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époque, la préoccupation générale était de bien
montrer, qu'en réalité, les corps ronds de Darier
n’étaient point des psorospermies et qu'ils repré-
sentaient tout simplement un mode de dégénéres-
cence des cellules de I'épiderme. A ce point de
vue |4, tous ces travaux enfongaient une porte
ouverte depuis le moment ou Bowen y avait vu
de ["éléidine. Néanmoins, ils avaient 'avantage
de préciser un peu les détails anatomiques sans y
ajouter rien de bien important.

Depuis cette époque, et conformément a la
prédiction de Besnier et Doyon dans la belle
note ajoutée a la deuxiéme édition frangaise de
Kaposi, les observations de psorospermose folli-
culaire végétante, de maladie de Darier, de léra-
tosis follicularis, se sont multipliées d’une facon
extraordinaire. On trouvera, plus loin, le texte
résumé ou l'indication des observations que nous
avons pu recueillir & ce sujet. Depuis la thése de
Thibault, il n’a paru, &4 notre connaissance, qu'un
travail d'ensemble sur le sujet : la thése de
Geissler, faite a Strasbourg, sous l'influence de
Wolf, en 1901, Geissler connaissait vingt-six ob-
servations qu'il reproduisait, et, dés ce moment,
de ces vingt-six observations, il éliminait plu-
sieurs cas qui, a juste titre, lui paraissaient étran-
gers 4 la maladie de Darier. Dans une communi-
cation toute récente, M. Renault disait : on ne
compte que trente cas publiés, En réalité, nous
eI avons trouvé une soixantaine au moins, aux-
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Cependant, c'était en arriere desoreilles que siégeaient
les lésions les plus prononcées; a ce niveau, l'aspect
était absolument celui que 'on observe dans d'autres
cas plus nets de maladie de Darier: les éléments consi-
dérés en particulier étaient beaucoup plus larges que
" ceux qui occupaient la face et étaient constitués par
des saillies papuleuses, fermes, trés rapprochées les
unes des autres, avec une dépression centrale occu-
pée par un bouchon ou un cone graisseux.

Les papules ¢taient, en beaucoup de points, con-
luentes, et toute la masse située dans la région rétro-
auriculaireavait un aspect irrégulier et papillomateux.
A la partie supérieure du cou, il y avait quelques
petites papules disséminées, dont la partie saillante
" avait l'aspect gras de la matiére sébacée. Le cuir che-
velu était couvert de crotites grasses sébacées et de
squames, différant de 'état séborrhéique ordinaire en
ce que beaucoup de croutes s'enfoncaient dans des
dépressions d’ou on pouvait facilement les arracher.
L.a chevelure était ¢épaisse et vigoureuse.

[es mains, qui, d'aprés la malade, avaient toujours
présenté quelques lésions aussi loin gqu’elle pouvait
se souvenir, étaient couvertes sur leur face dorsale
de petites papules fermes, serrées les unes contre
les autres, ayant toutes les mémes dimensions et de
couleur absolument identique a celle de la peau nor-
male. 11 n'y avait ni crolites, ni dépressions, et les
papules étaient recouvertes d'une couche cornée inin-
terrompue et épaissie, qui leur donnait l'apparence
verruqueuse. l.a cohérence de ces papules donnait
liew 4 un épaississement en masse de la peau a la
face dorsale de la main. A la paume des mains, la
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peau était trés épaissie avec exagération des dépres-
sions et des plis normaux. Les ongles étaient un peu
cassants et striés longitudinalement, mais peu dé-
formeés.

Un examen attentif du reste de la surface cutanée
ne permit de reconnaitre aucune autre lésion, A I'ex-
ception des régions mentionnées ci-dessus. téte, cou
et mains, la peau était partout lisse et mince. sans au—
cune trace de lésions papuleuses ou autres.

OBSERVATION XVII

Gaucner. Acné cornée végétante (Annales de Dermatologic ot de
S‘Il?‘ﬁ”‘“’f;{j-ﬂ'lﬁﬂ‘f&'. T, . 1 [?frl-

LlLe nommé N..., agé de quarante-huit ans, cocher
livreur, entré le 6 octobre 1goo, salle Saint-Louis, lit
n° 14.

Rien de particulier a signaler dans les antécédents
héréditaires du malade. Son pére est encore bien
portant, ag¢ de soixante-dix-huit ans. Sa mére est
morte & la suite d'un accident, a I'age de soixante-neuf
ans. lls n’ont jamais eu de maladie de peau, et le ma-
lade ne connait aucun cas d’affection cutanée parmi
les membres de sa famille.

