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" INTRODUCTION

Au mois de mai dernier, notre maitre, le Docleur
Bergé., médecin de ['Hopilal Broussais, auquel nous
ienons, au deébut de ce travail, 4 exprimer nos senli-
ments profondément reconnaissants pour la bienveil-
jance Uil nous a toujours témoignée au cours de nos
études mdédicales, nous communiquait 'observation
d’une femme, malade depuis plus de deux ans déja, et
* qui, sentant ses forces diminuer de jour en jour, s'était
décidée a entrer & I'hopital el avail élé soignée dans
son service. ’

Celte femme, jeune encore, était atteinte de 1’affee-
tion ganglionnaire aleueémigue, décrite dous les diffé-
rents noms de Maladie de Hogékin, de lymphogranulo-
matose et d'adénie éosinophilique prurigene. Le dia-
gnostic était établi par les symplomes cliniques aux-
quels venaient se joindre les renseignements fournis
par le laboratoire, ceux-ci. verrons-nous ullérieure-
ment, étant souvent indispensables pour le poser en
toute certitude. .

be plus, el c’est ce qui rend cetle ohservation parti-
culigrement intéressante, on tyrouvail’,' nettemen! mar-
qués chez celte femnie [es trois symptomes qu'il est
classique de considérer comme le trépied dlinique de

«
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la Maladie d’Addison : la mélanodermie, lasthénie,
'hypotension.

A ce moment ou la Maladie de Hogdkin venail de
faire l'objet d’'un rapporl a la Sociélé Mdidicale des
Hopitaux, nous ‘avons jugé intéressant de publier 1 ob-
servation de la malade du Docieur Bergé el d'étudier
le syndrome addisonnien atypique qui peut venir s’y
surajouter, faisant de celte étude l'objet de nolre
these.

Pour ce modeste travail, nous adoplerons un plan
trés s'mple : nous comniencerons par rappeler la symp-
lomatologie classique de la lymphogranulomalose,
grace & laquelle on peul altirmer la maladie : nous
publierons ensuite I'observation recueillie par le Doc-

leur Bergé et par son inlerne Launay ; puis nous envi-

sagerons les particularités qu’el'e présente et les diffé-
rentes hypothéses qu'on peul faire pour expliquer
celles-ci ; nous. traiterons enfin du diagnostic diffé-
rentiel de cette forme de la Maladie de Hogdkin el de
la thérapeulique & employer en pareil cas.




COMMENT FAIRE LE DIAGNOSTIC
DE LA
MALADIE. DE HOGDKIN

T. SIGNES CLINIQUES

Qualre grands svmptomes ont é1é décrits comme
devan! permeitre au praticien de diagnostiquer la
Maladie de Hogdkin : 1° la tuméfaction des ganglions :
2° la tuméfaction de la rate ; 3° la fidvre 3 4° les trou-
bles cutanés ; chacun de ces signes pouvant d'ailleurs
manquer ou rester laten! cliniquement.

HYPERTROPHIE GANGLIONNAIRE. --- Elle porte sur tout
le groupe intéressé. On seni & la palpation une masse
dure, irréguliére, bosselée, dons laquelle’on pergoit des
ganglions de volumes trés divers, certains atteignant le
volume d'un ceuf, d’autres ne dépassant. pas celui d'un
pois. 11 n’y a aucune adhérence aux plans profonds et
la tumeur est facilement mobiiisable sous la peau.

l.es groupes ganglionnaires les plus fréguemment
intéressés sont: les ganglions axillaires, cervicaux,
sous-maxillaires, parfois trachéo-bronchiques. Des
troubles de compression trés divers peuvent naturelle-
ment élre le fait de cette hypertrophie plus ou moins
localisée : dyspnée, dysphonie, oedeémes, ictére ou
ascite (dans les cas ol les ganglions abdominaux sont
miéressés). )
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HYPERTROPHIE DE LA RATE. — Elle est appréciable
dans la grande majorité des cas & la palpation et ala
percussion. En général précoce, elle est forl variable
quaht 3 son degré, pouvanl descendre jusgu’'a lem-
bilic ou simplement déborder les fausses cotes d'un ou
deux travers de doigl. L’organe est lisse, de consis-
tance a la fois ferme et élastique, parfois légerement
sensible A la pression et a la percussion.

Ls FievRe. — Elle peut, dans la Maladie de Hogdkin,
revétir plusieurs types différents :

Il peut y avoir alternativement des périodes fébriles
et des périodes d’apyrexie, d'une dizaine de jours
environ chacune. La fidvre moute pendant les irois on
quatre premiers jours, baissant - la nuit, mais élant
supérieure chague matin & la température du matin
précédent, comme dans le slade des oscillations ascen-
dantes de la fievre typhoide. Pendant quelques jours
elle rveste stationnaire, puis la descente a lieu vers la
normale exactement de la méme maniere que la
montée. Va suivre une période d’apyrexie durant
également une dizaine e jours pendanl lesquels la
temperature descend, souvenl meéme au-dessous de la
normale, jusqu’ad 35°5 et méme 35. La courbe de tem- -
pérature a done, dans son ensembile, l'aspect d'une
sinusoide. C'est le type dit a rechufes.

