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HISTORIQUE

Ce n'est que vers le début du sidcle dernier que la
sclérodermie a été décrite et qu’'on a publié des obser-
vations précises de cette maladie. Il semble pourtant que
les auteurs anciens en aient eu une certaine idée, & la
vérité bien vague.

Hippocrate, dans son Traité des Epidémies, parle d’'un
homme dont la peau était tellement dure qu’on ne pou-
vait la pincer. Sous le nom de « stegnose », Galien dé-
crit une maladie qui parait se rapprocher de la scléro-
dermie : il note l'induration, la dépigmentation de la
peau, 'absence de sécrétion sudorale.

Au xvi® et au xvi® sigcle, on reléve quelques observa-
tions dont la plus nette et la plus démonstrative est con-
tenue dans la lettre adressée par Curzio 2 1'abbé Nollet de
I’Académie Royale des sciences de Paris : il s’agissait
d’une jeune fille de 17 ans atteinte d’induration de la
peau et de raideur des membres et qui guérit spontané-
ment au bout de quelques mois.

Alibert en 1817 ouvre la phase d’observation précise
de la maladie. Il décrit sous le nom de sclérémie une
forme universelle et une forme partielle chez ’adulte.
En 1845, Thirial publie l'observation de deux jeunes
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filles de 15 ans % et 17 ans chez lesquelles I'induration
de la peau avait coincidé avec un brusque arrét des re-
gles; chez I'une d’elles, celles-ci reparurent en méme
temps que la souplesse cutanée. Thirial oppose ces cas
4 ceux de scléréme du nouveau-né; ce serait pour lui une
forme bénigne de cette maladie 3 laquelle le caractire
malin serait conféré par 1'état asphyxique accompagnani
les lésions de la peau

En 1847, Gintrac crée le terme de sclérodermie. Un
an apres, Rilliet el Barthez I'étudient dans leur Traité
des maladies des enfants. En 18534, le mémoire de Gil-
lette, concernmant 1'ohservation d’une fillette de 8 ans,
provoque une discussion A la Société Médicale des Hopi-
taux et on commence & chercher la pathogénie de la
maladie. On incriminait alors le rhumatisme.

En 1854, Addison et les auteurs anglais individuali-
sent la forme morphée et 1a forme en bandes.

Depuis, les observateurs qui se suecédenT nombreux,
¢tudient surtout D'origine de la maladie. Lagrange, en
1874; Leroy, de Lille, dans sa thése d’agrégation, en
1883, admettent I'influence du systdme nerveux central.

En 1886, Besnier classe la maladie en trois formes et
attribue son étiologie au neuro-arthritisme. Il étudie
également le rdle de la tuberculose.

Bouttier, Méry dans leurs théses reviennent 3 la théo-
rie nerveuse. .

Zambacco-Pacha, en 1893, donne® 3 Ia lépre une
influence prépondérante dans le développement de la
sclérodermie. Quelques années plus tard, Potain vit la
cofncidence des deux maladies chez un de ses malades.
Cette idée fut vite détruite par la négativité constante des
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recherches du bacille de Hansen dans les lésions aprés
ia découverte de celui-ci.

Depuis le rapport de Jeanselme, en 1894, Raymond,
(irasset, Brissaud, remarquent la coincidence du goltre
exophtalmique, du myxoedéme, de la syringomyélie
aver la sclérodermie et font de celle-ci une affection ner-
veuse Chauffard, en 1895, I'ayant vue coincider avec
une hémiatrophie linguale, entrevoit le réle du sympa-
thique.

Striitmpell, en 1897, Lafond, dans sa thése en 1go2,
remarquent la coexistence de lésions hypophysaires.

Touchard, en 1go6, en fait une étude anatomo-cliniijue
et essaie de percer les causes de la pigmentation sou-
vent existante.

Depuis, d’innombrables travaux se sont succédé. lLes
citer serait une fastidieuse énumération. La chose & déga-
ger de la plupart d’entre eux est la fréquence des trou-
bles dus au mauvais fonctionnement dees glandes &
strrétion interne et 'amélioration des lésions pour
Padministration  d’extraits opothérapiques. Pourtant
plusieurs uient encore Uinfluence de ces glandes (Du-
brenilh) et prétendent que sans traitemeent 1’évolution
serait semblable.

Quelques années avant la guerre actuelie, on a incri-
miné le réle des infections chroniques. A la Société de
dermatologie (juillet 1913), Jeanselme et Touraine sould-
vent I’hypothése d’'une pathogénie syphilitique. Milian
est de cet avis et parle aussi d’une association avec la
tuberculose.

Malgré toutes les recherches faites sur la question, on
n’est pas encore arrivé i percer 1’obscurité qui entoure
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la pathogénie, 1'étiologie et méme, jusqu’a un certain
point, la clinique de cette maladie et on continue 3 dis-
cuter pour savoir si les formes localisées et généralisées
doivent étre considérées comme les types cliniques divers
d’une méme maladie ou comme des maladies distinctes.