Les antécédents personnels sont aussi peu char-
gés; le malade a toujours joui d’une bonne santé: il
n’a fait qu'une maladie grave, a l'age de trente-neuf
ans, il a eu un érysipele de la face qui a duré deux
mois.

Début. — Il y a trois ans et demi est apparue une
éruption qui a persisté pendant six mois: elle est
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robuste, présentant une absence congénitale de la
partie inférieure du grand pectoral. Hypertrichose coc-
cygienne. L.a peau de la face est épaissie, ridée, lui-
sante et couverte d'élevures papuleuses de la dimen-
sion d'un grain de millet, de couleur brune, excavées
au centre, crotiteuses. Ces crotites sont plus ou moins
adhérentes. Les plus petits éléments ressemblent a
des comédons, Quelques-unes s’enflamment comme
despustulesd’acné, Sur lefront, le nez, les oreilles, les
¢léments deviennent cohérents, secs, squameux et
gras. Sur le cuir chevelu, mémes amas au bord du
cuir chevelu. Ces éléments sont disséminés.

Efflorescences clairsemées sur le cou, plus nombreu-
ses vers les clavicules et le sternum. Sensation de ripe.
Nombreuses lésions au niveau de la mamelle droite,
sur le mont de Vénus, dans la région inguinale ; poils
et cheveux normaux. l.ésions extrémement déve-
loppées, confluentes, suintantes, mais non végétantes
sur la face interne des cuisses, dans le sillon cruro-
scrotal, au périnée. Les lésions, peu développeées
dans le dos, modérées dans l'aisselle gauche, nulles
dans l'aisselle droite, sont prononcées a la face ex-
terne des avant-bras. Sur la main, altérations sem-
blables a4 des verrues planes. llyperkératose et ponc-
tuation des paumes. Ongles fendillés, dentelés,
épaissis. Muqueuses normales. Membres inférieurs
a4 peu prés sains. Les ongles des orteils sont comme
ceux des mains. Examen microscopique trés soigné,
décrivant exactement les lésions connues (fissura-
tion, etc...). Il signale, en particulier, une notable
hypertrophie de la couche granuleuse : corps ronds
et grains, avec de la kérato-hyaline. 1l considére les
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grains comme des cellules épithéliales dégénérées
aussi bien que les corps ronds. Quant aux forma-
tions falciformes intercellulaires, il les considére
comme des masses de kérato-hyaline. Bien qu'il ne
puisse étre question ici de psorospermies, Schwabe
n'exclut pas la nature parasitaire. l.es traitements
" n'ont donné aucun résultat sérieux. C’est ce malade
qui fut présenté par Lesser a la Société de Dermato-
logie de 1903.

OBSERVATION XXI

Fasry, (D'aprés 1a thése de Grissier, )

Homme de soixante-sept ans. Pére mort dgé ; mére
morte phtisique; trois sceurs décédées d'aflections
inconnues. Pendant l'enfance, rougeole, etc. De-
but de la maladie actuelle avant trente ans. Malade
petit, au teint fortement coloré; chevelure abon-
dante ; bon état général. Lésions trés abondantes sur
le tronc, distribuées a peu prés symétriquement,
étendues également aux zones avoisinantes des extré-
mités supérieures et inférieures; sur la face et le cuir
chevelu, élevures plus ou moins petites, plus ou
moins grosses, plus ou moins clairsemées a4 coté
dun grand nombre de comédons; élevures isolées
sur la muqueuse buccale et sur la langue. Muqueuses
de la gorge et du nez normales: la ou les efflores-
cences sont isolées, elles apparaissent comme de
petites saillies nodulaires. Sur le tronc, particuliére-
ment sur la ligne médiane et dans I'espace inter-sca-
pulaire, les éléments se réunissent en une surface
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congénitale, parce que jusqu'a présent, sur ce
point, on a di toujours s'en rapporter au rensei-
gnement des malades. Il en est d’ailleurs un cer-
tain nombre chezlequel lamaladie semble ne s’étre
manifestée qu'assez tard, aprés trente et quarante
ans par exemple.

Sexe. — Bien que les hommes semblent un peu
plus nombreux, on peut admettre que le sexe n’a
pas d’'influence sur la maladie.

