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De la dermofibromatose pigmentaire généralisée
et de ses rapports avec la neurgfibromatose
pigmentaire généralisée.

INTRODUCTION

Monsieur Albert Robin a bien voulu nous donner
comme sujet de notre thése un malade de son service
afteint de fibroma molluscum et de taches pigmentai-
res mais présentant ce caractére particulier, trouvé
égalenrent dans d’autres observations : l'absence de
fibromes sur les trajets nerveux. L’absence de ces
fibrémes, l'absence également de symptomes liés &
leur existence, nous a fait ranger ce cas a cole de
celui de Monsieur Chauffard et désigné par cet
auteur sous le nom de dermofibromatose généralisée
pigmentaire.

Grouper un certain nombre de faits analogues,
en faire ressorlir la symptomatologie, comparer cetle
symptomatologie avec celle de la neurofibromatose






Apereu sar lorvigine de emploi des mots
dermo et neurofibromatose généralisée.

Le nom de dermo-fibromatose généralisée pig-
mentaire a été employé pour la premiére fois par
M. Chauffard. Avant cet auteur, les cas que nous
avons surtout en vue dans ce travail, avaient été com-
pris, du moins en France, dans le cadre de la neuro-
fibromatose généralisée.

Rappelons que la neuro-fibromatose généralisée
est caractérisée par trois symptomes principaux :

La pigmentation de la peau;

La présence de tumeurs fibreuses intra-cuta-
nees ;

La présence de tumeurs fibreuses le long des
nerfs.

Recklinghausen, le premier auteur allemand qui
ait fait un exposé (rés net de cette maladie, Iui a donné
le nom de neuro-fibromalose généralisée parce que,
pour lui, les tumeurs cutanées comme les tumeurs le
long des trajets nerveux, prenaient naissance dans la
gaine conjonetive des nerfs.

En somme c¢’était la gaine conjonctive des nerfs,
que ce fussent les troncs nerveux ou les derniéres
ramificalions nerveuses de la peau, qui était pour lui
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le point de départ de toules les tumeurs. De la le nom
de neuro-fibromalose généralisée. Recklinghausen,
dans son travail, s'était basé sur I'examen histolo-
gique des tumeurs cutanées o, disait-il, on trouvait
sonvent des filets nerveux placés au centre méme de
la tumeur, et dont la gaine conjonctive transformée
paraissait nettement en continuité avec le tissu de
néoformation de la tumeur.

Quand il ne trouvait pas de filets nerveux dans
les tumeurs cutanées, il expliquait le fait en disant
que ces filets nerveux avaient disparu par compres-
sion sous l'action envahissanie du tissu de néoforma-
tion, et il faisait remarquer qu’on observait celte
absence surtout dans les tumeurs les plus snciennes.

Recklinghausen ne parle pas des cas ou il n'y
avait que des lumeurs cutandes, ou les tumeurs le
long des tronecs nerveux faisaient défaut. Les cas qu'il
cite ne rentrent pas dans cette classe de faits. Du reste
avec sa conceplion, il n'y avail pas de raison de les
distraire du cadre de la neuro-fibromalose géné-
ralisée.

Plus tard Lahmann présenle deux cas, I'un dans
lequel il n'y a que des neurofibromes dont V'origine
périnévritique étail histologiquement démontrée, 'an-
tre dans lequel il n'y a pas de lumeurs le long des
trones nerveux et o, d'autre part, il lui a élé impos-
sible de déceler la présence de filets nerveux dans les
fumeurs cutanées, 1l en conclut qu’il n’est pas possi-
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ble de désigner ce cas sous le nom de neurofibro-
matose généralisée.

Toutefois laissant de coté la question du point de
départ des tumeurs el se hasant uniquement sur
I'examen histologique des coupes dans les tumeurs,
examen qui indique toujours une structure identique,
il en arrive &4 grouper, comme Recklinghausen, tous
les cas sous un méme nom, celui plus général pour-
tant de fibromes multiples.

La pluparl des auteurs admettant les idées de
Recklinghausen, n'ont pas tenu compte des cas ol
un des facteurs, la présence de tumeurs le long des
trones nerveux, manque. Bien plus, quand on lit
certaines observations, il est impossible de savoir s'il
s'agissait de neurofibromatose avee fibromes le long
des froncs nerveux ou avec absence de ces fibromes.
Feindel en particulier cite des observations ot il lui
est impossible de savoir si oui cu non il existait des
fibromes nerveux.

La constatation de ces tumeurs, on !e concoit,
est rendue parfois difficile par 'épaisseur des tégu-
ments, ou le peu de développement de ces tumeurs.

Les cas existent cependant o 'absence de neuro-
fibromes est nettement affirmée.

M. Chauffard a présenté une observation a la
Société médicale des hdpitaux avec autopsie, et ¢'est
a propos de cette observation que rompant avec les
auteurs de travaux sur cette question, il a substitué



le nom de dermofibromatose pigmentaire a celui de
neurofibromatose. Voici ce que dit Monsieur Chauf-
fard & ce sujet :

« En réalité il semble que deux cat¢gories defails,
analogues par leurs apparences cliniques, dissem-
blables sur le siége et 'origine des libromes, doivent
élre distinguées.

A) Fibromes & point de départ périnévritique et
accompagnés de névromes multiples, ramulaires ou
tronculaires. . '

B) Fibromes & point de départ non périnévritique
et accompagnés de névromes multiples.

Dans les deux cas, existence denavi et de taches
pigmentaires de la peau, de troubles nerveux, ete.

Ces deux catégories de faits sont & coup sur
proches voisines ; nous ne pouvons encore apprécier
leur fréquence relative.

On est autorisé, je crois, & proposer une déno-
mination a la fois plus descriptive et plus large au
point de vue de la pathogénie histologique. On pour-
rait désigner 'ensemble de ces faits sous le nom de
fibromatose pigmentaire indiquant ainsi les deux élé-
ments symptomaltiques essenliels de 'affection. Puis
dissocier deux variétés anatomiques distinctes sui-
vant que 'examen clinique ou 'autopsie montre I'exis-
tence de névromes multiples ou que les fibromes
restent exclusivement cutanés et que leur point de
départ névritique reste douteux.



Au premier groupe s’appliquerait le nom de
neurofibromatose pigmentaire, au second le nom de
dermofibromatose pigmentaire.

Il y a la plus qu’une question de mots.

Voila une affection dont la pathogénie, la nature
intime nous est complétement inconnue. Nous ne la
connaissons (ue par ses apparences objectives et par
ses lésions histologiques.

Au moins faut-il que la désignation que nous lui
appliquons donne des uns et des autres une notion
suffisante et surtout exacte » ?

Faul-il voir dans la dermofibromatose pigmen-
taire une variété morbide enticrement distincte de la
neurofibromatose ?

Il est impossible de l'admetire, étant donnée
I'existence des cas mixtes comme celui de M. Hallo-
peau oil lemalade présentait des fibromessous-cutanés
placés sur les nerfs et dont l'origine périnévritique
était histologiquement démonirée et qui présentait,
d’autre part, des fibromes cutanés sans relation avec
les filets nerveux comme l'examen histologique I'a
encore montré. Lahmann considére également les
deux cas de Recklinghausen comme des formes

mixtes,



ol

Symptomatologie (1)

Nous ne déerirons dans ce chapitre que la pig-
mentation, les tumeurs cutanées, le nievi. Ce sont les
symptomes qu’on peut-considérer comme constants.
Les symptomes généraux, les troubles fonctionnels
sont variables et nous y reviendrons.

