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I'intestin. L'examen microscopique démontra que
ces derni¢res n’étaient autre chose que du fibro-

myome.

La deuxiéme observation est celle d'une malade
qui porte des déformalions osseuses trés prononcees.
Cette malade que nous avons pu suivre pendant plus
d’un an, a été déja présentée a la Société médicale des
Hopitaux en janvier 1904, par MM. G. Lion et Gasne.
Nous donnons plus loin l'observation qu’ils ont
prise de cette malade il y a six ans ; mais au cours
de celle période de temps ses Iésions se sont accen-
tuées a tel point que nous avons cru utile de donner
I'état actuel de celte malade.

La troisieme observalion est celle d'un neuro-
fibromateux, intéressant par les troubles de son
intelligence et par D'existence d’'une petile pigmen-
tation sur la muqueuse buccale.

A ces trois malades nous ajoutons l'observation
d'un cas relatant la coexistence de la maladie de
Reckiinghausen avec des signes d'insuffisance surré-
nale. Cette observation nous a élé communiquée
par notre collégue et ami le D° Maurat, que nous
tenons & remercier a cette place. Nous avons pu
nous-méme voir la malade et controler 'exactitude
des phénoménes colligés dans cette observation.

Avani de commencer I'exposé de nos connaissan-
ces sur cette affection et de ce que nos observations
apportent de nouveau, nous avons a ceeur de remer-
cier notre maitre M. le D* René Marie, médecin des
























Quelle que soit la forme qu’elle revét, elle va du
jaune au brun foncé en passant par la teinte café au
lait, brun clair et brun roux. Trés claire, elle rap-
pelle la couleur du lentigo et du xanthome ; quand
elle est sombre elle donne I'aspect de la pigmenta-

tion addisonienne. Ces variations de couleurs peu-

vent s’observer sur un méme individu.

a) La pigmentation punctiforme forme un semis
de petits grains trés fins, de dimension bien infé-
rieure a celle d’'une téte d'épingle. Ce piqueté s’ob-
serve surtout au visage, aux lombes et aux extré-
mités des membres. Mais cette localisation n’est pas
la régle et il peut apparaitre i toutes les régions.
Parfois on le voit autour d’'une tumeur cutanée lais-
sant entre elle et lui un espace de peau saine. Sou-
vent il se.dispose sur une grande surface formant
comme un revélement continu. En géncral, cette
pigmentation punctiforme domine sur les malades
alors que les taches pigmentairessont plus espacées.
Elle est plus foncée que sur ces derniéres. Ces grains
siégent aussi sur les taches pigmentaires, tranchant
neltement sur elles par leur teinte plus sombre.

b) La pigmentation en taches ou en plaques, dé-

nommeée aussi « nevi pigmentaires », est formée .

d’¢léments d'un nombre plus ou moins grand. Par-
fois les taches sont innombrables. Elles sont dispo-
sées sans ordre ni symétrie, Leur dimension est
variable, Les plus pelites ont les dimensions d’ane
téte d'épingle : ce sont les plus nombreuses. Les
plus grandes forment de vastes plaques occupant
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le nom de fumeur royale de Boudel, Elle est souvent
la plus ancienne en date.

Celle-cipédiculéeou sessile peut atteindre le volume
d’une mandarine, d'une orange, et méme d’une téte
de feetus (Modzejewsky). Elles rappellent des bourses
vides de leurs teslicules, des vessies demi-pleines, des
mamelles flélries, des poires démesurées. Pédiculées,
leur masse esl mobile et oscille telle une pendule.

Notre observation IV fournit nn bel exemple de
tumeur royale au miveau de la face interne de la
jambe gauche. Il existe d’aprés quelques auteurs
une certaine hypothermfe au niveau de gros mollus-
cum, leur circulation étant insuffisante.

La consistance est variable. Dans quelques cas
elles sont dures et résistantes, Modzejewsky prétend
que cerlaines tumeurs sont dures et fibreuses, en
lotalité, ou en partie. Dans ce dernier cas elles pré-
sentent des noyaux durs & coté d'autres parties
molles et spongieuses. Le plus souvent on constate
la fausse fluctuation si caractéristique du lipome,
« On a souvent la sensatlion que |'on éprouve en pal-
pant un grain de raisin mur dont on a reliré les
pépins » (Bazin). « Quelquelois méme la mollesse
est telle qu'il semble que l'on ait retiré du grain de
raisin & la fois les pépins et la pulpe et qu'il ne reste
plus qu'une peau épaisse » (. Marie). Souvent les
tumeurs sont tout a fait fluctuantes et s’effacent sous
le doigt qui s’appuie sur elles, si bien qu'elles se
relournent méme en doigt de gant sous ['action de
la pression, Cerlaines de ses lumeurs font corps
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avec la peau et sont comprises dans son épaisseur.
« Et cela est si vrai qu'au niveau de celles qui sont
un peu développées, il n'est pas rare de voir I'enve-
loppe cutanée présenter comme des vergelures,
indice certain des tiraillements auxquels le derme a
été soumis, par suite du développement intrader-
mique de ces tumeurs (P. Marie). Elles sont senties
comme enchissées dans le derme qui souvent en est
complétement farci. Au palper on constate une adhé-
rence parfaite entre ces productions et la peau. Elles
se déplacent avec la peau, quand on imprime des
mouvemenls aux téguments. De plus ceux-ci sont
trés amineis & leur niveau et cet amincissement est
d’autant plus grand que la tumeur s’est développée
plus superficiellement par rapport & l'épaisseur du
derme el qu’elle s’est notablement accrue. Feindel a
eu le mérite de découvrir des tumeurs dans les parties
profondes du derme. « Trés surbaissées », elles
sont le moins consistantes des tumeur cutanées et
s'effacent complétement sous la pression du doigt,
pour reparailre quelque temps apres.,

[Yautres de ces tumeurs sont sous-cutanées,
mobiles, libres de tout attache. Cependant, lors-
qu'elles ont gardé un peu de leur fixité primitive
avec la peau, on constate quand on pince les tégu-
ments que ceux-ci se froncenl en peau d’orange, a
ce point d’adhérence. Entre ces tumeurs sous-cuta-
nées el le doigt explorateur, on percoit toute I'épais-
seur de la peau. Au palper, Labouverie prélend
qu’elles donnent la sensalion d’un bouton de che-
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interne de I’avant-bras, le long des ramifications su-
perficielles du musculo-culané, du cubital, du radial
et du médian: la face antéro-interne de la cuisse le

long des ramifications du crural et de l'obturateur ; -

le creux poplité, surtout a son bord interne, le long
des branches superficielles des poplités ; la face in-
terne postérienre et externe de la jambe le long des
rameaux des nerfs saphénes et du nerl musculo-cu-
tané ; les espaces intercostaux quand les fibromes
sicgent sur lés nerfs de méme nom ; le cou, le long
des nerfs superficiels du plexus cervical. Ces tumeurs

peuvent faire défaut a 'examen clinique alors que.

I'autopsie permet de les déconvrir en grand nombre.
L’inspection ne nous permet guére de les aperce-

voir. Cependant dans quelques cas on peut les

soupconner par I'examen a jour frisant.

