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PREFACE

Aprés avoir exposé en une vue d'ensemble rapide
I'élat de nos connaissances actuelles sur la fibromatose
cutanée généralisée, nous en décrirons les formes cli-
niques habituelles, les formes frustes, puis les associa-
tions qu’elle contracte. Nous aborderons ensuile ana-
tomo-pathologie de 'aflection étudiée dans chacun de
ses aspects.

Nous terminerons enfin ce travail par un essai sur
'étiologie et la pathogénie de la ma'adie.

Mais avant de commencer celte élude, nous avons i
ceenr el ce nous est un devoir agréable, de remercier
ici tous ceux qui ont bien voulu nous aider de leurs
conseils et de leur expérience,

Nous prierons M. le professeur Pierre Marie d’agréer
I'expression de notre sincére gratitude pour le précieux
concours ¢u’il nous a spontanément offert en nous
communiquant ses notes personnelles sur le sujet qui
nous intéresse.

M. le professeur Ravymoxp, MM. les D™ Daxvos,






CHAPITRE I

Historique.

(Cest @ dater de la publieation du mémoire de Reck-
linghaiisen en' 1882 que la fibromatose généralisée a
commence a étre étudiée plus complétement.

Des faits épars, sans lien d'union avaient vu le jour
déja, il est vrai, Walher dés 181%, Hesselbach en 1824,
Hecker en 1858 avaient ¢été frappés par Iaspecl parti-
culier que présentaient ces malades. Kolliker en 1860
réunissant en un faisceau les observations de ses
devanciers donnait une deseription symptomatique
presque compliéte de DafTection ; Hiteheok, deux ans
plus tard, Virchow l'année suivante, puis Murray (1873)
Atkinson (18735) complétaient nos connaissances sur ce
sujet. Mais aucun jusque-li n’avait vu la véritable
caractéristique de  affection c'est-i-dire ses rapports
avee le systéme nerveux.

Recklinghaiisen, en effet, eut le mérite de rappro-
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cher, d'unifier tous les faits antérieurs. Il déerivit T'as-
peet clinique de la maladie, découvrit le siége des
fibromes sur le trajet des nerfs, esquissa une pathogénie
notant les connexions existant entre les fibromes mul-
tiples et les nerfs périphériques.

Pierre Marie, dans ses cliniques de I'Hotel-Dieu
(1894%), fail connaitre en France cette affection qui y
était alors ignorée presque totalement. Agrandissant
son cadre nosologique, il apporte a la contribution de
I'étude de la fibromatose un complément de faits nou-
veaux, rattache les névromes plexiformes, déja connus
depuis Verneuil, a la maladie que tous depuis Reckling-
haiisen dénomment neuro-fibromatose. Brissaud el son
¢leve Feindel, frappés de la coexistence des troubles
tégumentaires (dyschromies et molluseum) et des trou-
bles nerveux tentent une pathogénie ectodermique de
Iaffection.

Mais des faits nouveaux chaque jour s’accumulent.
Lahmann, Philipson, Chaunffard et Ramon, Iehl appor-
tent des observations gui battent en bréche la théorie
neuro-fibromatose pure, type Recklinghaiisen. Lah.
mann en effet note que les fibromes multiples de la
peau, quil eut Doceasion d'étudier, ne partent pas
toujours du périnévre, mais souvent aussi des gaines
conjonctives des vaisseaux ainsi que des glandes séba-
cées et sudoripares,

ChaufTard propose par suite de désigner « l'ensem-
« ble de ces fails sous le nom de fibromatose pigmen-
« laire, indiquant ainsi les deux éléments symptomati-

« ques essentiels de 'affection ; puis de dissocier deux
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« variétés anatomiques distineles, suivant que l'exa-
« men elinique ou lautopsie momtre existence de
« néveomes multiplesou que les fibromes restent exelu-
« sivement cutanés et gue leur point de départ est dou-
« feux. »

Au premier ‘groupe s’appliquerait le nom de neuro-
fibromatose pigmenlaire ; au second, celui de dermo-
fibromatose pigmenlaire.

Ces découvertes anatomiques metlent par suite en
doute la réalité de la théorie ectodermique. Oriol eri-
tigque les opinions de Feindel et se basant sur les fails
histologiques qui viennent d'étre révélés, substitue a la
théorie de Feindel, 'hypothése de diatheése fibreuse,

En résumé l'on peuat dire que trois opinions sur ce
syndrome se sont produites jusqu’a ce jour,

Les uns, partisans de la conception de Recklinghaii-
sen, tels que Landowsky, Brissaud et Feindel, admel-
lent une véritable entité morbide avee symptomatolo-
gie, substratum analomique, terrain d'évolution nette-
ment déterming.

Les autres, tels que Chauffard et Tehl, donnent une
compréhension plus  large an complexus symptomati-
que, décrivent 'ensemble sous le nom de fibromatose
pigmentaire, distinguant une neuro-fibromatose pig-
mentaire (type Recklinghaiisen) et une dermo-fibro-
matose pigmentaire,

Les autres enfin, ne tenant comple que des faits, ne
veulent voir dans cette affection une entité morbide
nettement définie, mais seulement une des manifesta

tions, une des formes de la fibromalose généralisée






CHAPITRE 1I

‘Symptomatologie.

TuMEURS CUTANERS ¢ dermo-filiromaltose. — TuMEUR DES
NERFS 1 neuro-fibromalose. — TUMEURS VASCULAIRES :
angio-fibromatose,

Tendance héréditaire aux hyperplasies, déterminant
Iapparition de  tumeurs conjonclives, notables surtout
au pourtour des gaines des nerfs, tant superliciels que
profonds, tant ramulaires que tronculaires, mais sus
ceptibles aussi d’étre réparties antour des vaisseaux et
des glandes sébacées ou sudorviparves, hyperplasie con-
jonctive, diffuse ou localisée, Loujours extra viscérale,
respectant ’élément noble dua tissu a l'intérieur duguel
elle se développe ; s’accompagnant de dyschromie tégu-
mentaire 'reapéulani les muqueuses, tumeurs et pig-
mentation, tantdl congénitales, tanlol acquises, reneon-
trées chez des individus déja inférieurs dans leur race,
porteurs de neevi, de stigmates nets de dégéncrescence
ou frappés d'arrét de déve'oppement ; allection a évo-

Jution d’ordinaire trés lente et bénigne, ne s’accom-
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pagnant que dune symptomatologie particuliére due
a la localisation des tumeurs; exceptionnellement
rapide et mortelle, par suite de déchéance organique,

Telle est I'impression que nous donne le syndrome

fibromatose culanée géndéralisée.

Division.

Cette enlité tératologique peut, au point de vue cli-
nique, se présenter sous trois formes, suivant que cette
tibromatose se développe de préférence dans la peau,
suivant qu’elle si¢ge sur le trajet des nerls ou qu'elle
présente, comme caraclére dominant des angines mul -
tiples.

Nous aurons done a distinguer et & étudier :

La dermo-fibromalose, pigmentaire
La neurov-fibromatose —

L angio-fibromatose -

avec les symptomes fonctionnels, particuliers & cla

cune de ces formes.

Dermo-fibromatose pigmentaire.

La dermo-fibromatose peut aussi bien se rencontrer
au niveau des muqueuses qu'au nivean de la pean.

Les tumears de la peau, aseompagnées le plus sou-
vent de pigmentation sous forme de s>mis ou de pla-

cards, sont constituées par des masses fibromateuses



en nombre plus ou moins considérable. Certains sujets
n'en possédent qu'une dizaine, surtout lorsqu’on exa-
mine le malade au début de son affection. Souvent
méme Pon peut avoir la chance d’assister aux premiers
stades de I'évolution, ¢’est-d-dire constater la présence
d'une tumeur fibromateuse unique dénommdée alors
« fibrome solitaire », mais & laquelle viennent bientot,
ou treés tard, se surajouter d’autres productions de
méme nature. Ce fibrome solitaire augmente de volume
et merite alors le surnom qui loi a été donné de
« Tumeur royale de Boudetl » tant ses dimensions [ni
donnent une prééminence sur les autres tumenrs. Lear
multiplicité peut étre telle gque Moodzejewsky en a pn
compler jusqu’a plusieurs milliers. Lear volume est de
méme tres varviable allant de celui d'un grain de mil, a
celui d'une noix, d’'une orange et méme d'une téte de
feetus (Moodzejewsky ).

Dans ce dernier cas, le poids de la tumeur peut
excéder 16 a 20 kilogrammes (Reclus).

Objectivement ces fibromes de la peau se preésen-
tenl sous des aspects divers :

1* Les uns sont pédiculés et méritent alors U'étiguette
de molluseum pendulum. Il en est de petits, mous, peu
saillants au-dessus des téguments. Il en est d'aulres
plus volumineux ; U'extrémité des doigts qui peuvent
les saisir, constate que les deux surfaces de la peau
glissent déja l'une sur lautre. De la grosseur d'un
pois, ils donnent au palper la sensation d'un grain de
raisin dont on aurait retivé les pépins, (Bazin) « Dans

« quelques cas méme, la mollesse peut étre telle quiil



« semble que Pon ait retiré du grain de raisin les
« pépins et la pulpe el qu'il ne reste plus quune peaun
« ¢paisse. Toules ces excroissances font corps avee la
« peau, ajoute Pierre Marie, et sont comprises dans
« son ¢paisseur, el cela esl si vrai, (qu'au niveau  de
« celles qui sont un peu développées, il n'est pas rare
« de voir Fenveloppe cutanée présenter comme des
« ¢raillures, comme des vergetures, indice certain du
« tiraillement auqguel le derme a é1é soumis par suite
« du développement intra-dermique de ces tumeurs »
(Pierre Marvie. Lecons cliniques, Haotel-Dieu 1894-93).

Une malade gque nous avons examinée i Bieélre, dans
le service de M. le D" Marie a la poitrine constellée
de fibromes molluscum pendulum.

D'autres enfin, parmi ces molluseum  pendulum
deviennent ¢énormes, allectant l’ilﬁiilaut de bourses
vides de leurs testicules, de poires démesurées, de
vessies i demi pleines, de mamelles flétries,

Chassaignac en 1856 présenta i la Société de'Chirur-
gie un:ma'ade dont le fibrome inséré sur le haut de la
poitrine avait allongé son pédieule au point de toucher
le pubis.

La masse dans ce cas est mobile et oscille telle un
pendule. Yo Pexpression de pendulum.

En rapport avee le volume de la masse, le pédieule
contient des artéres el des veines. Cetle circulation est
peu abondante, ce qui explique sans doute, 'hypother-
mie (ue certains auteurs ont notée comme trés  mani-
feste au nivean du molluscum.

La peau présente les modalités suivantes: normale,
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pigmentée, vascularisce, lisse, ridée ou rugueuse.

L’état des poils est de méme tres variable. Sur les
lrés grosses lumeurs, ils sonl écartés par la distension
de la région. Leur volume a été trouvé normal ou exa-
géré ou atrophié. Souvent, la surface de la tumeur est
dépourvue de poils.

Les orifices sébacés sont élargis, la peau  est grasse
et simule une passoire (Quénu) sur les tres gros mol-
luscum.

2" Toules ees luineunrs qui, en résumé,onl pour cavac-
téristique leur mollesse et leur tendance & la pddiculi-
sation, ne sont pas les seules que l'on rencontre & la
surface de la peau.

Il en est d'autres qui au lieu d'étre pédiculées sonl
sessiles, au lieud'étre molles sont dures, libreuses au
toucher. Celle dilférence de consislance a ¢é1¢ diverse-
ment interprétée. Cetle mollesse,pour Recklinghaiisen,
serail en raison du plus ou moins grand nombre d’élé-
ments cellulaives qui entrent dans la contrvibution de
la tumeur. Rindfleisch, Cornil et Ranvier, D. Mol-
liere, Boudet, estiment qu'elle est la conséquence de
l'imbibition de latumeurpar une sérosité albumineuse.
Comme termeintermédiaire, Mordzejewsky a nolé avee
raison que cerlaines lumeurs sonl dures et fibreuses
soit en totalité, soit en partie, ¢’est a dire molles avec
des noyaux durs a leur intérieur,

Quoi qu’il en soit, ces molluseum i consistance plus
ou moins élastique sont superficiels, directement situés
sous l'épiderme. Ils simulent a cause de leur saillie
assez accusée une multitude de grains de millet, de

Sar. 2
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pois, semés & la surface des téguments el n'excédent
jamais ces dimensions.

A leur niveau, la peau est normale, rosée, parfois vio-
lacée.

Sur quelques-uns on peut noter la présence d’un poil
ou d’un point noir, indice de Pobstruction d’une glande
schacée.

Un de nos malades, en pressant chacune de ses
tumeurs, en faisait sortir une matiére cireuse analogue
i celle contenue a Uintéricur des comédons.

3° Les tumeurs de deux sortes que neus venons
d’étudier élaient toules deux intra-dermiques et super-
ficielles. Feindel a en le mérite d’en découvrir d’aulres
sitnées dans les parties profondes du derme. On com-
prendra aisément pourquoi ces libromes ont pu échap-
per el échappent encore aux observateurs.

« Tres surbaissées », en eflel, ce sontl les maoins con-
sistantes des tumeurs cutanées, car molles et fluctuan-
tes tels des lipomes, elles s’effacent complétement sous
la pression du doigt pour reparaitre peu aprés. « Ce
sont des fibromes mous ».

k*Si les fibromes que nous vencns de passer en
revae avaient pour carvactérvistique d’étre enchassés
dans le derme, de faire corps, de ne se déplacer qu'avec
lui, la derniére catégorie de fibromes qu’il nous reste
a examiner est par conire constituée par des tumeurs
sous-culancées, mobiles, libres de toute attache. 11 sem-
blerait que les connexions qui les unissaient a la peau
aient disparu, ou que le lissu conjonetif qui les main-

tenait accelées aux ramuscules nerveux se soit fondu.
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Il est un fait curienx i relater. Lorsqu’elles ont encore
gardé un pen de leur fixité primitive, on constate quand
on les pince, que la pean se fronce en peaw d'orange
a leur niveau comme si ¢’¢lait le seul point qui les y
rattachal encore.

Au palper, Labouverie indique qu’elles donnent [a
sensation d'un bouton de chemise, & surface libre,
arrondie, & base plane, senti a travers la pean.

Examinées au point de vue de leur distribution sur
les téguments, on conslale que les tumeurs de la pean
peuvent se rencontrer sur toute la surface du corps.

[l est & remarquer qu’elles paraissent plus confluentes
sur le trone, la téte, le cou, plus rares sur les membres
et cela, d'autant plus qu’on approche de lenrs extrémi-
tés. Cependant, en ce qui concerne les extrémilés, nous
avons nolé une exception a cette regle chez la malade
de M. Pierre Marie, laquelle a les deux mains criblées
de molluseum assez voluminenx.

La face m'est pas épargnée. Chez cetle dernitre
malade, 1'éruption affecte la forme d’une mentonniére.

La paume des mains et la plante des pieds peuvent
étre atteintes. Témoins les observalions de la these
d’Oriot (1897) —; de méme, les organes génilaux
externes pendant longlemps réputés indemnes.

D'une facon générale, I'éruption est dissémince.
Aucune symétrie ne préside & leur distribution (Pierre
Marie). Cependant Spillmann et Elienne ont, dans un

cas, signalé des tumeurs symétrigues sur Favani-bras.



Neuro-fibromatose pigmentaire.

Des taches pigmentaires, ainsi que dans la dermo-
fibromatose, des tumeurs encore, mais celles cisi¢geant
sur le trajet des nerfs tant musculaires que tronculai-
res, ¢'est-a-dire des tumenrs superficielles ou profondes,
susceplibles d’atteindre tous les nerfs de l'économie,
tels sont les symptomes objectifs de la neuro fibroma-
tose.

Bien étudié par Recklinghaiisen qui la découvrit,
la neuro fibromatose revét deux formes principales.

1° La forme des névromes multiples ou mieux de
fibromes multiples des nerfs, lorsque ces tumeurs plus
ou moins nombreuses sont séparées les uns des autres.

2* La forme de névromes plexiformes ou mieux de
fibromes agglomérés des nerfs, lorsque ces lumenrs sont
réunies en une seule masse.

Nous tenons tout d’abord, en ellet, & protester con-
tre la dénomination de « névromes . Qui dit névréme, |
dit tumeur de 'élément nerveux, dit néoformation de
I'élément noble du tube nerveux, du cylindre-axe et de
la gaine de myéline,

Or, dans la neuro fibromatose, I'élément noble est
intact, il ne réagit pas, il ne se produit pas de néofor-
mation nerveuse. Le tube nerveux peut disparaitre par
compression, par atrophie, mais seul 'élément con-
jonetif est ici en cause.

En un mot, laneuro-fibromatose esl constituée par un



fibrome de lagaine des nerfs ainsi que U'histologie nous
le démontre,

Fibromes multiples des nerfs.

Uniques ou multiples, mais ordinairement multiples,
de volume variable (lentille, noisette, ceuf de pigeon,
grosse orange) ces tumeurs des nerfs sont tantdt dou-
loureuses, tantot indolentes.

Leur caractére d'indolence se comprend aisément
apres ce que nous venons d'écrire plus haut, « Le plus
grand nombre des tubes nerveux, disent Launois et
Variot, bien qu’écartés les uns des autres par des tissus
cellulaires de nouvelle formation, ont conservé leurs
caractéres anatomiques et leur structure normale et par
suite I'intégrité de leurs fonetions. »

Les douleurs si violentes qu'éprouvent parfois les
neuro-fibromateux, soit spontanément, soit lorsque la
main comprime les tumeurs des nerfs, s’expliquent par
suite de I'étouffement que subit letube nerveux envahi,
atrophié, détruit par la poussée conjonclive.

Au point de vue macroscopique, les neuro-fibromes
multiples revétent deux formes, selon qu'on les ren-
conltre égrenés, tels des grains de chapelet, le long du
trajet d'un nerf, ou selon que les grains de chapelet se
sont en quelque sorte accolés, fusionnés, échelonnes,
sans qu'aucun intervalle ne les sépare. Dans ce der-
nier cas, le filet nerveux entouré comme par un long
manchon de tissu fibreux apparait a l'eeil ou au doigt
décuplé de volume,
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Enfin les tumeurs des nerfs peuvent occuper les ra-
muscules, on  les [rones nerveux superficiels ou pro-
fonds. Ces deux variétés se trouvent souvent mais non
toujours réunies chezle méme sujet.

Comme dans la dermo-fibromatose, la présence des
tumeurs majenres a é1é signalée. « Celles-ci ne sonl en
« -réalit{-, dans certains cas, quune exagération du
« volume de ces petites tumeurs eutanées développées
« sur le trajet des ramifications nerveuses de la peau
« (neuro-fibromes ramulaires).

« Mais un nombre plus important de ces tumeurs
« majeures ont un sitge diflérent. Au lien de prendre
« leur origine sur les ramificalions nerveuses cutanées,
« elles la prennent sur les trones nerveux sous-cula-
« nés. » (Prenne Mare, Lecons cliniqies de Ufotel-
Dien 1893).

[.'on s’explique mamtenant ponrquoi, vu leur siége,
certaines de ces buneurs des nerfs ne se réveélent guére a
I'inspection, et ¢’'est pourquoi ce n'est qu'en regardant &
jour frisant (qu'un observateur averti peuat les découvrir,

Lesplus superficielles soulévenl a peine les léguments.
La pa'pation seule encore permet de les trouver, leur
durelé étant plus accusée que celle des aulres tumenrs
faisanl saillic au-dessus des léguments. De plus la
coloration de la peau & leur nivean esl normale, au un
trouble de sensibilile n'y est constaté el eela, a Vin-
verse  des précédents fibromes, {1{*1-|ﬁu—ﬁhmmﬁﬁ, qui,
eux, présentent des troubles an niveaun de la peau tant
an pomt de vae de la’ eoloration, que de aspect

extérienr (peau chagrinée, pendante, flasque dans le
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molluscum pendulum par exemple) et de la sensibilite,

Autre caractere remarquable des neuvo-tibromes
superficiels: apres avoir palpé pendant quelques minu-
tes la tumenr nerveuse, i semblerail, une foisla tumeur
abandonnée a elle-méme, quelle est devenue plus
volumineuse, plus visible, plus saillante aussi.

La sitnation particulicre des neuro-fibromes échelon-
nés sur le trajet des nerfs nous fournilt un autre signe
différentiel avec les autres mollusca de la peau.

Les neuro-fibromes en elfet ne sont mobiles que laté-
ralement. Dés que le doigt qui les écarte, les aban-
donne 4 eux-mémes, ils reprennent de suite leur silua-
lion premiere.

D’une fagon générale, qu’ils’agisse de neuro-fibromes
superficiels ou profonds, ramulaires ou tronculaires,
les productions libromaleuses affectent avee les lilets
nerveux, aux dépens du périnévre desquels ils se for-
ment, les rapports saivants :

1°Ils peavent englober totalement le nerld la maniere
d'un véritable manchon plus ou moins allonge.

2 N'adhérer au nerf que par la moiti¢ de leur sur-
face.

3 Ou que par une partie seulement de lear surface,
par un simple pont fibreux plus ou moins mince, par
une sorte de pédicule plus ou moins allongé,

Parfois, un méme (ibrome présentera deux pédicules
'unissant & deux nerfs diflférents d’'un méme rameau.

L'étude de la topographie des neuro-libromes permel
de constater que les fibromes des nerfs sont dissémi-

nés sans symdélrie aucune,
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Tous les trones ou filels nerveux peuavent étre
atteints par la fibromatose multiple. On les a rencon-
trés « sur les nerfs moleurs aussi bien que sur les
nerfs sensitifs, sur les neefs erdniens, sur le grand sym-
pathique el ses ganglions, sur la moelle allongée et sur
la base de I'encéphale ».

s nodules fibreux égrenés le long des nerfs péri-
phériques — de parle fait qu'ils sont plus accessibles au
doigt qui les cherche, — ont élé notés, de méme, un
peu partoul ;sur le trajet du cubital, i laface postérieure
de lavanl bras, i la partie antérieure de la cuisse, vers
le bord externe du erenx poplité, dans les espaces
intercostaux.

Les nodules saperficiels on profonds, lorsquils sont
spontanément douloureux, provoquant alors des irra-
diations, des élancements, des crampes le long des
membres sont susceptibles de laisser égarer le diagnos -
lie de laffection. Clest ainsi, comme nous le voyoas
au cours de la lecture des observations, que des neuro-
fibromateux ont ¢été pris pour des ataxiques, des
syringomyéliques, des addisoniens, el cela, suivant
la localisation spéciale de la néoformation conjone-
tive.