Pigmentation. — Les taches pigmentaires. ont
des dimensions variables ; on en voit qui ont la dimen-
sion d’une téte d’épingle, pendant que d’autres ont des
dimensions de plusieurs centimétres, Leur coloration
est variée également, la teinte varie du brun foncé & la
couleur café au lait. Leur forme est arrondie plus ou
moins. Elles ne font pas saillie 4 la surface de la peau.
Les muqueuses n'offrent pas trace de celte pigmenta-
tion.

Tumeurs culanées, — Ce sont des excroissan-
ces. Monsieur Marie les compare quant & leur aspect
& des glands de chéne. On les appelle généralement
grains de mollunum.

Leur grosseur est trés variable, on en voit d'ex-
trémement petites, on en voit de plus grosses qu'une

(1) Nous empruntons, pour la plus grande partie, cette par-
tie de notre travail aux legons de M. Marie,
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noix mais en général elles ne dépassent pas en gran-
deur un grain de raisin. Leur forme aussi est varia-
ble ; régle générale, ils ont dans leur ensemble la
forme d’'un segment de sphére, leur base d’implanta-
tion est large, mais on en voit aussi de pédiculées ;
dans l'observation de M. Marie ce sont les plus petites
qui sont peédiculées ; dans son observation, Lah-
mann [rouve ce caractére pour les plus grosses
tumeurs ; certaines des tumeurs sont tellement peu
saillantes qu’il est impossible de constater leur pré-
sence autrement que par le palper.

La consistance des tumeurs est en général extré-
mement molle. On a comparé la sensalion qu'on
éprouve par le palper & celle que 'on éprouve en pres-
sant sur un grain de raisin dont on aurait enlevé les
pépins et méme quelquefois dont on aurait enlevé les
pépins et la pulpe. D'autres fois on sent a l'intérieur
de la tumeur des parties plus dures et dans ces cas
on a comparé la sensation qu'on éprouve a celle que
donnerait la présence d'un paquet de petits vers &
l'intérieur de la tumeur.

Les tumeurs sont situées dans la peau, ‘elles font
corps avec elle. La peau & leur niveau n’a pas toujours
une coloration différente de la peau environnante,
mais souvent elle est colorée ; cette coloration est ou
pile ou violacée ou rosée. La peau au niveau des tu-
meurs est le plus souvent lisse, elle présente quelque-
fois des éraillures, d’autres fois elle est plissée comme
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trop étendu pour le contenu. Certaines de ces tumeurs
portent un point noir (ui indique l'orifice d’'un canal
oblitéré de glande sébacée.

Le nombre des tumeurs est variable et peut de-
venir extrémement considérable ; leur distribution
n’obéit & aucune loi, mais il est & remarquer toutefois
qu’'on en voit trés rarement a la face plantaire des
pieds ou & la paume des mains.

Nevi. A coté de la pigmentation et des tumeurs
cutances on observe encore des navi.

Quelques uns de ces naevi sont certainement en
relation étroite avec les taches pigmentaires, ce sont
les naevi pilaires qui sont constitués par des taches
pigmentaires gaufrées ou non et couvertes d'une cer-
taine quantité de poils follets ; ce sont en général les
grandes taches qui donnent naissance a cetie sorte
de naevi.

A coté de ces nwevi pilaires, on trouve aussi des
neevi vasculaires.

“@pﬂ‘



Anatomie pathologique (1)

« D’apres Brigidi, les granulations pigmentaires
proviennent de la présence de granulations jaunes
foneées on mémes noires abondamment semées dons
le protoplasma des cellules de Malpighi, surtout de
celles qui déja a I'état normal renferment des granu-
lations pigmentaires. Les taches brunes situées dans
la couche papillaire du corium étaient également dues
a un dépot de grains de pigment dans le corps des
cellules connectives ; de sorle que celles-ci ressem-
blaient beaucoup aunx cellules chremophores ramifiées
du tissu connectif de la grenouille ; quelques grains
de pigment se trouvaient cependant disséminés libre-
ment entre les fibres du corps papillaire.

Quant aux petites tumeurs cutanées, aux « fibro-
mata-mollusca » elles sont constituées par du tlissu
conjonctif présentant des aspects un peu différents
suivant les tumeurs et aussi suivant la région de la
tumeur que 'on examine ; tantdt ce tissu prend un
aspect plus franchement fibreux, tantot les corps cel-
lulaires s’y montrent en grande abondance; leur con-
sistance est d'ailleurs variable proportionnellement a

(Legons clinique de M. Marie.
Iehl P
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Trembles généraux

Jusqu'a présent nous avons vu que la dermofi-
bromatose généralisée pigmentaire ne différait de la
neurofibromatose généralisée pigmentaire que par
I'absence de fibromes le long des trajets nerveux.
Nous allons voir si cette différence au point de vue de
la localisation des tumeurs entraine des différences
dans les symptomes généraux.

Monsieur Marie, dans ses lecons sur la neuro-
fibromatose généralisée insiste beaucoup sur le ma-
rasme qui frappe les sujets atteints de cette affection.

1l compare le cas, que nous avons reproduit dans
ce travail (obs. 3), avec un antre ou il y avait en méme
temps des fibromes le long des trajefs nerveux,

« Vous ne trouverez pas chez Fl... d’altaques
convulsives comme chez Guil.... mais I'amaigrisse-
ment, l'aspect cachectique seront analogues, la dé-
pression intellectuelle sera aussi prononcée et du méme
genre, ¢'est-a-dire que FI... reste dans son lit depuis
des mois entiers sans que |'idée lui vienne d’en sortir.
Pas plus que Guill... vous ne l'entendrez émettre a
cet égard, la moindre plainte, il ne parle d’ailleurs a
personne. »

Ce marasme, nous l'avons constaté également
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chezle malade de I'obs. 1., les autres malades pouvaient
se rapprocher tout prés de son lit, entrelenir des
conversations, il ne remuait pas et ne prenait aucune
part & ce qui se disait. Monsieur Marie cile un cer-
tain nombre d’auteurs qui ont insisté sur cet état de
marasme ; et il conclut: « Il est évident que ce sont
la des symptomes qui, s'ils peuvent pendant un cer-
tain temps faire défaut, finissent cependant, d’une
facon & peu prés constante, par se montrer & une
certaine époque de la vie des individus atteints de
cette atfection. »

Un ensemble de symptomes qui parait plus spé-
cial & la dermo-{ibromatose, du moins a la lecture des
observations que nous avons pu avoir sous les yeux,
est constitué par les accés plus ou moins marqueés
d’angine de poitrine et par les vertiges et les attaques
épileptiformes. Peut-étre doit-on I'attribuer a une sclé-
rose artérielle, consécutive peut-étre a la fibromatose.
Cetle sclérose artérielle en fait peut-étre partie.

La constatation de la sclérose artérvielle trés
marquée chez la malade de I'Obs, I, permet de le
supposer.

Par contre les crampes, les douleurs dans les
membres, la marche pénible, les troubles de la sensi-
hilité paraissent particuliers aux cas ou il existe des
fibromes sur les trajets nerveux, ce qui tient évidem-
ment a cette localisation spéciale des fibromes.

Lahmann fait bien cette remarque que les trou-
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bles nerveux tels que paralysies ou troubles de la
sensibilité appartiennent aux cas de neuro-fibromes.