Le palper nous fait percevoir des messes, isolées
les unes des aulres, lisses, allongées ou arrondies qui
se suivent en série linéaire comme les grains de cha-
pelet. Parfois les tumeurs sonl uniques ou peu nom-
breuses. Leur volume peul atteindre celui d’une

lentille, d’'un ceuf de pigeon, d’'une grosse orange.

A la plus grosse de ces tumeurs on donne le nom
de « tumeur majeure ». Elles sont franchement sous-
cutanées, ont une consistance dure et présentent
une indolence compléte a la pression. Dans certains
cas cependanl elles sont sensibles et quelquefois
méme douloureuses i la pression. On a signalé
des douleurs spontancées au niveau des lumeurs

nerveuses avec des irradiations douloureuses trés
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variétés de névrome plexiforme. On a signalé des
troubles de la sensibilité au niveau de la tumeur,

b) Repli cutané (dermatolysis). — Cette forme de

névrome plexiforme a les mémes signes que la
variété précé{lente. Elle n’en différe que par son
aspect des plus birarres. Elle est le résultat d'une
hypertrophie intense de la peau, qui part d'un point

d’implantation limitée, se pédiculise et retombe en .

replis luxuriants superposés les uns les autres. On
dirait « des bourrelets élagés les uns au-dessus des
autres. » Il rappelle tantot une pélerine irréguliére-
ment drapée, relombant sur I’épaule, lantot une
sorte de « vieilles mamelles tombantes et flasques »
(Mernet) tantot un « paquet d’intestin gréle » appendu
a un fragment de mésentére. Celte pédiculisation
peut entrainer la déviation consécutive des paupié-
res, de I'oreille et quelquefois méme une inclinaison
latérale de la 'téte, lorsque le poids de la lumeur est
assez marque,

La pigmentation est assez fréquente sur ces replis.
L’hypertrichose y a été signalée dans certains cas

¢) Eléphantiasis congénital. — En plus des signes
habituels de névrome plexiforme tels que nous les
avons exposés au chapitre « lumeur », on constate
ici un épaississement de la peau qui est plus que con-
sidérable: il est gigantesque. Les légumenls pré.
sentent souvent des gros replis séparés par des sillons
plus ou moins profonds. Des rugosités recouvrent
leur surface et le toul rappelle I'aspect de I'éléphan-
tiasis des Arabes. Au palper on conslate la peau trés
¢paissie. Elle est le siége d'un smpitement, parfois
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V. — Troubles de la sensibilité

La sensibilité dans certains cas est altérée. On a
signalé des crampes dans les mollets, des douleurs
lancinantes du type arthralgique que le malade
attribue souvent a I'existence d'un rhumatisme, pour
lequel il demande & entrer a I'hopilal. Parfois le ma-
lade se plaint d’¢lancemenls dans les membres et
dans le dos et de fourmillements aux extrémités. Dans
une observation, Lannois et Variot s'expriment de
la fagon suivante au sujel des douleurs: « Quand le
malade est au repos il souffre peu, mais les mouyve-
ments déterminent des douleurs vives dans les arti-
culations, en particulier dans les coudes. Quand il
garde un repos prolongé, il éprouve des fourmille-
ments el de I'engourdissement, sensalions qui dis-
paraissenl avec les mouvements. Le malade éprouve
des douleurs, revenant par excés dans les membres
supcrieurs et en particulier dans les coudes. Pour
qu'elles cessent, il faut que les bras soient accolés
au trone... » Les douleurs proviennent surtout de
la présence de lumeurs fibreuses le long des nerfs.
Nous avons déja dit, ailleurs, que celles-ci peuvent
étre parfois douloureuses a la pression.

D’autres fois on conslale des anesthésies vagues,
fugaces, mal syslématisées. Nous avons déja parlé
de 'anesthésie cutanée qui s'observe parfois au ni-
veau des molluscum. La dissociation de la sensibi-
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trophiques du coté des ongles (ongles spatulés, on-
gles hippocraliques), malformations des mamelons.
L’enfant fait ses premiers pas trés tard et présente
dans certains cas de la microphtalmie et des pau-
piéres tombant « en capote de cabriolet » (Jean-
selme). On a noté chez ces malades la rétraction de
l'aponévrose palmaire (Merle).

Adulte, il ne semble pas arrivé a son eomplet déve-
loppement. Il existe de linfantilisme. Le sysiéme
pileux est peu développé. Le malade présente de
la frigidité sexuelle, du nanisme. Dans un .cas de
P. Marie la taille était de 1 m. 27. Chez notre malade
n° 2 elle est de 1 m. 26,

Le tissu musculaire et conjonctif perdent souvent
beaucoup de leur résistance et de leur élasticité ;
c'est ainsi que s’expliquent les hernies si fréquem-
ment constatées chez ces individus qui ont des
anneaux herniaires laches ; c¢’est pour cetle raison
(que I'on voit souvenl des varicocéles, des hémor-
roides, des varices, les luxations spontanées (Klippel).

‘Les déformatiors osseuses sont moins fréquentes.
Elles sont le résultat de phénoménes d’ostéomala-
cie, de raréfaction osseuse et d’hyperostose (leon-
tiasis), d’autres fois il s’agit d'un arrét de développe-
ment. Une ou plusieurs de ces lésions peuvent
s'observer chez le malade.

En examinant les malades, on trouve parfois a la
téte une asymétrie faciale, comme dans notre obser-
vation II, aux membres des fémurs incurvés, en
parentheése, des tibias en lame de sabre (Jeanselme
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Nous avons déja parlé a propos des névromes
plexiformes des perforations et des crétes dont est
souvent le siege 'os sous-jacent a ces tumeurs. Bruns,
dans un cas de névrome plexiforme du maxillaire
inférieur a trouvé cet os lrés hypertrophié. Les phé-
noménes de raréfaction osseuse rendent les os Lrés
fragiles. Ainsi Legrain dans un cas de névrome plexi-
forme de la paupiére supérieure et de 'articulation
tibio-tarsienne, a vu dans la suite survenir une frac-
ture du crépe et une fracture des deux os de la
- jambe, :

Ces troubles de la nutrition résulleraient d’aprés
Follin de la disparition des cellules ganglionnaires
du sympatlhique, qui tient comme on sait, la nutri-
tion sous sa dépendance. La cause de cetle dispari-
tion serait 'hypertrophie du névriléme étouffant le
tissu noble du ganglion nerveux.

Cette maniére de voir peut étre vraie pour les dé-
formations osseuses ¢lendues, mais elle n'explique
pas suffisamment les cas de troubles osseux limités
par exemple au siégc seul des névromes plexifor-
mes.