Enfin de méme que nous avons signalé des fibromes
des muqueuses, il nous reste a signaler des fibromes des
nerfs des muguenses et des séreuses. Comme  leurs
caractéres anatomiques sont identiques aux fibromes
des nerfs que nous venons [1‘{*1.1[{]&4*1 nous serons bref
sur ce sujel. Daillears il est probable que tous les

fibromes des muqueunses donl nous donnons la biblio-
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graphie & la fin de ce travail, ne sont que des neuro-
fibromes quoi que prétende Tailhefer,

Complétons simplement cette bibliographie en rela-
tant le cas de Bertheux Moisnard qui trouva des neuro-
fibromes nombreux sur le péritoine et en particulier
sur le mésentére, le long des rameaux nerveux.

Les neuro-fibromes n'existent pas seulement dans la
race humaine, les animanx peuvent aussi en étre por-
teurs. Colin en a vu par hasard de trés nombreux sur
le trajet des nerfs et du sympathique chez une wvache.
Il n’existait pas de tumeurs eutanées appréciables pen-
dant la vie.

Néviedmes plexiformes.

C'est a Verneuil gqu’on doit la premi¢re description
de cette maladie, d’aprés deux cas qu'il avait eu ['oe-
casion d’étudier, 'un avec Depaul en 1857, lautre
avee Guersant (1839), Verneuil, qui en faisait une
affection chirurgicale, lui donna le nom de névrome
plexiforme. Billroth (1863-1869) étudia ensuite la
question, mais c¢’est surtout Bruns qui donna du
névrome plexiforme une description générale. Carlaz
(1876), Launois Iel Variot (1883), Audry et Lacroix
(1891). Max Jordan (1890), Valentine Mott, Arnozan
(1892), Meslet (1892), Picqué (189%), Begouin (1847),
Lafforgue (1897), Menke (1898), Delore et Bonne
(1898), Nové-Josserand (1899), Monchet (1900), Abadie
(1901), Delfosse (1902) complétent nos connaissances
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sur la matiére par la publication d’observations nou-
velles. Les auteurs n'onl pas lous aceeplé la dénomi-
nation de névrome plexiforme, Cest ainsi qu’on trouve
les épithetes suivantes, proposcées soil comme synony-
mes, soil poar désigner les élals differenls de cetle affec-
lion : pachydermatocéle, dermatolyse, molluscum élé-
phantiasique (Nélaton), éléphantiasis congénital. Rant-
Lkenneuron ou nearofibroma eirsoideum (Bruns).

Cette dernicre appellation de Bruns, disons-le tout
de suile, nous semble la meillenre. Bruns considérait
en eflel quil ne s"agissait pas iei de néveome, puisque
seul le tissu conjonelif du nerf (péri et endonére) pro-
liférait, les tubes nerveux reslant indemnes. D'autre
part il repoussail aussi la qualification de plexiforme
par la raisonque les trones nerveux dans cetbe lumeur
ne prennent pas aspect d’un plexus mais celui d'un
varicoctle on d’un angiome cirsoide.

Nous approuvons done les substitutions de nom de
Bruns. Il s’agit en effet d'une forme géante de nearofi-
brome 5 tous les auteurs sont d’accord pour  reconnai-
tre que la tumeur est de plus trés vascularvisée, A dou-
ble titre, le qualificatif angiomateux ou cirsoide lui con-
vient. Le néveome plexiforme ne coincide-t-il pas
d'ailleurs, dans cette forme particuliére de fibroma-
tose, avec une bien plus grande quantilé de nwevi vaseu-
laires que dans les autres formes ?

n dépit des symptomes objectifs diflérents, puisque
les névromes plexiformes revétent des aspecls  elini-
niques macroscopiques divers, simulant des lumeurs,

des replis cutanés gigantesques, 'éléphantiasis méme,
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le névrome plexiforme est proehe pavent du neurofi-

brome.

De Taven de Recklinghaiisen, « les nenrofibromes
cutanés en forme de molluseum présentent souvent
une sorte d’organisation plexiforme, ¢’est-a dire que
dans lear intérvieur, & eoté des gros nodules libroma-
teux, il existe des cordons vermiformes provenant
de faisceaux nerveux envahis par la dégénérescence
fibreuse. On aurait done li, conelut Bruns qui relate
cette ressemblance daprés Recklinghaiisen, jusqu'a
un cerlain point en petit, la méme disposition  que
dans le névrome plexiforme typique. Il y aurvail par
suile pour un certain nombre de fibromes d'ori-
gine congénitale — ecar, souvent, trés souvent, le
névrome plexiforme est congénital — wune genése
analogue. Je les comprends sous la dénomination de
Eléphantiasis nervorum, soit que la dégénération se
localise sur les trones des nerfs (neuromaltose  géne-
ralisée) ou sur les ramilications dun territoive ner-
veux circonserit (neveome  plexiforme) on sur les
extrémités des nerfs cutanés (fibromata mollusca) »,
Si nous nous tournons maintenant vers la clinique et
que nous linterrogeons, nous voyons que'les rapports
gui unissent le névrome plexiforme et le fibroma mol-
luseum nerveux sont tellement étroits qu'on ne peut
encore s'empécher de considérer ces denx affections
« comme les expressions diverses dun eomplexus mor-
bide unigue, la neuro-fibromatose généralisée. »

Tous deux sont en effet congenilauwr. Tous deux sont

susceptibles de s’accroitre et datteindre, lorsque la
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généralisation des tumeurs s'est produite, un volume
tel qu'ils méritent alors le surnom de tumeur royale.

Linfluence héréditaive, soit dans la ligne directe, soit
dans la ligne collatérale, se fait sentic de méme dans
ces deux maladies. Que penser des cas ou dans une
meéme famille, certains individus présentent comme
signes de neuro fibromatose généralisée, soit des laches
pigmentaires typiques, soit des laches pigmentaires et
des fibroma molluscum, alors que d’autres individus de
cette méme famille sont porteurs de névrome plexi-
forme.

Bruns (p. 58%. Névrome plexiforme) cite méme le cas
d'un homme de 18 ans présentant un névréome plexi-
forme du dos, de 13 centimétres de diamétre, coexistant
avee des nodosités sous-culanées en tres grand nombre
sur le trajet des nerfs el une quantité de taches pig-
menlaires, depuis les dimensions d'une lentille jusqu’a
celles d’'une picce de cing francs. Le grand-pére pater-
nel, ajoute Bruns, les trois fréres du malade avaient
également de Lrés nombreuses nodosités du méme genre
sous la peau. La mére et la sceur étaient indemnes.

Ici 'on a pu constater sur un seul et méme sujet
toutes les manifestations de la neuro-fibromatose géné-
ralisée.

N’en avons nous pas assez dit pour étre convaincu
de l'identité de ces deux atlections ?

Nous pouvons done maintenant déerire les divers
aspects sous lesquels se présente le névrome plexi-
forme,

A l'exemple de Pierre Marie, nous en distinguerons
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lrois aspects principaux, que de nombreux intermé-
diaives relient d’ailleurs entre eux :

L’aspect de tumeur proprement dite;

—_ repli eutané ou de tumeur tombante ;
— d’éléphantiasis congénital.

Cliniquement, le névrome plexiforme quand il mérite
le nom de tumeur s’offre i nous sous 'apparence d’une
masse plus oumoins volumineuse, plus ou moins mobile
et cela suivant la largeur de sa surface d'implanta-
tion, tumeur & base toujours profonde, de consistance
assez molle, ordinairement lobulée, formée de petites
masses d'inégale grosseur, de nodules durs, de cordons
de formes maultiples, moniliformes le plus souvent
paraissant se déplacer quand on les cherche, donnant
ainsi a la palpation profonde la sensation de paquets
de ficelle, ou de paquels de vers, d'ascarides senlis i
travers une anse intestinale (Recklinghaiisen).

La peau qui recouvre la tumeur est parfois normale
parfois pigmentée ou surpigmentée, recouverte de
poils abondants et longs lorsque la tumeur a pris nais-
sance sur un neevus pigmentaire ou pilaire.

Parfois aussi, celle peau est épaissie, adhérente par
places, quelquefois chagrinée comme la pean dune
orange, d'autres fois légérement plissée seulement.

Pour Audry et Lacroix, la pigmentation des névrd-
mes plexiformes serail rare pour la face, fréquente au
contraire pour le trone et les membres.

Leur indolence, spontanément ou a la pression,
notée le plus souvent par les auteurs est remarquable

aussi bien pour ‘les névromes présentant aspect de
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tumeur que pour ceux offrant 'aspect de repli culané
ou d’¢léphantiasis congénilal,

L aspect de repli culané que peul prendre le névrome
plexiforme est une exagération dun des caracleres
relevés dans les néveodmes que nous venons de dési-
gner sous la vabtique « lumewr ». Ces tumeurs lom-
bantes si capricieuses daus lenrs dimensions et dans leur
forme sont si difficiles a décrire que les auleurs ont
préférd leur chercher des termes de comparaison.

(esl ainsi que les uns parlent « d'une pélerine ireé-
gulicrement drapée refombant sur I'épaule » ;les autres
d'une « sorte de sein tombantet flasque » ; d'un paquet
d'intestin gréle appendu a4 un fragment de mésentire.
Cette derniére image serait la meillenre de Vavis de
M. Pierre Marie.

Entin, laspect d’éléphantiasis congénital n'est, de
meéme quune exageralion de 'un des nombreux carac-
leres (peau épaissie el rugueuse), du néveome formant
tumeur. Nélaton le premier avait bien compris les rap-
ports de cet éléphantiasis avee la [ibromatose puisqu’il
avait proposé la dénomination de molluseum éléphan-
tiasique, pour désigner ceite fibromatose diffuse de la
pea.

Cel éléphantiasis consiste en un empitement gélati-
neux donnant au palper la sensation d'un edéme
tremblotant ; la peau épaissie forme de gros replis
mous, enlrecoupés de profonds sillons transversaux.

Sous la peau, on retrouve les caractéres du néveome

plexiforme, un fouillis de cordes avec gonflements
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noueux, durs comme du cartilage, de la grosseur d'un
pois & celui d'une noix.

Si nous éudions maintenant la topographie  des
névrdomes plexiformes, nous constatons tout d’abord
et le fail est frappant, que tandis que les neuro-fibro-
mes multiples sont disséminés sans symétrie, sanspri-
férence de siége aucune, il n’en est pas de méme des
néveomes plexiformes ou neuro-fibromes géants.

Les statistigues de Brans son! démonstratives i ce
sujet. Sur 30 cas, Bruns en relate en effet 7 pour le
trone, 3 pour les exirémilés, 20 pour Uextrémité eépha-
lique. La téte est done la végion préférée du néveome
plexiforme. Sur la iéte elle-méme certaines parvties sont
choisies. On les trouve ainsi le p'us souvent i la lempe
ou 4 la paupiére supérieare (15 cas dans la statistique
de Bruns) : puis dla iédgion avricularre postérienre a la
nuque (8 cas) au maxillaire inféyienr el ala partie laté-
rale du cov (& cas) ; au pez el a la joue (3 cas).

Enfin, on a observé également des néveomes plexi-
formes des muquenses. Boeasso a rencontré cellemons-
truosité dans la langue et la gorge, entre lamygdale
droiteet la région correspondante de la glande salivairve,
Dernicrement (Anan. of Surgery, 26 aoat 1903) Ch.
Abbott et S. G. Shattock en ont publié¢ une nouvelle
observation.

Lamacroglossie résultant de la neuro-fibromatose ¢tait
telle que la langue pendait constamment hors de la
bouche. « Au palper, la moiti¢ gauche de la langue qui
« seule était hypertrophide donnait la sensation dun

« paquet de vers ou de ficelle. Du coté gauche. la joue
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de lenfant, (car cetle observation concerne une
fillette de quatre ans), offrail également une tumé-
faction vague et diffuse se continnant dans la partie
atténuante du cou el notamment dansla région sous-
maxillaire, ol apparaissait une tumeur plus saillante
et plus circonserite, fournissant an palper une sensa-
tion de nouures ou de vers entortillés absolument
typique. Une tumeur molle remplissait enlin la con-
que de 'oreille gauche dont le pavillon était légére-
ment épaissi. A ee niveau, U'altération semblait n'oc-
cuper que la peau et laissail intacts les cartilages.

« Quand la fillette pleurait ou se metlait en colére,
la moitié¢ gauche de la face prenait une teinte un peu
plus pourprée qu’a droite.

« Deux interventions chirurgicales eurent lien dans
le but d'enlever les masses néoplasiques de la langne
et du cou. L'opération réussit trés bien. On constata
que les lumeurs étaient formées par un paquet inex-
tricable de petits filets blanchatres, qui n’étaient rien
autre que des nerls dont la charpente libreuse avaient
subl une énorme hypertrophie, Celle-ct, en ce qut con-
cernait la tumeur du cou, se poursutvail jusqu’aux

papilles, ce qui expliquait leur volume. »

Angio-fibromatose pigmentaire.

L’angio-fibromatose se manifeste sous forme de taches

ou de tumeurs hémorrhagiques accompagnées ou non

de pigmentations identiques a celles de la dermo et de

la neuro-fibromatose.
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intre les taches et les tumeurs, lermes extrémes, se
rencontrent tous les intermédiaires.

L’angio-fibromatose est une aflection héréditaive ou
congénitale. Sur 538 malades porteurs ed nevi, Parker
en compte 205 qui avaient moins de trois mois et 185
moins de six mois. Les angiomes acquis ne sont sans
doute que des angiomes sous-culanés (ui sont apparus
Lrés tard 4 sa surface des téguments. Les filles seraient
plus fréquemment atteintes.

Il est & noter que le siege préféeé des neevi est le
méme que celui recherché par les névromes plexifor-
mes, ¢'esl-d-dire les régions crinienne et faciale, 1Vau-
tre part, les neevi coexistent souvent avec des malfor-
mations embryonnaires, telles que le bee-de-lievre ; et
avee des arréts de développement physique ou intellee-
tuel. Les grands naevigques sont des inférieurs dans leur
race, des dégénérés el des dystrophiés. Ce sonl des
idiots, des hydrocéphales, des épileptiques, écrit Rist,
dans la Pratique dermatologique.

Dans cette conception, il n’y aurait pas lien d’établir
de limites bien tranchées entre les cas de novi nom-
breux et multiples et la fibromatose généralisée. Trois
de ses symptomes cardinaux, déchéance mentale,
taches pigmentaires, fibromes cutandés multiples, ne sont
que 'exagération de ce quon observe chez les nwvi-
ques et 'on peuat trouver souvent chez cenx-ci, en les
cherchant avee attention, quelques fibromes péri-ner-
veux qui achévent le tableau. »

Enfin, les mémes causes qui provoquent 'éclosion ou
augmentent le volume des tumeurs de la peau agisscul

Sar. 4
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dans le méme sens sur les angiomes. L'accroisse-
ment de ceux-ciest favorisé parle trauma, la grossesse,
la menstruation,

L’anatomie pathologique plaide en faveur de cette
hypothése d'admettre les angiomes dans la famille de
la fibromatose geénéralisée. Dans une picce de Darier,
en effet, — coupe danévrysme cirsoide — les arteres
présentaient un épaississement des parois, da a len-
dartérite, quelques artéres thrombosés. Les nerfs étaient
altérés. « On trouve an cenire des faisceaux primitifs
de petits cercles roses d'apparence conjonctive ». Bar-
ling a publié une observation de neevus veineux diffus,
dans lequel les nerfs principaux élaient épaissis. Le
nerf tibial était aussi gros qu'un sciatique, par suite de
la périnévrite. (Journ. of anal. and phys. 1885).

Enfin, dans quelques angiomes superficiels des mem-
bres, on a constaté un certain degré d’éléphantiasis et
un allongement hypertrophique des os pouvant attein-
dre 2 et méme & centimétres pour les os des membres
inférieurs. Duzea, dans sa thése de Lyon (1886) a relevé
des hypertrophies analogues dans certains cas de nevus
superficiels de la téte et de la face.

Quelquefois, éerivons-nous plus haut, au-dessous des
gros névromes plexiformes, les plans sous-jacents sont
plus ou moins altérés... Bruns, dans un cas de névrome
plexiforme du maxillaire inférieur, a vu cet os trés
hypertrophié¢ « de sorte, dit-il, qu'a eoté de I'éléphan-
tasis des parties molles, existait la léontiasis des par-
ties osseuses., »

51, en dernier lieu, onsonge que les névromes plexi-



FAT T
formes sonttrés vascularisés, n'est-on pas en droit d’ad-
mettre la parenté des nwevi et des neuro-fibromes ?

L'angio-fibromatose, avons-nous dit, se manifeste par
des taches et des tumeurs,

Les laches érectiles ou angiomes sont uniques on
multiples généralement punetiformes ressemblant i une
piqure de puce. Quelquefois ils sont trés larges, pou-
vant envahir, par exemple, toute une joue, formant au-
dessus de la peau un placard diffus peu surélevé,

La coloration des angiomes cutanés peut aller du
rouge vif & la couleur lie du vin, suivant que la circu-
lation sanguine y est plus ou moins active,

Certains neevi sont pigmentés au lieu d'étre roses.
D’autres sont recouverts d'un bouquet de poils longs
et durs.

Les tumeurs érectiles sont cutanées ou sous-culanées
ou mixtes.

Dans ce dernier cas, la tumeur siége a la fois sous la
peau et le tissu cellulaire sous-cutane.

Les tumeurs culanédes sont saillantes et leur saillie
circonscrite simule un petit fruit, fraise, framboise,
mire selon la coloration des téguments i leur niveau.
Ces tumeurs sont de consistance molle, et sont dépres-
sibles sous le doigt et méme réductibles, mais le moin-
dre eflort les gonfle,

Parfois méme, dans les gros neevi hypertrophiques,
I'on y peut entendre des battements isochrones a ceux

du pouls.

Les tumeurs sous-cufanédes ne causenlt aucune modi-
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fication du coté de la peau. Celle-ci a sa structure et sa
coloration normales.

A la palpation, elles donnent la sensation d'une
petite masse molle, diffuse parfois, simulant le varico-
cele,

Ainsi que les fibromes culanés et les fibromes des
~nerfs, les angiomes sont des tumeurs du mésoderme.

Elles sont constituées par la dilatation et 'hypertro-
phie des derniéres ramifications artérielles, des capil-
laires et des veinules divu;':acnmnt contournés et sépa-
rés parune quantité variable de tissu conjonetif, Les
parois des vaisseaux s’épaississent par adjonction de
couches conjonctives nouvelles. 11 se produit des
rétractions et des compressions amenant des dilata-
tions el des reésorptions de parois. D’od la formation
d’alvéoles tres irréguliéres communiquant les unes avec
les autres comme les lacunes des organes caverneux
(anglomes caverneux).

Comme les fibromes, ces angiomes peuvent parfois
disparaitre, soit que le tissu conjonctif retournant i
I'état embryonnaire, il y ait résorption, soit que
devenant plus vieux, il améne par sclérose la rétraction
et I'oblitération des vaisseaux,

Un autre mode de régression leur est commun. Il
persiste & leur place, de méme que pour les molluscum,
de petites excroissances flasques.

Les neevi enfin, comme les molluscum, peuvent s'in-

filtrer de granulations calcaires ou phosphatiques.



CHAPITRE III

Formes frustes de la fibromatose généralisée.

PIGMENTAIRE. VISCERALE. LARVEE.

Nous déerirons, dans ce chapitre, les formes particu-
lieres de la fibromatose géndéralisée.

(lelles c¢i sont an nombre de trois : Clest ainsi que
nous distinguerons :

1° Des formes pigmentaires ;

2° Des formes viscérales ;

3 Des formes larvées.

Formes pigmentaires.

Dans les trois aspecls que revét la fibromatose géne-
ralisée, dermo, neuro,.on angio-fibromatose, les tégn-
ments peuvent étre le siege de lésions pigmentaires.
Ces pigmentations eutanées, qui pour beaucoup d'au-
teurs, font partie de la triade symptomatique de Uaflee-
tion sont assez caractéristiques pour qu’il soit possible
de reconnaitre i coup sur les cas frustes ou initiaux on

elles existent i 1'état isolé.



S

D'une facon générale, de couleur variant du café au
lait & la teinte brun roux, ces pigmentations se présen
tent 4 nous sous les aspects suivants :

1* taches lenliculaires,

2¢ taches nummulaires ou allongées,

3 mélanodermie dillnse.

1* Les laches lenliculaires disséminées sans ordre, sans
syméirie & la surface des téguments affectionnent de
préférence certaines régions, en particulier, le con, le
trone, les plis articulaires et la racine des membres.
Elles sont parfois si pelites qu’elles méritent d’étre
appelées non plus lenticulaires, mais punctiformes.
Tanldl isolées, tantdt au contraires confluentes, elles
sicgent & la surface des molluseum ou sur les taches
plus volumineuses que nous allons décrire et qu'elles
surpigmentent.

Objectivement, les taches lenticulaires ressemblent
aulentigo. Elles en different cependant en ce sens qu’el-
les rezouvrent surtout les parties cachéesdu corps, tan -
dis que le lentigo, au conlraire, se renconltre aux parties
decouvertes, face et extrémilés des membres.

2° Les taches nummuilaires ou allongées, parfois grandes
comme la main a contours nels et sinueux rappelant
la découpure de certaines feuilles, affectent une direc-
lion et une disposition souvent nettement zoniformes.
Parfois méme en effet leurs dimensions sont telles
quon en a vues entourer le trone & la maniére d'une
ceinture.

Leur direction oblique ou horizontale sur le trone

devient verticale sur les membres. Cette disposition
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est importante a signaler & cause de linfluence du
systétme nerveux surla pigmentation et de la dispari-
tion des taches en rapport avee la métamérie spinale,

Thibierge et Feindel ont signalé des taches symé-
triques, mais lasymétrie est la régle.

Les muqueuses sont intactes, caractére différentiel
important avee la pigmentation de la maladie d’Addi-
SOIL.

Ordinairement le sujet est porteur des deux ordres
de pigmentation que nous venons de déerire, mais
dans ce cas le piqueté lenticulaire domine, les grandes
taches sont beaucoup plus rares. C'est ainsi que sou-
vent 'on ne rencontre que denx ou lrois de ces der-
nieres alors que les téguments sont criblés de taches
punctiformes.

Ces taches pigmentaires évoluent sans fievre ni dou-
leur aucune. Elles peuvent étre congénitales ou acqui-
ses, devancant on survenanl apres les tumeurs de la
peau. Leur nombre peut rester longtemps slationnaire
ou augmenter en méme temps que se généralisent  les
mollusenm.