Nous trouvons ces crampes dans les membres
inférieurs, cette difficulté de la marche, dans les 2 ob-
servations personnelles de Landowski, on il s'agit
de malades atteints de fibromes nerveux. Monsieur
Marie les constate chez le malade Fl... qui se frouve
dans les mémes conditions, 11 est vrai que Monsieur
Marie, constate aussi l'existence de crampes chez le
malade alteint de dermo-fibromatose, ainsi que d’au-
tres troubles nerveux, mais ces troubles sont moins
accentués : de plus, comme le fait remarquer Monsieur
Marie, il faut tenir compte de I'alcoolisme invétéré du
sujet. Monsieur Chauffard ne constate rien chez son
malade au point de vue nerveux.

Dans l'observation de Lahmann (obs. 4], aucun
symptome nerveux n'est signalé. Dans celle de Phi-
lipson (obs. 5), on en trouve, mais ce sont ceux d'une
ataxie locomotrice concomitante,

D’autre part, les troubles de la sensibilité sont
constatés dans les observations de Landowski, de
méme dans l'observation de M. Marie concernant le
malade atteint de fibromes nerveux. Par contre, ces
troubles ne sont pas signalés dans les observations
de MM. Chauffard, Lahmann el Philipson. Nous ne
les avons pas constatés non plus chez le malade de
I'observation 1, pas plus que nous n’avons constaté de
troubles moteurs. M. Marie en trouve (obs. 3), mais
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Pathogénie

Nous avons parlé, dans le chapitre « Troubles
généraux », d'un symptome important, la cachexie,
qui s'empare & un moment donné des sujets atteints
de dermo ou de neuro fibromatose pigmentaire géne-
ralisée.

Remarquons que ce symptome n'apparait pas en
méme temps que les fibromes et la pigmentation.
Beaucoup d'auteurs ne le constatent pas chez leurs
malades, et M. Marie nous en donne l'explication en
disant que &’il peut, pendant un certain temps, faire
défaut, il {init d’'une fagon constante par se montrer a
une cerlaine époque de la vie des individus atteints
de cette affection.

Il ne faut donc pas considérer la cachexie, dans
ces cas, comme une conséquence de l'apparition des
fibromes et de la pigmentation, puisqu’elle survient
lorsque les individus ont porté leurs tumeurs déja
depuis de longues années.

Cette cachexie doit étre considérée comme symp-
tomatique d’une lésion surajoutée et produite proba-
blement par l'extension d’une infection & un organe
jouant un role important dans la nutrition.

Il y a encore un autre intérét a constater ce
manque de parallélisme dans I'apparition et le déve-



loppement des deux manifestalions importantes de la
maladie : la pigmentation et les fibromes d une part,
la cachexie d’autre part. En effet, certains auteurs ont
voulu faire remonter 'origine de la neurofibromatose
a une malformation des éléments de I'ectoderme et
considérent le marasme (celui-ci a, pour ces auteurs,
sa source dans le systéme nerveux central) ainsi que
les fibromes et la pigmentation comme ayant pour
cause cette malformation ; le manque de simultanéité
dans les accidents nous semble mal cadrer avec cette
théorie. Quelle est done la cause de cette fibromatose,
de cette pigmentation d’abord, de cette cachexie plus
tard ? '

Recklinghausen, Philipson aprés lni émettent au
sujet de celte cause I'hypothése d’une infection spé-
ciale. M. Mavie dit & ce sujet: « On peut se demander
si la neurofibromatose ne serait pas le résultat d'une
infection spéciale localisée aux (rones nerveux et
comparable jusqu'a un certain point 4 la lépre ; cette
opinion ne laisse pas d’étre séduisante et s’applique-
rait admirablement aux cas dans lesquels la neuro-
fibromatose a semblé survenir a la suile d’un trau-
matisme. »

Sil'on admet cette hypothése de Recklinghausen,
il faut 'admettre avec cetle réserve que cette infection
n'est pas localisée au systéme nerveux seulement,
mais peut 8’élendre ou se lecaliser uniquement d'abord
aux organes de la peau el, & un moment donné, doit
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OBSERVATIONS

Observalion 1 (1)

B..., 27 ans, salle Piorry, service du D* Albert Robin a
la Pitié.

Anlécédenls hérédilaires. — Rien A signaler. Aucun
des parents du malade n’a présenté d'affection semblable.
On ne trouve pas de maladies nerveuses dans la famille.

Antécedents personnels. — A toujours été hien por-
tant. _ .

Il est entré & 1'hopital de la Pitié dans le service de
notre maitre, le D* Albert Robin, pour une pleurésie droite
dont il est actuellement guéri; mais il présente de I'obs-
curité respiratoire aux sommets.

Les lésions de la peau remontenta la premiereenfance.
Ces lésions peuvent étre classdées de la maniére snivante :

1° Pigmentalion de la peaw. — La face et le cou pré-
sentent un état de pigmentation diffuse de couleur claire
-qui s'arréte a peun pres a la ligne bi-claviculaire en avant.
Une pigmentation semblable s'observe au niveau des

(1) Observation prise par MM. Leredde et Bertherand,



aisselles, 4 la face antérieure des coudes : elle est vague-
ment marquée sur 'abdomen, et 4 peine marquée au ereux
du jarret. '

Les muquenses ne sont pas pigmentées.

20 Taches pigmeniaires. — Les laches pigmentaires
sont abondantes sur le tronc et surtout sur le cou; elles
sont presque toutes petites, de couleur café au lait. Quel-
ques-unes plus grandes, plus fines, et méme de teinte
sombre, se voient & la partie inférieure du dos, elles attei-
gnent la dimension d'une picce de 14 2 francs ; sur Ja lesse
droite on en trouve une qui sur toute sa surface esi recou-
verte de poils ; au-dessous do grand trochanter droit existe
une trés large tache pigmenlaire, foncée, 4 conlours irré-
guliers, qui a 5 a 6 centiméftres de diametre.

3° Tumeurs. — Ce sont des saillies hémisphérigues,
a limites généralement netles, sauf pour les plus volumi-
neuses. Leur volume varie de celui d’un pois & celui d'une
grosse noisette. Elles sont en général molles quand on
déprime leur surface, mais quand on les prend entre les
doigts, elles ont une consistance ferme. Leur couleur est
tantot celle de la peau normale, tantot violacée, tantot
pigmentée un peu. Beancoup semblent n'adhérer a la pcau
que par leur sommetl: et leur masse glisse sous le doigt
dans le tissu cellulaire sous-cutané.

Elles sont nombreuses, trés ivrégulierement réparties
sur le tronec. On en trouve quelques-unes sur les bras et
les cuisses, trés peu sur les avant-bras et la face ; le cou
et les jambes sont indemnes.

Il existe en réalité toutes les lransitions entre les
taches pigmentaires et les tumeurs ; car on peut s'assurer
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que quelques taches pigmentaires forment la surface de
pelites masses incluses dans le derme.

Ce sont les seules tumeurs qu’on percgoit 4 la palpation
et non & la vue, car il n'existe pas de tumeur de plus grand
volume perceptible en profondeur comme cela a éte signa-
1¢ dans certaines observations.

On ne constate aucune tumeur sur le trajet des nerfs.

Le malade est petit, il a toujours été maigre, le sys-
téme musculaire est peu développé. 1

Malgré la teinte pale universelle de la peau. il n'existe
pas de décoloration des mugueuses.

Pas de verliges, ni d’attaques de nerfs.

Il existe une diminution intellectuelle assez notable ;
le malade possede mal l'orthographe, a eu une grande
peine & apprendre la lecture et | écriture ; la mémoire est
paresseuse et on ne peutl'examiner sans éviter de erain-
tes, ete... Mais il n'y a ni ¢pilepsie ni hystérie.