" Chez d'auires malades on ne trouve plus ces alterna-

tives de fievre et d’hvpothermie, mais on constate une
trés grosse différence entre la température du matin,
proche de la normale et la température vespérale qui
monte entre 39° &t 40°. La courbe thermique fail penser.
ici & la fievre hectique d'un tuberculeux pulmonaire.
(est le type rémittent.
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Chez une troisidme catégorie de malades, enfin, la
marche de la température est extrémement irrégulidre
et échappe A toute description. Comme dans ces cas
cependant la fidvre est a peu prés constante, on I'a
classée sous le nom de fidvre & type continu.

TROUBLES GUTANES. — Les manifestations cutanées de
ta Maladie de Hogdkin sont assez variées et d'ailleurs
trés inconstantes. Elles sont cependant importantes &
connaitre, car, « dans bien des cas », dit Guggenheim
dans sa theése, « c'est le dermatologiste qui sera
consult¢ en premier lieu ». _

Le plus important et le plus [(réquent de tous les
(roubles cutanés est le prurit, qui s’observe dans la
majorilé des cas. G’est un symptome précoce et qui
peut &tre dune.extréme violence, consistant en pico-
tements ou méme en élancements incessants, augmen-
tant avec la chaleur ei empéchant le sommeil du
malade. I présente des exacerbations lors des périodes
de fievre. quand cetie dernigre revét le Lype & réchutes,
1 va_sans dire que le prurit s’accompagne la plupart
du temps de lésions de gratlage: papules de stro-
pluctus, ou lichensation plus ou moins étendue.

Le prurit mis & part. la manifestation cutanée que
Fon irouve le plus souvenl dans la lymphogranulo-
malose esl la pigmentation cutanée ou mélanodermie.
Elle peut exister & tous les degrés, depuis la légére
leinte brune que prend la peau sous linfluence du
soleil jusqu’a la couleur ocre foncé.

La mélanodermie de la Maladié de Hogdkin peul

revétir deux formes trés différentes : diffuse et circons-
crite. '

s
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_La’forme diffuse est la plus fréquente de beaucoup,
la coloration brune s’étendant alors -4 1’ensemble des
téguments et pas une partie du corps n’échappant a la
pigmentation. _

Dans la firme circonserite, au contraire, on observe
des taches foncces, d’étendue variable, depuis quelques
millimatres jusqu’d un décimetre carré, et siégean't
sur une partie quelconque du revétement cutané ; le

plus souvent cependant au visage, aux mains ou aux '

m'ganos génilaux, c’est-d-dire aux parties du corps qui
sont nonn'llement les plus pigmentées. v

En dehors de ces deux troubles cutanés principaux,

“onl 6té signalés dans la Maladie de Hogdkin : -

Des nodules dermiques, de volume variable, allant
de la taille .d’une lentille 3 celle d'un pois.

‘Des éruptions, s’accompagnant parf(;is d’infiltration
de la peau par les leucoeytes, se réduisant, d’autres
fois, 4 un é:rythérﬁe simple, urticarien on bulleux. k

" 1I. EXAMENS DE LARORATOTRE -

Aprés avoir passé en revue les grands. svmptomes
cliniques que I'on peut rencontrer dans la Maladie de
Hogdkin, il nous faut maintenant étudier les différentes
modifications hislologiques et hématologiques qui vont
sepvir & poser .de facon certaine le diagnostic.

MODIFICATIONS. DU SANG, — La premisére constatation
faite i- lexamen microscopique du sang a trait a la-

 diminution du nombre des globules rouges. Dans les

trois ‘quarts des cas, leur chiffre oscille entre trois

- millions et demi et quatre millions, pouvant dailleyrs.
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rester normal chez certains sujets et descendre beau-,
coup plus bas chez d’autres. ’

En ce qui concerne les giobules blancs on observe
une leucocytose légére. La ylupart du temps .on en
trouve de dix A quinze mille au millimatre cube. I1 est
cependant possible d’observer des chiffres heaucoup
plus élevés: trente, quarante, -voire méme soixante
mille. Dans quelques cas, assez rares il est vrai. c¢’est
de la leucopénie que ’on constate, cetfe derniére pou-
vant méme é&tre marquée a un point tel qu’il ne reste
plus que quatre ou méme trois mille leucocvtes par

" millimétre cube de sang.

Les modifications de la formule sanguine ont beau-
coup plus d’importance pour le diagnostic que les
modifications quantitatives. Variables avec les sujets
et avee le moment ol 'on examine chacun d’eux, on
peut cependant, dans la grosse majorité des cas, cons-
tater les trois signes suivants :  polynucléose neutro-
phile.. polynucléose acidophile ou éosinophilie, et
comme: conséquence, forte diminution du pourcentage
des mononucléaires.

La polvnucléose neutrophile qui g'observe presque
tonjours s'éléve généralement de 80 a 90 % (Chift‘re
normal 65 & 87 %) et semble augmenter du début a 1a
fin de la maladie.

L’éosinophilie est loin d'élre aussi fréquente et bien
gue nettement marquée la plupart du temps elle fait
défaut chez un bon tiers des malades. Le pourcentage
des polynucléaires acidophiles ne monte pas extréme-
ment haut et reste dans les environs de 6 % (Chiffre
normal ; de 1 & 2 %). 11 atbeint cependant des chiffres




— 16 —

énoimes dans certaines observations (26 %, Widal et
Lesné — 58 %, Lincoln}.