IX. — Troubles viscéraux

a) Troubles digestifs. — Les fonetions digestives
sont souvent atteintes ; il exisle de la lenteur de la
digestion, des crampes slomacales aprés le repas,
le repas, des vomissemenls, de I'atonie gastro-intes-
tinale, parfois de I'intolérance gastrique absolue,



On a signalé encore des troubles hépatiques : uro-
bilinurie, ictére grave (Labouverie). Le méme au-
teur a rapporté un cas avec troubles digestifs et
lithiase hépatique.

b) Troubles pulmonaires el cardiaques. — On a
noté des acceés d’asthme et d’angine de poitrine, des
palpitations nocturnes, Il ne serail pas invraisem-
blable que ces troubles aussi bien que ceux du tube
digestifsoient le résultat de la localisalion des neuro-
fibromes au niveau du pneumogastrique. Notre ma-
lade (obs. 1) dont nous relatons l'autopsie plus loin
présentait un chapelel de fibromes le long de son
pneuvmo gastrique.

L’emphyséme pulmnaire a été noté chez plusieurs
de ces sujets.

¢) Troubles pour insuffisance surrénale. — Dans
quelques observatiofis on a signalé des signes trés
nets d’addisonisme. Tels les signes que nous avons re-
levés chez notre malade (obs. IV)qui présentait de la
mélanodermie, de la pigmentation des muqueuses
et pendant longtemps des douleurs abdominales et
des troubles gastro-intestinaux. Ces phénoménes
résultent trés probablement de 'envahissement plus
ou moins complet des capsules surrénales ou de la
portion du sympathique qui les innerve,

d) L'examen des urines nous démontre les trou-
bles profonds de la nutrition de ces malades.

La malade de Lion el Gasne éliminait 3 gr. go de
phosphales dans les vingt-quatre heures. On anoté
de I'urobilinurie,
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I'age de huit ans apparait enfin la tumeur nerveuse.

L’évolution lente de la neurofibromatose, évolu
tion qui peut durer ptuéieurs années, donne a celle
maladie une allure bénigne. :

Sa terminaison naturelle n'en est pas moins la
mort, qui se fait dans le marasme et . la cachexie.
Sur cel étatl final ont insisté plusieurs auleurs tels
que Rumen, Recklinghausen, Lannois et Variot,
Payne, Giroch et Landowski. Les malades meurent
aprés avoir présenlé assez souvent de la diarrhée
abondanle, des vomissements, de l'inappétence, de
I'insommie, un pouls pelil et fréquent, la peau et les
mugueuses dé{:-nlﬂrées, un amaigrissement exiréme.
Parfois méme des phénomeénes typhoides se surajou- -
tent. La durée peul élre assez grande. Hilchcock
cile méme le cas de la malade Elisabeth C... qui
avait quatre-vingt un ans et qui portait plusieurs
centaines de fibromes. A 'opposé de ce cas cilons
celui assez rare de Marie el Couvelaire ot 'affection
évolua en qualre années.

Trés exceplionnellement les tumeurs semblent pré-
senler des phénomenes de guérison spontanée, Elles
s'incrustent de produelions phosphatiques (Poncet et
Pehu, 1898, Renon et Dufour, 19o0) ou se flétrissent
et se rapelissent, devenant flasques et vides. La dis-
parition des tumeurs est parfois possible. Darier
dit avoir assist¢ & des régressions completes de la
maladie.

Des complications peuvent surgir au cours de la
maladie, dont quelques-unes sonl 4 méme d’en abreé-
ger la duree.
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ke Formes sans pigmentation en semis et en pla-

cards.
(Haussemann, Deutsch med. Wochensch., 1895.—

Tishofl et Timolejeff. Annales russes de chirurgie,
1894).

6° Formes avec absence de tumeurs de nerfs. —
Cette forme est assez fréquente (cas de Feindel et
Oppenheim, de Chauffard et Ramon). Le malade de
notre observation I est également exempt de ces tu-
meurs.

70 Formes sans tumears cutanées (Dehlange. Berl,
Klin. Wochensch., 1889).

Ce sont ces deux derniéres formes qui onl eonduit
Chauffard et Ramond de nommer ’affection sous le
nom générique de fibromatose pigmentaire et de dis-
tinguer deux variétés anatomiques et cliniques - la
neurofibromatose pigmentaire, quand il existe des
fibromes le long des nerfs et de la pigmentation, cette
variété constituant la maladie de Recklinghausen a
proprement parler, et la dermofibromatose pigmen-
taire quand le malade ne présenterait que des mol-
luscum cutanés el de la pigmentation. Cette distine-
lion n'est pas d’aprés nous juslifiée, parce qu'il
n’est pas rare de rencontrer la coexistence des tumeurs
aussi bien nerveuses que culanées et d’autre part,
comme il a été dit plus haut, ces tumeurs peuvenl
méme faire complétement deéfaut, les pigmenta-
tions étant le seul signe physique de la maladie.

8° Formes sans troubles psychiques. — Les mala-
des meurent dans le marasme ou d'une des compli-
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(Pest une localisation encore rare. On en compte
a peine quelques cas.

Il existe de la faiblesse des jambes qui aboutil
bientot a de la paraplégie spasmodique obligeant le
malade de se conliner au lit. Les troubles de la sen-
sibilité coexistent souvent, Le signe de Kernig est
posilif et les troubles des sphincters peuvent faire
leur apparition.Chez un malade de Lannois et Variot
il existait une paraplégie qui avait régressé a la
suile de I'ablation des tumeurs fibromateuses. S’agi-
rait-il dans ce cas d'un trouble fonctionnel et non
d'une compression médullaire ?

Par contre, chez un malade de Zinna, la présence
au niveau des trous de conjugaisons d'une série de
tumeurs fibromaleuses qui si¢geaient dans les gan-
glions spinaux, donnait lieu & une paraplégie spas-
modique par compression de la moelle.

Dans un cas de Simon il y avait paraplégie spas-
modique s’accompagnant d’incontinence des urines,
d’atrophie musculaire et de dissociation de la sen-
sibilité.

Notre malade (obs.II) présente en plus de ses défor-
mations squeletliques une paraplégie spasmodique
peu marquée. Celle-ci a ¢été remarquable par les
variations de son inlensité. Il est probable qu’elle est
le résultat d'une localisation médullaire des neuro-
fibromes,

30 Forme cérébrale et spinale & la fois. (Cas de
Hébert et Koch, de Raymond et Cestan.)

Cette forme mixle se traduit par des signes de
compression aussi bien cérébrale que mecdullaire.
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prolongé aux pays chauds : I'aspect des téguments au
cours du diabéte bronzé, ete.

Les douleurs sponlanées au niveau des neurofi-
bromes peavent faire errer le diagnostic el faire pen-
ser au tabes, a la syringomyélie, etc.

Quand on est en présence d'un envahissement
cérébral, on doit éliminer lhystérie, qui peut don-
ner le change par ses troubles sensitifs el sen-
soriels.

Une fois I'existence de la tumeur cérébrale recon-
nue, on doit diagnostiquer sa nature.

Les osléomes et les lipomes ne s'observent que
trés rarement. Plus fréquemment il s’agit d'un
tubercule, d’'une gomme syphilitique ou bien d'un
sarcome,

La tubercule si¢ge de préférence au cervelet.

La gomme syphililique aura en sa faveur les
antécédents de syphilis acquise ou héréditaire.