La sensibilité cutande n’est émoussée en aucun point;
on observe plutot un état hyperesthésique qui est peut-
étre d'origine psychique.

Les organes des sens sont normaux.

Léger degré de scoliose, avec saillie du bord posté-
rieur de 'os iliaque gauche.

Testicules normaux. Le développement du systéme
pilenx est normal, sauf au niveau de la barbe qui est rare.
Dents mauvaises. Voiite palatine ogivale.

Les oreilles ont leur conformation normale.

Bruits du coeur un peu sourds ; on constate 4 la base
un éclat normal du 2¢ bruit.

Les arteres humérales sont dures et flexueuses.
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B... entre & hdpital pour une diarrhée chronique,
datant de 15 mois et accompagnée de eoliques dansles re-
gions coecale et péri-ombilicale. Cing & six selles liquides
sont rendues parjour, jamais elles n'ont paru ni sanglan-
tes ni graisseuses. On constate une sensibilité diffuse duo
ventre sans empatement ni tumenr. Cette diarrhée a per-
sisté plus ou moins abondante, pendant les différents sé-
jours du malade dans le service.

On constate, en outre, le syndrome complet de la
neuro-fibromatose.

A la surface et dans !'épaisseur de la peau existent
110 4 120 petites tumeurs nodulaires variant entre le vo- .
lume d'une lentille et celui d'une noisette, sessiles ou lar-
gement pédiculées, mobiles, asymétriques, indolentes a la
pression. La peau 4 leur niveau ne présenfe aucun chan-
gement de coloration.

On compte environ 65 nodules sur Ia région abdomi-
nale :3 & la nuque ; 17 4 la région dorsale ; 10 au membre
inférieur gauche, surtout prés de 'aine ; 6 au membre in-
férieur droit ; 5 au bras gauche, tandis que le bras droit
reste indemne ; 3 au visage dont une au menton un peu
au-dessous de la commissure labiale gauche.

Les premiéres tumeurs ont apparu il y a 5 ans, au vi-
sage, au bras gauche, i I'épigastre. Depuis, elles ont aug-
menté 4 la fois en nombre et en volume,

La coloration de la peau est dans son ensemble un peun
terreuse et foncée. On note, de plus l'existence d'une
vingtaine de taches pigmentaires teinte café au lait oun
roussitres, a contours irréguliers et grandes & peu pres
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comme une piece de 50 centimes. Elles sont principale-
ment réparties sur la pean du trone et des lombes,

Ces taches pigmentaires, dit le malade, existent
depuis fort longtemps, mais depuis Irois ans elles seraient
devenues plus nombreuses et plus étendues.

Aucune pigmentalion anormale des muquenses ni des
. organes génitaux. :

Enfin quelques neevilenticulaires et pigmentées sont ir-
réguliérement distribuées, cing i la partie antérienre du tho-
rax, tiois sur le ventre, deux 2 la face. Ces deux derniéres
dateraient de l'enfance ; les autres étaient restés inapercus,

Il n'existe pas chez ce malade de troubles nerveux
nets. Aucun fibrome n'est perceptible sur le frajct des
tronecs nerveux accessibles 4 la palpation.

Dans le courant de 1'été, B... revient deux fois dans le
service, et & chaque nouveau séjour il est plus affaibli et
plus maigre. ;

En juillet il a perdu cing kilogrammes de son poids :
il est sans force, les téguments ont pris une teinte plus
foneée, toujours sans pigmentation des muqueuses.

La diarrhée persiste, quoique moins abondante, et les
selles semblent parfois un peu graisseuses.

L'appétit a disparu, et, une demi-heure aprés les repas
se produisent des vomissements alimentaires, abondants
et doulourenx.

Sensibilité profonde du ventre, surtout dans le flane
droit, sans tumeur appréciable. Douleurs spontanées con-
tinues irradiant des lombes, vers I'ombilic et les flanes,
forcant le malade & se lenir assis ou sur son lit et courbé
en avant. Les injections de morphine procurent seules
quelque soulagement.
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L'examen du suc gastrique montre une absence totale
d’'acide chlorhydrique libre, des traces de peptone et d’a-
cide lactique. :

Les urines ne contiennent ni sucre ni albumine.

La perte des forces est absolue ; & peine le malade
peut-il se lever, il s’amaigrit de plus en plus, malgré le
gavage i la sonde et les lavements alimentaires ; il meurt
le 13 aoit dans un état de marasime cachectique.

Aulopsie. — L’autopsie nous a montré deux sé-
ries de lésions également intéressanies et ayant trait
les unes aux petites tumeurs de la peau, les autres a
I'état des capsules surrénales et du pancréas.

1¢ L’examen et la dissection des nodules sous-
cutanés montrent leur indépendance complete d’avee
les nerfs adjacents. Nulle part les petites tumeurs ne
sont accolées aux filets nerveux, échelonnées sur
leurs trajets. Elles ne méritent done aucunement le
nom de neuro-fibromes.

De méme, on ne constate aucun renflement no-
dulaire ou fusiforme des nerfs profondément situés.

Déja, pendant la vie du malade, I'examen bhiop-
sique pratiqué et publié par mon interne,M. Ramond,
avait permis de constater que le point de départ des
formations fibromateuses n’élait nullement périnévri-
tique. Deux petiles tumeurs enlevées et fixées I'une
par 'alcool, I'autre par I'acide osmique, ne montraient
sur les coupes que du tissu fibreux adulte, irradié
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entourant par places des vaisseaux et de trés rares
faisceaux nerveux, sans que le périnévre et les parois
vasculaires semblent étre le point de départ du pro-
cessus.

Nulle part, on ne rencontre ni fibres musculaires
lisses, ni vestiges de glandes sudoripares ou sébacées.

[’abdomen une fois ouvert, I'estomac se montrait
repoussé en avant par une tumeur volumineuse, &
laquelle il adhérait par sa face postérieure.

Aprés ablation de l'intestin et de 1'épiploon, on
constate que cette tumeur rétrogastrique a la forme
d'un fer a cheval dont la partie médiane repose sur
le rachis, dont les branches descendent de chaque
eOté jusqu’a extrémité supérieure des deux reins. La
dissection montre qu’il s’agit en réalité d'une tumeur
complexe, &4 la fois pancréatique. surrénale et gan-
glionnaire.

Le pancréas forme une masse énorme, dévelop-
pée surtout aux dépens de la téte et du corps de l'or-
gane ; il adhére par son bord inférieur el un peu par
sa face postérieure & la capsule surrénale gauche ; &
droite il esl relié & la capsule surrénale par une chaine
de ganglions trés hypertrophiés.

A la coupe, le tissu pancréatique est induré, lar-
dacé et offre tous les caractéres objectifs du cancer.

J'ajoute que, par suite d'une anomalie anatomigque
curieuse, le cholédoque ne traversait pas la téte du
pancréas, mais élait simplement accolé a sa face pos-



térieure. 11 avait ainsi échappé & la compression néo-
plasique, d'oii, pendant la vie, la non existence du
symptome le plus caractéristique du cancer de la téte
du pancréas, l'ictére chronique avec dilatation de la
vésicule biliaire.

La capsule surrénale gauche est énorme ; elle a
conserveé sa forme typique, mais mesure 6 centimétres
de hauteur sur 10 1/2 de large.

Elle est entourée de ganglions gros comme des
noisettes ou méme comme des noix. Le tronc et les
rameaux du sympathique gauche sont englobés dans
cette grosse masse, comprimes de partout, et difficiles
a isoler de celte grosse masse par la dissection.