Lrabaissement du pourcentage des mononucléaires
est évidemment facteur des deux modifications précé-
dentes. 11 atteint dans les cas movens 10 & 15 % (Chiftre
normal : 33 %).

EXAMEN HISTOLOGIQUE D'UN GANGLION, — Tous les signes
cliniques et_hémémlq'giques que nous venons d’énu-
mérer font. nous I'avons dit. bien souvent défaut : si
bien qiw dans de nombreux cas. on doit. pour éclairer
le diagnostic, faire la biopsie d’un ganglion lvmpha-
tique pour y rechercher les cellules géanies yue
Pallauf et son éléve Sternberg décrivirent A la fin du
siscle dernier comme pathognomoniques de la Maladie
le Hogdkin.

A l'examen microscopique d’un ganglion. on constate
ﬂu-ne prolifération lymphoeytaire considérable avec pré-
sence d’un plus ou moins grand nombre de polynu-
cléaires neutrophiles et éosinophiles.. Le tout ‘est par-
¢ouru par de nombreuses bandes-de sclérose et par des

" vaisseaux sanguins néoformes. ‘

De plus, disséminées sur toute la coupe, on trouve
des cellules de trés grande laille ressemblant aux cel-
lules géantes des follicules tubercpleux; mais sans
collerette de cellules épithérioides, Flles peuvent éire
uni eu multinucléées, chaque noyau présentant un ou
deux nucléoles, trés riches en chromatine. Ce sont les
cellules de Sternberg, grice A la constalation des-
quelles on va pouvoir affirmer la lymphogranuloma-
tose.
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Tels sont les moyens que la clinique et le laboratoire
possédent pour rechercher la Maladie de Hogdkin.
Apras les avoir rapidement décrits, nous allons passer
maintenant au cas particulier de la malade du Docteur
‘Bergé, publier son observation et examiner ensuite les
particularités qu'elle présente. :




OBSERVATION de MM. BERGE et LAUNAY

23 mars 1923. -— Malade de 36 ans, adressée dans le
service par le Docteur Duvoir qui 1'observail depuis
quelque temps. Concierge. Est venue a la consuliation
de Broussais il y a deux ans, pour la premiére fois,
pour laiblesse générale. Dit qu'elle avait a ce moment

_des démangeaisons sur tout le corps et que sa peau

étail tres cailleuse et tendant & brunir, mais pas au
point ol elle est mainterant. Elle portait alors,
assure-i-elle, une tumeur de la région sternale supé-

‘rieure qui était grosse comme une noix. On lui a fait

des séances d'électricité (prohahlemént rayons X), el
la tumeur s’est effacée en quelque ltemps. 11 n’y en a
plus trace aujourd’hui.

. . Elle s’est affaiblie progressivement depuis et a consi-

dérablement maigri. Elle dit qu’elle a depuis trois ans
les gros ganglions qu’elle présente du colé droit du
cou. Elle aurait eu au mois d'ao(it dernier un abces
sur la cornée de l'eeil gauche, ou on observe effecti-
vement une -cicatrice blanchitre. Depuis le 25 décem-
bre dernier, elle est tellement asthénide qu’elle ne peut
plus travailler et est obligée de garder le lil.

La malade dit gu’elle a toujours eu la peau écail-
leuse : « comme une poule plumée » ; sa pelite fille
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aurait eu une peau pareille, mais pas son petit gargon.
Mariée, pas de fausse couche. Deux enfants.
Aucune maladie importante dans les antécédents.

ETAT ACTUBL. — Malade extrémement amaigrie et
asthéniée, pouvant & peine se tenir debout et marcher
tout au plus jusqu’au Bout de la salle. Aspect général
trés cachectique. .

Muqueuses décolorées et trés anémiques.

Ce qui frappe & un haut degré. ¢’est 1’état de la pean
qui est ichthyosique sur toute son étendue, comme
saupoudrée de farine sur presque tout le corps ; réche
ot séche a la main, souple et glissante partout d'ail-
leurs. La plante des pieds est toute blanche comme la
. face dorsale, sans épaississements. La paume des
mains est sdche et calleuse avec un épaississemenl que
P'oni sent uniquement épidermiq\;e ;i1 0’y a nulle pért
trace de dystrophie papillaire.

Langue normale, plutot légerement lisse, dépapiliée
et un peu scrotale.

Il v a en somme une ichthyose généralisde.

En sus de lichthyose, aussi généralisée qu’elle.
existe une coloration noire brundtre trés uniforme,
avec des lons va.gueme;ht. jaune, café au lait. La colora-
tion s'étend méme 4 la figure et au cou, mais plus
claire. Pas de zones hyperpigmentées.

Aucune pigmentation des mugqueuses. Quelques
plagues opalines épaissies, peut-étre produites par de
mauvaises dents. )

Cheveux rares, trés blanchis pour son age. Cheve-
jure poivre et sel ayant I'aspecl de celle d’'une femme
de 65 ans. )

Aucune douleur nulle part.
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Présence’ de . ganglions, d’adérfopathies mauldtiples
en diverses régions.