3 Mélanodermie diffuse. L observation que Revilliod
publia dans sa thtse de Genéve (1900) ferait penser que
cette mélanodermie est fonction dune lésion des eap-
sules surrénales. En ellet, dans son cas, la mélano-
dermie  diffuse augmentant devenant couleur suie
caractéristique avec accompagnements de symptomes
généraux graves d'insuffisanee, Uautenr fit absorber
1 gramme par jour de capsule surrénale desséchée et la

mélanodermie disparutl. Le teinl redevint normal, le
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malade récupéra ses forees, mais par conltre les taches
pigmentaires, lenticulaires ou nummulaires subsis-
terent.

Auw point de vue anufnmu-;nr:fﬁm’uyir_mﬂ, dans deux cas,
Brigidi et Feindel ont constaté des granulations jaunes
on fonecées onméme noires, abondamment semees dans
le protoplasma des cellules de Malpighi, et surtout
dans celles quia I'état normal renferment des pigments.
Ces granulations sont d’autant plus nombreuses que
'on se rapproche de la couche papillaire du derme.
Elles deviennent innombrables dans les cellules eylin-
drigques moulées directement sur le derme. Le noyau
¢l le protoplasma  sont tous les deux imprégnés de
granulations.

Mais & quoi est due cette matiere colorante et d’oi
provient-elle ? Pour Cornil et Ranvier, la matiére colo-
rante du sang ne serait pour rien dans sa formation.
Eile seraitle résultal d'une activité pathologique de la
celhile sous Uinfluence de U'excitation du sympathique.

Cependant, dans le ¢as de Thibierge, lamélanodermie
diffuse dela face était due a 'urobiline. 11 est probable
(que cette substance comme toutes les granulations pig-
meniaires provient de la maltiére colorante du sang
el est amence parles cellules chromatophores du derme
dans les cellules de la couche de Malpighi ot elles
déposentleur pigment, on bien ou elles sont absorbées
par les cellules épithéliales jouant le role de phago-
cyles.

Raymond et Gray admettent qu'il existe des fibres

nerveuses spéeiales innervant des cellules dermiques,
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dites ehromoblastes qui presideraient a I'emmagasine-
ment et a la répartition du  pigment. Ces chromoblas-
les seraient des corpuscules pigmenlaires analogues a
cenx que l'on observe chez la grenouille.

En tout cas, la pigmentation est en rapport avee le
systéme nerveux ainsi que I'a démontré Ballowilz.

Il s'agit ici d'un trouble dystrophique, pensons-nous,
sous la dominance de la diathese fibromateuse,

Formes viscérales de la fibromatose.

La localisation particuliere de la fibromatose sur la
moelle el les centres nerveux, d'une part; sur le tra-
jet du tube digestif, d’autre part, nous permettent
d’éludier:

Une ftibromatose médullaire.

—_ intestinale,

FIBROMATOSE MEDULLAIRE.

Disons tout de suite que cette variété est fort rare
heurensement, puisque d'aprés le travail de Schlesinger
(Beitrage zur Klinik der Rucken marks. — Und Wir-
beltumoren ; Téna 1898), il n'en existe qu'environ 18 cas
dans la littérature médicale.

Mossé et Cavalié en ont rapporté un autre exemple
au Congres des neurologistes tenu a Toulouse. Ray-
mond et Cestan ont en la chance d’'en observer un nou-

vean cas en 1900, et un autre ces temps derniers a la
Salpétriere.
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Tantot le malade est porieur de taches pigmentaires
et de mo'luscum carvactéristiques de la fibromatose,
tel le sujet dont nous rapportons I'observation 4 la fin
de notre travail ; tantol ces signes importants manguent
comme dans le cas étudié par le professeur Raymond,
il ¥ a quelques années,

En eifet. dans une lecon faite le 4 déecembre 1896 ce
dernier présentail une jeune malade de 22 ans
alteinte de eéphalée occipitale, de vomissements, d'ac-
ces epileptiformes, d’apathie intellectuelle, de surdité
bilatérale, de démarche eérébelleuse et cela sans para-
lysie oculaire, sans troubles de la sensibilité objective,
La maladie avail évolué en deux ans et demi.

L'autopsie faite par Cestan (Soe. de neurologie,
févreier 1900) démontra 'existence de tumeuars fibro-
mateuses extra-méduilaires el intra-mdédullaires  sié-
geant sur toute I'élendue de 'axe eérébro-spinal, et en
outre la présence de deux lumeurs symélrigques enser-
rant le pédoncule ¢éréhral an nivean de Vorigine de la
huitieme paire,

La topographie et les rapports de ces deux derniéres
tumeurs expliquaient fort bien les deux signes de loea-
lisation (démarche cérébelleuse et surdité bilatérale).
Elles étaient dures, marronnées, du volume d'un ceuf de
poule, présentant un aspect fibreux, facilement énuelé-
ables par suile de leur développement en dehors de
Faxe cérébro spinal quelles avaient déformé.

Lestumeurs exira-médullaires s'étaient développées sur
les paires eraniennes (IIT et IV paires), sur les racines

achidiennes antérieures et postérieures, y compris la
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quene de cheval. « Leur grossear va de 'étal micros—

« copique i la dimension d'un grain de chénevis. Elles

&

sont intimement unies aux fibres nerveuses qui parais-

sent les traverserde part en part. Enfin sur cerlaines

fibres sacrées, 1l existe, non des peliles masses arron-

&

« dies, mais une infiltration mesurantd ou & centimétres

« de longueur. Dures, grisitres et translucides, elles

-

ressemblent a4 de pelits fibromes. »

Les tumeurs inlra-médullaires étaient dures, arron-
dies, nacrées, tranchant ainsi surle tissu nerveux sain.
Leur volume, variable, ne dépassait pas celui d'un
grain de plomb, n® 2. Leur répartition était faite sans
regle sur toute la hauteur de la moelle et dans toutes
ses parties.

Détail important : elles paraissaienl avoir refoulé
le tissu nerveux sans avoir provoqué au-dessus et an-
dessous de la dégénérescence.

Au point de vue histologique, la tumeur donnait I'as-
pect de fibres enroulées en tourbillon cheveln (aussi
bien pour celles du cervelet que pour celles de la
moelle, intra ou extra-méduliaires).

Les rapports du fibrome avec le eyvlindre-axe élaient
les suivants :

1° Le eylindre-axe était non altéré, mais comprimé.

2° Il existail une hypertrophie de la gaine de myéline
et du névrileme, puis — 3° une atrophie du eylindre-axe
et de la gaine de myéline avee épaississement concen-
trique du névrileme, detelle sorte que chague eylindre-
axe paraissait ¢étre le centre d'un tourbillon fibreux.

Enfin, dans certains nodules radiculaires el meédul-
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laires, Cestan aurait mis en évidence des fibres 4 myé-
line trés fines disposées en un tourbillon chevelu,
qu’il s’agisse 1a soit d'une néoformation nerveuse, soit
de fibres normales, mais élirées et enroulées par ce
développement en tourbillon des éléments fibreux de
la tumeur.

L'on comprend aisément combien le diagnostic de
la nature de 'affection était diflicile, la malade, nous
le répétons, n'oflrant aucune lésion ducoté de la peau,

ni pigmentation, ni molluscum.

FirnROMATOSE INTESTINALE.

Ainsi que la peau, les muqueuses peuvent élre enva-
hies par les tumeurs fibromaleuses.

Toute I'étendue du tube digestif est suseeptible d’étre
atteinte, bouche, langue, amygdale, estomac, jéjunum,
intestin, conduits biliaires. On les a signalées jusque
sur la vessie.

(Cest ainsi qu’'en 1882 Recklinghaiisen en signale sur
I'estomac, et du jéjunum. Mais avant 1882, Sangalli (en
I860) notait la présence de pelites tumeurs saillant &
la surface de l'estomae chez une vieille femme fibroma-
leuse.

Moodzejewski, en 1882, les note du edté du jéjunum,
de 'iléon, du colon transverse dans un eas de fibroma-
lose congénitale.

Kyrieleis les signale en 1885 sur l'estomac, la vessie,

les conduits biliaires ;



Kriegé, puis Plucker, sur la langue ;
ohlz, Hansemann, 'uin en 1893, autre en 1803,
Branca, la méme année, Berggrua, les nolentl i nou-
veau sur le tube digestif (intestin, estomac, sous-
muqueuse intestinale).

Merken en 1899 les signale au niveau de la mu-
queuse buccale ;

Furel sur 'amygdale.

Alpart Branca et Hansemann qui les déerivent comme
dépendant du péri-névre, les aulres auleurs sont muets
sur leur origine.

Tailhefer cependant éerit, a propos des tumeurs con-
génitales de la bouche (Progrés médical, Toulouse
I877) que ces derniéres rentrent dans la cadre de la
dermo-fibromatose et non de la nearo-fibromatose. La
conclusion de Branca présentant i la Société de Biolo-
gie, 1806, les résultats de l'autopsie d'un malade de
M. Pierre Marie est a retenir cependant.

« En somme, ditil, alors qu’il ne se développe pas
« de tumeurs sur les nerfs des régions revélues par le
« tégument externe, l'aspect classique de la neuro-tibro-
« matose peut se trouver cependant réalisé. 11 suflit
« pour cela que la lésion porte par exemple sur les
« nerfs de 'intestin. Et noire autopsie o nous trou-
« vons cole a edte, les grains de molluscum (dermo-
« fibromatose cutanée) et les lésions des nerfs de l'in-
« testin (neuro-fibromatose intestinale) montre assez la
« multiplicité des formes que peul revétir la fibroma-
« tose pigmentaire. Elle autorise a se demander sl

« n'existe pas de neuro-fibromatose exclusivement vis-
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« ceérale de méme qu'il existe des neuro-fibromatoses
« exclusivement culanées. »

Il est & remarquer que la pigmentation, constanle
dans la fibromatose des léguments n'a jamais €Lé consta-
tée dans la fibromatose des mugueuses, Les muqueuses
sonl indemnes de taches pigmentairves.

Au poinl de vue histologigue. — La gaine lamelleuse
des nerls de lintestin est  épaissie, parfois dédoublée
sur une partie de son trajet. De gros ecapillaires san-
guins, de volume égal au faisceau nerveux cheminent
a la surface externe du fibrome du nerf et entre les
feuillets écartés de la gaine du nerf.

La néoformation conjonetive s’est développée a l'inté-
trieur du faisceau nerveux. Celui ¢i occupe un poin
variable de la cavilé ménagée par la gaine. Le plus
souvent il est refoulé contre elle. Nulle part, il n'est
dissocié¢ par la néoplasie conjonctive, nulle part il n'es
pénétré par les vaisseaux,

Le faisceau nerveux est formé de tubes de Remark
a la surface desquels s’adjoignent parfois des cellules
nerveuses appartenant aux ganglions de I'intestin.

La néoplasie conjonctive se teint en bleu par I'hé-
matoxyline nouvelle de Ranvier. Aucun rapport
n'existe entre le volume du fibrome et celui du nerf
sur lequel il s’est développé. Le librome est trés vas-
cularisé,

Suivant les points examinés on y rencontre du tissu
conjonetif aux différents ages ;

Tantot, des cellules rondes ou stellaires parfois anas-

tomosées ;
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Tantot des faisceaux conjonctifs sans divection fixe
par rapport a l'axe du nerf';

Tantot enfin, des cellules et des faisceanx conjone-

tifs en proportions variables (Branca).

Forines larvées de la fioromatose.

Presque toujours, chez le fibromateux, le complexus
symptomatique se retrouve au complet. Tumeurs de la
peau, tumeurs des nerfs, pigmentation en semis et en
plaques, troubles dystrophiques, aueun de ses signes
n'est absent. Quelquefois cependant T'un des symp-
tomes sera atténué. Il y aura pea de placards pigmen-
taires, pas de troubles fonctionnels, par exemple, on
bien chaque signe de la maladie sera atténué.

Ces cas intermédiaires permettent d’arriver aunx
formes frustes de l'allection, bien étudiées par Feindel
et Oppenheim et dont nous rapporterons & notre tour
quelques observations inédites,

Suivant que deux symptomes principaux subsistent,
un seul faisant défaut ou inversement ; suivant, en un
mot, le nombre de signes restants ou manguants, on
devine le nombre de combinaisons qui peuvent se
produire. |

Nous ne ferons que les énumérer d’ailleurs en citant
les observations auxquelles nous renvoyons le lecteur.

1 cas. — Fibromalose sans pigmenlation en semis, ni
lentigo.— Par contre neevivasculaires nombreux, plans,

papuleux ou l}édiuu]és. Quatre grandes taches conge-
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nitales. Fibromes cutanés. Fibrome plexiforme du
nerl sciatique du volume dune orange. Troubles
psychiques. Inappétence génitale. Varices.

(Feindel et Oppenheim, malade de M. Blum (1898).

20 cas. — Fibromalose sans pigmentalion en larges
taches.

3' cas.— Fibromalose avee absence de pigmenlalion en
semis el en placards.

(Hansemann. Deulsch med. Vochensch. 1895, p. 133)

(Tisholl et Timeofejell. Ann. russes de Chir, 1894, p.719)

& cas. — Fibromalose avec absence de lumeurs des
nerfs et sans troubles psyechiques.

(Chautlard et Ramon 1896)

(Feindel et Oppenhein 1898)

3 cas. — Fibromalose sans [fibromes culunés.

(Schlange. Berl. Klin. Woehensch. 1889, N° 6 p. 122)

6c cas.— Fibromalose sans lumeurs culanées ni tumears
des nerfs.

(Thibierge. Soc. meéd. des Hopitaux, fév. 1898)

7° cas. — Fibromalvse avec un seul sigue physique
caraclérislique.

(Cas personnel: pas de tumeurs ni de la peau, nides
nerfs, il n'existe que la pigmentation en semis et en
placards et des troubles nerveux) (Voir observationIV).



CHAPITRE 1V

Anatomie pathologique des tumeurs cutanédes de la
fibromatose généralisde.

Examinées au point de vue de 'anatomie patholo-
gique, les tumeurs cutanées sont constituées par du
tissu conjonctif d’aspect différent suivant la tumeur
considérée, suivantson lien d’l}l'igilm, el son stade évo-
lutif, présentant tantot un aspect de tissu franchement
fibreux, tantdt une abondance de corps cellulaires con-
jonetifs.

Les ftibres conjonetives n'ont pas de direction uni-
que ; un ecertain nombre cependant semblent circons-
crire des espaces arrondis, qui, pour certains auleurs,
sont les vestiges des nodules adipeux existant norma-
lement dans I'hypoderme.

D’une fagon générale, I'on peut dire que les tumeurs
cutanéesn’ont pas une strueture toujours identique, mais
que lefibrome cutané a une structure histologique adé-
quate a I'dge de la tumeur. « Les grains un peu gros,
dit Moodzejewsky, renferment des cellules fusiformes

Sar. i



en petit nombre el beaucoup de substance fibreuse inter-
cellulaire. Les grains plus pelits sonl par contre plus
riches en cellules fusiformes oun astéroides, en cel-
lules méme rondes ou ovales; el plus pauvres en subs-
tance libreuse intercellulaire. »

Pierre Marie et Couvelaire ont particuliérement bien
étudié la topographie des fibromes cutanés (Nouvelle
Teonographie de la Salpélriére, 1900). C'est ainsi que
ces auleurs distinguent au niveau de la peau deux sor-
tes de tumeurs : 1° des lumeurs [fibreuses inlra-dermi-

ques et 2° des tumeurs fibreuses hypo-dermiques.

TUMEURS FIBREUSES INTRA-DERMIQUES,

Les tumeurs fibreuses inlra-dermiques font en général
une saillie assez accentuée. Elles sont sessiles avec
tendance i la pédiculisation.

Leur forme est & peu prés hémisphérigue.

Caractére important a4 noter, ellesne sonf pas encap-
silées et se continnent directement, sans démarcation
tranchée avec le derme de la peau avoisinante.

Ces lumeurs semblent n'élre qu'une hypertrophie loca-
lisée du derme.

Si 'on examine maintenant les rapports qu'elles
alfectent avee I'épiderme, onvoit qu'elles ne sont sépa-
rées de lui que par une couche trés mince de derme
papillaire & structure normale quoique les saillies
papillaires, par suite sans doute de la compression

éprouvée, soient peu proéminentes, el plutot aplatiea.'
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Enfin, par sa base, la tumeur fibreuse intra-dermique
repose sur les couches les plus superficielles de 'hypo-
derme.

Fix¢ées dans le Miiller, durcies dans alcool, incluses
dans la celloidine, puis colorées par le carmin par
la méthode de Weigert, par I'hématoxyline-éosine,
portées sous le microscope, on constate que le Lissu
de la tumeur est constitué par un feutrage de fibres
conjonctives trés irrégulicrement agencées, Ce feutrage
conjonetif est beaucoup plus grossier el moins tassé que
le tissu conjonelif du derme au sein duguel siege la
petite tumeur. En revanche, il est moins grossier et
plus tassé que celui de la couche profonde du derme.

A ces éléments fibrillaires sont adjoints des ¢léments
cellulaires nombreux, (cellules conjonctives & noyaux
irrégulierement fusiformes).

D’assez nombreux capillaivessillonnent en tous sens
la masse fibreuse.

Enfin par places et d'une facon inconstante, on
trouve un faiscean de (ibres musculaives lisses, quelques
culs-de-sac sébacés bien conservés, enchissés dans la
Llumeur.

Nulle part, Pierre Marie et Couvelaire n'ont conslate

la présence de fibres nerveuses.

TUuMEURS FIBREUSES DE LA COUCHE PROFONDE DU DERME
ET DE L HYPODERME.

Ces tumeurs fibreuses profondes sont de deux sorles:
. — Les unes de forme irréguliére et dépourvues de

capsule ;
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4. — Les autres de forme nodulaire et encapsulées,
1° Les tumeuars de forme irréguliére el non capsulées
sont constituées par des bloes fibro cellulaires riches en
¢léments cellulaires. Leur forme est polygonale. Au
milien du bloe, on retrouve la coupe d'un poil, de

tubes sudoripares bien conservés.

Dans un gros bloe fibreux, par exemple, on ne ren-
contrera quune ou deux coupes de tubes, séparés non
plus par une minece couche conjonelive, mais par une
trés large bande de tissu fibreux dense.

Il y a done de véritables fibromes péri-sudoripares,
péri-sébacés et chose remarquable, signalée déja par
les deux auteurs au sujet des neuro fibromes, I'élément
noble, le cul-de-sac sébacé, le tube sudoripare comme
la fibre nerveuse, garde au milien de la néoplasie qui

I'enveloppe ses caractéres histologiques normaux.

Ces bloes fibreux ne sont pas séparés du tissu envi-
ronnant par une capsule limitante, mais la ligne de

démarcation est nette.

A cdté de ces blocs fibreux péri-glandulaires a limiles
netles, il faul signaler une condensalion diffuse du
derme, siégeant de préférence autour des poils el des
glandes.

Il s’agil la d'un fibrome diffus du derme.

2* Les tumeurs de forme nodulaire el encapsulées sont
sphériques ou ovoides, Rarement solitaires, elles sont
groupées et souvenl juxtaposées a des vaisseaux. Ces
nodules sont trés nettement limités par une capsule

peu épaisse formée de fibrilles conjonctives concentri-
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quement lassées avee de nombreux éléments conjone-
tifs banaux.

Le centre du nodule est constitué par un tissu con-
jonctif plus grossier et moins tassé¢ que celui de la
capsule. Les ¢léments cellulaires sont un peu moins
nombreux dans les parties centrales.

Enfin, sur la plupart des coupes de ces nodules, on
trouve des fibres nerveuses « myéline. Ces fibres sont
s¢parces les unes des autres parle tissuconjonetif, Elles
ne sont qu’exceptionnellement réunies en pineeaux. La
dissociation est d’autant plus accentuée que le nodule
auquel on a affaire ou plus exactement que la surface
de coupe du nodule esl plus grande.

Les libres nerveuses sonl rarement au cenlre méme
des nodules.

Les gros nodules renferment des capillaires sanguins
en nombre assez considérable.

Les vaisseaur cutanés sonl malades, sclérosés au
maximum au niveau de la tunigque interne, en géncral,
trés épaissie.

D’autres fois les tuniques externe el moyenne des
vaisseaux sonl aussi allérées. Tout d’abord la tunique
externe du vaisseau est bien délimitée. Plus tard, elle
semble un peu plus vo umineuse et plus riche en cellu-
les qu’'a I'état n rmal. Les fibres élastiques de adven-
lice permettent encore de la reconnaitre. Enfin le vais-
seau finit par se confondre avec les lissus néoplastiques,
loul en restant parfois assez volumineux. On a cité
des cas ot le calibre du vaisseau dépassait celui dune

glande sudoripare.
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infin certains auteurs ont parfois noté du eoté des
annexes de la peaun des allérations conséeutives a leur
imprégnation par le fibrome, contraivement i ce que
nous venons de voir plus haut.

Les glandes sudoripares peuvent, ainsi que les nerfs,
so dissoudre. Le glomérule sz déroule, s'allonge par
disparition de ses condes, se sépare du tissu conjonctif
ambianl qui devienl plus clair, dont les mailles devien-
nent plus liches el qui proliferent, de sorte qu'il
devient impossible de dislinguer du tissu néoformé
I'ancien tissn conjoncetif péri-glandulaire du glomérule
entierement plongé dans la tumeur. La glande peut,
d’autre part, se dilater par places, par production i
Uintérieur de sa lumicre de eylindres hyalins ou d'une
subslance granuleuse. (Recklinghaiisen).

Les appareis pilo-sébacés (détails dus encore a
Recklinghaiisen) sont, surtout aucuir chevelu, englobés
dans le tissu fibreux, et le poil subit le contre coup de
Paltération. Le follicule pileux est gonflé, ses fibres
musculaires écartées les unes des autres par infiltra-
lion du tissu conjonetif’ nouveau.

Les glandes sébacées sonl aussi imprégnées par le
fibrome. Oriot les a lrouvées atrophiées ou an contraire

trés nombreuses. (Observ, 111 de la these d’Oriot).

ANATOMIE PATHOLOGIQUE DES NEURO-FIBROMES

MULTIPLES,

L’aspect macroscopique des neuro-fibromes mulli-

ples a été bien établi par un certain nombre dautop-
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sies. Celte fois encore, nous lerons de larges emprunts
a l'excellent article de Pierre Marie et Couvelaire.
(Nouvelle lconographie de la Sa/pélriére, 1900) tanl ces
deux antears onl consciencieunsement  étadic la ques-
tion (ui nous intéresse,

Si 'on prend isolément un petil lrone nerveux on
peut par 'examen a la loupe, la dissociation et la
coupe, faire quelques remarques intéressantes. Ainsi sur
le trajet d'une branche nerveuse, on voit se succeder
sans inlerruption quatre nodules fusiformes dont la
longueur varie entre 1 centimetre el 1 centimétre 12,
le diamétre maximum ne dépassanl pas 12 centimétre.