Hérédité.— L’influence deI'hérédité estdes plus
nettes, Beeck a vu un pére et ses deux fils; White,
le pere et la fille. Le malade d’Ehrmann était le
fils de celui de Mourek-Janowski. D’autre part,
une malade de Pawloff et celui de Jacobi-Schwabe
prétendaient que leur mére avait présenté la méme
dermatose qu’eux-mémes. Dans tous ces cas, il
s'est agi d’hérédité directe en ligne ascendante,

Dans celui de Graham Little, on aurait affaire &

deux sceurs, mais le diagnostic n’est pas certain.
Enfin, au moins dans le cas de White, il s’agissait
bien d’influence purement héréditaire, puisque la
fille avait grandi loin du pére.

Antéeédents du malade. — 1l ne semble pas
offrir de données appréciables. Sans doute un cer-
tain nombre (Jacobi, White, Ehrmann, etc.) men-
tionnent des accidents ganglionnaires ou ostéo-
articulaires, qui ont bien pu relever de la tuber-

culose, mais il ne semble pas, pour le moment,
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1° Etude des efflorescences. — L'’élément
éruptif typique est une papule recouverte d’une
croutelle brune ayant la dimension d’une téte
d'épingle et celle d’une petite lentille.

Tel est bien Paspect de 1'élément compléte-
ment développé, mais non pas de I'élément au
début. MM. Audry et Dalous, se basant sur I’étude
histologique de leur malade, sont amenés a con-
sidérer que la lésion initiale est celle que I'on
constate encore sur les exirémités (dos des
mains, dos des pieds). Mais, comme les malades
sont toujours atteints depuis trés longtemps lors-
qu’ils se soumettent & ’examen d’'un dermatolo-
giste, les efflorescences se sont modifiées et ont e
letempsd’acquérirles caractéres mentionnésdans
la définition de Darier. Ainsi, I'élément de début de
la maladie de Darier serait constitué par les peti-

tes saillies extraordinairement fines comparables

ades pointes d’épingle, séches, brillantes, plus
petites que la plus petite papule de lichen, visibles
seulement & jour frisant, et semées sur une peau
saine, dont elles ont conservé la couleur; avec le
temps, ces pelites papules se multiplient a I'in-
fini; enfin elles forment, par leur réunion, ces sur-

faces verruqueuses dont la description revient

dans un grand nombre d'observations et qui ont
été plusieurs fois comparées a des verrues planes.

Cet état verruqueux va en s'exagérant, de telle

sorte qu'il 8’y superpose des squames et des croa-
tes. Si I'on examine les poignets et les avant-
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bras de tel malade, on voit la transformation pro-
gressive qui conduit des fines saillies initiales a
I’état verruqueux, et, de la, & 1'élément éruptif
typique. Celui-ci est de coloration jaunatre ou
brune, ou noire. Il est plus ou moins saillant, sui-
vant son ancienneté, hémisphérique, de consis-
tance trés dure; quelquefois, la croutelle qui
le coiffe est presque villeuse ; si on la détache,
ce qui se fait avec peine, on voit qu'elle pénétre
dans un entonnoir qui paratt bien étre un orifice
pilo-sébacé. Ce seraient les lésions typiques, les
lésions franchement folliculaires. D’autres fois,
la croute, en gardant les mémes caractéres,
s’élargit et déborde I'efflorescence initiale, et
arrive & constituer des surfaces trés étendues,
recouvertes de petites saillies séches et noires ;
en détachant les croutes toujours trés adhérentes,
on découvre un tégument trés saignant, presque
papillomateux.

Enfin, dans certaines régions, les petites papu-
les jaunes du début s’étendent et se réunissent,
tout en restant peu crouteuses, et 'on ne saurait
mieux les comparer qu'a des verrues séniles.
Dans tout ce qui précéde, nous avons envisagé
les éléments tels qu'ils se présentent dans les
formes séches. Un certain nombre d’entre eux
sont creusés a leur centre d’une dépression. On
a vu que cette dépression était souvent considé-
rée comme trahissant une localisation follicu-
laire. MM. Audry et Dalous, s’appuyant sur
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cheveux. Le plus souvent, le cuir chevelu est
recouvert de croutes plus ou moins abondantes
qui ont les mémes lieux d’élection que les séhor-
rhéides : la région rétro-auriculaire, les limites
du front. Sur le front méme, en particulier au
niveau de la région temporale, on observe le plus
souvent des petites papules séches donnant a la
main une sensation de rape. En arriére des
oreilles, les lésions sont facilement végétantes et
elles peuvent trés bien se déveiopper dans le
conduit audifif externe.