Les capsules et les ganglions se détachent facile-
ment du rein gauche, et pésent ensemble 350 gram-
mes, le rein en pése 160.

La capsule surrénale droite présente la méme
hypertrophie énorme, réguliére avec conservation de
la forme générale de 'organe. Elle mesure 5 cent. 1/2
de haut sur 10 de large.

De plus, & sa partie inférieure et postérieure,
existe un kyste hépatique, gros comme une orange,
rempli d'une bouillie sanglante, et recouvrant tout le
bord supérieur et la face postérieure du rein corres-
pondant., _

Les ganglions adjacents a Ia capsule sont égale-
ment hvpertrophiés et dégénérés, et la masse totale
pese 300 grammes, le rein 150 grammes.

ifF
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Aucun noyau ecancérenx secondaire dans les
autres organes, ni notamment dans le foie.

A signaler seulement quelques nodules crétacés
au sommet du poumon gauche, et une hypertrophie
notable des ganglions trachéo-bronchiques.

De I'examen histologique, M. Chauffard conelut :
L'examen des différentes coupes rend vraisembla-
ble l'interprétation suivante : dégénérescence capsu-
laire double et symétrique, & point de départ cortical, *
et présentant plutot les caractéres histologiques de
I'adénome, que ceux de l'épithélioma proprement dit ;
dégénérescence adjacente, secondaire et homologue
du panecréas et des ganglions lymphatiques.

Le kyste hématique volumineux de la capsule
surrénale droite plaide également en faveur de la
dégénérescence adénomateuse plutot que pour Vépi-
thélioma carcinomateux. .

Nulle part on ne constate ni cellules géantes ni
formations folliculaires, ni dégénérescence caséeuse,
aucune des Iésions en un mot qui caractérisent la
transformation tuberculeuse des surrénales, telle
qu’on 'observe dans la maladie d"Addison ; objective-
ment du reste, et an moment de l'autopsie, I'aspect
jaune, verdatre du parenchyme capsulaire ne rap-
pelait en rien l'état caséenx lardacé on marron d Inde
des surrénales au cours de la maladie bronzée.



Observation 3

{M. Marie)

Guil, . est 4gé de 45 ans bien qu'il paraisse beaucoup
plus vieux ; il exercait la profession de garcon d'office,
pour son malheur, dit-il lui-méme car il a trouvé dans
celfe profession des facililés telles pour se livrer a la bois-
son que, depuis I'dge de 25 ans, il n'a cesse de faire de
grands excés alcooliques, prenant plusieurs verres d'eau-
de-vie et d'absinlhe chaque jour,

A la fin davril 1894, il eut une pleurésie avec epan-
chement qui donna 2 litres 4 la ponetion; il commenca alors
A maigrir de plus en plus el 4 s'affaiblir. Bienlot, incapable
de travailler il mena la vie misérable des irréguliers, cou-
chant i I'aventure, plus désireux encore de boire que de
manger.

IEn novembre 1894, il eut une hémoptysie bientot sui-
vie de plusieurs antres.

Le 11 décembre. — Il enlrait dans le service, éreinlé,
a bout de fore2s, présentant des frottements dansla plevre
droite, indices d'une pleurésie qui se développait devant
nos yeux el évoluait avec une intensité modérde bien faile
pour confirmer le diagnostic de tuberculose pulmonaire.
Les signes slélhoscopiques au niveau des sommets sont
d’ailleurs absolument démonstratifs.

(Guil... est couvert de taches de rousseur, de nombre
el de dimensions extraordinaires, d'autre part une seérie
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d’excroissances parsément sa peau, semblables a des gales
de chénes ; ce sont des grains de molluscum. Ces grains
de molluseum sont bien plus abondants qu'on ne pouvait
le supposer d’abord A premiéere vue. C'est qu'en effet on ne
distingue au début que les grains les plus gros puis peu a
peu on s'apercoit qu'a coté de ceux-la il en existe de beau-
coup plus petits,

Il faut done noter chez le malade les inégalités de

volume que présentent les grains de mollnscum. D'une
facon générale les pius gros n'excédent pas la dimension

_ @'un grain de raisin ordinaire ; un seul cependant situ¢ sur

la partie latérale gauche, au niveau des dernieres cotes,
est gros comme une noix : les plus petits ont tout au plus
le volume d'un grain de chénevis quant & leur forme, il
n'y en a aueun qui présente un pédicule sessible comme
cela a lieu pour certaines variétés de molluseum ; il n'y en
a méme quun petit nombre sur lesquels on conslate une
ébauche de pédiculisation.

_La plupart font au-dessas de la surface cutanée envi-
ronnante une saillie qui n'est guére plus qu'hémisphérique
qui souvent méme n'atteint que le tiers d'une sphére de
rayon correspondant.

Pour certains grains de molluscum la saillie est a
peine apparente ; d’autres ne se révélent pour ainsi dire
A l'examen que grice & la palpation ; ce ne sont pas les
grains les plus gros qui se rapprochent de la pédiculisation
et le plus gros de ces grains au niveau des fausses coles
gauches n’a aucune tendance a la pédiculisation; il se
présente sous 'aspect d'une petile tumeur ovalaire de plus
de 5 centimétres dans son plus grand axe, plutot aplatie
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qu'hémisphérique et présentant au point de vue morpho-
logique cette particularité qu'elle est manifestement for-
mée de deux grains accolés ayant empiété I'un sur 'autre.

Toutes ces excroissances font corps avec la peau ot
ont Ja consistance de grains de raisins donl on a reliré
Jes pépins.

La coloration pour certains de ces molluscum ne dif-
fere pas de celle de la peau environnante, mais un bon
nombre ont une teinte Iégérement violacte, quelques-uns
ont une coloration rosée. Leur surface est parfois lisse et

uniformément tendue, parfois plissée, comme trop large

pour le contenu. Quelques-uns, en tres pelit nombre, por-
tert un point noir plus ou moins gros qui indigue tres
évidemment lorifice du canal oblitéré d'une glande
sehacee.

Le siege des lumeurs est intéressant & noter.

Sur le cuir chevelu on n'en trouve guirre plus d’'une ou
deux ; sur la faceon en compte 2ou 3 Jont une sur le front
assez apparente ; au cou elles deviennent moins rares et
quand on arrive au trone, on constale qu'elles sont d'au-
tant plus nombreuses qu'on examine les régions inférieures
de cette partie du corps. Pour ce qui est des membres, la
distribulion des grains de molluscum est analogue pour
les quatre membres en ce sens qu’ils sont beaucovp plus
abondants du edté de la racine qu'a la périphérie &4 tel
point qu’ils ne se montrent nisur la paume des mains ni
sur la plante des pieds; il ¥ en a quelques unes sur le dos
des pieds. L’asymétrie compléte régne dans la distribution
de ces excroissances, et elles ne sont pas plus nombreuses
sur la ligne médiane, tout au contraire.
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Les parties du corps qui sont le plus envahies par les
taches sont aussi le plus envahies par les grains,.

En certains points, de minuscules grains de molluscum
sont en train de se développer sur une petite tache pig-
menlaire.

On observe aussi des naevi pilaires, et des n®evi vas-
culaires, ¢es derniers au nombre d'une dizaine environ et
dont le volume atteint & peine celui d’un grain de chene-
vis ; leur siege est surtout 4 droile an-dessous des fausses
cotes et dans la région sus-pubienne.

Mode d'apparilion. — Le malade aflirme que son
affection est congénitale ; il ne peut dire si le mal a pris
du développement, s ¢tant peu observé 4 cet égard.