Le sarcome est la plus fréquente des tumeurs
cérébrales, se rencontrant dans les deux liers des
cas. L’envahissement primitif’ ou secondaire de I'en-
céphale par la neurofibromatlose s'opére par une

variéte de tumeurs sarcomateuses : les neurofibro-
sarcomes.

On doit compléter le diagnostic de la nature de
la tumeur par celui de son siége.

Le fibrosarcome a comme siége de prédilection
le point de jonction de la protubérance el du cerve-
let. Elle délermine un cedéme de proche en proche
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nature distinete ? » C’est la question que se pose
Pierre Marie dans ses Cliniques de ' Hotel-Dieu.

Danssathése inspirée par Brissaud, Feindel répond :
« Que le début soil précoce ou tardif, la neurofibro-
matose est toujours d’'origine congénitale... Le ma-
lade nait prédisposé aux accidents de cette affection. »
Au sujet d'un cas complété en trois poussées succes-
sives, Feindel s’exprime ainsi : « N'es!-il pas loisible
de penser que, congénitalement, il existait une prédis-
position ; qu'aux environs de la naissance une cause
occasionnelle inconnue ou méme un fort potenlicl-
de congénitalité a lui tout seul a provoque la for-
mation de taches pigmentaires ; que la congénitalité
épuisée a sommeillé jusqu’a ce qu'une nouvelle
cause occasionnelle soil venue en aide, et que de
leur collaboration soit né un fibrome ; puis nouveau
repos et nouvelle production de tératomes, griace au
réveil de I'influence congénitale par des nouvelles
causes occasionnelles ? Pour les cas de neurofibro-
matose & développement tardif, il est & supposer que
la prédisposilion congénitale n’a pas rencontré dans
une longue suite d’années, de cause occasionnelle i
son goit a laquelle elle ait pu sunir pour faire éclore
la généralisation de la neurofibromatose ».

D’autre part, on doit tenir comptle que maintes
affections, trés fréquemment héréditaires, telles que
goutte, cancer, etc., ne se développent qu'a un age
assez avancé. La prédisposition est restée latente et
sous 'effet d’une cause occasionnelle elle s’est mise
en action pour engendrer 'affection,

Jullien i)



L’hérédité est souvent manifeste, Celle-ci est tan-
tot directe, tantot indirecte. Elle est en outre soit
similaire, les descendants d'une méme famille pré-
sentant des formes identiques de l'affection, soit
pariée. L’histoire de la famille G... rapportée par
Czerny et Hecker est trés probante & ce sujet :
« Rosine, la mére du cas de Czerny, montrail une
soixanlainede tumeurs cutanées de différentes dimen-
sions, plusicurs de ses parents en avaient égale-
ment, qui furent médicalement conslatées (notam-
ment son grand-pére du c¢oté maternel portait sur le
tronc de nombreuses tumeurs atteignant jusqu'au
volume du poing : le frére de celui-ci avait une
tumeur colossale sur le dos ; un frére de Rosine
aurait aussi ¢élé porteur d'excroissances cutanées).
Sa fille Thérése avait en outre une tumeur énorme
dans la région lombaire et des nodules fibromateux
multiples sur les nerfs périphériques, d’'un volume
allant jusqu’a la grosseur d'un ceuf de poule. » Le cas
de Herczel nous offre un autre bel exemple d’héré-
dité variéce., Une femme atteinle de neuroflibroma-
tose multiple a en une fille qui présentait de I'éléphan-
tiasis congénitial da bras (névrome plexiforme).

On voit done que des formes diverses de la neu-
rofibromatose peuvenl s’observer chez plusieurs indi-
vidus d'une méme famille : les uns présentent de la
neurofibromatose simple, les autres du névrome
plexiforme, Ces deux genres de manifestations ne sont
ainsi que « des expressions diverses d’un complexus
morbide unique, la neurofibromatose généralisée »
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une hernie inguinale l'apparition d'une tumeur
fibreuse. C'est ainsi encore qu'on a vu lenr dévelop-
pement 2 la suite du frottement du bord de la table
A écrire sur I'abdomen, Ramaillot et Vincent ont vu
une jeune fille présenter un névrome plexiforme de
la téte et du con a la suite d’'un trauma recu sur la
téte a l'age de trois ans. Legrain cile un cas de
névrome plexiforme développé sur la paupiére supé-
rieure & la suite d’une fracture du crine. Le méme
malade présenta & la suite d'une fracture des deux
os de la jambe, une tumeur semblable au niveau de
Particulation tibio-tarsienne du méme coté qué sa
fracture. Recklinghausen pense que les irritations
mécaniques ne font pas apparaitre les tumeurs mais
activent leur développement, une fois qu‘ell'e:-:- sont
constituées.

On a également noté affection a la suite de I'in-
fluence du froid (Landowski, Pierre Marie). Le ma-
lade de ce dernier avait eu les pieds gelés, La
grossesse, le surmenage, les mauvaises conditions
hygiéniques jouenl un certain role, surtout dans la
production de nouvelles poussées de la maladie.

Les intoxications ont été signalées dans les anté-
cédents personnels des malades, en particulier I'in-
toxication arsénicale dans un cas (Pierre Marie). De
méme pour les infections. On a vu survenir la neuro-
fibromatose a la suile de la rougeole, de la scarlatine,
de la diphtérie, du rhumatisme, de la bronchite, de
la fi¢vre typhoide (Barot), de la tuberculose.

Cette derniére constitue un point de I'étiologie,
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qui mérite d’attirer notre attention. Il est vraiment
frappant de voir le nombre d'observations ot 1'on
conslate la tuberculose dans les antécédents fami-
liaux ou personnels du malade. Nous avons dit ail-
leurs que la tuberculose pulmonaire complique fré-
quemment la maladie et précipite I'échéance fatale.
Pourquoi la fréquence si grande de la tuberculose ?
On ne peut pas dire que la fibromatose des nerfs de
I'économie affaiblit la nutrition de l'organisme et
I'expose a lI'envahissement du bacille de Koch. Celte
tuberculose en effet s’observe souvent chez le malade
avant l'apparition de la neuroflibromatose, el si par-
fois elle enire en seéne, une fois la maladie consti-
tuée, il n'est pas dit que la bacillose ne sommeillait
depuis longtemps dans un ganglion, ou en un point
des sommets pulmonaires.

Toutes ces causes, doit-on les considérer comme
des causes déterminantes de la maladie, ou bien
ne doit-on voir enelles que des causes occasionnelles
capables de réveiller la neurofibromatose, comme
elles le font pour des maladies nettement familiales
telles que les myopathies, la maladie de Friedreich,
etc. ?