On note deux gros ganglions, saillants et non adhé-
rents auw-devant du sterno-mastoidien droil. Deux
autres ganglions plus en arriére et plus bas. Plusieurs
ganglions hyperh‘ophiques dans .chaque fosse sus-
1 claviculaire. trés lisses, réguliers, roulant sous la

peau. Plusieurs petits ganglions au fond de chaque

aisselle. ainsi que dans les aines.
Pas d’epitrochléen ni de poplité
i Peu d'appétit, pas de vomissemenis, matité hépa-
¥ tigue normale.

Rate dure et trés grasse, débordant de sa pointe les
fausses cotes de deux travers de doigt; légérement
sensible & la pression.

Fievre constante ais  trés irréguliere montant
parfois jusqua 39°3, oscillant le plus souvent entre
38 et 38°5.

Pupilles réagissant & la lumiére ; réflexes normaux.
plutst un peu forts.

Ventre ballonné ; pas de tumeur percepiible ; pas de

‘douleurs dans la région costo-vertébrale ; selles 4 peu
prés normales.

Tension Vaquez : 9/6 ; pas- de bruits cardiaques -
anormaux.
Ne tousse jamais ; rien aux poumons.
Pas de sommeil ; dit avoir trés soif ; mictions faciles ; ¢
polakiurie nocturne (2 ou 5 fois). 4
La coloration de la peau rappelle celle des Cin-
ghalais. Points surélévés en petit nombre (grains de
tabac) notamment & la main gauche. Lévres rosées.
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Au toucher vaginal : col nermal sans-aucune parti-
cularité.

Alpuminurie trés abondante.

L/impressoin générale est qu’on se trouve en pre-
sence d'un syndrome tres voisin de celui e la Maladie
d'Addison. mais qui en diffdre par quelques points :
absence de douleurs abdominales, absence de pigmen-
tation des muqueuses. absence de vomissements.

Présence d'une ichthyvose généralisée qui n’est peut-
atre qu’une ecoincidence avec une ichthvose congé-
nitale qui toutefois parait s’éire notablement exagérée
(La malade étail couturiere ‘et ne se rappelle pas avoir
en la peau rude et raide ; cela aurail surtout augmenté
depuis le 25 décembre dernier:.

94 mars 1923t — RapiocraPHIE @ Coour petit. remar-
quable, aspect ondulant du bord gauche du ventricule
gauche. Ombres latérales étendues, diffuses, irrégu-
ligres de chaque coté du ceeur. surtout & droite. parais-
sant correspondre & Vadénite et periadénite peribron-
chique. Zone opaque de méme ordre au niveau de la
partie moyenne de l’espace clair médian.

Champs pulmonaires normaux.

La rate et le foie donnent des ombres volumineuses
qui génent la radio de "estomac. Le foie'parait gros et
son bord inférieur descend trés bas. Fond de I'estomac
abaissé au-dessous de la ligne bi-iliaque. On napercoil

“que le fond, probablement a cause de I’hypertrophie

splénohépatique. 1/estomac se contracte mollement.

Méme jour : Bropsie. — On enléve deux ‘ganglions
cervicaux de la région latérale droite, Ils sont durs. A

-
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I'eeil, les ganglions, sur coupe, se montrent faits d’un
tissu lardacé, blanchdtre, sans caséification.

A Pexamen microscopique, on voit, au sein d’un
tissu ganglionnaire fait de lvmphocytes fixés. des
bandes excessives de sclérose, et de place en place,
assez fréquents, des ilots tranchant nettement sur le
tissu lymphoide, fails chacun d’une ou de plusieurs
cellules & contour indistinct avec un, deux ou frois
gros noyaux, avec gros nucléole bien coloré. Ce sont
manifestement des cellules du tvpe de Sternberg.

'y a de groses lravées fibreuses et une coque
{ibreuse & la périphérie. Par endroits I'amas de cel-
lules de Sternberg ressemble trés -fortement & des
cellules géantes ; mais il n’y a pas damas cellulaire
dense autour de la cellule, cela ne forme pas de granu-
lations. .
~ L’inoculation au cobave de pulpe ganglionnaire n’a
rien donné. Cobaye vivant aprés 25 jours environ.

27 mars 1923. — La malade est un peu agitée la nuit :
elle parle. elle se léve. Ses cheveux. irés clairsemeés.
laissent voir le cuir chevelu. blanc. comme farineux.
recouvert d'un- épiderme ichthyosique mais qui ne
desquame pas.

6 avril 1923. — Examen miecroscopique du sang :
" Globules rouges : 1.200.000.
‘Globules blanes : 12.000.

Polynucléaires neulmp'hi]es... 8

D

Polynucléaires éosinophiles... 6
 Myéloevies éosinophiles....... 1
Grands mononucléaires....... 4

* Lymphocyles ........ccooon. L. 4 Y%
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Pas d'hématies nucléées, pas d’altération de forme
ni de coloration des hématies.

7 avril 1923. — La malade se plaint de démangeai-
sons violentes sur tout le corps. Elle assure voir
double par moments depuis deux ou trois jours

(asthénopie oculaire probable),

Le déceés de la malade a eu’lieu le 3 mai 1923. L’as-
thénie, ’amaigrissement n’ont cessé de croitre jusqu'a
la fin. Les cheveux étaient de plus en plus rares et de
plus en plus décolorés. Les démangeaisons étaient
devenues trés violentes.

La malade avait quitté le service pour aller mourir
chez elle, de sorte qué 'autopsie n'a pu étre faite.