Antécédents héréditaires. — Son pére (st mort a 91
ans hémiplégique ; il n'avail pas de mollusecum ; sa mére
est morte asphyxiée 4 62 ans, il ignore si elle avait du
molluscum oun des taches pigmentaires ; il est vraisem-
blable que chez lui I'affection n'est pas familiale, car
sans cela, sa mére lui en aurait parlé. Guil... n'a ni fréres
ni sceurs.

Elal général. — Le malade est trés amaigri et pré-
sente un aspect cachectique qui releve sans doute pour
une large part'de sa tuberculose mais qui reléve aussi
dans une certaine limite de sa fibromatose. Cet état ca-
chectique est tel que depuis plusieurs mois Guil... n'a
pas quilté le lit.

Il y demeure dans un état végétatif tout particulier,
ne remuant pas, ne parlant que lorsqu’on l'interroge, por-
tant sur sa fizure une sorte de résignalion [alaliste ; la
seule initiative qu'il ait jamais prise ful pour m'écrire, il
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v a quelque temps, une lettre éplorée et d’ailleurs pas mal
tournée du tout, tant au point de vue du style que de
I'écriture, dans laquelle il me demandait de le prendre
dans mon service de Bicétre, afin de le sauver des affres
du vagabondage auquel il se trouve réduit.

En dehors de sa passivité déja sisinguliére, ce malade
présente encore d’autres troubles psychiques : sa mémoire
a considérablement baissé, son intelligence a diminué ; il
a, dans les derniers mois, été pris d'embarras de la parole
consistant surtout en ce qu’il ne pouvait parler comme et
quand il voulait, il se voyait obligé d'attendre et de réflé-
chir avant d'éfre & méme de s'exprimer:; i certains mo-
ments il bégayait d'une fagon appréciable. Enfin tout der-
nierement il s'est déeidé 4 nous apprendre qu'il avait pré-
senté des ftroubles psychiques beaucoup plus prononcés
que ceux que nous constations et tels qu'il a da étre inter-
né quelque temps dans un asile d'aliénés. Ces troubles,
pent-étre liés A& son alcoolisme trés prononcé, comme
nous l'avons vu, se seraient accompagnés de grands ver-
tiges avec perte de connaissance el morsure de la langue
qui éveillent immédiatement l'ilée d'attaques épilepliques
ou hystériques. Cette derniére épithéte semble d’autant
plus méritée dans le cas actuel que nous avons constaté
une diminution ftrés marquée de la sensibilité cutanée,
surtout da cité gauche, un rétrécissement du champ vi-
suel, une dimicution du goit et de 'odorat. A coté de ces
différents désordres nerveux, il faut encore garder une
place pour signaler des crampes, des ¢lancements dans
les membres et dans le dos el surtout des arthralgies par-
fois trés douloureuses.



Le malade étant mort, M. Marie a eu l'occasion
de faire l'aulopsie. Elle a montré qu’il n’existait au-
cun fibrome surle trajet des nerfs, de méme dans
les tumeurs molluscoides enlevées sur le cadavre, il
n’a pu trouver de fibres nerveuses a I'examen micros-
copique.

Mais, M. Marie avait déjd examiné, pendant la
vie du sujet, des tumeurs. Sur les préparations, il a
constaté quelques fibres nerveuses trés rares ; mais,
d'autre part, il n'y avait aucun indice montrant que
la production du molluscum ait eu lieu aux dépens
de I'enveloppe conjonctive des fibres nerveuses.

Observation 4

{Lahmann).

Joh. Jacob Six, 54 ans, cultivateur de Muhlhausen,
pres Wiesloch.

Les parents, aussi bien que l'unique frére du patient,
ne portaient pas de tumeur cutanée,mais le frére en ques-
tion était un épileptique et mourut 4 I'dge de 23 ans, pen-
dant une attaque d’épilepsie. S... eut, & I'Age de 7 ans et
A 16 ans, une pleurésie ; & 1'dge de 30 ans, il fut atteint
d'ileotyphus compliqué d’une affection scorbutique.

Le développement des fibromes débuta & I'Age de 42
- ans a la fois au menton el au mamelon droit, comme le
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patient ne s'en souvient que trop, puisqu’il devint, a cause
de son triple mamelon, ¢n se baignant avec ses camara-
des, la risée de ces derniers et que consécutivement il
renonca aux bains.

Le processus fibromateux se propagea trés rapide-
ment ; partout, mais surtout au trone, il se développa des
tumeurs en si grand nombre qu’'a I'dge de 20 ans tout le
corps en était couvert. Maintenant encore on peut cons-
tater un progres dans ce développement pendant que
chaque tumeur, en particulier, augmente pour son propre
compte ; mais un arrét se serait produit environ 5 ans
anparavant.

De temps 4 autre, il arrivait qu'une tumeur exposée
s'enflammait sous l'influence d'un trauma, suppurait et
occasionnait des douleurs.

A part ces cas, le patient ne s’est jamais plaint de
douleurs ; il vient toutefois 4 la clinique pour se faire en-
lever la plus grosse tumeur du ventre ainsi que quelques
autres plus pelites placées dans la région de l'oreille uni-
quement pour avoir un aspect plus convenable.

Depuis 25 ans il survient au malade trés souvent une
certaine faiblesse avec étourdissement, diplopie momen-
tanée ainsi que de l'oppression et de l'angoisse précor-
diale ; toutefois ces faits se produisent sans que le malade
perde connaissance et sans qu’il tombe.

S... a une apparence chétive, les muscles sont peu
développés ; la peau est molle, d’'uné coloration brune; la
pigmentation se monire cependant inégale; des parties
trés pigmentées alternent avec des parties qui le sont
moins. Le corps entier, saufle dos, le ventre et la poi-
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trine, ou la manifestation est moindre, se montre couvert
d'unnombre considérable de grandes etde petites tumeurs;
leur grosseur varie depuis celle d'un grain de chenevis a
celle d'un oeuf.

Les plus grosses de ces tumeurs ont refoulé la peau
par leur poids de facon & lui donner la forme d’une poche
et sont devenues ainsi pédiculées.

Toutefois, par le palper, on ne percgoit pas a travers
le pédicule, un tissu plus dense que celui de la tumeur
elle-méme.

D'autres tumeurs, i base plus large, envoient des
prolongements plus ou moins épais, plus ou moins résis-
tants dans le tissu cellulaire sous-culané, ce qui fait sup-
poser que leur point de départ se trouve dans les couches
les plus profondes de la peau, tandis que les plus petites
se trouvent comprises dans la peau ou émergent & sa sur-
face a la facon des boutons d’acné sauf qu'il manque toute
trace d'inflammation. La peau sur les tumeurs présente
une pigmentation pale ou jaunilre, elle est en partie vas-

cularisée et d'un rose clair: on peut l'isoler des plus

grosses tumeurs, mais elle leur est adhérente aux points
on des comédons indiquent les orifices de glandes séba-
cées, ;

La plupart des tumeurs montrent un ou plusieurs petits
orifices avee un contenuo noirdtre ; de ces orifices, par la
pression, on fait sourdre un liquide épais, sans pourtant
que par ce fait la tumeur soit sensiblement réduite. Sur le
dos seulament, on trouve un certain nombre de petites
tumeurs ayant un aspect ridé et qui par la position couchée
ont laissé sourdre une plus grande quantité de ce méme

(]

liquide.
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Les tumeurs sur la partie chevelue de la téte sont
restées sensiblement petites et plales ; derriere les oreilles
il s’en trouve plusieurs de la grosseur d'une noisette ; la
face est libre de tumeurs zauf le front qui montre quelques
légeres proéminences diffuses.