De I'un des nodules part un filet plus gréle, portant,
lui aussi, des renflements, mais de volume moindre.

A la surface extérieure de ces nodules, dans le tissu
conjonetif liche qui engaine le nerf, serpente un fin
rameaun vasculaire.

Chaque nodule examiné isolément n'est pas consti-
tué par un bloe fibreux unique, mais par l'assemblage
de plusieurs nodules secondaires, de volume inégal,
de forme irréegulicrement ovoide, s'emboitant, se mon-
lant en quelque sorte les uns sur les autres.

On peut suivre ainsi d’'un nodule dans 'autre un
lilet secondaire avec ses renflements multiples et iné-
gaux.

La coulenr de ces nodules est blane naeré ou rou-
gedtre comme s'ils étaient gorgés de sang. Hansemann
a noté que souvent ils sont opaques ou translucides,
la structure histologique dans ce dernier cas est analo-

gue i celle des myxomes.



Les trones nerveux normaux en apparence, les por-
tions de trones nerveux intermédiaires a deux neuaro-

fibromes ne sont pas toujours indemnes de lésions,

Sur un trone nerveux non déformé, par exemple, on
trouve 4 eolé des faisceaux normaux, des faisceanx
frappés par la néoplasie.

Le nodule est constitué par la réunion de tous les
faisceaux du nerf, chaque faisceau ayant réagi person-
nellement, indépendamment de ses voisins, ¢’est i-
dire un nodule tronculaire est constitué de faisceaux

nerveux normaux et de nodules fibromateux fascicu-

laires.

Ces nodules fasciculaires sonl séparés les uns des
autres et des fascicules normaux par un tissu conjone-
il liche qui ne semble pas modifié. Dans ce tissu con-
jonetif liche courent des vaisseaux quelque peu seclé-
roscs.

Le nodule a une capsule fibreuse qui a les caractéres
el I'épaissenrdes gaines lamelleuses fasciculaires ; peut-
élre est-elle en certains points épaissie. Cetle capsule
est constituée par de belles fibrilles conjonetives con-
cenlriquement tassées, entre lesquelles sont interposés

des éléments cellulaires conjonetifs banaux.

Le centre du nodule est constitué par de gros fais-
ceaux conjonelils, trés irrégulicrement ageneés. Ils ne
sont pas tres elroitement lassés.  Les éléments cellu-
laires conjonctifs sont en nombre variable suivant les
nodules et suivant les points dans chaque nodule, 1ls

sont en genéral plus nombreux vers la périphérie
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qu'au centre. Ce tissu est sillonné de capillaires et de
petits vaisseaux gorgés de sang.

Au sein de ce tissu, dans la presque totalité des cou-
pes, on trouve des fibres nerveuses i myéline,

Leur disposition doit étre étudiée sur des coupes
fransversales et longitudinales,

Sur une coupe transversale, on trouve des fibres ner-
veuses avee lear gaine de myéline. Ces fibres ont leurs
caracleres histologiques normaux. Elles sont dissocides
par la néoplasie fibromateuse et cheminent séparées
les unes des autres par des intervalles plus ou moins
considérables. Sidans quelques petits nodules, elles sont
assez régulicrement dissémindes, le plus souvent elles
sont dispersées irrégulierement, quoique dans Uensem-
ble elles restent groupées dans une partie du néoplasme
voisine de la périphérie.

Sur une coupe longitudinale, on peut étudier l'entrée
du faisceau nerveux dans le nodule. Le faiscean nor
mal reste d'abord compact et centré dans le mince
cone terminal du nodule fusiforme, puis rapidement, il
se dissocie et oblique vers un secteur de la périphérie
du nodule. Sur d’autres coupes, le faisceau dissocie¢ esl
représenté par quelques fibres allongées en plein centre
du nodule longitudinalement coupé,

La diversité de ces figures prouve que les libres ner-
veuses suivenl dans leur traversée du fibrome un frajet

assez tourmente,



i — 08 -

ANATOMIE PATHOLOGIQUE DU NEVROME PLEXIFORME.

Situé dans les couches profondes du derme et le tissu
cellulaire sous-cutané, le névrome plexiforme se pré-
sente sous laspect d’un lacis de gros cordons blanes
o1 d'un blane jaunitre, entremélés en un peloton inex-
tricable. Ces cordons sont durs, secs, ¢lastigues, offrant
un peu a la voe lapparence de maecaronis mal cuits.

Du resle on ne constate ancune lumiére a leur cen-
tre. Ils sont pleins, formés par un tissu blane compact.
Leur surface de section n'est pas plane, mais saillante
au centre, comme si les couches externes des lubes se
rétractaient apres leur section. Tous sont pressés les
uns contre les autres, noyés dans un tissu conjonetif
d'apparence délicate, quelquefois trés vasceulairve. (Audry
et Lacroix).

Apres avoir prélevé un des cordons tortueux, monili-
formes qui constituent le névreome, 'avoir placé pendant
vingt-quatre heures dans les vapeurs d'acide osmique,
puis en avoir pratiqué des coupes colorées, a 'hémato-
xyline-éosine, on constate les faits suivanlts : (Paviot.
Sociélé des Se. méd. de Lygon, & déc. 18935).

1° Au centrede la coupe, on r*mﬁarquc une douzaine
de fibres nerveuses dont la gaine de myéline est vigou-
reusement colorée en noir. Ces f(ibres sont un peu
séparées les unes des aulres, mais loutes sont a peu
pres au eentre du cordon ; aucune n'est disséminée
dans la périphérie.

2° La périphérie du cordon est constituée par du
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lissu conjonclif asser adulte, apparvaissant sous forme
de grosses fibres conjonctives, orientées concentrique-
ment, panvres en celliles fixes,

3 En s’avancant vers le centre, les filires conjonelives
se raccourcissent, deviennent plus déliées, leur orien-
tation n'est plus concentrigque, mais varviable. Les
cellules fixes sont plus nombreuses, les noyaux devien-
nent ronds on ovales,

A" Sous la zone muquense, entre le faisceau de fibres
nerveuses du centre et la zone fibreuse périphérigue,
la néoplasie est formée par un lissu myroide constitué
de la facon suivante :

[/ne substance amorphe, tris claire, dans laguelle sont
contenues des fibrilles ténues colorées en rose par
I'éosine et des cellules rondes pauvres en protoplasma,
présentant un noyau vésiculenx. Il v a quelques
cellules éloilées qui paraissent le point de jonction de
plusieurs fibres, et ce tissu de la zone intermédiaire
est absolument comparable an tissu dit muquenx que
I'on trouve dans le cordon ombilical.

3 Enfin tout a fait aucentre, il existe une nouvelle
densification, mais légére du tissu néoplasique ; les
fibrilles  sont plus nombreuses, les eellules moins
rondes ; ce sont des fibrilles légéres qui séparent les
fibres constitutives du faiscean nerveux central.

En somme ces formations conjonctives, plus ou
moins volumineuses, (certaines atteignent le volume
d'un doigt,) donnent en coupe l'aspeet en cocarde du
fibrome mou de Feindel :

I* Zone externe de tissu conjonetif condensé ;
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2 Zone moyenne de iissa conjonelif en réseau ;

3 Zone interne de lissu conjonclif formant un
novau légérement condensé autour d'un faisceau tres
gréle de fibres nerveuses dissocides.

Le toul constituant un faisceau nerveux au milien
dun tissu conjonctif mou, cellulo adipeux, riche en
paisseans, dune couleur rougedtre, d'apreés Pleque,
dense fibreux, tres résistant, composé de fibres greles
avec de nombreuses celiules plates dans 'observation
de Deleins Darie, rapportée par Feindel.

Les lissus environnanis, (derme, épiderme, papilles
du derme), sont infiltrés on méme remplacés par un
Lissu conjonctil rappelant le (ibrome dillus. C'est ainsi
qu'on note un feulrage trés serré, trés dense de fibres
greles, dirigées en lous sens, enlremélées de nom-
breuses cellules rondes et de cellules granuleuses
(Matzellen). Quelques fibres élastiques ont élé rencon-
Irées.

Mais fail important, on trouve intacts dans cetle
gangue fibreuse les vaisseaux, les glandes sudorvipares
el :'-'ul_r*hﬂt'-l.'l:‘-.:-i, les follieules pileux, bref tous les annexes
de la peaun inalléres.

L’infiltration fibreuse est encore plus marquée dans
la profondeur. L’hypoderme n’est plus par endroits
(quun véritable fibrome diffus avec tibromatose exces-
sive des nerls de la peau, lesquels prennent un volume
six a huit fois plus considérable qu’a ’état normal.

[ ne faudrail pas eroire cependant que laspect
histologique du névrome plexiforme soil immuable.

Delore et Bonne ((az. hebd. méd. el ch. mars 1848)
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ont publié¢ une observation intéressante i ce sujet, Ces
auteurs ont montré, en eflet, que parfois le névrome
plexiforme macroscopiquement classique (cordons
blanchitres, analogues i du macaroni, élastiques,
résistants... ele.) peut présenter des caractéres histolo-
giques identiques et superposables i ceux des neuro-
libromes ordinaires,

Nulle part dans leurs coupes, ils n'ont trouvé la
structure rappelant le tissu conjonctil jeune, encore a
Pétat mugueux, s’accusant davantage dans les parties
centrales de la tumeur.

Au contraire, dans tous les cylindres névromateux,
le tissu conjonctif était parvenu & l'état fibreux, En
aucun point, il n’existait de stade plus jeune, indice
d'une malignité histologique particuliére. Partout on
voyait les mémes faisceaux longitudinaux, nattés avec
des faisceaux obligques on lransversaux, plus gréles,
moins réguliers et plus frégquemment anastomoseés
entre eux. Toujours méme épaississement de la gaine
lamelleuse et du tissu conjonectif fasciculaire.

Quanl aux fibres nerveuses incluses dans la néofor-
mation conjonctive, les auteurs les ont trouvées nor-
males. Aucune d’elles ne présentait de lésion de
dégénérescence. Leurs bords étaient réguliers. Rien ne
permettait de 5u11i}U$ifl' qu'elles étaient en voie datro-
phie. Leur diamétre était & peu pres uniforme.

Bref, ils concluent de leur examen — et celle con-
clusion confirme ce que nous ava't enseigné la clinique,
— que les névromes plexiformes ne sont que des neuro-

fibromes d’aspect clinique spécial.
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Finotti (Arehives allemandes d’anal. pathol.), intrigué
par les diverses descriptions que les histologistes don-
naient du névrome plexiforme, a étudié plus particulié-
rement lorigine de ces divers libromes des nerfs. Pour
lui, 1l y a lieu de distinguer les neuro-fibromes qui se
développent aux dépens des diverses parties de la
gailnﬂ du nerf.

La tumeur, éerit-il, provient-elle de la gaine endo-
neurale ? elle est alors formée d'un tissu conjoneltif
riche en cellules.

A-t-elle le ;1érinfa\r1;c pour origine ? elle est dans ce
cas formée de couches concentriques assez pauvres en
¢léments cellulaires.

Quand le point de départ de la tumeur est enfin dans
la gaine ¢épi-neurale, le tissu de la tumeur est ferme et
méme parfois d'une assez grande dureté.

Mais toujours et dans tous les cas, jamais il ne se
produit de nouvelles fibres nerveuses, toujours les
tumeurs résultent de la prolifération du tissu con-

Jjonetif.



CHAPITRE V

Etiologie de la fibromatose cutanée généralisée.

Quoique des travaux multiples aient permis d’éluci-
der quelques inconnues présidant i sa genese, 'on
peut dire que 'étiologie de la fibromatose n’est encore
gquune étologie d’atlente.

Ce que nous savons, ¢’est que parfois U'enfant pos-
stde 4 sa naissance les attributs essentiels de cette
aflection ou tout au moins un ou deux symptomes
principaux, ou plusieurs symptomes accessoires, A la
naissance d'une fille, dit Brick, on trouve des tumeurs
grosses comme des cerises. Souvent, éerit Pierre
Marie, la neuro-fibromatose estcongénitale, mais 1l esl
trés difficile de prendre la nature en faute sur le fait.
Les malades se seront toujours connu  leurs taches ou
leurs tumeurs, ou bien les parents ne s’en seronl aper-
¢us u’a six semaines, un an ou méme beancoup plus
tard.

La congénitalité est admise, de méme, par nombre

d’auteurs, aussi bien pour la fibromatose de la peau,



ol s

(que pour celles des nerfs (névromes plexiformes), et
pour I'angio-fibromatose.

Souvent aussi, "évolution de la fibromatose se fait
par poussées suceessives. 1)’ordinairve le début est con-
genilal pour les taches pigmentaires, les tumeurs n’ap-
paraissent que plus tard, mais parfois, l'inverse seren-
conltre, la pigmentation ne se présentant qu’aprés un
laps de temps trés éloigné de I'éruption des molluseum.

Debove a publié une observation trés intéressante
i ce sujet. Sur un de ses malades, 'évolution de la
libromalose s’était accomplie en trois phases disline-
tes, Les neevi pigmentaires et pilaires existaient a la
naissance, les tumeursde la peau ne se sonl montrées
que de deux & cing ans ; enfin la tumeur nerveuse
n'est apparue qu'a I'dge de huit ans.

Barot a présenté a la Société d'Anatomie et de Phy-
siologie de Bordeaux (13 juillet 1896) deux malades
encore trés curieux a cet effet.

« La genése de cette aflection, dit il, semhlerait.s‘étre
« accomplie ici dans cet ordre: taches pigmentaires
« congénitales; période d’assoupissement latent de 1'af-
« fection; puis a la faveur d'un traumatisme (fiévre
« typhoide, bronchite, ete.), évolution des névromes,
« evolution qui dans l'espéce semble avoir pour point
« de départ le systéme pilo-sébacé ou peut-étre, vas-
« culaire, des sujets (étiologie démontrée par Lah-
< anmnj.

« Celte évolution subit elle méme plusieurs transfor-
« mations : névrome pigmenté en nappe, neuro fibrome

< vrai de la peau & origine nerveuse, ou pilo sébacée,
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« el enfin passage lent de cette forme aunévrome plexi-
« forme pédiculé de grosses dimensions, »

Si linfluence econgénilale est bien établie, d'aulves
fails par contre non moins bien constalés, montrent
que la fibromatose peut apparaitre tardivement,

Landowsky publie un cas on le début de affection

lien seulement & 'dge de 50 ans par des erampes
dans les mollets. Pierre Marie et Couvelaire présentent
a la Société des Hopitanx (1 dée. 1899) un malade chez
lequel la fibromatose ne se manifesta qu'da 'dge de
50 ans par une véritable éruption de tumeurs sous-
cutanées et cutanées, et de taches pigmentaires,

D’une maniére générale, on peut dire que le moment
d’apparition de la fibromatose est des plus variables
puisqu’on a noté celle ei depuis la naissance jusqu’a
I'dge de 81 ans, mais c¢'est surtout vers dix, quinze,
vingl, trente ans ordinairement, selon Marie, que sont
signalés les premiers symplomes objectifs de la mala-
die. Chez un de nos malades, examiné dans le service
de M. le I Danlos, a I'Hopital Saint Louis, jusqu’i
I'dge de 8 ans, les téguments sont restés absolument
vierges de toute lésion. Ce n'est qu'a partiv de celte
époque que P...a noté an niveaun de l'ombilicet i droite
de la ligne médiane apparition d'une petite tumeur,
augmentant de volume pen i peu, survenue et se déve-
loppant sans douleur aucune, sans réaction fébrile, pas-
sant peu i peu des dimensions d'une téte d'épingle a
celles d'une pelite noiselte.

Jusqu’a I'dge de 13 ans, P... n'accuse que celle tumeur
péri-ombilicale. A cette ¢poque seulement la générali-

Sar, 5
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sation des molluscum se produisit, d’abord surle trone.
puis vers la vingl-deuxiéme annce a la rentrée du régi-
ment sur les bras el sur les cuisses.

En méme temps que 'éruption des tumeurs sur le
trone se produit 'éclosion des taches pigmentaires eafé
au lait caractéristiques.

Ainsi qu'on le voit, laffection quoique s’établis-
sant tardivement, ¢volue néanmoins comme pour les
¢as congénitaux en plusieurs phases.

Si 'on interroge maintenant les antécédents hérédi-
taires des fibromateux, bien souvent, I'on apprend que
les pére et mére ou les ascendants plus dgés étaient
porteurs de lésions identiques.

Cette hérédité peut étre directe (Spillmann et Etienne,
Barot et Arnozan, Marie et Bernard, Graf, Mathieu)
ou similaire (Herczel) ou varide dans une méme famille
(Czerny), névrome plexiforme et neuro-fibromatose
s’engendrant réciproquement.

L’histoire de la famille Geng, rapportée par Czerny
et Hecker est des plus curieuses a ce sujet. Rosine, la
mére du malade de Czerny, était alteinte elle méme
d'une soixantaine de tumeurs eutanées de volumes dif-
férents ; plusieurs de ses parents en étaient également
porteurs d’aprés les constatations médicales, notam-
ment son grand-peére du e¢oté maternel (nombreuses
tumeurs sur le trone atteignant jusqu’au volume du
poing), le frére de celui-ci avait une tumeur colossale
sur le dos. Un frére de Rosine aurait eu aussi des
tumeurs. Sa fille Thérése avait, outre une trés grosse
tumeur dans la région lombaire, des nodules fibroma-
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teux multiples des nerfs périphériques, dun volume
allant jusqu’a la grosseur d'un eeuf de poule (citation
de E. Herczel, p. 66, in extenso).

A coté de cette hérédité que nous pourrions appeler
homologué, il y a lien de se demander s'il n'y aurait
pas une hérédité de dégénérescence.

Landowsky, Feindel et Froussard, nous-méme enfin
avons relevé I'alcoolisme chez les parents ; Spillmann et
Etienne ont signalé un tic de la machoire chez la mére
Lahmann, un cas d’'épilepsie chez un frére.

Dans l'observation de Murray, la consanguinité se
rencontre chez les parents. De notre coté nous avons
¢té frappé en interrogeant nos fibromateux de ce fait
que souvent les peére et mere étaient des individus
névrosés a l'exeés; e’est ainsi que plusienrs fois nous
avons consigné du coté des ascendants des lentalives
de suicides plus ou moins suivies de suceces.

L'individu nait done prédisposé a faire i sa naissance
ou plus tard ou méme & un dge trés avancé de la
fibromatose du coté de la peau ou de ses nerfs.

Y aurait-il, pourrait-on se demander d’autre part, une
fibromatose congeénitale et une fibromatose acquise ? Et
dans ce dernier cas, quelles seraient les causes de cetle
fibromatose acquise ?

On sait que 'hérédité n’est pas toujours congénitale
et que les affections héréditaires se développent a dif-
férents dges suivant les causes occasionnelles. La goultte,
le cancer nous en fournissent la preuve. Un autre
exemple frappant de cette régle est ce doigl surnumé-

raire qui se développa chez un sujet agé de 32 ans,
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présenté par Brissand a la Société anatomique. Il
nous reste donc i rechercher quelles ont été dans la
fibromatose les causes occasionnelles ayant réveillé
chez des individus cette prédisposition a faire du tissu
libreux.

Parmi elles rentrent le froid (Landowsky, Pierre
Marie), le fraumalisme (Laurent, Oriol). Le malade de
Pierre Marie eut les pieds gelés; celui de Laurent recut
a I'dge de 20 ans un coup dans le edté droit; denx ou
trois mois apres, ce dernier s’aper¢ut qu'une petite
tumeur s’était développée a l'endroit o il avait été
frappé.

Recklinghaiisen admet que les frottements et les
excitations méeaniques exercent une influence, sinon
sur la production des tumeurs, du moins sur leur déve-
loppement. Tel aulre auteur conte que chez un de ses
malades, le frottement d’'un bandage détermina sur une
hernie inguinale 'apparition dune tumeur libreuse.
Celles-ci sont plus fréquentes a la partie externe des
membres on les heurls sont répétés: les épaules qui
portent les fardeanx, les régions subissant le frotte-
ment des vélements (ceinture du pantalon), le front
onl vient appuyer la visitre de la casquette ; le frot-
tement d'une table i éerire en déterminera sur 'abdo-
men.

Feindel a noté que la grossesse favorise les poussées
nouvelles, Landowsky pense que le surmenage, les mau-
vaises conditions hygiéniques jouent un role identique.

Les inloxicalions ont été aussi invoquées, 'arsenic

surtout en particulier par PPierre Marie.
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Enfin, certaines infections, rougeole, scarlatine, diph-
térie, rhumatisme typhoide (Barot), bronchile (Barot)
ont ét¢ de méme ineriminées.

Cies dernieéres ont-elles un role effectif ou détermi-
nant comme pour les aulres maladies familiales telles
que les myopathies ? L'opinion des auleurs varie avee
la eonception que ceux-ci se fonl de la nature de la
maladie,

Les relations que la tuberculose attecte avee la fibro-
matose sont intéressantes a signaler. La tubereulose a
é1¢ retrouvée dans Uhérédité des sujets et dans leurs
propres antécedents. Enfin ¢'est souvent par elle que
finissent les fibromateux,

Les névrdmes plexiformes ont ét¢é observis aussi a la
suile de traumatisme. Tel est le cas, cité par Rama-
kers et Vincent, d'une jeune fille de 16 ans laguelle vit
a la suile d'un léger lraumalisme recu a 'age de 3 ans
se développer un névrome plexiforme de la téte et du
cou. Legrain a observé, de méme, un névrome plexi-
forme gros comme le poing, développé sur la paupiére
supérieure i 'age de deux ans, conséculivement a une
fracture du erine. Chez le méme sujet, une tumeur
analogue se produisit au nivean d'une des articulations
tibio- tarsiennes, aprés une frature des deux os de la
jambe, I

Les angiomes égalemenl peuvent avoir une origine
traumatique on infectieuse. Klein cite le cas d'ané-
veysme dilfus de la téte, suite d'une chate sur le erane
dans un escalier. Reverdin, de Genéve, a observé un

angiome qui n’a pas tardé¢ & prendre lescaracleres d’un
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anévrysme cirsoide de la région interne du soureil,
a la suite d’une gastro-entérite infectieuse a caractére
typhoide.

En résumé, nous dirons que la fibromatose cutanée
géncéralisée, est « congénitale toujours, héréditaire sou-
venl, parfois familicie » et que lorsqu'elle parait
acquise, les causes occasionnelles que nous venons
d’énumérer ne fonl que metlre en mouvement chez un
individu prédisposé, ouque réveiller une diathése endor-
mie, existant en germe dans l'organisme el que la
moindre occasion devail faire épanouir.