.

'DISCUSSION DU CAS PARTICULIER
DECRIT PAR L'OBSERVATION

N

Nous voyons a la lecture de cette observation quil
s'agit biep chez la femme en question d’une: Maladie
de Hogdkin. Elle présente en effel tous les symptomes
. décrits et il est peu de cas ot Ton puisse les trouver
aussi nettement marques paquels ganglionnaires
perceptibles & 1a palpation et & la radiographie, grosse
rate, fidvre et troubles cutanés. -

De. méme 1’examen du sang montre la polynucléose
6t 1’éosinophilie, et 'examen microscopique d'un gan-_
. glion révéle les bandes ae scierose et les cellules de
- Sternberg typiques. ‘

' Cette observation qui peut donc se superposer
presque exaclement a la description classique dont
nous 1'avons. fait précéder, renferme quelques parti-
cularités qui la rendent intéressante : 'anémie énorme
du sujet, la décoloration des cheveux, Yichthyose, au
mains aggr"a,vée par la 1ymphogmnulomabos‘e; el sur-
tout- 1a coexistence d’une méianodermie -trés foncée,
d’asthénie et d’hypotension, constituant un syndrome
trés voisin de celui dé la Maladie d’Addison.

ANEMIE.. — Nous ferons rémarquer tout d’abord le
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" chiffre auquel étaient tombées les hématies de la
mafade

Alors que la Maladle de Hogdkin n entraine généra-
lement, et encore yd'une facon inconstanie, qu’ ‘une
légere diminution du nombre des globules rouges,
notre malade avait ew, au moment ot 'on fit I’examen
du sang, les trois-quarts de ses hématies détruits et ne
présentait aucun signe de régénératlon sanguine :
aucune héma’ue nucléée, pas d’hématoblastes. La
_ moélle osseuse qui fournissait- des polynucléalre% en
surnombre, ne contribuait. plus, ou contribuait insuf-
fisamment an processus de régénération des globules
rouges.

On peut, il est vrai, faire observer que cette grosse
anémie peut sexphquer p"LI‘ le moment oit fut fait
I’examen du sang : le 6 avril, exaétement vingt-sept
jours avant la mort de la malade. On sait en effet que
dans la lymiphogranulomatose, le nombre des-hématies

_va diminuant sans cesse chez un méme malade, paral-
lélement & la valeur globulaire. Monsieur Ribadaud
Dumas expose entre autres choses. dans une commu-
hication & la Société Médicale des Hopitaux, comment
il a suivi chez un Jeune soldat la décrmssance progres-
sive du nombre des globules rouges.

Mais les observations sont fréquentes d'ms les-
quelles on voit des sujets arriver au terme de leur
"maladie, dans la cachexie 'a plus profonde et pré-
senter encore un nombre d’hématies et une valeur glo-
bulaire, de trés peu 1nfér1eurs ou méme égaux a ]a
normale. i

(est done un premief point A retenir de I'histoire
clinique de notre malade que cette anémie formidabie

P
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dont ellé ét,aiﬁ atteinte et qui est bien peu souvent aussi
marquée du fait de la Maladie de Hogdkin.

‘CHEVELURE. — La deuxidme particularité que nous
pouvons relever chez notre sujet a trait & la ‘décolora-
t‘l‘on des cheveux ét A leur rareté. La malade avait des
cheveux poivre et sel « trés salés » dit 'observation.
Au ‘moment de sa mort ils étaient devenus complete-
ment blancs et de plus en plus ‘clairsemés, si bien que,
quoique agée seulement de 36 ans,.son. aspect était
celui d’une septuagéname )

Nous sommes- forcé d'admettre que la \/laladle de
Hogdkin a pu et d0 &tre cause de cette décoloration et
de cefie chute des cheveux, ce processus étant apparu
pendant la maladie et n ‘avant cessé de croitre avec les

_progres de celle-ci.
Lralopécie de ia 1vmph0granulomatose est 4’ allleurs
un fait connu depuis longtemps. Tl est signalé par
Colrat dails sa thise, et Nanta et Baudru, qui ont par-
tmuhérement 1n51st.e sur ce point, proposent méme
pQur certaines formes de la Maladie de Hogdkin le’
terme de prurit décalvant lymphadénique. 1.’ alopécie
. peut &tre plus ou. moins étendue, généralisée dans
certains cas, portant sur les cheveux, les sourcils, les
poils des aisselles et du pubis. : .
- Ma’s, dans_les nombreuses observations que nous
.avons. lues, nous n’avons trouveé slgna‘é nulle part
-cette décoloration de 1la chevelure qui, chez notre
malade contrastait de fagon frappante avec la pigmen-
“tation toujoum plus accentuee des téguments,

IGHTHYOSE. — Aussi remar(}uable que la couleur
blanche des cheveux &tait I'aspect de la peau de la
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malade. Cetie dernitre était extrémement ichthyesique
‘el cette lésion cutanée était abso]umerit‘ généralisée &
tel pmnt que tout le corps semblait saupoudré de
farine.