On ne peut pas ne pas étre frappé de la ressem-
blance qui existe entre la neurolibromatose et les
angiomes. De méme que les neurofibromes, les
angiomes peuvent succéder i un traumatisme, i une
infection. Tel le cas de Reverdin de Genéve: un
angiome de la région interne du sourcil prend les
caractéres d'un anévrisme cirsoide ala suite d'une
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pileux et de poils, Ceux-ci peuvent étre raresou treés
nombreux, constituant par leur nombre une vérita-
ble toison. On les rencontre fins (poils follets) ou
durs et frisés. I[ls sonl implantés sur une peau lisse
ou gaufrée,

3» Naevi vasculaires. --lls comprennent avons-
nous dit des taches ou des tumeurs. Ils sont formés
par la dilatation et Phyperplasie des fines ramifica-
tions artérielles, des capillaires el des veinules qui
sont diversement coniournés et séparés par une
quantil¢é variable de tissu conjonctif. Celui-ci se dis-
pose autour des vaisscaux sous la forme de couches
nouvelles qui épaississen! les parois des vaisseaux,
Il se produit en plus des rétractions, des dilatations
et des résorptlions partielle des parois ; d'ou la for-
malion d'alvéoles trés irrégulieres qui communi-
quent les unes avec les autres (angiome caverneux).
A la counpe son tissu parait aréolaire et rappelle le
tissu érectile des corps caverneux.

Barling a publié¢ un cas de nevus veineux diffus
dans lequel les nerfs principaux était épaissis. Le
nerf tibial était aussi gros que le sciatique.

B. — Tumeurs

1* Molluscum ou « fibromata mollusca ». —
« Ces tumeurs sont constituées, dit Pierre Marie
dans ses Cliniques, par. du lissuconjonctif présen-
tant des aspects diflérents suivant les tumeurs et
aussi suivant la région Eie la tumeur que l'on exa-



mine ; tantot ce tissu prend un aspect plus franche-
ment {ibreux, tantot les corps cellulaires 8’y mon-
trent en grande abondance ; leur consistance est
variable suivant leur structure... Les faisceaux de
fibres conjonclives sont d’aillears loin d’avoir une
direction-unique. Un certain nombre semble méme
circonscrire des espaces arrondis qui, pour quelques
auteurs,seraient les vesliges des nodules adipeux qui
normalement se trouvenlt dans 'hypoderme. Dans
cette masse de tissu conjonctif, on retrouve une as-
sez grande quan.tité de fins vaisseaux riches en cel-
lules qui semblent comprimés par la prolifération
conjonclive. »

Il est probable que ces différences de structure
sont le fait de I'dge et du degré d’évolution de ces
tumeurs. C'est ainsi que Mordzejewsky écrit que
« les grains de molluscum qui sont un peu gros
contiennent un petit nombre de cellules fusiformes
et une grande quanlité de substance fibreuse inter-
cellulaire ; les petits boutons plus riches en cellules
présentent au contraire plus de variété; aussi y
conslatons-nous des cellules fusiformes asléroides
et méme quelques cellules rondes ou ovales ; il y a
moins de substance intercellulaire et la structure
fibreuse sont moins prononcées ».

En ce qui concerne la vascularisation de ces tu-
meurs, celle-ci a été signalée différemment par les
auteurs. Recklinghausen déclare le molluscum pau-
vre en vaisseaux. Pierre Marie dit que ces derniers
sont assez nombreux el Mordzejewsky trouve les



vaisseaux manifestement nombreux. Lahmann pré-
tend que dans quelques cas les vaisseaux peuvent
devenir I'origine des fibromes. Il a vu les différents
stades d’envahissement des vaisseaux sanguins par
la tumeur. D’abord la tunique externe du vaisseau
est bien délimitable. Plus tard elle semble un peu
plus volumineuse, et plus riche en cellules qu’a I'état
normal. Les fibres élastiques de son adventice per-
mettent encore de la reconnaitre. Enfin le vaisseau

finit par se confondre avec les tissus néoplasiques,

tout en restani parfois assez volumineux : on a cité
des cas ou le calibre des vaisseaux dépassait celui
d’une glande sudoripare.

Nous allons passer en revue l'état des différents
organes qu'on peut trouver dans le fibrome. On a
déerit dans ces derniers en plus des vaisseaux san-
guins des fibres musculaires lisses, des nerfs, des
glandes sudoripares, des appareils pilo-sébacés.

a) Fibres musculaires lisses — Pierre Marie a
constaté dans deux fibromes de 'un de ses malades,
de larges faisceaux de fibres musculaires lisses qui
traversaient la plus grande partie de la tumeur et s’y
épanouissaient. Dans certains cas de molluscum des
organes génitaux, notamment dans un cas de Mar-
fan, ces fibres se sont montrées en abondance,
mais dit Pierre Marie « on ne saurait affirmer que
ces cas appartiennent & la neurofibromatose ».

Bourcy et Laignel-Lavastine, en faisant ['exa-
men histologique de la tumeur majeure recueillie a
I"autopsie d’un de leur ancien malade, trouvérent une
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Le méme auteur a nolé les différentes phases par
lesquelles passent les glandes sudoripares en s'alté-
rant : il a noté qualre étapes :

1° Le glomérule se sépare du tissu ambiant el se
déroule ;

20 Le tissu conjonetil du voisinage devient plus
clair et ses mailles plus laches ;

3* Des cylindres hyalins se forment dans la glande
et plus spécialement dans sa lumiére et sont capa-
bles de provoquer des dilatations kysliques. Le
lissu périglandulaire reconnaissable ases fibres élas-
tiques se sépare encore du reste de la tumenr ;

4° Enfin les coudes de la glande, dont I'épithélium
finit par s'aplatir, disparaissent de plus en plus.
La glande est plongée dans la tumeur el il est impos-
- sible de faire le départ de ce qui appartient 4 ce
moment a4 l'ancien tissu conjonectif périglandulaire.

Le déroulement permet a la glande d'atteindre

sur certaines préparations les dimensions de g mil-

limétres au niveau de sa portion dermique.

d) Appareils pilo-sébacés. — Leurs modifications
ont été encore bien étudi¢es par Recklinghausen.
C’est surlout au niveau du cuir chevelu qu'on cons-
tate l'englobement des glandes sébacées dans le
lissu de la tumeur. Le poil subit le contre-coup des
altérations du voisinage. Le follicule pileux est sou-
vent altéré, gonflé, comme si le tissu de la tumeur
Pavait pénétré et oblitéré. Les muscles du follicule
sonl imprégnés de fibrome ; leurs fibres sonl écar-
tées les unes des autres par le tissu de la tumeur,
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Les glandes sébacées éraient en grande parlie
atrophicées dans I'observation V de la thése d’Oriol.
Elles étaient trés nombreuses dans 'observation 111.

Pierre Marie et Couvelaire, dans la Noavelle Ico-
nographie de la Salpétriére (1900), distinguent au
niveau de la peau deux sortes de tumeurs : 1° des
tumeurs fibreuses intradermiques et »° des tumeurs
fibreuses hypodermiques.

a) Tameurs fibreuses intradermigues. — Leur
saillie est assez grande. Elles sont sessiles avec ten-
dance a la pediculisation. Leur forme est plus ou
moins hémisphérique. Elles se continuent sans
démarcation lranchée avec le derme avoisinant, elles
ne sont pas par consequent encapsulées. Elles sem-
blent n’é¢tre qu'une hypertrophie localisée du derme.
Ceci est un caraclére important de ces tumeurs.