A seule fin de déerire aussi commodément que pos-
sible les diflérentes phases de la fibromatose générali-
sée, nous allons maintenant prendre le fibromateux a
sa naissance, assister 4 Uévolution symptomatique de
son alfection et noter chemin faisanl toutes les faces,
toutes les maniéres d’étre de la maladie.

Ce nouvean paragraphe nous servira de base de cri-
tique lorsque nous en serons a la pathogénie de la
libromatose généralisée, pathogénie obscure s’il en
fut.

Etat général du fibromateux.

Dits sa naissance, le fibromateux avéré ou le candi-
dat a la fibromatose est déja un inférieur dans sa race

En effet les stigmates héréditaires de dégénéres-
cence sont évidents el Lrés souvent se retrouvent nom-
breux pour peu qu'on les cherche :

Neevi vasculaires ou pilaires du eolé des téguments,
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parfois nevi pigmentaires. — Voite palatine constam-
ment ogivale ou enforme d’angle de toiture, — progna-
tisme, asymétrie de la face, — microdontisme, —
oreilles malformées, — implantation vicieuse du enir
chevelu, épis, — troubles trophiques du coté des ongles,
ongles spatulés, ongles hippoeratiques, — polyorchidie,
— malformation dua mamelon droit.

L’enfant marche trés tard. On reléve chez un de nos
malades de l'incontinence d'urine {réquente la nuit
surtoul et disparaissant sans traitement aucun vers la
huitieme année.

Plus tard les symptomes fonctionnels de la fibroma.
tose s'affirment davantage, consistanl en troubles de
I'intelligence, de la sensibilité, de la motilité, de 1l'in-
nervation el de la nutrition.

L’intelligence, dans de nombreuses observations, est
obtuse. Le malade sait & peine lire, écrire ou caleuler.
Enfant, il apprend avec difficulté et sa mémoire est
déja mauvaise. Une fois la maladie constituée, intelli-
cenece semble encore diminuée, la mémoire surtout
s’affaiblit, le malade ne se souvient plus bientot de
rien, devient apathique, indifférent a ce qui 'entoure,
répondant & peine aux questions qu’on lui pose el ne
subissant qu'a regret l'interrogatoire auquel on le sou-
met.

Schilfner a rapporté Vobservation de deux frérves
crétins atteints de tumeurs fibreuses de la peau. Geor-
ges Armbruester, malade dont 'autopsie fut faite par
Bischoll, était aussi un idiot.

A rapprocher de ces derniers cas sont les deux
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observations de Laurent prises toutes deux chez des
malades de 'Infirmerie centrale des prisons. C'étaient
des délinguants et par conséquent, d’aprés Lombroso,
des dégéndres.

Le malade de son observation 1 était un névropathe
fiellé, avee acces de mélancolie periodique, idées de
persécution, deux lentatives de suicide, ele...

Certains  présenlent des troubles psychiques iels
qu'ils nécessitent leur internement.

De méme que Uintelligence, la sensibilité est souvent
obluse.

Il -existe des anesthésies plus ou moins vagues el
fugaces. Quelquelois la sensibilité est dévoyée: le
malade accuse une sensation de froid purement sub-
jective, Les crampes douloureuses, les ¢élancements
sont fréquents ainsi que les fourmillements dans les
extrémilés ; ces phénoménes sont i ce point douloureux
gqu’ils sont pour certains sujels une géne croissante des
monvements des bras el des jambes les mettant bientot
dans U'impossibilité de travailler et méme de marcher.
Dans un cas, la présencede fibromes dans Uarticulation
du genoun expliguait cette impossibilité de la marche.
Recklinghaiisen avait déjia signalé ces douleurs rhuma-
tismales.

« OQuand le malade est au repos, éerivent Launois
« el Variol, observation 1, il soullre peu ; mais les
« mouvements determinent des douleurs vives dans les
« articu’ations, en particulier dans les coudes. Quand
« il garde un repos prolong, il ¢prouve des fourmille-

« ments et de Uengourdissement, sensations qui dispa-
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raissenl avee les mouvemenlts. Le malade eprouve

&

des doulenrs revenant par acees dans les membres

&

supérieurs et en particulier dans les coudes, Pour

&

quelles cessent, il faut que les bras soient aceolés
au trone... »

&

Jes douleurs résultent de la présence de tumeurs
libreuses sur le trajet des nerfs. D'autres, telles qu'une
eephalée constante, une dounleur dorsale, sont de cause

plus obscure.

La sensibililé spéciale est aussi atteinte. Presque tous
les fibromateux que nous avons eu l'oceasion d'exa-
miner présentaient un rétrécissement du champ visuel,
ou simplement de 'amblyopie. Dans le cas de Sulzer,
preésente & la Société d'ophtalmologie de janvier 1902,
il existait des troubles visuels depuis un an, consistant
en une diminution progressive de la vision avee des
attaques de céeité. Les pupilles étaient élranglées et
presque complétement atrophiées. La malade n'était
atleinte que depuis cing ans de fibromatose cutanée
géndéralisée. L'auteur attribuail ces troubles de la vue
4 une compression des nerfs optiques parla fibromatose,
avant amené 'atrophie des nerfs optiques. Landouzy a
observé un affaiblissement de Foule.

Certains sujels onl des perversions du gout ou de
'odorat (Pierre Marie), coexistanl avee un rétrécisse-
ment du champ visuel. D’antres malades ont de la dif-
ficulté de la parole et présentent une sorte de hégaie-
ment.

Les autres troubles de Uinnervation consistent en
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verliges, perte de connaissance, atlaques hyslériques
et épileptiques, ele.

Les vertiges sont quelquefois fréquents el violents,
Ils feraient tomber le malade §'il n'avait soin de se
retenir aux objets qui 'environnent. Chez un malade
de Pierre Marie, « les vertiges s’accompagnent de perle
de connaissance el de morsures de la langue qui éveil-
lent immédiatement Pidée d’atlaques épileptiques ou
hystériques. » Cette derniére épithéle semble d’autant
plus méritée que Pierre Marie a relevé chez ce sujel
d’autres stigmates de 'hystérie. Une malade que nous
avons observée chez M. le professenr Raymond pré-
sentail des symptomes identiques, mais sans morsures
de la langue au cours de ses ictus. :

La molililé est rarement abolie, mais les malades
sont indolents, mous, le mouvement leur répugne. Le
malade de Pierre Marie ne pouvait se résoudre i quitter
son lit. Celui de Dupin et Dieulafé ((razelle des Hdpi-
tauwx de Toulouse, aoit 1898) est dans un ¢tat de déepres-
« sion constante, le regard sans expression, plutot
« hébété, Il passe la plupart de son temps assis a coté
« de son lit, presque toujours seul, fréquentant peu
« ses compagnons de salle, Si parfois, il deseend dans
« la cour, il s’installe sur un bane et n'en bouge plus.
« Le plus fréquemment il est en état de somnolence
« morne, triste, I'air résigné. Cependant sion lui parle,
« il est trés raisonnable, ses réponses sont elaires et

précises et I'on constale que son état psyehique réel

&

« ne correspond pas a I'expression de sa physionomie. »

Nous avons tenu a citer cette derniére phrase, car
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souvent en effet nous I'avons remarqué chezune malade
du service de M. Pierre Marie, Pintelligence est
intacte, quelquefois méme supéricure i la moyenne,

Suivant la localisation qu’affectent plus particulicre-
ment les nodules fibromateux, aspect général de la
maladie peut étre modifié au point de vue clinique et
faire égarer le véritable diagnostie.

Haushalter a publié¢ en aoint 1900 une observation
lres intéressante de dermo-neuro-fibromatose compli-
quée de phénoménes spinaux et de déformations con-
sidérables de la colonne vertébrale simulant la syrin-
gomyélie —congénitalité des troubles du e¢dté dela pean,
latence de laffection jusqu'a I'dge de 12 ans, réveil
subit & cet dge par une explosion de symptomes
médullaires (sans symptomes de lésions cérébrales)
semblant indiquer une localisation nouvelle de la fibro-
matose du coté de la moelle : paraplégie spasmodique
accompagnée de troubles de la sensibilité, lésions du
coté des nerfs erdniens, nerf optique droit, nerf moteur
oculaire gauche, se traduisant par une névrite optique
i droite et du strabisme interne a gauche.

Absence de dégénérescence mentale et physique.

Bref prédominance des accidents spinaux. Atténua-
tion des accidents cutanés. —

Lorsque la fibromatose atteint le sympathique, le
tableau eclinique est différent et simule bien d’autres
affections, on le comprend sans peine, vu le role
important que joue le sympathique dans la nutrition

générale.
C’est ainsi que le syndrome de la maladie d’Addison



— T —

a pu étre présenté d'une facon si nette et si compléte
que cerlains auleurs ont pu se demander si la fibroma-
tose n'étail pas une forme dérvivée de cette maladie.

Les [onctions digestives s'accomplissent mal, plu-
sieurs malades présenient des troubles dyspeptiques,
lenienr dela digestion, douleurs épigastriques apres les
repas, vomissemenls alimenlaires, atonie gastro-intes-
linale, intolérance gastrique absolue parfois.

Des accidents hépatiques — urobilinurie en particu-

lier

ont été signalés. De denx des malades de Labou-
verie, l'un présentail un ictére grave, 'autre des troubles
digestifs profonds avee lithiase rénale et hépatique.

Le pneumogastrique est-il plus spécialement atteint
a son tour ? 11 répond aunssitot par des acees d’asthme
ou d’angine de poitrine, des palpitations cardiaques.

Tous les tissus de lorganisme d'une facon générale
sont toucheés par la fibromatose envahissante. Leurs
lésions sont multiples et résullent de la dystrophie
caus¢e par la diathése fibromateuse.

« Ces lroubles profonds de la nutrition, écrit Follin,
« se comprendraient aisément, suivant nous,si 'obser-
« vation ultérieure permeltait de généraliserles obser-
« vations de Lebert sur la disparition des ecellules
« nerveuses ganglionnaires, car le grand sympathique
« tenanl la nulrition sous sa dépendance doit alors
« s'arréleron toul au moins s’altérer plus ou moins pro-
« fondément.

« La cause de celte disparition des cellules ganglion-
« naires ne serail autre que Uhypertrophie du névri-

« leme ¢touffant le tissu propre du ganglion, comme
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« on voit Phypertrophie du tissufibreux atrophier dans
« P'utérus son parenchyme et dans la prostate ses
« glandes. Mais il faut tenir compte aussi des condi-
« lions dans lesquelles se trouve le malade obligé de
« rester au lit et privé assez souvent dair el de lu-
« miere. »

Le tissu osseux présente dans certains cas un ramol-
lissement tels gque les cotes, la clavicule se divisent
sous le seul effort du sealpel. Les os du ¢rine onl une
friabilité extraordinaire. Une abondante bouillie rouge
esl oblenue par pression des aréoles du lissu spongieux
{(Hoisnard, Thése de Paris, 1898). Dans le cas de Pierre
Marie et Couvelaire, a début tardif (52 ans) les lésions
squelettiques étaient localisées authorax et ala colonne
vertébrale avee déformations ostéomalacigues. Les os
¢taient mous, friables et légers. Liaffection évolua en
quatre ans conduisant progressivement le malade a la
cachexie et i la mort. Le sternum pli¢ en Z présentait
une gibbosité fortement saillante en avant. Les cotes
supérieures étaient comme tuyautées dans leur partie
antérieure. Les eotes inféricures ¢laient contournées
de telle sorte que le rebord costal était replié en
dedans,

La colonne vertébrale enlin était devenue scoliolique
et eyphotique.

Le malade de Dupin et Diculafé est ainsi déerit :
« Taille au-dessus de la moyenne, se traine assex péni-
< blement a l'aide d'une canne, est infirme, estropic,
« tout erochu, mal planté.

< Epiphyses inférieures des avant-bras tres grosses,
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« mains déformées, pouce en forme de baionnette,
« flexion de la premiére phalange sur le métacarpien
« correspondant et extension foreée de la deuxieme
« phalange sur la premiére ; attitude habituelle que le
« malade peut faire disparaitre 4 son gré.

« Déformations analogues, mais moins marquées
« aux autres doigts. Les phalanges sont subluxées les
« unes sur les autres 4 cause de l'extréme laxité des
« ligaments. Thorax rétréci a la partie supérieure, élargi
« inférieurement ; sternum bombé présentant un dou-
« ble chapelet trés net. Protubérance oceipitale externe
« et fosses frontales proéminentes. Scoliose dorsale &
« concavité gauche; moitié droite du thorax trés bom-
« bée en arriére. Double genu valgum, mouvements de
« flexion des deux genoux limités a la demi-flexion.
« Les malléoles sont trés saillantes des deux cotés ;
« pieds plats, tarses volumineux ainsi que 'extrémité
« antérieure des premiers métatarsiens, subluxation en
« dedans de la premiére phalange du gros orteil. Tan-
« dis qu’i droite cet orteil recouvre les autres, a gauche
« il est recouvert par eux. Les orteils sont tous fléchis
« el les mouvements d'extension & peine marqués.
« Ongles gros et bombés. »

Le malade de Milian et Levy présentait lui aussi des
troubles du eoté du squelette. La forme du criane était
anormale. Vu de profil, 'occipital n’avait pas sa cour-
bure habituelle, se trouvant dans un plan vertical et
se continuant & angle droit avec les pariétaux.

Il existait du edté du frontal des troubles d’ossifica-

tion. « Il semble, disent les deux auteurs, qu’il y ait



eu d'une part un travail d'ostéogénése exagéré auniveau
des deux points primitifs d'ossification, amenant une
voussure exagérée des deux bosses frontales et par
suite une différence de niveau trés netle au niveau
des sutures fronto-pariétales droite et gauche ; et d’au-
tre part un arrét dans I'évolution de certains points
d'ossification secondaire du méme os.

Les & points secondaires qui n'ont pas évolué sont :

1° Les 2 points situés de chaque coté de la ligne
meédiane, destinés a I'épine nasale, d'on la présence
d'une encoche transversale profonde a la racine du nez.

2* Les2 points situés au-dessous dela poulie dugrand
oblique, destinés a la face interne de l'orbite, d’on le
défaut de soudure que l'on constate entre la paroi
interne et la paroi supérieure de l'orbite.

Quelquefois au-dessous des gros névromes plexi-
formes, les plans osseux sous-jacents sont plus ou
moins altérés. On y releve des perforations, de 'usure
ou un état vermoulu. Bruns dans un cas de névrome
plexiforme du maxillaire inférieue a vo cet os trés
hypertrophié an contraive, de sorte, dit-il, qu'a coté de
I'éléphantiasis des parties molles existait la léonliasis
des parties osseuses.,

Les 0s creusés d’aréoles du tissu spongieux, beaucoup
plus développées qu'a I'état normal sont d'une fragi-
lité remarquable. Dans le eas de Legrain (névrome
plexiforme de la paupiére supérieure, tumeur identique
au niveau de 'articulation tibio-tarsienne) on constala
avant apparition de ces tumeurs une fracture du

criane et une fracture des deux os de la jambe.
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Les déviations squeletliques d’ailleurs sont fréquen-
tes pour pen gquon les recherche, tibias en lame de
sabre, fémurs incurvés en parenthése, scoliose et
eyvphose, cotes infléchies et portion entiére du thorax
a droite légérement enfonede, thorax en entonnoir.

L’individo ne semble pas arrivé a son complet déve-
loppement. Il existe de linfantilisme, le systéme pileux
chez 'homme est peu développé. On note de la frigi-
dité sexuelle ; du nanisme 1 m. 37 (Hoimard) ; 1 m. 45
taille de la mére, 1 m. 5% taille du fils(Moses), 1 m. 50
(Arnaud).

La malade que nous avons examinée dans le service
de Pierre Marie mesurait 1 m. 27,

Le tissu conjonctif et le tissu musculaire subissent
également un affaiblissement considérable. D'on les
hernies par les anneaux inguinaux devenus plus liches
el ne sachant plus résister 4 la poussée du contenu
abdominal ; les varicocéles, les varices, les hémor-
rhoides, les angines devenant anévrysmes cirsoides
par défaut de tonicité des parois musculaires.

Parfois, le lissu musculaire est plus  gravement
atteint :

« Auncun musele ne semblait présenter macroscopi-
« quement de grosses altérations, éerivent Pierre
« Marie et Couvelaire. A part une certaine diminution
« de wolume, la forme, la couleur, la consistance
« c¢taient normales et cependant tous les museles
« (ue nous avons examinés sont profondément
« altérés.

« La lésion est constituée par une atrophie tres
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marquée, diffuse ¢t irrégulierement distribuée des

&

fibres musculaires. Dans un méme faiscean musci-

E ]

laive, on pent trouver une fibre normale a eoté de

-

fibres dégénérées, réduites & une pelite masse in-

forme, atrophiée. »

Les fibres atrophiées ont le plus souvent conservé
leur striation. Quelgues-unes cependant sont consti-
tuées par un protoplasma un pen granuleux. La gaine
du sarcolemne n'a pas plus de noyaux qu'a l'ordi-
naire. Entre ces fibres atrophices l'espace libre est
comblé par un tissu uniformément coloré, mais peu
coloré par le carmin et |'éosine. Vaguement fibrillaire
par endroits, ce tissu estle plus généralement amorphe.
Pas de graisse. Au sein de ce tissu sont d’assez nom-
breux noyaux, de fins vaisseaux et quelques faisceanx
nerveux. Les nerfs extra musculaires sont les uns nor-
maux, les aulres porteurs de petits tibromes.

L’examen des urines nous démontre d'une facon évi-
dente encore, les troubles dystrophiques de lorga-
nisme.,

L’évolution des matiéres albuminodides esttresimpar-
faite ; les matiéres termaires subissent par contre une
transformation aussi compléte que possible.

La nutrition nerveuse est notablement insuffisante.

Le coefficient de déminéralisation est élevé et il
y'a augmentation du rapport des matiéres minérales a
I'azote total.

Chiez une de nos malades examinée dans le service
de M. le professeur Raymond a la Salpetriére, I'urine

Sar. G



ne contenait aucun élément anormal. L’urobiliné
fébrile signalée par Thibierge élait absente.

Az. de l'urée , . Sy ey
: ~ était  diminué

Az total
(81 0/0 au lieu de 8% a 91).
Le rapport de 'acide urique & 1'urée était de 154 an

Le rapport azolurigque

lieu de 1 40, rapport normal.

Le rapport de I'acide phosphorique & I'urée était de
112 au lieu de 140 a 1 12 rapport normal.

Le rapport du chlorure de sodium a 'urée  était de
13 au lieu de 12,5 rapport normal,

La dose totale d'urée émise en 2% heures élait de
21 gr. 13 au lieu de 22 4 33 grammes.

La dose totale d’acide urique en 2% heures était de
0 gr. 39 au lieu de 0 gr.50 a 0gr. 70, '

La dose tolale des phosphates en 24 heures était de
Lgr. 75 au lieu de 2 a 3gr.50.

La dose totale des chlorures en NaCl en 2% heures
était de 7 grammes au lien de 8 4 12 grammes.

La dose totale des sulfates en SO' H* en 2% heures
¢tait de 1 gr. 50 au lieu de 1 gr. 50 4 30 grammes.

L'on comprend aisément maintenant pourquoi les
malades dépérissent. Perte d’appétit, vomissements,
diarrhée, provoquent un état d'amaigrissement pro-
gressif rendant ainsi les tnmeurs d'autant plus saillan-
tes.

Le sommeil devient impossible par suite dune
céphalée violente ou par suite de contractures répétées.
Le pouls est petit et fréquent. La peau et les muquen-
ses sont décolorées. Toutes les fonctions se ralentis-
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sent et la terminaison fatale survient au bout d'un
temps plus ou moins long, variant avee la résistance de
l'organisme.

Le malade suceombe épuisé, avee des phénoménes
typhoides paelois, ou enlevé par une tuberculose pul-
monaire intercurrente ou par simple cachexie, 'auto-
psie ne permettant pas de relever pius particulicrement
la l¢sion de tel ou tel organe important.

Ajoutons que fort heureusement cetle évolution esl
trés lente et tardive et que les cas tels que celui de
Pierre Marie et Couvelaire, on l'affection évolua en
guatre années, sont d'une rarelé excessive,

D'une fagon générale l'on peutl dire que le pronostic
de la fibromatose ecutanée généralisée est bénin ou
grave, celui-ci dépendant du sieége, du nombre, du
volume des tumeurs,

Il est évident, en effet, gque la fibromatose des centres
nerveux par suite de ses rapports avee la délicatesse
des organes atteints sera plus grave que la fibromatose
cutanée (névrite optique edémateuse, surdité bilatérale,
ete...)

Par leur volume, les angiomes, de méme que les
névromes plexiformes déterminent parfois des troubles
locaux trés graves (usure, état vermoulu, perforation
des 0s) ; luxation de la clavicule par énorme fibroma
pendulum ; compression de la moelle par luxation con-
séeutive des vertébres cervicales ; production d'une
pleurésie hémorrhagique mortelle chez un malade de
Pomovsky, difficultés de la mastication dans le névrome

plexiforme de la langue ; par suite impossibilité de s'ali-
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menter, asphyxie possible, placards d’atrophie de la
peau comme pour un de nos malades, ete).

Les douleurs terribles parfois occasionnées par la
présence d'un fibrome sur le trajet d'un nerl, la possi-
bilité de la multiplication de nouvelles tumeuars com-
primant des organes essentiels, la transformation des
fibromes en sarcomes, assombrissent le pronostic, si
I'on songe de plus a la cachexie el au marasme dans
lequel finissent les fibromateux.

Mais par bonheur ces complications sont rares. Il est
juste de dire que le malade meurt le plus souvent, trés
souvent méme avee sa fibromatose et non de sa fibro-
malose,

Parfois méme la fibromatose semble entrer dans un
processus de guérison, les tumeurs s’incrustant de pro-
ductions phosphatiques (Observ. de Rénon, et Dufour.
Soc, méd. des Hdp. juillet 1900 ; Soc, méd, de Lyon,
1898, Péhu Ponecet) ; ou se flétrissant, devenant flas-
ques et vides tels des grains de raisin sec.



CHAPITRE VI

Pathogénie de la fibromatose généralisée.

Les premiers auteurs qui se sontoccupés de la patho-
génie de 'affection, que nous avons dénommeée fibro-
matose généralisée, avaient tous été frappés apres
Recklinghaiisen de la préférence que semblail témoi-
gner celle maladie pour le systéme nerveux.

Il ¢tait par suite naturel qu'ils aient cherché dans les
allections similaires & prédilection pour le tissu nerveux
une explication anatomigue de la libromatose.

('est ainsi que plusieurs théories se sont produiles,
les uns admettant une nalfure infeclieuse, les autres
une nalure loxigue, d'autres enfin une nature dysiro-

phigque de la maladie.