- Notons qu’il s'agib ici d'une 1chthv05e vraisemblable-
ment congénitale, que la malade se rappelle en tous
cas avoir toujours présentée,- et qui's’est transmise a
lun de ses enfants. Or, cette “affection banale de la
" peau s’est. certainement .aggrayée au cours de la
_Maladie de Hogdkin. Ne peut-on pas ici encore penser
qu’elle est en cause dans cetle aggravation et qu’agis-
dant déjd sur la peau de tant de maniéres différentes
elle a encore eu le pouvoir d’augmenter les lésions
cutanées préexistantes. G’est bien ce_qui semble s'étre
passé dans le cas présent et de quoi nous n’avons
trouvé trace dans aucune des observations publiges
jusquici. B '

SYNDROME ADDISONNIEN. — Nous arrivons maintenant
a la particularité la plus frappante de 1’oﬁservation qui
est la coexistence chez notre mnalade des trois graﬁds
symptdmes de la Maladie d’Addison : mélanodermie,
asthénie, hypotension.

Et nous devons nous demander si aux lésions gan-
‘glionnéires ne s’est pas surajoutée une atleinte des
capsules surrénales ou s'il n’v a pas simplement
- coexistence de ces trois faits, chacun d’'eux comportant
une exphcatmn différente.

Ne possédant pas de piéces ana,tom1que= nous
devrons, pour tdcher de résoudre ceite cquestion,
étudier soigneusement ces trois symptdémes el voir en
quoi ils se rapprochent et en quoi ils différent de ceux
rencontrés en cas d’insuffisance surrénale.
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" Nous parlerons d'abord des deux symptémes que
I'on peut considérer “ecomme addisonniens francs :
asthénie et hypotension ; nous nous étendrons ensuite
sur la mélanodermie &t nous verrons par quels carac-
tares. elle se distingue de la pigmentation addison-
nienné. Nous signalerons. pour terminer, quelques
signes habituels dans la maladie bronzée et qui font
défaut chez le sujet. ' -

AsTHENE. — Lr’asthénie qui chez notre malade était
telle qu'elle ne pouvait presque plus quitter son lit et )
gqu’elle chancelait au bout de quelques pas quand on la.
mettail debout. n'est pas un symptéme claséique décrit
par les auteurs dans la Maladie de Hogdkin.

L’anémie formidable présentée par la malade pour-
rait & coup str Pexpliquer, mais il est & remarquer
toutefois que cette asthénie existait dés le début de la
maladie et que c’est pour faiblesse générale que' la

malade était venue consulter une premiére fois en
" 1920. 1 anémie de la Maladie de Hogdkin élant. nous
I'avons dit, progressive, il est vraisemblahle qu’a cette
époque la malade devail avoir un chiffre d’hématies
encore assez proche du chiffre normal.

Au contraire, - 1'hypothése d'une atteinte quelconque
des surrénales expliquerait trds bien cetle asthénie
précoce; celle-ci gtant le principal trouble doni se plai-
gnent -les malades atteints d’une lésion débulanie de
ces organes. '

_HYPfJ'lE'NSIONL — L/hypotension (9/6 au Vaquez ’
Laubry; peut également &tre considérée comme en
faveur de celte hypothése. Mais nous ignorons malheu-
4 ) reusement guelle était la tension artérielle au début et
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pen-dant I’évolution de la maladie ; et il se pourrait bien
qu’a 'heure ou elle a 6ié prise 'hypotension fit sim-
plement fonction de 1’anémie.

MELANODERMIE, — Aprés avoir envisagé deux symp-
tomes qui renirent nettement dans le cadre de la
Maladie d’Addison, nous allons (ludier maintenant la
mélanodermie, laquelle en sort par plusieurs poiflts.

La pigmentation cutanée esi, nous l'avons’dit dans
notre premier chapitre, un signe connu gquoique
.inconstanl de la Maladie de Hogdkin. Elle ful ici trés
précoce, entierement généralisée, pas ‘un point du -
corps n'y échappanlt, ei particulieremenl foncée. Mais
il est & noter que la face el le cou sont plus clairs et
que, d'autre part, on ne trouve sur le corps aucuie
zone d'hyperpigmentation. ;

Dans la Maladie d’Addison au contraire la coloration
bronzée débute par les poinis normalement les plus
pigmentés et les régions découvertes comme la face et
le cou restent toujours plus foncées. Il en est de méme
de certains points du corps : par exemple ceux qui sont
irrités par le frottement di aux vétements : corsel,
bretelles, jarretiéres. )

Un autre fait plus important .est que, chez notre
malade, les mugueuses avaient él¢ entiérement res-
pectées par la mélanodermie. La voite el le voile du
palais présentaient une grande paleur due & l'anémie.
Sur la face interne des joues, il v aya,it'bien'quelques
petites laches opalines, mais il est fort probable
qu’elles étaient simplement dues & une mauvaise den-
tition et 4 une hygiene buccale fort négligée. Les
levres présentaient la coloralion rosée normale.

Chez les Addisonniens, au confraire, on observe

*
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presque toujours latteinte des muqueuses, tatouées de
taches brunitres, irrégulidres, qui ne manguent gue
fort rarement. De méme chez ces malades la pigmen-

_tation s’étend souvent aux ongles, lesquels ne présén-
~taient rien d’anormal dans le cas qui nous- occupe.

D a.utres cara.cteres négatifs ceux-ci, semblent éloi-
gner le dlagnostlc de celui d'insuffisance surrénale, On
sait, en effet, que les Addisonniens presentent des
troubles digestifs : anorexie, vomissements, coliques
violentes et souvent aussi des douleurs dans I’hypo-
condre, ainsi que dans la régio/n lombaire. Or, auecun
de ces symptomes chez la malade du Docteur Bergé !