D’autre part, du coté de la superficie, la tumeur
n'est séparée de I'épiderme que par une couche trés
mince du derme papillaire & structure normale,
quoique les saillies papillaires par suite sans doute
de la compression éprouvée soient peu proéminentes
et plutot aplalies. Par sa base la tumeur repose sur
les couches les plus superficielles de I'hypoderme.,

Successivement fixées dans le Miiller, durcies dans
I'alecool, incluses dans la celloidine puis colorées par
le carmin, la méthode de Weigert, I'hématoxyline-
¢osine, on constate au microscope que leur tissu est
formé par un feutrage de fibres conjonctives tres
irréguliérement agencées. Ce feutrage est plus gros-
sier et moins tassé que le lissu conjonctif du derme
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autres et séparées I'une de l'autre par leurs espaces
lympathiques. La zone moyenne est celle sur laquelle
I’hypertrophie a surtout porlé son action. Ellea trois
ou quatre fois I'¢paisseur de la précédente ; elle est
conslituée par un feulrage délicat de longues fibrilles
qui s’anastomosent dans tous les sens el dans tous
les plans:; dans les espaces en forme d’alvéoles
qu'elles limilent on voit une substance amorphe au
sein de laquelle sont de nombreuses cellules rondes.
On a donc aflaire 4 un tissu conjonctif encore em-
bryonnaire el peu développé. Le feulrage de fibrilles
dont nous venons de parler se tasse et se densifieun
peu au voisinage de la troisiéme zone ou zone cen-
trale. Celle-ci est constamment occupée par un fais-
ceau nerveux trés gréle composé de fibres amyéli-
niques ou de Remak el de fibres & myéline. Les fibres
de Remak ont la forme de tiges rigides, de diamétre
variable, linement situées en long, el teintées en bis-
tre par 'acide osimique. De distance en distance elles
présenlent des renflements formés par des noyaux
colorés en bleu foncé qui ne sont pas placés symé-
triqguement. Quant aux fibres & myéline, beaucoup
d’entre elles sont atrophiées, la myéline a disparu,
les noyaux se sont mullipliés et elles présentent les
caractéres de la dégénérescence wallérienne. On
trouve en outre, au sein de la couche moyenne, de
distance en distance, des fibres nerveuses réunies par
petits groupes de deux a trois et disséminées an

milien du tissu conjonetif. Elles présentent les mémes

caracleres que celles qui constituent le faisceau cen-
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proviennent : 1° des gaines desnerfs ; 2° des gaines des
vaisseaux ; 3° des gaines conjonctives des glandes
pilo sébacées et sudoripares ; 5° il admet enfin des
fibromes de provenance mixte.

Philipson accepte I'opinion de Lahmann. P. Marie
en 1895 ne se croyail pas autorisé d’affirmer, d'une
maniére absolue, que les fibromes examinés par lui
émanaient des gaines comjonctives, vasculaires ou
glandulaires, et cela malgré I'absence oula rareté des
nerfs dans ces tumeurs el la non constatation des
rapports manifestés enlre les fibromes et les gaines
nerveuses.

Darier arrive aux mémes conclusions. P. Marie,
dans la Nouvelle lconographiedela Salpétriére (1900)
croit qu'a coté de la neurofibromatose il y a une
fibromatose cutanée qui semble s’étre développée
en dehors des rameaux nerveux dans le tissu péri-
glandulaire (glandes sébacées el sudoripares).

Finotli a monliré que les neurofibromes résultent
de la prolifération du tissu conjonctif des nerfs et
qu’il y avait lieu de distinguer d’aprés leur structure,
les fibromes qui se développent aux dépens des di-
verses parties de la gaine du nerf. Quand la tumeur
provient de 'endonévre elle est formée d'un tissu con-
jonctifriche en cellules. Quandelle ale périnévre pour
origine elle est constitaée d'un tissu conjonctif riche
en cellules. Enlin, quand le point de son départ est
dans I'épinévre, le lissu de la tumeur est formé de
fibres conjonctives denses. Dans ce dernier cas la
tumeur peut avoir une consistance (rés dure.










—_ 105 —

la sensibilité, consislanl en hyperesthésie el hypoes-
thésie, del’apathie, de la paresse, un certain degré de
troubles psychiques (mémoire courte, ete.), des no-
dules plus ou moins consistanls et saillants, aussi
bien sur les tégumenls que sur les muqueuses, en-
fin des nodosités le long des nerfs. L’évolution se
fait par poussées enlrecoupées de périodes daceal-
mies plus ou moins longues et lamort survient dans
la cachexie ou par tuberculose pulmonaire. Celle
ressemblance onl conduit Zambaco et Netter i re-
chercher, avec insuecces d'ailleurs, le bacille de Han-
sen dans la neurofibromatose,

Il n’est pas sans intérét de citer les expériences de
Bockart qui, en 1883, chez un neurofibromalteux,
inocula I'agent de 1'érysipéle dans I'épaisseur d'un
fibrome cutané. Il en résulta un développement élé-
phantiasique de ce fibrome.

Il est juste néanmoins de ciler que plusieurs auteurs,
enlre autres Philipson, recherchérent sans résultat la
présence d'un microbe dans I’épaisseur des fibromes
cutanés. Cet auteur employa la méthode de Gram
dans ses recherches.

Simon et Spillmann ont praliqué l'inoculation
d'une tumeunr jeune sous la peau d'un cobaye; le
résultat fut négatif. D’autre part ils n'observérent
aucun ¢lément anormal en pratiquant un frotiis.
L’ensemencement de particules de la tumenr donna
des enltures de colibacille, a la présence desquelles
les auteurs n’accordent aucune importance.

D’aprés Poncel et seséléves la maladie de Reckling-
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maladie bronzée, « la peau du pénis et du scrotum
présentait des taches noires de pigmentation exa-
gérée, analogues a celles de la maladie d’Addison ».

Revilliot dans sa lhése (Genéve, 1900) cite une
observation de neurofibromatose bien intéressanle.
Le malade souffrait d'une grande asthénie et ses
téguments avaient sur toute leur surface une teinte
sombre et fumée. Sous l'influence de l'opothérapie
surrénale (ingestion d'un gramme par jour de subs-
tance surrénale desséchée) celte teinte disparut et
les foreces du malade revinrent. La pigmentation en
taches persista néanmoins.

Pic et Rebattu ont présenté a la Sociélé médicale
des Hopitaux de Lyon un malade atteint de neurofi-
bromatose aveec syndrome addisonien ; I'opothéra-
pie surrénale 'avait sensiblement amélioré.

Meige et Feindel ont signalé la neurofibromatose
associée avec I'insuflisance thyroidienne et ovarienne
(Congrés de Bruxelles, 1903). Piollel apporle une
observation d’association avee l'insuffisance pitui-

taire (facies acromégalique, mains et pieds énormes).