La premigre tumeur en date au menton est devenue
grosse comme une noisette, est trés dure et trés couverte
de poils de barbe. Les tumeurs du sein apparues plus tard
n'ont pas angmenté et apparaissent comme des glandes de
Montgoméri agrandies.

Sur le dos et la poitrine on voit des tumeurs plus
petites, on en voit de plas grandes sur le venlre et la plus
grande, du volume d'un poing, se trouve sur le flane gau-
che. Les extrémités font veir seulement quelques rares
tumeurs ; la paume de la main et la plante des pieds en
sont exempts. La face dorsale de la main et du pied mon-
trent quelques légéres proéminences. Sur le miliea du
tibia _gauche se trouve une tumeur qui ne semble pas iso-
lée de la surface sous-jacente et probablement est fixée
au périoste.

Les muqueuses accessibles sont indemnes de toute
tumeur. -

Il est impossible de sentir des gonflements diffus ou
circonserits sur ancun trajet nerveux, bien que l'explora-
tion soit facilitée par la minceur des téguments et le faible
développement musculaire. On peut done nier leur exis-
tence.

On ne constate ni troubles moteurs ni {troubles
sensitifs.

Ishl &
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En dehors d'une hernie inguinale gauche le malade
n'offre plus rien de particulier.

Examen histologique. — Toutes les tumeurs se
composent de plusieurs parties séparées par des espa-
ces en forme de fentes. Ces parties s’enchevétrent plus
ou moins. Dang les intervalles qui les séparent se
trouve du tissu conjonctlif plus lache avec des corps
cellulaires. La peau qui passe sur les tumeurs n’est
pas liée a celle-ci, toutefois le tissu muqueux pénetre
le tissu de la tumeur en certains endroits correspon-
dants, soit & un follicule pileux plus oumoins atrophié
soit & un canal excréteur d’une glande sébacée. Les
tumeurs plus grandes ne sont pas homogénes ; le
tissu fibreux qui s’y trouve en majorité est plus ou
moins entremélé de tissu cellulaire selon les points
examinés.

La plus grosse tumeur du ventre est reliée a la
paroi par un mince pédicule cutané. (A la section on
a été obligé de faire la ligature de 3 vaisseaux).

La coupe de celte tumeur montre ¢a et la un vais-
seau étroitement entouré par le tissu de la tumeur
de telle sorte qu'il est impossible de reconnaitre une
tunique adventice tranchant sur le tissu environnant.
Dans la peau qui la recouvre on voit la gaine conjonc-
tive des follicules et des glandes sébacées trés épais-
sies. La fumeur du menton grosse comme une noix
ainsi que deux tumeurs de la région mastoidienne
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montrent une conformation semblable seulement on
peut y observer le passage immédiat du tissu de la
tumeur dans les gaines épaissies des glandes sébacées
et des follicules pileux, raison pour laquelle la tumeur
confine an corium. La tunique adventice des vais-
seaux qu'on y découvre, se confond également avec
le tissu de la tumeur. De deux tumeurs plus petites
situées au cou et & la nuque, 'une montre au centre
d'un lobe, en forme de croissant, un follicule sébacé
atrophié & cOté de glandes sébacées qui, comme plus
haut, sont directement en continuité avec le tissu
environnant. Plus profondément dans le méme lobe
on trouve des conduits de glandes sudoripares qui
sont si étroitement entourés par le tissu de la tumeur
que celui-ci touche directement I'épithélium, de telle
sorte que le conduit a dii s’ouvrir dans la tumeur. Ces
conduits n’ont pas 'aspect comprimé par le tissu néo-
formé en dehors d’eux, mais ils sont ouverts. Dans
les autres lobules, se trouvent des vaisseaux en abon-
dance dont la tunique adventice est de méme intime-
ment confondue avee le tissu de la tumeur ; 'un des
lobules s’engage dans le corps papillaire épaissi et
trés vasculaire.

Quatre tumeurs de la poitrine, du ventre et du
dos, dont la grosseur varie depuis un grain de chene-
vis jusqu’a un pois présentent un aspect trés particu-

" lier et trés caractéristique par ce fait qu’elles présen-

tent une cavité plus grande, remplie d'une bouillie
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athéromateuse. Chacun des lobules est occupé par
une glande ou un follicule séhacé ou par une glande
sudoripare, ces diflérents éléments constituent res-
pectivement le milieu d'un lobule. Le groupement
plexiforme des différents lobules est ici mis en évi-
dence.

Dans aucune des 10 tumeurs observées par
Lahmann, il n'a constaté la présence d’éléments ner-
veux.

Observation 5

(Philipson)

Christoph. T..., stucateur, 51 ans.

Ni ses parents, ni ses sceurs n'ont porté de tumeurs
cutanées. Par sa mére, le patient sait qu'il a porté, des sa
naissance, des tumeurs sur 'épaule, le dos et le creux de
13 main gauche.

A l'époque de la puberté, de nouvelles tumeurs se
développérent sur la poitrine, 1a figure et les extrémités,
pendant que les anciennes prenaient un plus grand déve-
loppement.

(T'est entre 30 et 40 ans que la poussée s'est fait sentir
le plus fort. Depuis 11 ans il ne s'est pas formé de nouvel-
les excroissances; de méme aussi les anciennes ont pris
depuis 11 ans un faible développement de telle fagon que le
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patient, qui est trés intellizent, s'apercoit diflicilement de
leur augmentation alors qu'autrefois il pouvait la suivre
parfaitement. Les tumeurs ne lui ont jamais occasionné
de douleurs.

Il est venu a la clinique pour se faire enlever dans la
nuque une tumeur qui s'était enflammdée par le frottement
du col de la chemise et avail (ini par suppurer.

Le patient a été soldat de 1857 4 1859 ; il fut atteint
d'iritis & I'eeil droit en 1877, depuis cefle époque il voit
mal de cet ceil. En mai 1881 il fut atteint de douleurs vio-
lentes et lancinantes dans les extrémités en méme temps
quil éprouvait une sensalion de lourdeur et de raideur
dans les genoux. On diagnostiqua le tabes dans I'hdpital ot
il fut recueilli pour ces douleurs rhumatismales. Apreés
quelques semaines le patient put quitter I'hopital assez
amélioré pour pouvolr reprendre son travail. Cependant
les douleurs revinrent souvent.

Depuis le commencement de cctte année 1886 le
malade est pris de temps & autre de vertige accompagné
de douleur constrictive A la poitrine ; le malade conserve
totalement sa connaissance pendart ces attaques.

Mais 4 la suile de ces crises, il survient un abalte-
ment général considérable aussi bien moral que physique
et qui force le patient & quitler son travail pour quelques
jours.

Elal présent. — 'T... est de grandeur moyenne, le
squelette est fort, les muscles sont suflisamment déve-
loppés. La peau est molle et dans 'ensemble présente une
teinte jaunditre ; en dehors de cela on voit réparties sur
tout le corps des taches pigmentées petites, d'un jaune
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clair; ca et li on voit aussi des taches larges d'un brun
sombre et grandes comme le creux de la main. Ce qu'il y a
de plus frappant ce sont les innombrables tumeurs qui se
trouvent réparties sur tout le corps, mais en plus grand
nombre pourtant sur la face, le dos et le ventre. La gran-
deur des tumeurs est trés variable, elle varie entre la
grandeur d'un grain de chenevis et d'une grosse noix. Les
plus pelites, ecelles qui varient entre un grain de chenevis
el un pois, se trouvent entierement incluses dans la pean
et s'élevent trés peu au dessus de sa surface.