- Ldppetlt est légérement diminué, il est vrai, mais

jamais il n'y a eu de douloureuse crise lombaire ou
abdominale, jamais le moindre vomissement.

"Nous avons donc affaire, en résumé, & un syndrome
qui, pour ne pas pouvoir étre qualifié de pseudo-addi-

- gonnien, doil & coup sir éire considéré comme [forte-

ment atypique. )
Faute d’avoir pu faire la vérification anatomique des
lésions présentées, nous allons envisager. maintenant
les différentes hypothéses qui perrnet.tent d’expliquer
un tel syndrome et les raisons qui les rendent plus ou
moins vraisemblables. '




COMMENT EXPLIQUER ‘
LE.

SYNDROME ADDISONNIEN

On peut, pour expliquer la présence des trois grands
symptomes de la Maladie d'Addison chez une malade
atteinte de lymphogranu'omatose, émettre différentes
hypothéses. '

Tout -d'abord il pourrait s’agir d'une lésion tuber-
-culeuse des surrénales évoluant en méme temps que
I'affection ganglionnaire ; ou bien c’est & un métastase
dans ces derniéres que serail imputable le syndrome
que nious étudions; on peulb enfin penser que la méla-
nodermie, l'asthénie et l’hypote'nsion ne font que se
rencontrer chez une méme malade et qu’elles ont des
causes différentes. '

Examinons successivement ces trois hypothéses. .

“1° TUBERCULOSE DES CAPSULES SURRENALES. — Tl slagi-
rait alors de Maladie d’Addison vraie, indépendante de
la Maladie de Hogdkin et évoluant simultanément. Les
lésions’ tuberculeuses sont en effet trés fréquentes dans

a lymphogranulomatose et peuvent étre antérieures a

I'atteinte ganglionnaire, soit avoir pris naissance au

cours de la Maladie de Hogdkin, Guggenheim, dans sa

*
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these, évalue 4 25 % les cas ol l'on irouve les deux
lésions associées. On a observé ainsi des fubercules
laryngés, ganglionnaires, intestinaux, ete.

On peul donc supposer gue dans le . cas present les
capsules ‘Surrénales ont vu se développer des luber-
cules et que c'est le bacil'e de Koch qui est en cause
dans la coexistence des symptomes addisonniens dvec
ceux de la Maladie de HogdKin.- i

20 \IET-\QTASEQ __ Les tumeurs ganglionnaires de la
lympliogranu'omatose donnent lieu.d des mélastases
plus ou-moins éloignées ou a ales infiltrations des
orgdnes voisins du groupe ganglionnaire touché. On a
déer’t latteinte du foie au nivean des espaces portes,
latteinte du poumon, des muscles, du rein.

Le développement d'une tumeur surrénale est donc
possible ; tumeur qui présenterait les mémes carac-
teres histologiques que les tumeurs ganglionnaires
(tissu de granulation, hvperplasie conjonctive. vais-
‘seaux néoformés el cellules de Sternberg plus ou
moins- nombreuses:. Cest cette tumeur qui, en détrai-
sant les cellules adrénalogénes pro‘duir‘ait' T'asthénie el
I"hypetension, et, en comprimant le sympathique
pericapsulaire, la mélanodermie.

3° SYNDROME PSEUDO-ADDISONNIEN. — D;ms celte troi-
sieme hypothese les surrénales ne seraient pas en
cause et la présence de Ja mélanodermie, de V’asthénie
et de I’hypolension ne serait qu’une coincidence.

La mélanodermie serait causée par exemple par une
compression du plexus solaire ou des ganglions semi-
lunaires par un groupe de ganglions lymphatiques
hypgrtrophiés, et augmenterait naturellement du débuit

<
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A la fin de la maladie avec le volume de la tumeur
ganglionnaire. ’

Quant 3 D’asthénie et & T'hypotensign. e'les seraient
dues & la diminution énorme du nombre des hémalies,
cette diminution pouvant étre considérée alors comme:
un symptome de la Maladie de Hogdkin, habituel
d'ailleurs, quoique rarement poussé A un tel degré.

Cette fagon d'envisager la maladie aurait I'avantage
d’expliquer P’absence de douleurs abdominales et de
troubles digestifs, et surtouf la non pigmentation des .
mudueuses qui ne se-rencontre que tout a fait excep-
tionnellement en cas de vérilable Maladie d’Addison.
Aussi, dans le cas présent, c’est vers cette hypothese
que nous inclinons.

Quoi quiil en soit, nous eslimons que le lype de
‘Maladie de Hogdkin, accompagné, comme chez la
malade ci-dessus, d'un syndrome addisonnien si
marqué, mérite d’étre considéré comme une forme spé-
ciale de Maladie de Hogdkin et de porter le nom de
forme addisonnienne ou plutdt psetudo-addisonnienne
de la lymﬁhogranulomatose.
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DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

v

ET

' THERAPEUTIQUE

Tl nous reste maintenant a étudier dans un dernier.
chapitre, le diagnostic différentiel du syndrome addi-
sonnien tvpique dont nous nous occupons et la thé-
rapeutique & appliquer dans la forme de Maladie de
Hngd,l)'in décrite ci-dessus.