Bourcy et Laignel-Lavastine publiérent en 1g9ob
'autopsie d'un neurofibromateux dont le corps thy-
roide élait le siege d'un goitre fibreux typique et
d’une infiltration sanguine prédominant dans les
travées conjonctives. Les capsules surrénales avaient
leur capsule fibreuse trés épaissie contenant des vais-
seanx el quelques nerfs entourés de tissu scléreux.
Les artéresavaient une hypertrophie considérable de
leur endartére. La substance corticale contenait un
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laires. Ces réseaux nerveux sont, comme l'on sait, de
provenance ectodermique. Dans la fibromatose dil-
fuse sous-épidermique le conducteur nerveux est en-
core le véritable point de déparl de la formation
fibreuse. Et il poursuit : « Si ce conducteur n'a plus
de gaine, s’il est réduit 4 une fibre sans myéline ou
2 une division de cette fibre, il n’en fera pas moins
proliférer la fibre ou la cellule conjonctive la plus
directement en contact avee lui. »

L’auteur pense encore que la lésion des tégu-
ments se répercule sur la Iésion nerveuse et inverse-
ment, !

« Mais, ajoute-t-il, pourquoi y a-t-il pmduétian des
tératomes le long des conducteurs qui unissenl I'un
a I’autre les deux parties de l'ectoderme. » Il ré-
pond que le tissu conjonctif ne peut & lui tout seul
entrer en prolifération. Il iie le fait que lorsque les
¢léments nobles de 'organe qu'il enveloppe s'alté-
rent. Il continue le développement de sa facon de
voir en disant : « Dans la neurofibromatose généra-
lisée, que voyons-nous ? I’un coété un systéme
nerveux altéré, de l'autre un épiderme altéré, et
pour les relier des conducteurs malformés... la con-
duction nerveuse se fait mal... du trouble de la fone-
tion et de I'imperfection de I'élément parenchyma-
teux du nerf, résulte immédiatement la proliféralion
du tissu conjonctif interstitiel au point du nerf, ou
“celui-ci est le plus faible ». Et il continue: « Ce ne
sera pas sur un tronc nerveux ou les nerfs en nom-
bre se prétent mutuellement assistance ; ce ne sera
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que les différenles gaines du nerf, y compris celles de
Schwann, sont issues du tisse conjonctif mésoder-
mique.

Gaucher et Sarazanas (Lheése de 1905) proclament
é¢galement l'origine mésodermique de la maladie et
estiment que la fibromatose cutance généralisée
n'est que I'expression d'une maniére d’élre, d'une
maniére particuliére de réagir que possédent certains
individus ; en un mol elle serail le résuliat d’'une dia-
thése fibreuse. lls dénommenl la maladie fibromatose
généralisée. Sarazanas cite pour juslifier celte appel-
lation le cas de Demarqguay: une dame brise sous
elle un vase de porcelaine el se coupe la grande lévre,
un fibrome de la lévre se produisit pen aprés. Peut-on
nier, dit-il, une diathése fibreuse ? Evidemmen! non,
il y a des gens qui font de la {ibromalose plus faci-
lement que d’autres, exactement comme il existe une
calégorie d'individus qui fait plus facilement des
lésions hépatiques (cholémie) que d'autres personnes.
Dans ce dernier cas la seclionde lagrande lévre a été
la cause occasionnelle. Mais a-t-elle été la raison déter-
minante, la cause intime de I’apparition du fibrome ?
Voila la question. Jusqu‘:au Jour oti on n’aura pas re-
solu cette question, la pathogénie de la maladie sera
dans l'obscurité. Nous croyons d’aulre part que
Sarazanas a trop ¢tendu les limites de I'affection el
qu’il ne doit pas comprendre dans la maladie de Rec-
klinghausen tout ¢e qui est produclion fibromateuse.
Nous admeltons, pour nolre compte, I'exislence d'un
processus libreux chez ces malades, mais nous esti-
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le récurrent gauche s'échelonnaient nettement des
nodules. Chacun de ces nerfs avec ses nodosités
avait I'aspect d’un chapelel.

La trachée el les bronches étaient congestion-
nées au niveau de leur muqueuse.

20 EXAMEN DES ORGANES PAR LA FACE ANTERIEURE

Les vaisseaux du cou sont normaux.

Le corps thyroide a un volume assez grand.

Le phrénique gauche est le siége d’un nodule a sa
parlie inférieure.

La crosse aortique est normale.

Le cceur pése 580 grammes, assez volumineux,
mou. Le ventricule gauche présenle une muscula-
ture un peu molle, jaunitre. Au niveau de 'orifice
aortique les valvules sigmoides sont légérement
indurées. A l'orifice mitral les valvules sont sou-
ples, normales.

Le trou de Botal oblitéré. Le cceur droit est sans
parlicularité appréciable. :

Le poumon droit n’est le siége d’aucune cicatrice
tuberculeuse. Congestion au sommet. Muco-pus dans
les bronches du lobe inférieur.

Le poumon gauche présente de la symphyse
pleurale diaphragmatique.

Voies biliaires. — La vésicule est ¢paissie ; elle
renferme des calculs composés de cholestérine au
centre, de pigments biliaires & la périphérie. Le ca-
nal cholédoque est intact.

Le foie pése 1440 grammes. Congestionné ; pas de
cirrhose.
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La rate est volumineuse, pesant 260 grammes,
Elle est scléreuse et sa surface ralatinée.

Pancréas, estomac, rien a signaler,

Sur la face péritonéale de 'intestin gréle, en de
nombreux points on trouve de peliles saillies, de
volume variant d'une petite lentille & une noisette,
sous-péritonéales, bleutées. Il s’agit de petits nodu-
les, neltement intra-pariétaux, parfaitement recou-
verls par la muqueuse. Ils proéminent tous du coté
du péritoine et ne font qu’une saillie insignifiante du
coté de la muqueuse. Leur forme est hémisphdérique
pour les plus pelites, plus irréguliére pour les gros-
ses. Leur couleur est blane grisatre, homogéne, leur
consistance esl assez ferme.

La vessie est assez volumineuse el est pourvue de
colonnes et de cellules.

La proslate est légérement hypertrophice.

Centres nerveux. — On voit des traces de ménin-
gite chronique dela convexité, sur les deux hémis-
phéres. La protubérance et le bulbe n'ont rien de
particulier & signaler. Le cervelel non plus. Le cer-
veau gauche est le siege d'une dilatalion ventricu-
laire nolable. Il contient beaucoup de liquide
céphalo-rachidien ; il existe de nombreux foyers
lacunaires de ramollissement, dans les noyaux len-
ticulaires. Ses circonvolulions n'ont rien de particu-
lier. Le cerveau droit est également trés dilaté, On
y voit une pelite hémorragie récente. Ala partie an-
térieure de la capsule interne, foyer de ramollisse-
ment. Rien dans la corticalité,
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D'une facon générale les capillaires sont dilatés,
remplis de sang. Les vaisseaux du centre de la
tumeur sont considérablement plus volumineux et
comme thrombosés.