THEORIE INFECTIEUSE DE LA FIBROMATOSE.

En ce qui concerne lanature supposée infectieuse de
la fibromatose, disons de suite que Bockharl en 1883

ayant constaté qu'aprés avoir inoculé dans un fibrome
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entané le microbe de U'érysipele, celui-ei avait pris un
caractere éléphantiasique. :

Par contre Philipson ayant recherché par la méthode
de Gram, l'existence de miecrobes dans les neuro-fibro-
mes n'en a nullement trouvé.

D’autres auteurs se sont demandé si dans la produe-
tion des fibromes, il ne fallait pas faire jouer un role
prépondérant aune intoxication (arsenic) ou & des loxi-
nes (rougeole, scarlatine, l'Immal,iﬂm_e, ete.) Des érup-
tions de molluseum se seraient en effet manifesiées au
eours ou a lafin dune typhoide par exemple.

Mais 'analogie de la fibromatose avee la [épre élait
telle, que de suite elle vint a Uesprit de Recklinghaii-
sen, deés que ce dernier eul découvert le siege des fibro-
mes sur le trajel des ramifications nerveuses.

La lepre n'est-elle pas souvent héréditaire ?

Dieulatoy estime quun tiers des lépreux sont des
descendants de lépreux.

Liwenbation de la lépre est trés longue, 1% ans (Lan-
douzy), 32 ans (Hallopeau). Nous voyons de méme des
individus n’étre atteinls que trés tard par la fibroma-
tose (Pierre Marie).

Le débul de la Iépre peul se manifester par une apa-
thie physique et morale, suseeptible de durer des mois
et méme des années. Nombre d'auteurs ont noté sem-
blable dépression chez les fibromateux. Ceux-ci sont
minus habens, des gens a gesles lents, & mémoire pares-
scuse. Le malade de Pierre Marie gardait continuelle-
ment le lit, plongé dans un état de prostration com-
plete.
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Enfin, Wurtz et Mariazo (1 rehives de médecine expé-
rimentale, 18935), ont noté que la lepre pouvait débuter
parun symptome isolé (tache unique), quelques années
avanl lapparition des autres signes de la maladie.

Semblable analogie est relevée dans Talfection qui
nous oceupe.

La léepre constituée présente bien des points com-
muns encore avee la fibromatose

Pigmentation jaune, jaune brun, apparition de faches
vasculaires rose pile, cramoisi, siégeant de préférence
aux parties exposées aux pressions on awx frotiements,
coexistant avec des troubles de la sensibilité (hyperes.
thésie, hypoesthésie) simulant la syringomyélie ou
avec des froulles trophiques (alopecies, hyperkératini-
sation des ongles).

Infittration des léguments anx niveaux des laches,
lesquelles deviennent papulenses, puis nodulaires.

Nodules. saillants, fermes, ¢lastiques, de couleur
ronge, violet ou bistreé, de dimensions allant dune téte
d’épingle A une noisette, pouvant envahir les téguments
ou les muqueuses, simulant dans ce dernier cas des
lésions  pulmonaires . (dyspnée, broncehite), ou  des
lésions intestinales (diarrhéel.

Frvolulion par poussées aigiies, entrecoupées de rémis-
sions plus ou moins Jongues, chaque poussée amenant
une production nouvelle de tumeurs ou une augmen-
tation nouvelle des anciens nodules.

De plus diminntion proqgressiee des forces, morl dans
le marasme, ou @ la suile de luberculose intercurrente.

Au point de vue anatomique, derme infiltré dans
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toute son ¢épaisseur par des cellules souvent groupées
autour des vaisscaux el des lymphatiques, nerfs cons-
tamment allérés, laltération atteignant aussi bien les
nerfs de la peau que ceux de la profondeur. Nﬂffs moni-
liformes, énormes ayec périmélre enflammé, avee atro-
phie par compression des gaines de myéline et des
eylindres-axes.

Combien il semblait logique, aprés une telle abon-
dance de points communs, de rechercher la bacille de
Hansen chez les fibromatenx.

(Vest ce que firenl Zambaco et Neller qui n’obtinrent
que des résultats négalifs.,

Ces autenrs ne purent trouver de bacille parce que
les deux atfections ne relévent pas de la méme patho-
rénle.

La l¢pre en effet est une maladie infectieuse, par
suite contagieuse.

Le bacille de Hansen, pénétrant dans les fentes Lym-
phatigues se multip'ie d’abord dans les tégumenls, y
forme des néoplasies nodulaires, puis altérce les extre-
milés nerveuses, déterminant la symptomatologie que
nous venons de relever, _

Il n’existe enfin, & aucun degré, dans la lépre, d'hy-
perplasie conjonctive. Nous pouvons done congclure
que la fibromatose cutanée généralisée esl autre chose
quune des modalilés de la lepre, maladie infectieuse

et fébrile a4 bacille bien défini, le bacille de Hansen.



THEORIE DE 1L AUTO-INTOXICATION.

Les analogies qui existaient entre la fibr matose
cutanée généralisée et lemyxoedéme et la maladie d’Ad-
dison devaienl éveiller hypothése d'une auto-intoxi-
cation.

Langhans en effet avait déerit des altérations des
nerfs périphériques, conséeutifs a la thyroidectomie,
De plus, chez la femme de Heezel et chez f-?-us;-.-: Mers
chel, il existait deux nodules dans le lobe droit du
corps thyroide.

D’autre part, Chauffard dans un cas qu'il a signalé le
20 novembre 1896, se demandait s'il n'existait pas de
rapport entre la dermo-fibromatose pigmentaire et la
dégéneérescence adénomaleuse des capsules surrénales
el du pancréas...

Cliniguement, sonmalade avail présenté quelques-uns
des earacteres de addisonisme : troubles digestifs,
dépression progressive el complete des forces, teinte
bistrée dos léguments. Mais ajoutait-il, il n'y avail pas
de pigmentation ni des mugueuses, ni des organes
génilaux, ni la coloralion sépia que prennent les
ongles addisonniens,

Bernard, 'année snivante, est aussi frappe de F'ana-
logie de symptomes qui exislent chezun deses mﬂ,lild_l:ﬁ,
fibromateux classique, avee les symptomes déerits dans
la maladie bronzée (Soc. méd. Lyon, 10 nov. 1807).
Chez son sujet « la pean du pénis el du scrotum pue-
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sentait des taches noires de pigmentation exagérée, ana-
logues i celles de la maladie d’Addison »,

Bienplus, H. Revilliod dans sa thése (Genéve 1900)
rapporte  une observation plus consluante encore,
allendu que son patient, tibromateux, vit sa dyschromie
couleur suie disparaitre et ses forces physiques qui
élaient tres diminuées, revenir sous Uinftuence d’un
traitement opolhérapigue par ingestion de subtance sur-
réna’e  desséchée a la dose de 1 gramme par jour,
Fait curieux & noler : les taches pigmentaires ne se
sont pas modifiees, si le coloris général de la peau est
redevenu normal.

A notre tour, nous avons ¢té frappé an cours d'une
observation de fibromateux de la ressemblance qui
existe entre laddisonisme et la f{ibromalose cutanée
géneralisée.

Nous avons retrouvé les qualre symplomes cardinaux
de l'affection : asthénie, douleurs fixes ou s'irradiant le
long du trajet des membres, troubles gastro-intestinaux
melanodermie.

L ordre d'apparition de la pigmentation  s’est produit
chez notre malade comme dans 'addisonisme, débu-
tant par les parties découvertes (face, cou, mains), puis
par les parties riches normalement en pigment (aréole
des mamelons, région axillaive), enfin gagnant les par-
ties du corps on la pean est pressée ou frotlée sans cesse
(face interne des cuisses).

Nous ne mous eroyons pas pour cela autorisé a
admettre comme suffisanle et seule vraie la théorie de
I'auto-intoxication.
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Pour nous, sachant que surtoul la pigmentation, mais
aussi les autres phénomenes addisoniens sont fonctions
d'une lésion du sympathique abdominal, nous pensons
que la lésion du sympathique si souvenl relevie chez
les fibromatenx peut expliquer le syndrome addisonien.

En un mot, la fibromatose cutanée généralisée peul
en atteignant le sympathique abdominal créer une
symptomatologie  addisonienne, mais addisonisme

n'est pas toute la fibromatose cutande généraliscée,

THEORIE DE LA MALFORMATION ECTODERMIQUE.

Brissaud et Feindel ont tenté d'expligquer i lear tour
la nature de la fibromatose entanée géneralisce en invo-
quant non pas une théorie infecticuse, non pas une
théorie toxique, mais une malformation d'origine eclo-
dermique. Pour eces deux auteurs, la fibromatose euta-
née généralisée est un tératome.

Il existerait un trouble primitif du feuillet ectoder-
mique, survenu pendant la vie embryonnaire au moment
précis on ce fenillet se diflérencie en systéme nerveux
et en épiderme. Dés que 'embryon a acquis ses carac
leres  définitifs,. axe céréhro spinal, les ganglions,
I'épiderme contiennent ainsi des éléments malformeés
ou en état de fragilité particulicre.

Il exisle un équilibre instable entre la forme nor-
male et 1'élément maladif.

A l'occasion, tous ces ¢léments fragiles pourront
verser du colé pathologique et se manilester par des

taches pigmentaires ou par des tumeurs par exemple,
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e coup de pouce sera, dans certains cas, l'alcoo-
lisme. trés souvent noté dans les observations, ou une
infection, rougeole, typhoide, ete.

Malformés el par suite conduisant mal les impressions
ou conduisant des impressions imparfaites, il pourra
se développer au contact de I'élément conducteur des
tératomes, aussi bien sur le trajet du gros trone ner-
veux, que sur celui du rameau, que sur les fines rami-
lications des nerfls de la pean.

En somme pour Feindel, I'évolution de la fibroma-
tose comporte denx temps : la malformation des dérives
ectodermiques est le phénoméne primordial ; la lésion
ne vienl qu'ensuile.

Par malheur, Feindel fait donner & sa théorie plus
qu'elle ne peul.

Il arrive en eflet a parler de la prolifération conjone-
tive que personne n'a jamais vue et a fixer au neurofi-
brome une structure et un sicge trop fixes pour n’étre
pas en conlradiction formelle avee les constatations
des  divers auteurs qui se sont occupés de la ques-
tion.

Prans laneuro fibromatose (qui d’ailleurs n'est (quune
des modalités de la fibromatose) 1'élément noble, la
fibre nerveuse est presque toujours intacte. Nous ne
pouvons pourtant pas devant un nerf normal dire que
sa fonction est altérée et que cette altération cause la
neuro-fibromatose. Ceci est en contradiction avee les
enseignements de la pathologie générale.

Quant aux lieux d’élection de la fibromatose, Feindel

estime que ce ne sera pas sur les trones nerveux oi les
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anastomoses se prélent assistanée, mais aux ramifiea-
tions dernieres, li oi les nerfs ont pen de fibres,

Les névromes plexiformes développés sur les gros
lrones nerveux sont la pour o ettre une fois encore en
défaut la théorie de influx  défectueux ou imparlail,
cause du fibrome du nerf.

« Le tissu de tératome, dit Feindel, ne peut pas étre
« du tissu conjonetif normal. Un tissu conjonetif nor-
« mal n'existe qua la condition de recevoir une inner-
« vation normale. Ce ne sera pas non plus un tissu
« conjonetif embryonnaire, car la formation d’un sar-
~« come demande la présence d'une cause irritative. Ce
« ne sera pas un tissu trés ditférencié comme les
« anneanx de la cirrhose de Laénnec, car la fibre ner-
« veuse, quolque insuffisante, n'est pas dépourvue de
« toute vitalité, Ce sera un tissu conjonctif a éléments
« pendifféreneciés (fibres connectives et cellules), en un
« mot, dua tibrome mou. »

Malheureusement pour la théorie, 'anatomo-patholo-
gie répond que le tissu du tératome, loin d’étre immua-
ble est au contraire variable, Chez un méme individa,
on peut noter des tumeurs & différents stades d'évolu-
tion. Quelques-unes, comme dans le cas de Delore, sont
conslituées par du tissu fibreux adulte ; d’autres, (en
pafticu[ier la tumeur que portait au bras le malade de
Delore) sont formées de tissu mugqueux.

Enfin, Finotti a remarqué que le tissu conjonetif difté-
rait suivant les diverses parties de la gaine du nerfaux
dépens duquel se développe le tibrome.

Endonévre ; tumeur riche en cellules; périnévre ; pau-
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vie en cellules ; épinevre : riche en fibres, tameur par
suite trés dure, fibreuse.

La théorie que nous proposons i notre tour (suivant
en cela Uexemple d’Oriot 4 qui nous avons emprunté
divers arguments pour combattre la théorie ectodermi-
que) est plus modeste. Moins brillante peut-étre, elle
va du connu a l'ineonnu a U'inverse de la précédente ;
elle se borne a 'examen des faits, elle ne suppose pas
le probléme résolu. Elle est adéquate aux faits et ¢’esl

pourquoi nous la croyons plus proche de la vérité.

Nous estimons que la fibromatose cutanée généralisée
n'est que l'expression d'une maniére d’élre, dune
maniére particulicre de réagir que possédent cerlains
individus, en un mot d'une diathése,

A la théorie ectodermique, nous substituons la théo-
rie mésodermique. En effel, ¢'est du tissu conjonctif et
toujours du tissu conjonetif, néoformé, plus ou moins
Agé, A des stades diflérents de son évolution, que nous
rencontrons dans l'affection qui nous oceupe : Tissu
conjonclif péri vasculaire, péri glandulaire, péri-névré-
tique, tissu mésodermique par excellence, Il semble-
rait a priori que le malade ne répond, ne réagit que
par la production unique de tissu fibreux. Existe-t-il
done une diathése fibreuse? Nous ne craignons pas de
I'affirmer, réservant a d’autres plus doecumentés le soin
et le merite d'en découvrir la cause réelle, de la carae-
tériser.d’'une maniére plus scientifique, par des troubles

chimiques ou anatomiques définis.

A cet effet, nous sommes heureux de publier une
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observation inédite qu'a bien voulu nous fournir notre
ami, le D Boussenolt.

« Durant mon séjour au Soudan, nous eerit-il, il m'a
souvent ¢té donné, comme médecin des troupes colo-
niales, de constater chez les noirs el spécialement che=
les femmes, des productions fibromateuses plus ou moins
étendues, siégeant dans le lissu cellulaire sous-calané el
ayant une lendance particuliére a larécidive el a la géné-
ralisalion. Parmi les quelques observations que j'ai pu
recueillir, toutes semblables dans leurs grandes lignes,
je eciterai la suivante parce qu'elle se rapporte @
un sujet chez lequel les formations ¢énoncées plus
haut étaient dans leur développement assez diflé-
rentes. .

Bilaby, femme d'une trentaine d’années, vient a la
visite pour une atfection banale. Incidemment, en 'exa-
minant, je remarque qu’elle offre sur le thorax et 'ab-
domen, une série de petites tumeurs, d'é¢tendue, de
volume et de formes variables. Les plus petites, répar-
ties inégalement sur les parois latérales thorvacigques,
donnent absolument l'impression de grains de mil inelus
dans la peau. Les plus volumineuses, plates, saillantes,
de & 4 6 millimétres environ, i bords nettement déli-
mités, atteignent parfois les dimensions d'une picce de
cing franes. i,

Au point de vue de leur distribution, ces dernieres
sitgent principalement et par ovdre de fréquence,
devant le sternum, sur les épaules et anx coudes. La
plusgrosse, d'un relief de un centimetre, est exacte-

ment appliquée sur la fourchette sternale, empicte sur
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la clavieule gauelie, sans présenter avec ces deux arti-
¢les osseux aucune adhérence.

La tumeur, & droite, est & contours génmt’ﬂfi'iquement
définis et offre son maximum d'épaisseur. A gauche au
contraire, elle se résoul en un paguet de filamenls qui se
perdant dans le tissu cellulaire, arrivent jusqu’a la par
tie moyenne de la zone clavieulaire.

Indolente, non sensible a la pression, d'une consis-
tance presque rénittente, elle se montre recouverte d'un
épiderme trés mince, luisant auquel la couche malpi-
ghienne, peuriche en granulations pigmentaires, commu-
nique une coloration rouge foncé, qui tranche manifes-
tement sur la teinte noire des tissus enyironnants.

infin, sur 'abdomen, des bourrelets fibromateux,
véritables kéloides cicatricielles, aflectent une disposi-
tion sériée et ne sont que le résultat d'un tatouage trés
répandu  chez les gens du pays (Bambara, Mossi),
tatouage péri-ombilical en stries concentriques

En définitive, la femme Bilaby posséde deux espeéces
de formations fibromateuses:

1° Les premiéres, irréguliéres dans leur type, leur dis-
tribution, lenr volume se sont développées sans cause
connue, spontanément. Excisées, elles se montrent
constituées autant que 'examen macroscopique permet
d’en juger, par un tissu blanchitre, nacré, résistant,
homogtne, manifestement fibroide. Jajoute que I'abla-
tion dune de ces plaques ful suivie d'une récidive.

2’ Lies secondes abdominales, qui tirent lenr origine
~d'un traumatisme évident. J'ai pu expérimentalement
les reproduire deux fois chez 14 malade, qui v consentit’
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volontiers et assister ainsi & leur évolution sur laquelle
ni lesiodures, nil'arsenic ne parurent avoir une influence
sensible.

J'ai eu l'oceasion d’observer ainsi un certain nombre
de cas semblables. Chez 'un des sujets que jexaminai
je trouvai la coexistence dun fibrome volumineux e
lutérus et de productions culanées, sans ovigine trau-
matique connue, analogues a celles citées plus haut.

Deux femmes m'ont affirmé que leurs tumeurs avaient
subi une augmentation de volume pendant leur gros-
SESSEe, »

Nous avons tenu a citer cetle note in exlenso, con-
vaineu, (que nous sommes, quune observation bien
prise, quun fait préeis sont plus probants qu'un long
discours.

An Brésil, Tschudi et Langrand ; En Chine, T. Far-
guhar et Tilbury Fox' ont noté chez les indigénes une
semblable propension’ & faire du tissu fibreux. En juin
1896, 4 la suite d'une communication de Audain de
Port-au-Prince. (Haiti), une diseussion’ trés intéres-
sante s'éleva a la Soeciété de chirurgie, an sujet de ces
fibromes récidivants d’origine lraumalique

Dans un cas, ¢’est un fibrome post auriculaire mas-
Lloidien se développant chez un noir qui avail regu un
coup.de pied de cheval. Dans un autre c¢'est un jeune
négrillon, d'environ douze ans qui portait au pavillon
de l'oreille un fibrome volumineux dont 'évolution ful
rapide et se produisit i la suite d'uncoup de fouet donné
un peu trop violemment par un pére bratal. A Pori-

au-Prince, ces fibromes se rencontrent surtoutau lobule

-~
0

Sar.



s R
de Poreille, apres infubilisation, bien plus c¢hez les noi-
res que chez les muldtresses. L'examen des tumeurs
pratiqué par Pilliet a prouvé que celles-ci sont bien des
libromes et non des kéloides,

En France, Demarquay a relaté U'observation dune
dame brisant sous elle un vase de porcelaine et se cou-
pant la grande levre @ un fibrome de la grande léevre se
produisil peu aprés. Pent-on nier maintenant une dia-
thése fibreuse ?

La question de la race, ¢’est-d-dive de la constitution
intime des tissus des individus est importante. Tous
les négres ne peuvent faire du fibrome aussi facile-
ment les uns que les autres. Les négres présentant
cetle tendance aux hyperplasies ont done par suite, en
employant une vieille expression, une constitution
« humorale » différente de celle de leurs congénéres
des autres peuplades. L’étude de leurs échanges nutri-
tifs, I'analyse de leur sang, de leurs plasma, si elle
était faite d'une facon méthodique pourrait peut-élre
neus donner 'explication de cette diathése fibreuse.
Il serait i souhaiter que semblables examens fussent
parallélement poursuivis chez les malades fibromateux
dont nous venons, au cours de notre travail, de décrive
Phistoire clinique et anatomique. Nous sommes per-
suadé que la chimie biologique confirmerait, pour
notre part, 'hypothése que nous soutenons, de diathése

fibreuse.



OBSERVATIONS

Pour la partie de notre travail concernant les obser-

vations de fibromateux, ne pouvant faute de place, plu-
sieurs volumes n'y suffiraient pas, relater tous les cas
(Jue nous eussions voulu consigner ici 4 cause de leur
intéret majeur, nous avons décidé de n'adjoindre que
les observations encore inédites. Elles iront grossir le
moncean deéja volumineux de faits que nous nous con-

tenterons de signaler dans notre bibliographie.

Observation I. — FIpROMATOSE CUTANEE GENERALISEE A FORME

FrusTE, (Absence presque compléte de tumeurs). (Inédite).
Observation recueillie par M. DrueLie, ancien interne

de Saint-Lazare et nhlig{:mnnmnt pl‘:}l,ét:: par lui.

H... Auvgustine, 21 ans, entre i I'infirmene de Saint-Lazare,

service du Dr Jullien, salle no 14, le 9 juillet 1901, pour” des



syphilides secondaires de la vulve, de I'anus et de la bou-
che.

Sur tout le trone se voient un grand nombre de taches pig-
mentaires de couleur calé au lait ou brune, qui existenl presque
toutes depuis la naissance, La plus grande partie de ces laches
sont petites, variant des dimensions d’une téte d’épingle a celles
d'une lentille. Néanmoins, on les trouve principalement dans le
dos, en cerlain nombre, grandes comme une piéce de un franc,
On observe une accumulation notable de ces taches pigmen-
taires au niveau du cou el des régions pré-axillaires,

Sur les membres supérieurs se voient aussi des taches pig-
mentaires analogues : elles sont petites, peu nombreuses, déve-
loppées surtout au niveau des plis des coudes,

Sur les membres inférieurs, il n’en existe qu’au niveau de la
partie toule supérieure de la face antérieure des cnisses.

Au niveau des régions fessiére et lombaire, cicalrices consé-
cutives i des furoncles,

Dans le dos, il exisle trois pelites tumeurs faiblement sail-
lantes, Elles soulévenl & peine les téguments, sont de trés
minime volume (i peine celui d’un petit pois) et ce n'est.
qu'apres les avoir longuement cherchées qu'elles ont été décou-
vertes, Elles sont indiquées par une Leinte un peu violacée des
téguments. Elles sont assez molles a la palpation. .

Au-dessous de I'épine iliaque antérieure droile, on en trouve
un autre qui est unpeu plus grosse, mais également molle. Une
autre enfin, toute petite se voit en dedans du sein ganche.