Le diagnostic différentiel doit se faire avec les affec-
tions qui s’accompagnant de mélanodermie n’intéres-
“sent pas les muqueudes et d’'un symptéme quelconque
de la Maladie de Hogdkin.

1° L. MEILANODERMIE PHTIRIASIQUE (maladie des vaga-
bonds) laquelle s'accompagne souvent d’asthénie due
aux privations et de ganglions indurés dus a de pefites -
excoriations infectées, Mais il ne s’agit iei que d’une
asthénie gui disparaltra aprés quelques jours passés A
I'hépital. De plus la pigmeniation ne s'étend qu’aux
parties du corps couvertes de vétements et est particu-
lisrement marquée 4 certains points : cou, poignets,
atnes. Quant aux ganglinns \'que ’on peut trouver. ce
sont des ganglions isolés, ne ressemblant en rien aux
tumeurs d'une seule masse que Von sent dans la
Maladie de Hogdkin. ‘




— 35 —

.99 Le ParupisMe, surtout lorsgu’il s’accompagne de
cirrhose pigmenlaire hyfmrtrophique donne également
une teinle brune aux téguments. 11 s’accompagne
souvenl d’asthénie el d'hypotension. On trouve une
grosse rate ; de plus, lorsque la fievre affecte le type
quotidien, elle ressemble & la fievre récurrente de la
Maladie de Hogdkin. ’ .

Le diagnostic est facile a faire par I’anamnase
{séjour aux colonies, acces antérieurs) et par I'examen
du sang qui montre les hématozoaires ¢t les leucocytes
mélaniferes. Notons enfin que la mélanodermie palu-
déenne est peu marquée et nullement conrparable a
celle observée chez notre malade.

39 [, DIABETR BrRONZE. caractérisé par une mélano-
dermie géngéralisce. hépato et splénomégalie. Le
diazgnostic se fera ici par la constatation des quatre
signes du diabéte : polvurie, polydypsie, polvphagie,
giycosurie. T.a coloration de la peau s’est faite trés
rapidement et Ta maladie évolue en quelques mois.

4° Les CACHEXIES NroriAstours diverses dans lesquel-
les le malade prend une teinte jaune plus ou moins
foncée. Les ganglions & consistance de navet cru que
I'on peut sentir sont parfois agglomérés en padquet .
comme dans la, lvmphogranulomatose, mais en plus de
ces signes. chague néoplasme se présente avee ses
symptomes cliniques particuliers qui permettent de le
reconnaiire. .

Le nombre des hématies peut &tre plus ou moins
diminué, la polynucléose en cas de tumeur ulcérée
peut &tre lrés marquée, mais i1 0’y a pas d’éosinophilie.
Enfin, dans les cas douteux. une biopsie permet de
voir & quelle sorte de tumeur on a affaire. ‘
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THERAPFUTIQUE. — Le seul moyen qui permeile, non
de guérir, mais de retarder dé facon notable la marche
de la Maladie de Hogdkin, est la Roentgenthérapie.

Notre malade en est un exemple. Aprés plusieurs
séances de rayons X. elle a vu les tnmeurs ganglion-
naires qu’elle présentiait aiors, diminuer considérable-
ment, puis disparaitre.

Malheureusement. cette thérapeutique n'arréte pas la
destruction globulaire et 'asthénie toujours grandis-
santéf et les tumeurs réapparaissent lorsqu’on a cessé
depuis quelqﬁe temps la cure par les rayons X.

La strychnine et le cacodvlale auraient obtenu quelr
ques succes passagers.

Le 606 a été essayé. Il aurait pour un certain temps
fait diminuer la splénomégalie et les tumeurs gan-
glionnaires.

L'iodoquinate de bismuth (Quinby) dont on fit plu-
sieurs pigfires de 1 cm?® 5 A notre malade, n'a pas
“donn# de résultats appréciahles.

Contre le prurit ont été essayés avec plus ou moins
Ge succes : l'application de rayons X sur le rachis;
Pinjection intrarachidienne de Syncaine en solution
4 5 % ; linjection intraveineuse de 10 cm?® d'une solu-
tion de pyramidon & 1/40.

Le pyramidon et l'aspirine par voie buccale n'ont
riep donné.

@




CONCLUSIONS

1. A la Maladie de Hogidkin peut venir s’ajou—ter'un .
syndrome addisonnien alypique, mais suffisamment
caractérisé pour constituer une forme spéciale : la
forme addisonnienne ou pseudo-addisonnienne de la
Maladie de Hogdkin. -

1I. Ce syndrome addisonnien differe du syndrome
addisonnien franc par l'absence de pigmeﬁtation des
mugqueuses et de troubles digestifs. Il évolue paralléle-
ment & la maladie de Hogdkin, s’accentuant de plus en
plus avec les progrés-de cetle derniere. o

ill. On doit donc, en présence de la triade : mélano-
dermie, asthénie, hypotension, examiner a fond le
malade,/ et =i les xdiffé;rents symptomes relevés ne per-
mettent pas de conclure neftemeni & 1’existence d'une
Maladie d’Addison, on ne doit pas omettre de‘pense,r a
la. Maladie de Hogdkin et il faut orienter ses recherches
dans ce sens tant cliniguement que par le laboratoire.
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