En dehors de ces éléments nous trouvons encore,
et plus particuliérement a la périphérie, des vesti-
ges de glandes sudoripares ; 'une d’elles se trouve
englobée dans la tumeur, mais tout a fait a salimite
extréme, car on voit la glandule faire une proémi-
nence, dans le tissu cellulaire sous-cutané. 1l y a
méme une parlie du canal exeréteur qui est nette-
ment en dehors du nodule. Dans le voisinage de
celte petite glande on voit, toujours inclu dans la
tumeur, un petit rameau nerveux. Les faisceaux "
conjonctifs du voisinage viennent se perdre a la
surface du périnévre, sans pénétrer dans l'intérieur
de sorte que le nerf est complétement intact.

A coté de celte nodosité principale, nous en trou- '-.
vons deux aulres accolées a elle. Leur structure
générale est la méme ; cependant elles en différent
par un encapsulement moins manifesle et par la
présence d'un nombre beaucoup plus grand d’acini
de glandes sudoripares. Méme dans ces nodules
qui sont plus jeunes on ne trouve pas de rameau
nerveux que l'on puisse interpréter comme étant £
I'origine de la tumeur. &

2" Le second des deux nodules est formé par
la confluence de trois pelites nodosités, touies
trois nettement sous-cutancées. Elles sont franche- ":f-
ment encapsulées, elles différent de la précédente .—:
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par I'absence des phénomeénes de dégénérescence,

Le tissu fondamental est du tissu fibreux ondulé,
assez dense, trés riche en cellules. Dans toutes les
trois, disséminées ¢a et la et plus particuliécrement &
la périphérie, des glandes sudoripares, pour la plu-
part trés bien conservées.

Les vaisseaux sont peut-étre un peu moins abon-
dants que dans la premiére tumeur. Les rameaux
nerveux sont assez abondants dans le voisinage de
I'une de ces trois tumeurs. Dans leur intérieur on
n’en trouve guére quun ou deux petits, ces derniers
du reste sont parfailement distincts de la tumeur,
car les faisceaux du tissu conjonctif viennent se
perdre sur le périnévre, il s’est méme formé une
bourse séreuse (bourse de clivage) entre les éléments
de la nodosité el le périnévre.

En résumé, il ressort de cet examen que les fibro-
mes contiennent dans leur épaisseur un grand nom-
bre de glandes cutanées et que les rameaux nerveux
trouvés dans l'intérieur de ces nodosités ne semblent
participer en rien & la formation fibromateuse. lls
sont simplement englobé¢s dans la tumeur dont ils
occupent les parlies périphériques, D’autres fois les
nerfs font tolalement défaut. du nodule cutané.
Une autre particularité qui se dégage de cel exa-
men est que le tissu conjonctif du fibrome sous-
cutan¢ peut se présenter par places sous la forme
d’un lissu amorphe, hyalin, comme myxcedémateux.
Il est trés vraisemblablement le résultat d'une dégé-
nérescence. Cet aspect a été surtout observé dans
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phénoménes de dégénérescence. En effet, la plupart
des fibres musculaires ont subi la dégénérescence
vacuolaire, c¢’est-i-dire que la substance contractile
s'est ereusce, ou s'esl transformée en une vacuole
claire au milieu de laquelle flotte le novau.

lependant, certaines de ces tumeurs intestinales
ne présentent aucun de ces phénomenes de dégéné-
rescence, les ¢éléments musculaires lisses étant re-
connaissables partout.

D’auires fibres, en nombre beaucoup moindre, se
sont transformées en ¢léments giganlesques. Ce sont
des masses atteignant sept, huit et dix fois la gros-
seur de la fibre primilive, masses dans lesquelles on
peut compler un ou plusieurs des noyaux. Ces fibres
musculaires géanles se trouvent presque toujours
localisées en certains points de la tumeur, plus par-
ticulierement dans les régions on la sclérose con-
jonctive est trés intense,

Ces tumeurs présentent une vascularisation assez
marquée : ce sont de grosses veines, le plus souvent
trés allongées en forme de fenles et & parois fibreu-
ses propres, nettement individualisées, du reste dela
tumeur. Nulle part on ne trouve de nerfs ou de
ganglions nerveux, ou d’éléments pouvant étre in-
terprétés comme des phénoménes de dégénérescence
du tissu nerveux.

. — Tomeurs des rameaux nerveux

Les trones nervenx examinés étaient le fémoro-
cutané, deux nerfs intercostaux, le nerf médian
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Les tubes nerveux inclus dans le tissu de sclérose
résistent encore assez longtemps, car on reilrouve
la gaine de myéline et le cylindraxe sur des fibres
trés atrophiées et totalement isolées dans le tissus
scléreux. Il estévident qu’il y a disparition d'un
grand nombre de fibres nervenseés dans les rameaux
qui sont le siége du processus fibromateux intense.

Le tissu de sclérose au niveau des mnerfs est un
lissu trés dense ondulé, avec trés peu de cellules
de tissu conjonctif. On y trouve quelques rares
vaisseaux sous la forme de lacunes.

C'est une grosse sclérose qui semble venir du
périnévre et se propage dans l'intérieur du faisceaun
nerveux.

EXAMEN DES TUMEURS DU NERF PNEUMOGASTRIQUE

Le ganglion qui adhérait & ce nerf ¢tait un gan-
glion lymphatique tuberculeux a la période de caséi-
fication. Le tissu cellulaire eslgraisseux, le pneumo-
gastrique est sclérosé. Au niveau d'un des fibromes
les quatre cinquiémes du nerf sont totalement trans-
formés en lissu scléreux.

Les quelques tubes nerveux conservés forment un
petit amas a la périphérie, occupant environ le cin-
qui¢me de I'épaisseur du nerf.

Les tubes eux-mémes & ce niveau sont un peu dis-
sociés par un lissu scléreux.

Un tres grand nombre sont alrophiés, a peine recon-
naissables.
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Cette projection du thorax en avant est si forte
que le plan transversal qui rase verlicalement le
menton est dépassé par la saillie sterno-costale de
5 centimétres environ. Le point le plus saillant est la
partie dusternum correspondant au cinqui¢me espace
intercostal. '

Les bypochondres sont évasés. Les derni¢res cotes
touchent la créte iliaque et rentrent méme dans la
fosse iliaque interne. Cet emboilement est plus
grand & droile qu'a gauche par suite de la scoliose
verlébrale qui a sa convexité a gauche. Celle sco-
liose est bien plus marquée qu'en 1904, on peut
dire la méme chose pour la cyphose et la lordose
lombaire. Une des conséquences de la seoliose a con-
vexité gauche est I'élévation notable de l'épaule
gauche. '

Les os du bassin n’ont pas échappé i la déforma-
tion, par suite de l'atlitude que garde presque tou-
jours la malade, en se couchant sur le c¢oté gauche ;
la fosse iliaque externe gauche est aplatie dans sa
portion antérieure el saillante dans sa portion avoi-
sinant le sacrum. Cette saillie, manifeste quand
on examine la malade de dos, inléressele sacrum
el comprend méme la région ischiatique de l'os
ihiaque.

Les o0s des membres inférieurs et supérieurs ne
paraissent pas déformés et ne sonl douloureux ni
spontanément ni a la pression.

Motilité. = On ne percoil aucun groupe muscu-
laire paralysé,
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