Un examen minutieux de toutes les régions des Léguments
n’y montre pas d’aulre tumeur,

On ne trouve pas de fibromes des nerfs (cubital, médian, cru-

ral, région poplitée, jambe, examinés & ce point de vue).
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La malade a I'aspect d’une minus habens, Flle ne présente

pas cependant de troubles psychigues spéciaux,

Observation II. — FisroMATOSE GUTANEE GENERALISEE avec
placards d’atrophie culanée (prise dans le service de M. le
Docteur Daxvos) (Personnelle).

P..., 30 ans, infirmier, né a Paris, célibataire,

AnticEvexsts HirEpimaires, — Pére mort i 52 ans, éthylique.

Mére morte de tuberculose pulmonaire & "age de 30 ans,

Anticepents CoLratéravx, — Pas de sweurs, un seul [rére,
lrés bien portant, dgé acluellement de 37 ans, indemne comme
ses péreel mere de loule affection culanée,

Axticipests Personsers, — A marché un peu tard. Incon-
tinence d’urine; fréquente la nuit surtout, ayant disparu sans
traitement vers la huitiéme année. Pas de rougeole, ni de scar-
latine, ni de typhoide. Seulement quelques bronchites légéres.

Diminution de lacuité visuelle du  colé gauche datant de
I'enfance.

Boit une absinthe par jour, un demi-litre de vin i chacun des
repas.

Histoire pE 1A maLapig, —Jusqu’a I'ige de huit ans, P..., est
absolument vierge de toule lésion du edté des téguments. A
partir de celle époque, il nole, au nivean de P'ombilic et a
droitede la ligne médiane, lapparition d'une pelite Lumeur
augmentant de volume peu & peu, sans douleur aucune, sans
réaction fébrile, passant des dimensions d’une tlete d’'épingle a

celles d’une pétite noisette. Cette tumeur, mollasse au toucher
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donnant, lorsqu’on la palpe, la sensation classique (Bazin) d'un
grain de raisin privé de ses pépins, est actuellement la plus
volumineuse des tumeurs analogues que le malade présente
(Tumeur royale de Boudet).

Jusqu'a 'age de freize ans, P... n’accuse que cette tumezur
péri-ombilicale. A celle époque seulement, la généralisalion
des molluscum se produisit d'abord sur le . frone, puis vers la
vingl-deuxiéme année, i la rentrée du régiment, sur les hras et
les cuisses,

En méme temps que I'éruption des tumeurs sur le trone, se
manifeste 'éclosion de taches pigmentaires ecouleur calé au
lait, sans élevure, sans desquamation et dont nous donnerons
plus loin la topographie,

Depuis un an, 'éruplion est slationnaire, Les plus grosses
tumeurs sonl les plus anciennes, les plus petitezs zont les plus
récenles.

L'état général est excellent el est resté toujours de méme,
P... a accompli sans aucun malaise ses trois années de service
mililaire. Caractére gai. Intelligence moyenne. Constitution
robuste. Taille, 1 m, 55, Nervosilé exlréme ayant empdché
M. Baretla de prendre un moulage de ses tumeurs.

Erar pes mécuments. — Le malade présente du eolé des tégu -
ments :

1* Une légere pigmentation diffuse généralisée.

20 Des taches pigmentaires de deux ordres petiles et larges.

3 Des tumeurs et des placards d’atrophie.

Petites, punctiformes, {rés serrées, ces taches en pointillé
pigmentaire donnent auw eon une leinle terreuse, presque
sale.

Suar le trone, plus larges mais aussi plus clairsemées, les
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pédiculées, ces tumeurs affectent sur les téguments la topogra=
phie suivante ;

Téte. — Trois (pelite lentille) sur la joue droite.

Cou, — Sepl (grosse lentille) disséminées sans ordre.

Face antérieare du fronc. — Une trentaine (grosse lentille),
dont 7 assez volumineuses (pois el noiselle),

Face postérieure du trone. — Une Lrentaine également et de
méme volume, sauf une surle flanc droit trés grosse par le fait
de la coalescence de plusieurs tumeurs.

Membre supérieur droit, — Huil a dix.

Membre supérieur gauche. — Six,

Membre infériear droil, — Une dizaine,aux cuisses surtout.

Membre inférieur gauche. — Une dizaine, aux cuisses sur-
tout.

Pieds gauche et droil, face dorsate. — Trois a quatre. Rien
AUX mMains,

En tout, une centaine de tumeurs, fréquentes sur le tronc de
préférence, moins nombreuses aux membres et disposées alors
i la face externe des bras el des cuisses, respectant les avant-
bras et les jambes d’autant moins serrées et moins nombreuses
que 'on s'éloigne de la racine du membre,

Omn peul constaler sur certaines tumeurs la présence d'un poil
ou d’un point noir de comédon,

Par la palpation, on ne parvient pas a déceler de tumeurs
dans la profondeur de la peau et sur le trajet des principaux
rMEeAux nerveux.

La sensibilité au contact et 4 la pigire est diminuée du cété
de la tumeur,

La sensibilité i la chaleur et au froid, ainsi qu'au pincement,
est inlacle.

PRI U PSS .

e ke U6



e T

Qutre ses tumeurs, P. . présente un nevas de la grosseur
d'un grain de riz, nievus vasculaire, de couleur rouge vif et
situé en arriere et & gauche de la ligne médiane, i la hauteur
de la sixiéme cervicale.

Die plus, si I'on regarde & jour [risant les téguments de la face
postérieure du trone, ou sil’on parcourt avee la pulpe des doigls
la peau du malade on constale des plagues lrés neltes d'alro-
phie de la peau,

Ces placards sont d'inégale grandeur. C'est ainsi gu'on en
rencontre de trés nombreux de la largeur d'une lentille et
d’autres plus rares mesurant jusqu'a une dizaine de centimétres
On nole entre ces deux extrémes loul une serie de plagues
intermédiaires.

Leur couleur est vielacée ave: un liseré plus sombre de con-
gestion, liseré qui lend actuellement & s'effacer,

Leurs contours sont, soil nettement circulaires, soil polyey-
cliques par fusion sans doule de plusieurs plaques d'atrophie.
La peau a leur nivean est déprimée, en creux, mais n'a pas
perdu avee son épaisseur normale ses caracléres de sensibilite,

Les plus petiles plaques sont disséminées sans ordre, en
grains de plomb sur la partie supérieure et postérieure du
thorax. Les plus grandes situées au-dessous du scapulum.
Deux surtout attirent l'attention, L'une, trés grande (10 a
12 em.) & direction oblique en bas et en dehors, comprenant
I'espace compris entre la pointe du scapulum gauche el de la
créle iliaque du méme coté, L'autre, moins large (7 4 8 cm.) @
direction horizontale, située plus bas que la précédente el plus
en dedans, au niveau de la créte iliaque droile,

Pas de plaques d'atrophie sur les membres ni sur la face ains.

qu’au devant du tronc,
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Légére vascularisalion en bavetle au devant de la poitrine.

Urines normales,

Ceeur et poumons en excellent élat.

Réllexes palellaires normaux.

Cependant P... présente des signes (rés nels de dégénéres-
cence.

(lest ainsi qu'on est frappé,a 'examen, . 'une asymétrie faciale
trés nelle du colé gauche. Les Lraits de ceseolé sont moins
marqués. 1l semblerait qu'il y avrait la une véritable hémi-
alrophie de la Tlace,

Continuant Pexamen du sujet, on note une implantation
vicieuse des cheveux. Le tourbillon apical est dévié du cote
gauche. A la nuque les cheveux sont implantés en raquelte
pour ainsi dire, en coup de vent, en cométe dont la queue serail
tournée vers la gauche,

Il existe du microdontisme, La voiife palatine est ogivale.
Les oreilles sont malformées. Les doigls sont en spatule. Le
testicule gauche est moins volumineux que le droit, mais aussi
sensible a la pression. 1l 0’y a pas de frigidité sexuelle.

L'examen des yeux fait par M. Antonelli a donné les résultats
suivants :

« L'appareil oculaire ne présente rien & ['inspection exlerne.
Les pupilles réagissent normalement. A la skiascopie, 1'eil
droil montre une hypermélropie légére tandis que la gauche
montre un astigmatisme oblique mixle assez prononcé, un
méridien étant assez forlement hypermélrope, l'aulre légérement
myope.

A lophtalmoscope, I'wil droit montre une papille normale et
pas d'autres lésions qu'une dystrophie pigmentaire diffuse de

la chorio-rétine, dystrophie d'ailleurs modérée, visible surlout
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jﬁur. Il n'a jamais présenté de troubles du coté des téguments,
(non plus que ses antécédents). Mére vivante el bien portante
antécédents pathologiques nuls,

ANTECEDENTS COLLATERAUX. — Trois fréres et deux sceurs bien
porlants. Un frére cependant dge de 29 ans, a eu une pleurésie
il 'y a un an (1900). Aucun d’eux n'a présenté ni taches pig-
menlaires, ni lumeurs culanées,

ANTEGEDENTS pERsONNELS, — Diphtérie 4 7 ans. Rougeole &
9 ans,

A I'age de 17 ans, rhumalisme arliculaire aign probable, se
manifestant par du gonflement el des douleurs au niveau des
arliculations des genoux el des poignels.

Les antéeédents éthyliques du malade sont trés chargés, De
13 4 16 ans, il buvait une moyeane de 3 & 4 litres de cidre
par jour. Depuis I'ige de 16 ans, il en boil environ 7 litres par
Jour.

Histoine pE Lo Marapie, — L’affeclion culanée que présente
le malade et qui consiste en une teinle brunitre diffuse du tégu-
ment en cerlaines régions, en des laches pfgllmnhlil'es el en des
lumeurs n'a pas élé d’emblée constituée. La coloration brunitre
de la peau el les taches pigmentaires sont toutes deux congé-
nilales,

Quant aux petites tumeurs, elles ne sont apparues (le malade
est Lrés affirmatil 4 cel égard) que depuis relativement peu de
temps. Leur début remonterail sealemernit & 3 ans. Le malade
avait 19 ans gquand on s'aper¢ut, dans son ehtourage, de appa-
rition au niveau de la face de petites grosseurs, du velume d'une
téte d'épingle environ, au nombre de 3 4 4, Ces tumetirs se
développérent trés rapidement el atteignirent en 8 jours les

dimensions gu'elles ont actuellement, c'est-a=tire celles i peu

i,
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prés d'un petit pois. A ce moment, C... constala sur le Lronc et
i la racine des membres supérieurs d: petites grosseurs, d'un
volume analogue i celui des tumeurs de la téte, Dix jours aupa-
ravant, le malade qui s'élait observé i la baignade, n’avail rien
constaté de semblable. A partir de celte époque, quelques unes
des tumeurs ainsi constiluées augmentérenl progressivement de
volume pour atteindre a peu prés celui d'une grosse noiselle, Le
plug grand nombre garda ses dimensions premiéres, si bien qu’en
I'egpace de un mois environ, les lésions auraient été définitive-
ment constituées telles que nous les observons aujourd’hui,
comme dimensions el comme nombre. D’ailleurs; depuis six
mois que nous avons l'occasion d’ohserver (..., nous n'avons
noté aucune modification appréciable. |

Erar acrver. — D'une conshitulion moyenne, (... a un Lrés
bon élat général, pas de marasme, ni de lraces de cachexie,
C... n'est pas apathique,et supporte tris bien les fatigues de la
vie militaire (deux séjours i 'infirmerie depuis son arrivée au
corps, Un premier de 4 jours pour courbalure, un autre pour
abeés du creux poplité). Llintelligence, sans élre trés dévelop-
pée, est cependant sullisante au dire de ses chefs. Il n'a élé puni
(ue pour inattention et ivrognerie,

Erar ves récumests. — Le malade présente de ce cilé :

12 Une pigmentation diffuse en certaines régions ;

2° Des taches pigmentaires,

3° Des tumeurs.

1° Pigmentation diffuse de la pean, —On la constale surtout
au niveau de la face, du cou, el des faces anlérieure et posté-
rieure du thorax et de 'abdomen. Le maximum d'intensité de
cetle coloration s’observe au niveau du cou qui a une leinle

jaune terreuse. Les membres supérieurs et inférieurs onl leur
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coloration normale, sauf cependant la face interne de la racine
des cuisses.

Les organes génitaux, ainsi que les dillérentes mugueuses ne
présentent aucune particularité a ce sujet.

2¢ Taches pigmenlaires, — De couleur café au lail, elles sont
trés nombreuses, mais particuliérement au mivean du cou et du
trone, Elles sont plus diserétes i la face, el assez clairsemées sur
les membres. Aux membres supérieurs comme aux membres
inférieurs, elles sont d'autanl moins abondantes qu’on s'éloigne
davantage de la racine, si bien qu'on n'en lrouve plus trace m
aux mains, ni aux pieds, Nulle part elle ne fait saillie sur le
légument. On n'en rencontre pas au niveau des mugueunses,

Leurs dimensions sont trés variables et on rencontre tous les
intermédiaires entre les plus petites el les plus étendues. 1l
semble cependant qu’on puisse les diviser & cel égard en deux
calégories,

x) Une pigmentation punetiforme. — Leurs dimensions
varient de celles d'une téte d'épingle 4 celles d’une circonfé-
rence de 2 a 3 millimétres de diamétre environ, Elles ont une
forme généralement arrondie ou ovalaire; quelques-unes ont des
bords légérement sinueux, ce qui semble tenir a la confluence
de plusieurs éléments primitivement isolés, La coloration de ces
laches n'est pas uniforme. Les plus pelites en surface sont
aussi les plus pales. Elles n'affectent aueune distribufion systé-
malique sur le trone el sur le cou o elles sont innombrables.

&) Des faches prgmentaires. — Leurs dimensions varient
de I &3 centimétres dans leurs plus grands diamétres. Un
grand nombre sont ovalaires. Leur orientation dans ce cas est
quelconque. Leur grand diamétre est tantol vertical, tantot

horizontal, tantét oblique. Leur coloration varie de la teinte
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Au niveau de la fesse droile, existe une tumeur beaucoup
plus volumineuse que les autres (tumeur majeure de Boudet),
mesurant 4 centimélres de diamétre en tous sens, de coloration
violacte

Elle est intimemenl adhérente a la face profonde du derme :
on ne peut mobiliser la peau a sa surface, Le pincement y pro-
voque l'aspect chagriné. Sa consislance est particuliérement
molle el tremblotante.

Aucune tumeur n'est pédiculée, mais il en est qui sont nette-
menl en saillie sur le reste des téguments alors que d'aulres se
confondent insensiblement avec le niveau de la région avoisi -
nanle.

La topographie de ces lumeurs sur le tronc est quelconque.
Sur les membres, elles deviennent plus rares a mesure qu'on
approche des extrémilés el manquent totalement aux mains el
aux pieds. Onn'en constate ni sur les mugqueuses, m sur les
organes génitaux, ni sur les amygdales, ni sur la langue. Un
ne note auncune relaiion lopographigue, tant sur le lronc que
sur les membres, entre ces tumeurs el le trajet des nerfs péri-
phérigues,

Leur consistance est mollasse, analogue, suivant la compa-

raison classique, & celle de grains de raisindont on aurait retiré .

les pépins. Ces lumeurs sonl mobilisables dans tous les sens,

La sensibilité au contact, celle au echaud et au froid sont
conservées normales au niveau de ces tumeurs.

La sensihilité & la douleur (pincement, pigire) y est plus
atfénuée que sur lereste du tégument oi elle est d'ailleurs for.
tement émoussée et o il y a de 'analgésie ( Veoir plus loin).

Il 0’y a pas d'irradiation douloureuse spontanée ou provoquée

suivant les différents trajets nerveux.

h—"u— puy



— 113 —

Examex pu svsvie serveux, — Il n'y a aucun trouble moteur.
Les mouvements s'exécutent avec leur rapidité normale, La
force musculaire est intacte. Pas de troubles de la marche,
Tremblement alcoolique trés nel.

Il v’y a pas de troubles sensilifs subjectifs. Objectivement,
on constale la conservation des sensibilités tactile et thermi-
Jue, mas par contre la sensibililé a la douleur est sinon abolie
du moins trés forlemenl émoussée, La pipire d’épingle, méme
assez profonde, donne la sensation de piqire mais sans dou-
leur.

Le pincement fournit les mémes résultats. On ne décéle pas
de Lrace de systématisalion dans la distribution de celte
hypoesthésie,

(La sensihilité a la douleur est plus nellement inférieure
au niveau des téguments).

Pas d'anesthésie cornéenne, ni pharyngée. Les odeurs et les
saveurs sont pergues normalement.

Tous les réfleres sont normaux.

Les troubles trophiques sont réduits & un certain degré de
eyanose el de refroidissement au niveau des mains, coincidant
avec une légére hypersécrétion sudorale. Ces troubles ne sont
d’ailleurs pas absolument constants.

Le malade est aussi légérement dermographe,

Les différents appareils sont normaux. Du eoté de Pappa-
reil circulatoire, on reléve seulement quelgues varices au mem-
bre inférieur gauche,

Les urines ne contiennent ni sucre, ni albumine.

Il ¥ adu citédu sgueletle, un certain nombre de stigma-
tes de dégénérescence,La forme générale du erdne est anormale,

vu de profil, 'occipital n'a pas sa courbure habituelle,
Sar. 8
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est dans un plan vertical et se continue & angle droit avec
les pariétaux.

Du cité du frontal, on nole des troubles d'ossification. Il
semble qu'il y ait eu, d’une part, un travail d'osléogenese
exagéré au niveau des deux points primitifs d’ossificalion,
(amenant une voussure exagérée des deux bosses frontales el
par suite une différence de niveau trés netle au niveau des
sutures fronto-pariélales droite et gauche) el d’autre part, un
arrél dans Pévolution de certains points d’ossification secon-
daire du méme os,

Les quatre points secondaires qui n’ont pas évolué sont :

1° Les deux points situés de chaque coté de la ligne
médiane, destinés i I'épine nasale d’ou la présence d’une enco-
che transversale profonde & la racine du nez,

2 Les deux poinls situés au-dessous de la poulie du grand
oblique, destinés i la face interne de 'orbite, d’oi le défaut
de soudure que I'on constate entre la paroi interne et la paroi
supérieure de 'orbile.

La voule palatine est ogivale,

Le lobule de l'oreille est adhérent.

Il 0’y a aucune déformation du squelette de la colonne verté-

brale nide la cage thoracique.

Observation IV. — Fisromatose céxirauisie sans tumeurs,
mais avec pigmenlalion caractéristique et troubles psy-
chiques. (Personnelle.)

R..., 45 ans, célibalaire, institutrice, originaire de New-Castle-
on-Tyne (Angleterre) sans antécédents héréditaives particuliers

tant au point de vue nerveux qu'an pnini. de vue cutané.
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Pére mort a 47 ans asthmatique. Mére morte & 71 ans albumi-
nurique. Trois fréres el deux sceurs tous vivants el ne présen-
tant aucune lésion cutanée ou nerveuse analogue i celles que
nous olire notre malade. Sur les Lrois fréres 1'ainé est porteur
d'une listule a 'anus de nature bacillaire. les deux aulres Jouis-
sent d'une bonne santé, L'ainée des soeurs est, aussi, bien por-
tante, la deuxiéme est d'une nervosilé extréme au dire de R...

Quant & notre malade, venue la derniére de ses fréres et
sceurs, elle aurait marché de bonne heure, n’aurait pas souffert
de convulsions dans sa premiére enfance.

Rougeole & 3 ans. Scarlaline & 7 ans avec olite et mastoidite
(eicatrice), wdéme des membres nécessitant l'application de
sangsues aux reins, Diphtérie la méme année.

A 10 ans, se trouvant en classe, subitement el pour la pre-
miére fois la malade se rappelle étre tombée soudain i terre,
d’un seul coup aprés quelques secondes de vertiges, de siffle-
ments dans les oreilles, R... s'est senti devenir toute pile,
« ma léle tournait », dit-elle. Elle ne s'est pas mordue la lan-
gue el ne se souvient pas avoir présenlé de phénoménes con-
vulsifs. La perte de connaissance compléte aurait duré cing
minules.

La nuit, la malade aurail eu des vomissements. Puis des
migraines atroces, Elle entendait toul ce qui se passail autour
d’elle, mais ne pouvait, quoiqu’elle le voulit, ni parler, ni
ouvrir la bouche pour manger et boire. Cel état dura trois
longs jours et se dissipa sans laisser d’autres troubles que de
violentes migraines.

Réglée i 15 ans, elle présente une dysménorrhée douloureuse,
avec vomussements parfois,

A 24 ans, fievre éruptive trés grave que la malade dénomme



— 10 —
encore scarlatine (?) retenant R.., (rois semaines au lit '« entrela
vie et la mort ». Depuis celle époque, les migraines sont deve-
nues permanenles accompagnées de vomissements. :

A 30 ans, violente allaque de rhumatisme articulaire, tou-
chant coup sur coup les grandes jointures (genou, coude,
épaule). Seddes .

A 35 ans, la malade qui avait des pertes sanglantes se fait
opérer i Bruxelles d'un volumineunx fibrome, par' la voie abdo-
minale (cicalrice).

Déja, R..., ressentail de [réquents cauchemars la nuit.

De plus, en plein jour, dés qu’elle fermait les yeux, les objels
familiers, gu'elle revoyail en imaginatlion devenaient selon son
expression des « images grolesques »,

Ces troubles d'idéation existent d'ailleurs actuellement quoi-
qu’il y ait eu un répit de deux annéee.

Le 23 juillet 1903, la malade se trouvant cetle fois a I'église
aurait été prise 4 nouveau d’un malaise, analogue 4 celui éprouvé
vers la dixieme année, mais avec des prodromes plus longs
comme durée. C'est ainsi que ce ne ful pas chez elle qu'elle
perdit connaissance. Soullrant toujours de troubles nerveux
(sifflements, eéphalées, picotements), on la transporte & l'h(";-pita:l]
anglais. La, le diagnostic de paralysie générale est posé a cause
de la présence de douleurs fulgurantes accusées par la malade.

De li, on la conduisit & la Salpétriére, dans le service de
M. le professeur Raymond oi elle est encore acluellement.

Actuellement la malade présente des troubles de deux ordres
I* troubles du c6té du systéme nerveux ; 2¢ troubles du coté

des léguments :
I*TroveLes pU coré bU sysTiME NERVEUX. — Perte de la mémaoire

en ce qui concerne les événements peu éloignés, réveil au con-
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traire de la mémoire en ce qui concerne les événements ftrés
éloignés dalanl de I'enfance.