Les tumeurs de grosseur moyenne, celles qui sont
grandes comme une cerise, sont les plus nombreuses, sont
sphériques et sont fixées 4 la peau par un pédicule plus ou
moins épais.

Les plus grosses lumeurs se présenient sous deux
formes différentes : les unes ont une base trés large et se
terminent en pointe, les autres sont irréguliérement sphé-
riques e! =sont fixées & la peau par un pédicule treés épais.

La surface des dernitres est c¢revsée de sillons qui
indiquent que ces tumeurs sont formées par la réunion de
plusieurs nodules ; souvent aussi, on y voit implantées des
tumeurs plus petites.

Par contre la surface des autres tumeurs est la plu-
part du temps unie; c'est senlement sur un certain nombre
de tumeurs de gresseur moyenne et situdées entre les
deux omoplales, qu'on apercoit des ouvertures grandes
comme une l(éte d'épingle, ce sont les orifices dilalés des
glandes s¢bacées et qui sont remplis d'un eontenu noir ;
par la pression, il s'en échappe de la matiére s¢bacte,
dpaissie.

il Y A M e o
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Nulle part ces orifices sonl placés an milien de la tu-
meur, mais sont tounjours situ¢s plus ou moins latérale-
ment : sur quelques-unes on en voit plusieurs.

La peau est adhérente aux tumeurs moyennes et pe-
tites ; elle pent se plisser sar les tumeurs plus grosses : la
peau sur les premidres est rosée sans pourlant que des
vaisseaux soient visibles.

La consistance des lumeurs est uniformément molle,
mais encore ici les plus grosses tumeurs font exceplion ;
on sent dans leur profondeur une résistance qui donne
l'impression d'une masse eonfuse. Dans les tumeurs A
base large, on peut suivre loin dans le tissu celinlaire
sous-cutané, de larges cordons partant de la masse résis-
tante. A la face, c'est sur le front et les parties lalérales
des joues que se trouvent le plus de tumeurs.Les tumeurs,
tres nombreuses, variant de la grosseur dun grain de
chenevis a celle d'un pois, donnent a ces parties un aspect
trés irrégulierement bosselé.

Tout prés, en dessous de I'angle gauche de la méchoi-
re inférieure, se trouve vne tumeur un peu plus grosse
couverte de poils et qui souvent a ét¢ accidentellement
entaillée par le rasoir. A la limite du cuir chevelu, les tu-
meurs disparaissent, il n'en existe pas sur le cuir chevelu;
les oreilles et le nez en sont indemnes. Toutefois deux pe-
tites tumeurs grosses comme un pois se trouvent au bord
de la paupiere supériecure gauche sans que le fonctionne-
ment de 'eil soit altéré en quoi que ce soii. On ne voit sur
le cou, a la nuque et & la partie supérieure de la poitrine,
que quelques pelites tumeurs.

C'est seulement a4 la hauteur des seins que le dévelop-
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pement s’accentue, el par le nombre, et par la grosseur
des tumeurs : elles atteignent leur plus grand développe-
ment a I'épigastre et & Uhypochondre ; elles constituent la
une large ceinture entourant le corps. Prés de la symphise
leur nombre diminue de nouveau ; aux organes génilaug,
il n’y en a point.

Le mamelon gauche est degénéré, il est réduit & une
lumenr grosse comme une cerise et dont la surface pig-
mentée est noirdtre, et présente en outre plusieurs légéres
dépressions ; autour de cette tumeur on en voit plusieurs
autres; 10 cm. en dehors on voil une tumeur #large base,
particulierement grande, et donft partent des f{ractus qui
s'avancent trés loin dans le tissu cellulaire sous-cutané.

Le mamelon droit s'est transformé en deux tunzeurs
grosses comme des pois. Tout autour de I'aréole on aper-
coit environ 30 petites tumeurs grosses comme des grains
de chenevis qui portent chacune en son milieu un poil
foliel.

(Z’est dans la région lombaire que les tumeunrs sont les
plus grosses et les plus nombreuses ; 1 aussi se trouve la
tumeur la plus grosse & droite i la hauteur de la 12¢ cote
tout prés de la ligne médiane, elle est appendue par un
pédicule assez épais, elle est formée de plusieurs parties
desquelles 4 leur tour partent des tumeurs plus petites ; on
ne peut sentie de tissu plus ferme dans le pedicule, de
telle sorte qu'on peut envelopper la tumeur entiéreavecla
main et la tirer un peu en dehors de la peau. Aux extré-
mités les lumeurs sont sensiblement plus rares. Le brasne
présente pas de lumeur du edté de la flexion ; a droite seu-
lement, au tiers inférieur sur le muscle biceps se trouve

i.
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une petite tumeur de la grosseur d'un pois de consistance
également molle.

Du eoté de l'extension se montrent quelques rares
tumeurs plus petites. Le coude n'en a pas. La face dorsale
de chaque main porte quelques légéres proéminences ; a
gauche, 4 la base des métacarpiens, se trouve une tumeur
plus grosse dont la surface montre une cicatrice consécu-
tive & ure plaie. Le creux des mains est libre de toute
tumeur, sauf le milien de la main gauche ot se trouve
une tumeur congénitale. Aux extrémités inférieures, les
tumeurs diminuent en grandeur et en nombre de telle sorte
qu'au tiers inférieur de la jambe elles ont presque totale-
ment disparu.

On voit une tumeur grosse comme une cerise a la
jambe gauche en dehors du tendon d’Achille immeédiate-
ment au-dessus dun caleanéum; on ne peut y suivre un
tissu plexiforme plus dense ; il n'y a pas de tumeurs sur la
face dorsale du pied droit. La face dorsale du pied gauche
montre 3 tumeurs émergeant du 1" espace interossenx el
mobiles dans tous les sens. |

Les faces planlaires ne portent pas de tumeurs, de
méme les muqueunses accessibles. Une disposition spéciale
des tumenrs le long des nerfs ne peut étre constatée nulle
part; nulle part le palper ne fail percevoir des épaissis-
sissements des nerfls accessibles ; nulle parl non plus le
malade n'éprouve de douleur quand on comprime les tu-
meurs. La sensibilité est conservée partout intacte, la
sensibilit¢ n’est pas davantage atteinte sur la peau qui
recouvre les tumeurs. A part les symptomes tabétiques
dont il a été question [abolition du reflexe patellaire, abo-






CONCLUSIONS

1° Les noms de dermofibromatose pigmentaire et
de neurofibromatose pigmentaire doivent étre consi-
dérés comme désignant deux formes particuliéres
d’'une méme maladie et ne différant entre elles que
par la localisation des fibromes, localisation qui
enfraine des symptémes spéciaux.

2" Entre ces formes extrémes, il y a les formes
mixtes, qui présentent & la fois la symptomalologie
de la neuro et de la dermofibromatose.

3° Un symptdme commun & toutes les formes, la
cachexie, se manifeste & tin moment donné dans toutes
ces formes, et doit étre considéré comme le symptome
dominant au point de vue de la gravité de 'affection.

4° L.es noms employés pour désigner l'affection
et qui ont pour but de caractériser la maladie par
I'énumération de ses symptomes, sont insuffisants,
puisqu’ils ne tiennent pas compte d'un symplome
essentiel, la cachexie, qu’on trouve presque toujours
& un moment donné,
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