Disons tout de suite que les cheveux, et en
général les poils, jouissent d’une intégrité remar-
quable. Sur la face, on trouve des lésions parti-
culiérement développées au pourtour du nez et
du menton. Autour du nez, elles sont associées
quelquefois avee des vrais comédons; sur le cou,
sur la face antérieure de la poitrine (région ster-
nale), dans I'espace inter-scapulaire, le long des
gouttiéres vertébrales, on retrouve les lésions les
plus typiques plus ou moins clairsemées, plus ou
moins cohérentes ; au niveau de la ceinture, les
efflorescences sont toujours nombreuses, généra-
lement jaunatres et séches. L'ombilic ne parait
pas un lieu d’élection bien manifeste ; au con-
traire, la maladie n’est jamais mieux développée
que dans la région inguino-abdominale et inguino-
crurale, si ce n’est toutefois dans la région
axillaire. C'est précisément dans ces zonesqu'on
observe les végétations et les suintements abon-




' ﬁim

i

sty el
dants et fétides mentionnés dans quelques cas.
Les organes génitaux externes, sauf toutefois la
racine de la verge et exceptionnellement le scro-
tum, ne sont pas aussi malades que le plide I'aine,
Le pourtour de I'anus et le sillon interfessier ne
participent guére aux transformations végétan-
tes ; on n’a pas mentionné jusqu’ici de lésions des
muqueuses génitales. Sur les bras, la maladie se
développe d’une fagon assez maigre. Au con-
~ traire, les avant-bras sont presque toujours ma-
- lades dans la région postéro externe, ou elle se
développe d’'une maniére vaguement symétrique.
Aux mains et aux doigts, sur la face dorsale, on
trouve I'état verruqueux, que nous avons signalé
tout a I’heure, tantot léger, tantot plus prononcé,
recouvert de croates et comme papillomateux. La
face palmaire offredes lésions presque constantes
et trés spéciales, La peau est en général épaissie,
jaunatre, Beeck, Pawloff, etc., y ont vu de vérita-
bles callus ; mais, habituellement, on rencontre
- simplement de nombreuses petites ponctuations
~ entourées d'une collerette squameuse. Aux mem-
~ bres inférieurs, la maladie de Darier se déve-
~ loppe mal. Toutefois, le haut des cuisses participe
~ aux lésions inguino-abdominales, ainsi que leur
face interne. Quant aux pieds, ils sont atteints,
- comme les mains, mais souvent d’'une maniére

-~ plus légere.

~ Ongles. — Les lésions des ongles ont une im-
portance extréme sur lesquelles on a insisté dés le
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I'épiderme de fagon a provoquer la formation d’une
saillie ; en général, ces portions planes sont placées
entre deux soulévements papillaires laissant entre
eux une dépression plus ou moins profonde, com-
blée par une couche cornée trés épaisse.

C'est cet aspect irrégulier, accidenté, de la cou-
che cornée, qui, avec I'hyperkératose, constituent le
point le plus intéressant de ces préparations. Ces
lésions sont d’ailleurs tout a fait en rapport avec
'aspect clinique.

’épiderme, trés aminci par places, envole dans le
derme des prolongements interpapillaires trés iné-
gaux : les uns, épais, coniques; les autres, étroits,
presque filiformes. Les cellules malpighiennes ne
présentent aucune altération. Stratum granulosum
normal. Pas de parakératose.

Rien a signaler du cété du derme. Pas d’infiltration
inflammatoire, pas de modifications vasculaires, la
texture habituelle du conjonctif est conservée. Un
peloton sudoripare normal (sauf pourtant une légére
dilatation kystique de son conduit excréteur).

Sur la face dorsale des premiéres phalanges des
doigts des mains, existait un état verruqueux de la
peau trés accentué; sous l'influence irritante d'un
traitement par les décapants, un fragment large el
épais s'élant soulevé, a été excisé et fixé par I'alcool.

Ce fragment, débité en coupes, nous a montré
une couche cornée, d’épaisseur variable, pouvant
dépasser un millimeétre, formée de strates ondu-
lées présentant parfois des plissements trés pro-

- fonds. Presque toutes les cellules cornées contien-
- nent un noyau compact, linéaire, bien colorable.
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grains, c'est-d-dire des cellules plus ou moins
sphériques, granuleuses, avec un noyau difficile
a colorer; en d’autres termes, il y a la hyperké-
ratose et parakératose associée.

