuwx ne verrond pas ce qui
s'y passe; ma langue taira les secrels qui me seronl confiés el mon
élal ne servira pas a corrompre les meeurs ni a favoriser le erime.

Respectueux ef reconnaissant envers mes Maitres, je rendrai  leurs
enfanis Uinstruction que j'ai regue de leurs péres.

Que les hommes m'accordent leur estime si je suis fidéle a mes pro-
messes.

QOue je sois couvert d'opprobre el méprisé de mes confréres si j'y
mangque.


