Sensalion de picotements, d’élancements sur toute la surface
du corps et en particulier du eolé droit de la nuque. « On dirait
qu'on m'asséne chague seconde une massue sur la téte, a
droite », Céphalées constantes,

Sifflements dans les oreilles, analogues au silflet du chemin
de fer, d'une fagon intermitlenle,

Vomissements aprés les repas, améliorés depuis environ Lrois
semaines,

Soubresauls survenant sans cause dans les jambes, surtout &
gauche,

Tremblement datant de 9 mois, a P'occasion de la préhension
des objels, Ce tremblemenl est intermittent La malade en
effel ne le présente pas en ce moment,

Profonde asthénie, malgré apparente robustesse de la malade.
L'intelligence est intacte, au-dessus de la moyenne.

Réflexes conservés méme un peu exagéres,

Du coté des yeux la malade voit mieux de loin que de prés,

2o TrovsrLes pu coté pEs TEGUMENTS. — Il n'y a que dix mois
seulement la malade affirme avoir remarqué que la peau de toule
la surface de son corps prenail une feinfe plus sombre, comme
si elle avait ét¢ halée par le grand air. Auparavant, la malade
avail une pean tres blanche plutit laiteuse. Mais outre celle
teinte hronzée des léguments, il existe de nombreuses laches
pigmentaires couleur calé au lait, tranchant sur le fond moins
roux de la peau. Ces taches, lenticulaires sans élevures, sans
desquamation, & contours nels ne sont pas congénitales. Dissé-
minées sans ordre apparent des pieds a la téte, leur apparition

se fit suivant un certain ordre, 1’abord a la face, puis six semai-
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nes aprés sur les bras, puis sur le tronc et trois semaines aprés
cetle derniére localisation sur les jambes enfin. Le toul ayant
apparu ces dix derniers mois,

Au point de vue de la topographie spéciale, on constate que
la mélanodermie esl surtoul accusée au cou,

Quant aux taches nombreuses, dispersées sans ordre sur toute
la figure (200 4 300), elles deviennent plus rares a la face interne
des membres supérieurs, plus nombreuses par contre i la face
externe des bras.

La partlie supérieure et postérieure du lronc en est parsemée.
Quelques unes seulement a la partie antérieure du trone. Rien
aux plis de flexion, =i ce n'est un groupement trés foncé de plu-
sieurs taches lenticulaires au creux poplité droit. Les jambes
sont moins épargnées que les cuisses. Les deux mains (faces
dorsales) en sont criblées.

Une seule par conlre au pied gauche (face dorsale), aucune
au pied droit.

Les muqueuses sonl intacles.

Dulre ces peliles taches lenticulaires généralisées sans symé-
trie aucune, on reléve, la malade étant complétement déshabil-
lée, I'existence d'un trés grand placard fortement pigmenté, &
grand axe longitudinal, mesurant 3 a 4 centimétres de largeur
el siégeant au-dessus de la région coxo-fémorale du cété droit,

Un autre placard pigmentaire, mais moins volumineux, est
trouvée au-dessous de la pointe de I'omoplate du edté droit,
placard & grand axe vertical, de la dimension d’une grosse féve,
Aucune élevure, aucune squame, aucune démangeaison i
leur niveau.

Ces grandes taches sont contemporaines de I'éruption lenti--

culaire.
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Congénitalement, la malade ne présenlail que quatre petiles
papules pigmentées, Ces « grains de beaulé » faisant relief au-
dessus des téguments, a contours nets, durs an palper, ne s’al-
faissanl pas,a leinle roux loncé, siegenl . une premiére a la par-
tie supéro-interne de lavant-bras droit, prés de 'épitrochlée,
une seconde au niveau de l'appendice xyphoide, une aulre au
niveau de la pommelte droite, une derniére enfin sur l'arcade
soureiliére droite.

U rencontre sous les aisselles (presque glabres) trois mollus-
cum lenliculaires, flétris, pendulum, & gauche ; un seul mollus-
cum pendulum de méme volume a droile,

A parl ces qualre papules el ces qualre molluscum, aucune
autre trace de tumeur fibromateuse de la peau ou des nerfs,
sous-culanés ou hypodermiques profondément,

Aucune irradiation douloureuse par la pression sur le trajet
des principaux nerfs,

Pour ne rien oublier, citons l'existence de quelques noevi
vasculaires, de volume (rés minime, si minime méme que la
malade ne les avail pas apercus jusque-la,

Ces neewi d'un rouge trés vil, téte d'épingle carminée tran-
chant sur le fond bronzé des léguments siégent au nombre de
trois sur la méme ligne horizontale, en avant du lobule, sur le
lobule el en arriére du lobule de 'oreille gauche.

Un quatriéme nevus est découvert au milieu de la clavicule
gauche,

Aucune déformation squeletlique apparente, sice n'est une
voite palatine ogivale et des nodosités d'Héberden aux articu-
lations de la deuxiéme phalange avec la troisieme phalange des
doigls. La pointe du nez est déviée i gauche, mais cetle dévia-

tion a été consécutive & un traumalisme subi dans l'enfance.
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Bonne dentition. Quelques varices superficielles & la partie
inféro-extierne de la cuisse. Hémorrhoides .

La malade a présenté du sucre dans 'urine il y a un an,
Actuellement, elle se plaint d'uriner trés souvent la nuit
(5, 6 fois). Le besoin est impérieux el s'il n'est satisfait de suite,
la malade urine sous elle. L'urine émise & chagque miclion est
peu abondante (Voir pages 81 el 82, lanalyse compléte des
urines de la malade, faile par M. Guacou, pharmacten du ser-

vice de M. le professenr Ravmoxn),

Observation V. — "ibromatose généralisée. | Personnelle),
prise dans le service de M. le Dr Du Caster,

H..., 28 ans, vidangeur, originaire de I’Aisne.

Pére et mére morts Lous deux, le pére d’un coup de pied de
cheval, i une date oubliée du malade ; la mére morte d’affection
pulmonaire 4 un dge inconnu de méme, du malade. La mére
qui travaillait au dehors maniail le mercure. A-t-elle présenté
des troubles d’inloxication ? I'interrogatoire ne permet pas de
le déceler, H... élant minus habens.

Le pére et la mére élaienl sobres et jouissaient d'une bonne
sanlé générale, paraitrait-il,

H... a eu 12 fréres el six sccurs, Sur ces 12 fréres, 5 sont
encore vivanls, Sur ces six sceurs, une seule est morte,

Celte polymortalité est importante & signaler bien que 1'on
ignore les dales el la canse de ces décés, Seul de tous ses fréres
el sceurs, seul de toule sa famille, il est porteur de troubles du

coté des téguments.

H... aurail eu dans sa premiére enfance des maux d'yeux ef



— {21 —
d'oreilles. L'état général se maintint excellent ensuite, sans
rougeole, ni scarlaline, ni diphtérie.

Dés ige de 16 ans, H, .. devient grand éthylique (vin,
absinthe, liqueurs variées),

A 18 ans il travaille dans 'industrie ou était employée sa mére
et manie & son tour le mercure el la céruse.

Pendant un an, il reste dans cette branche industrielle, ne
présente pas d'hydrargyrisme, ni de salurnisme, puis travaille i
Paris, en qualité de vidangeur. Quoique descendant dans les
fosses d’aisances, jamais il n'a été malade de ce fait.

A 20 ang, réformé pour les yeux (?) l'acuité visuelle étant
cependant intacle ; il quitle le métier de vidangeur et depuis
séjourne de longs mois dans les services de ’hopilal Saint=Louis.

Le malade présente du cité des téguments des taches café au
lait aveec mélanodermie légére et des tumeurs en saillie.

Celte teinte brunitre de la peau et les taches pigmentaires
qu’elle présente plus foncées, seraient toutes deux, au dire du
malade, congénitales.

Par contre, les Lumeurs culanées seraienl survenues vers
I'age de 23 ans environ,

Elles auraient débuté sur le trone, une a une, au pourtour.
de I'ombilie, tout d’abord, pour envahir la surface totale de la
peau ensuite, Elles commenceraient par un petit « bouton hlan-
chilre », de la grosseur d'une téte d’épingle ; puisle « bouton
augmenlant de volume progressivement, meltrail environ un
mois pour atteindre celui d'un pelil pois sans rétrocéder jamars.
L’éruption continue encore en ce momenl. C'est ainsi gue I'on
peut contriler les diresde ... et suivree en quelque sorle 1'évo-
lution de ces tnmeurs, sur les caractéres et la topographie, des-

quelles nous aurons & revenir.
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Actuellement, H... accuse une diminution de sa force physi-
que. Facilemenlt émolionnable, trés nerveux, a tempérament
combalil, la cicatrice d’'un coup de couleau recu an cours d'une
rixe en lémoigne, H... ne sml pas hre el n’a jamais été a
I'école. IVailleurs, son intellect est bien au-dessous de la
moyenne. Cauchemars la nuit.

Hevenanl sur les caracléres de la lopographie des laches el
des tumeurs nous notons une pigmentation diffuse de la peau
surloul accentuée au niveau du-cou et de la face, bien que le
malade n'ail pas travaillé au soleil souvenl, Les parlies cachées
par les vélements sont de méme le siége d’une légére mélano-
dermie,

Quant aux taches pigmentaires, de couleur calé au lail de
dimensions variables, sans squames, indolores, sans élevures,
ni induration, on en rencontre 3 a 6 au cou de la largeur d’une
pigce de D0 centimes. Au trone el en avant elles sont plus
pelites el moins nombreuses gu'en arriere ou l'on en peut
compler une quinzaine dont une trés large au niveau de la créte
iliaque droite et mesurant six travers de doigt, A ce miveau, on
conslale une disposition zoniforme, semblerait-il, de la pigmen-
lation, quoeique en avant les taches pigmentaires soient plus
rares,

Les membres en sont dépourvus, a part le pli de flexion du
coude gauche ot I'on en décéle une de la largear d'un haricot.

A la main droite, les taches se retrouvent ainsi qu’au poignet
de la méme main, affectant la forme d'un bracelet.

Rien aux cuisses, ni aux pieds, Une grande tache a grand
axe vertical & la face externe du mollet ganche.

Les tumeurs, de méme, sont disposées sans symétrie appa-

rente, Leur volume est variable ainsi que leur consistance.



—a

Ala '!]re.g.ninn on arrive i faire sourdre une maliére sébacée
analogue a celle oblenue en pressanl un comédon.

La pean i leur niveau est normale ou légérement vascula-
risée.

Quelquefois, un poil est implanté an sommet de la lumeur.

Pas de tumeur royale de Boudel, ni de fibromes profonds,

Mais, fail a noter, le prurit au dire du malade esl intense
et 'empécherait de dormir parfois,

Ces tumeurs respectent la face. Il en existe 3 au cou, en
arriére du lobule de l'oreille droite, une trentaine en avant,
petites aussi, la  plus volumineuse rappelant le volume d'un
petit pois, une quinzaine en arriére sur le trone, 7 4 8 aux
membres supéricurs, un nombre égal sensiblement aux mem-
bres inférieurs,

Les mains et les pieds sont intacts.

Ces tumeurs sonl de moins en moins nombreuses, de plus
en plus rares, en somme, 4 mesure que 'on se rapproche des
extrémités,

Rien au ceeur, ni aux poumons. Les fonclions digestives sont
parfaites. Quelques varices a droite,

Le thorax est globuleux, I'épaule gauche plus élevée que la
droite. On nole, le malade élant deboutel nu,une légére scoliose
dorso-lombaire du cdlé gauche. Le pli fessier gauche est abaissé,

Les fémurs présentent le signe de la parenthése.

La peau est dGl'r‘anl"thE_r le sujet étant d’une nervosité
extréme, Les réflexes sont normaux.

La voiite palatine est ogivale, les dents sont tombées toutes
seules, sans douleur vers 1'age de 20 ans, Actuellement, c’est-i-
dire & 28 ans, le malade n’en posséde plus que 3 & 4.

« Aleramen des yeux, il existe une inégalité pupillaire (rés
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marquée, La pupille ganehe ttant d’un diamétre bien au-des-
sus du physiologique et réagissanl trés peu, la pupille droite,
étant dilatée an maximum est loul & [ail immobile & la
lumiére, »
« La pupille gauche esl aussi légérement eclopigue  du colé
itféro-temporal,
« A la shiaskopie, l'wil ganche monire une myopie d'upe
dizaine de diopiries au moins. L'wil droit, de méme.
« Les deux yeux montrent des altérations ophtalmoscopi-
ques telles qu’on les voil dans la myopie trés avancée,
« Il y ay & gauche, un slaphylome, ou pour, mieux dire une
plaque d‘nlrﬁphie chorio-rétinienne péri-papillaire 4 peu prés
-cireulaire, plus large du colé nasal et moins large en bas_ du
colé temporal.,
« A P'wil droil, une plaque analogue, une forme de cceur, la
base en haut frisant le bord supérieur de la papille, la pointe
en bas el légérement du colé nasal. Les disques optiques ont
une coloration gris sale qui fait contraste sur le fond Lrés
blanc de la selérotique mise & nu. Les autres alléralions des
vaisseaux et de la chorio-rétine sont Lelles qu'on les voit dans
la myapie trés élevée (petils las de pigmenis aulour du sla-
phylome, dépigmenlation diffuse... elc.)
« In résumé, il y a lieu d’admellre, & droife, une ancienne
paralysie des muscles inlrinséques (iridoplégie, congénitale
ou anciennement acquise) .1 gauche, une lésion du méme
genre mais moins prononcée, Des deux eolés, une aflection,
congénitale ou trés anciennement acquise des memhbranes de
Tazil. D'on il résulte la mj.’.clpie si élevée et les lésions du fond

de l'eil. » (Dr Antonelli).

L
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Observation VI. — Fisromatose CUTANEE GENERALISEE avec
névrite optique cedémateuse. — Observalion communiquée par
M. Cestax, Service de M, le Professeur Ravyonn.

"Madame. L... 30 ans, sans antéctédents héréditaires nerveux
ou cutanés dans les antécédants et les collatéraux (quatre
fréres et sceurs bien  portants, sans enfanls) est née i terme
dans la Corréze, porteur de quelques laches calé au lait sans
tumeur concomitante sur les téguments.

Durant la premiére enfance, pas de convulsions,

- Ce n'est qu'a Phge de 23 ans, c’esl-a -dire 1l ¥y a 7 ans, que la
malade s’apercoit de la présence de « pelits boutons sur les
reins », boutons qu’'elle dénomme verrues, a cause de leur
dureté el de leur indolence,

Puis peu 4 peu, ellea vu surgir de nouveaux '« boutons » sur
toute la surface du corps et cela encore, sans douleur el sans
fievre,

De temps en temps, la malade accusail des phénoménes dou-
loureux « dans le cité », dans la jambe, élancements, picolte-
ments, passant par loul le corps. Au ventre, la malade compare
ces douleurs a des coups de bistouri, . Elle éprouvait dans les
jambes comme des boules indolentes, mais parfois aussi de
véritables douleurs, surtout aux chevilles.

Il y ad ans, céphalées trés fortes, non continues, soit la nuit
et réveillant alors la malade, soit le jour, avec élancements
gauche du coté de la nuque. Les céphalées persistent actuelle-
ment encore,

En avril ‘et 'en mai 1901, durant deux mois, la malade vomit,

A cette méme époque, on note un engourdissement de tout le
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¢ité gauche du corps. « On aurait dit que j'élais paralysée »,
lLes vomissements se produisent facilemenl, 4 jeun ou aprés
mangé. Les urines devenant albumineuses, le régime lacté est
institué et les vomissements disparaissent pour ne plus revenir,
La malade n’a jamais éprouvé de vertiges, Mais au moment des
vomissemenls, les céphalées étaient & leur maximum et la vue

baissa rapidement depuis.
On constate, en effel, une amblyopie i marche progressive

ayant débulé en janvier 1901 par les deux yeux,

Depuis le mois de juillet de la méme année, I'wil gauche est
amaurotique d'une fagon compléte, Mme L., qui n’a pas pré-
senté d'autres accidenls nerveux, ne parail pas avoir en d'hé-
miopie. |

Actuellement, I'élal général esl excellent. De taille movenne,
ne loussant pas, lappareil pulmonaire et circulatoire étant nor-
maux, la malade n'accuse pas de réaclion fébrile ni de troubles
digeslifs, Les urines sont normales de méme,

Deux états cependant sont & considérer, du cité de la peau
el du coté du systéme nerveu.

1* La peav. — Clesl un cas classique de fibromatose généra-
lisée avec ncevi café au lait et molluscum.

Les ncew café aw lail, trés nombreux, épargnent presgue
complétement la face ainsi que les extrémités, mains et pieds,

Peu nombreux aux avant-bras, ils siégent surtout aux plis de
flexion, lls deviennentl incomptables sur le cou, le thorax et
I'abdomen,

Leurs dimensions sont variables. Le plus grand nombre res-
semble 4 des taches de rousseur, mais & contours irréguliers,

Quelques-uns sont plus larges (piéce de 50 centimes i une

piéce de 2 franes) thorax, abdomen, région dorsale inférieure,
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Ils sont disposés partout, de ci, de la, sans topographie spéciale.
Leur couleur café au lait est uniforme dans toute leur étendue.
lls sont plats, sans élevure, souples, sans induration, non dou-
loureux, ne s'effagant pas & la pression et n'olfrant pas de
squames a leur surface.

Les molluscum sont aussi trés nombreux, répandus sans sys-
témalisation sur toul le corps : bras, avant-bras, cuisses, tronc,
cou (2 au niveau de la nuque : I'un & droite, I'autre & gauche,
i la périphérie du cuir chevelu)

Leur volume est variable, du grain de chénevis 4 une petite
noisette. Leur consistance n’est pas identique, Les petits sont
durs. donnant I'impression de grains de plomb enchissés dans
le derme. Les gros (cuisse, avant-bras) sont mous, rappelant
les neuro-fibromes sous cutanés ; mais la palpation ne les fait
pas disparaitre el ils ne sonl pas douloureux i la pression. Ces
gros fibromes auraient une existence plus ancienne, au moins
dixans. Ils donnent un peu une sensation plexiforme. La peau
est rosée, un peu vascularisée a leur niveau,

Ils sont de plus adhérents & la peau, les uns silués sous la
peau, les autres dans le derme (grains de plomb enchissés, les
autres enfin formant méme des molluscum pendulum. On a
done toules les variétés.

Ils sont non douloureux el la sensibilité ne parail pas émous-
sée a leur niveau,

2° Le svstime xerveux, — On reléve les eéphaldes avec les
caractéres indiqués plus haut, des douleurs dans les membres,
un élal de tristesse, de mélancolie, léger, Pas de vomissements,

Au point de vue de I'examen du sysléme nerveux,on ne sau-
rail constater de signes de localisation.

Ainsi, la force segmentaire est conservée. les réflexes tend;.
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neux (bras el jambes) sont normaux ; de méme pour les réflexes
cutanés plantaire el de flexion, Pas de troubles sphinctériens.
La sensibilité est normale a tous les modes et sur Loute la sur-
face du corps. Rien du colé des organes des sens. Pas de signes
cérébelleux.

Les seuls troubles conslatés sont les suivants :

Les pupilles sont inégales, la gauche en mydriase, mais de ce
coté gauche, 'amaurose est compléte. La perception lumineuse
est nulle.

Pas de paralysies oculaires, ni de nystagmus, On conslate un
strabisme convergent résultant de I'amaurose,

Il existe une amblyopie Lrés prononcée a droile avec rétrécis-
sement du champ visuel sans hémiopie. De plus, une névrite
opligue edémaleuse avec arléres rélrécies et veines flexueuses.

La pupille gauche a perdu son réflexe lumineux direcl el a
conservé son réflexe consensuel.

La pupille droite a conservé son réflexe direct et a perdu son
réflexe consensuel.

La palpation des nerfs ne permet pas d’y constater des fibro-
mes (plexus cervical, brachial cutané interne, nerfs du bras,
radial, cubital, médian, ete.}, & différents niveaux, On ne voil

pas non plus de troubles trophiques,



CONCLUSIONS

1° 11 existe ennosologie un ¢tat que 'on peut dénom-
mer fibromatose généralisée.

2° Cette affection que certains auteurs ont appelé
maladie de Recklinghaiisen n’est pas seulement en effet
une affection de la peau, mais d'une facon générale de
tout 'ensemble du tissu conjonetif, ainsi que le démon-
trent la elinique et 'anatomie pathologique,

3° La fibromatose généralisée répond a trois lypes
cliniques et anatomo-pathologiques. Elle comprend en
outre des formes frustes soit par modification d'un de
ses signes, soil par adjonetion d'un ¢lément nouveau.

Mais ce qui reste toujours comme caraclére essen-
tiel dans ces formes est atteinte profonde du systéme
nerveux. ;

%). — La forme type comporte trois signes primor-
diaux :

1 Des tumeurs et de la pigmentation du eoté des tégu-
ments.

2" Des tumeurs sur le trajet des nerls.

Bar. g
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3* Des troubles fonctionnels inhérents a la présence
de ces tlumenrs.
B). — Les variétés de 'allection comprennent trois
Lypes:
Ln type libreux.
Un type nerveux,
Un type vaseulaire.
v). — Quant aux formes frustes, on en distinguera
de méme trois formes, savoir: -
Des formes pigmentaires,
— viscerales,
- larvées.

[+

;. — L'anatomie pathologique confirme les divisions
de la clinique. Nous distinguons en effel :

Une forme néoplasique conjonetive,

— — névritique,
— — vasculaire.

& — La prédominance des manilestation s nerveuses
liniques, les Iésions du systéme nerveux faisaient
prévoir le role héréditaire que nous retrouvons dans
I"étiologie de la neuro-fibromatose.

3 — Si ce role héréditaive étiologique semble admis
par la majorité des aateurs, il est plus diflicile de le
démontrer pouar la pathogénie.

Trois opinions se sonl produites a ce sujet, les uns
admetlant une lfhéorie infecliense comme dans la lepre,
les antres une théorie lorique, analogae a celle que
I'on  constate dans la maladie bronzée d’Addison ;
d’autres enflin admettant un trouble évolutitf embryon-
naire lors de la différenciation du feuillet ectoder-



— 13 —

mique, en épiderme el systéme nerveux, c’est-i-dire
une théorie névritique (Brissand et Feindel).

6* — Quelle que soit l'opinion admise, il semble pro-
bable que 1'on doit voir dans cette maladie une atteinte
profonde des centres trophiques amenant cetle dégénd-
rescence, si frappante chez les fibromateux que certains
auteurs ont voulu la définir un syndrome de dégéné-
rescence.

7° — Il s’agirait donc d'une vérilable Iésion dégéné-
rative el souvent proliférative (hyperplasie) du lissu
conjonetif géndéral, lésion qui suivant sa localisation
produirait les manifestations culanées, viscérales, vas-
culaires ou nerveuses que 'on rencontre dans la fibro-

malose cutanée geénéralisée,
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