La couche granuleuse est extrémement va-
riable, tantot épaissie, tantot normale, tantot
absente. Elle fait défaut 1a ot la lésion at-
teint son maximum de développement, mais cette
absence de couche granuleuse tient simplement &
la dislocation presque totale de I’épiderme. Cest
dans le corps muqueux que I'on trouve des alté-
rations les plus caractéristiques. D’une maniére
géneérale, le processus est avant tout un proces-
sus d’acantholyse associé & une kératinisation
préematurée et maladroite. L'acantholyse aboutit
a la fissuration; la kératinisation anormale abou-
tit aux corps de Darier. 1] est bien difficile de

~ savoir exactement si ¢'est l'acantholyse qui est
~ initiale, ou si ¢’est le corps rond, mais MM, Au-
dry et Dalous partagent I'opinion des auteurs qui
considérent I'altération de kératinisation comme

~ la premiére et la plus importante. La fissuration
- a été signalée par Beeck, par Buzzi et retrouvée
par tous les auteurs. Petersen et Fabry ont dit
que c’était une altération artificielle, ce qui n’est
pas tout & fait exact, mais il est incontestable que
sur des piéces fixées  'alcool, elle est infiniment
plus prononcée que sur des fragments fixés par
le Flemming ou le sublimé iodé. La fissuration
- consiste en ce fait que la couche épineuse de

#
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Malpighi présente dans toute sa hauteur, & partir
de la couche génératrice, des lacunes vides, irré-
guliéres, mal délimitées, ou flottent quelquefois
des débris de cellules de corps ronds, etc. D'une
maniére générale, ces lacunes ne contiennent ni
leucocytes, ni globules rouges. Il est & peu prés
certain que cette perte de substance traduit sim-
plement une acantholyse. Les cellules épineuses
perdent leur prolongement, s'isolent les unes des
autres et ne tardent pas a succomber. Les corps
ronds de Darier sont ces mémes formations ana-
tomiques qui passérent un moment pour étre de
nature . psorospermique. On sait, maintenant,
qu'ils représenient des cellules malpighiennes
ayant subi une dégénérescence cornée particu-
liere. Les observateurs ont pu suivre toutes les
phases de transformation. Les corps ronds appa-.
raissent et se développent en pleine couche de
Malpighi, lorsqu'ils sont en nombre suffisant
pour former une aire; ils se dissolvent, engen-
drent des lacunes de fissuration, arrivent a l'ex-
térieur, se mélent aux croutes et deviennent ac-
cessibles au simple raclage. Depuis Bowen, on
sait que les corps ronds contiennent de I'éléidine
parfaitement colorable par le picro-carmin ou de
la kérato-hyaline colorable par de I’hématoxyline.
Le corps rond est une cellule globuleuse fermée
par une membrane réfringente 4 double contour,
avec un noyau assez volumineux, nucléé, espace
clair périnucléaire et granulations  d'éléidine.
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D’autres fois, il existe, a l'intérieur du corps
rond, une sorte de seconde membrane, ¢gale-
ment réfringente. Les unes et .les autres colorées
en jaune par le picro-carmin et offrant les réac-
tions habituelles de la corne. Quelquefois, il y a
aussi des figures falciformes, ete. D’aprés Darier,
les grains peuvent provenir des corps ronds ou
dériver directement des cellules malpighiennes.
I est certain qu'on peut observer des grains sans
corps ronds. La eouche génératrice résiste abso-
lument au processus morbide ; elle est méme res-
pectée par la diapédése. Darier dit que les figures
de kariokynése sont nombreuses, mais il n'en
est pas toujours ainsi. Habituellement, il y a une
 pigmentation abondante dans toute épaisseur de
I'épiderme.
- Si nous examinons le derme, on est d’abord
frappé de ce que les lésions ne sont nullement pro-
-~ portionnelles & 'intensité des altérations de 1épi-
- derme. Elles peuvent en effet étre trés rudimen-
~ taires et 'on peut presque les considérer comme
~secondaires aux infections surajoutées. Sans
~ doute, il y a un certain degré d’allongement pa-
¢ ptllalre au niveau des papules, mais cet allonge-
- ment ne prend un trés grand développement que
dans les lésions devenues franchement végétan-
1&5, auquel cas elles arrivent a4 subir une hyper-
~ trophie énorme. Dans le derme papillaire ,
@ﬂnmme dans I'axe des papilles, on peut trouver
~ des infiltrats inflammatoires généralement limités

-
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