LA SCLERODERMIE CHEZ L'ENFANT

l.a sclérodermie est relativement fréquente chez 1'en-
fant et les observations publies en sont nombreuses.
On a déja vu qu’'a la base des descriptions classiques
sont souvent des cas survenus chez des jeunes sujets ou
des grands jeunes gens : les deux jeunes filles de Thirial,
deux cas (publiés plus loin) survenus chez des fillettes,
cités dans Rilliet et Barthez, la petite fille de 8 ans, du
mémoire de Gillette.

Plus tard on rencontre le cas de Corradi rapporté en
1861 par Laségue, et concernant une fillette de 13 ans
chez laquelle la peau indurée adhérait au squelette; les
cas mentionnés dans la thése de Horteloup (1865); ceux
d'Haushalter et Spillmann en 18gg dans la Nouvelle
Tconographie de la Salpétridre ; ceux de Fouquet dans sa
thése en 1903 ; celui d’Aperi, en 1908, traité sans fruit
par les extraits thyvroidiens; celui d’Exchaquet, en 1918,
qui trouve un Wassermann positif chez sa malade, mais
qui voit échouer le traitement antisyphilitique.

Dans son Traité des Maladies des Eunfants, publié en
1909, M. Hutine! déclare presque inexistante chez l'en-
fant Ja forme diffuse aigué; la forme lente arriverait rare-

ment & un développement complet reestant localisée aux
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doigts; les formes localisées, par contre, seraient trés
fréquentes, surtout la forme en plaques.

Dans le travail de Dubreuilh, en 1920, on trouve plu-
sieurs cas de forme diffuse aigu# (la premidre malade de
Rilliet et Barthez dont I'histoire est reproduite plus loin,
en est d’ailleurs un cas typique); depuis, d’autrese ont été
publiés, notamment par des auteurs italiens, allemands,
anglais et scandinaves.

Michalowski en 1920, étudie plus spécialement la for-
me en bandes chez V'enfant et en a réuni une vingtaine
de cas. Depuis un autre a été publié par Thibierge et
Rabut en 1921. Quoiqu’un peu atypique il est d’ailleurs
reproduit plus loin,

Observation I
(personmelle, recusillie dans le service de notre matire
le Dr Lereboullet)
Sclérodermie en plaques

Lucienne P..., née le 30 aont 1918, vue le 17 avril 1924,

On ne peut pas, d’apres ses antécédents, nier totalement la
spécificité. Son pére a eu, en 1918, une iridochoroidite qui a
été traitée par une série de cyanure et une série de novarséno-
benzol dans les veines. Il est vrai que cette thérapeutique n'a
amené aucune amélioration et que la réaction de Bordet-
Wassermann, pratiquée plusieurs fois dans le sang et une
fois dans le liquide céphalo-rachidien a toujours été négative.
Par ailleurs, c’est un homma de squelette et de proportions
normales.

La mare a fait une fausse couche quatre ou cing ans aprés
la naissance de la petite Lucienne. Aucune autre grossesse, 11
n'y a & noter chez cette femme qu’un trés léger embonpoint
et des troubles menstruels tras marqués, irrégularité et dou-
leur, peu modiftés par des cures répétées d'extrait d’ovaire.
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L'enfant, née & terme, nourrie au sein, a eu des antécédents
physiologiques précoces: La premidre dent a fait irruption a
5 mois, 'enfant a marché & 9 mois. On note actuellement chez
elle, qui n'a pas encore atteint tout a fait onze ans, un duvet
pubien et du picotement au niveau des seins, done un début
d’évolution pubertaire.

Elle a eu une bronchite &

7 1nois, et la rougeole dans sa

premiére enfance. Depuis, elle s'enrhume facilement, méme
depuis I'ablation de végétations adénoides, pratiquées quand
elle avait cing ans.

La maladie actuelle a ‘débuté vers le milieu de mars 1924
par une plaque sur 'abdomen. Une dizaine de jours aupara.
vant, 'enfant avait eu une de ces bronchites auxquelles elle
est sujette avec fidvre assez élevée. Un médecin consulté en
ville ne fit pas le diagnostic de 1a maladie cutanée; presque
immediatement la petite fille a été amenée aux Enfants-
Ma'ades dans le service de M. Lo Dt Lerchoullet ot nous
I'avons examinée le 17 avril.

Sa taille et son poids (31 kilos) sont en rapport avec son
age.

Le squelette semble normal, les extrémités non démesurées.
Pas d’'acroasphyxie. Pas de lésions unguéales.

Les ganglions sont perceptibles aux aines. L'enfant aurait
€u autrefois une adénopathie sterno-mastoidienne.

La téte est de volume normal. Les cheveux chétains sont
bien plantés. Les cils et surtout les sourcils sont trés fournis.
Le front normal.

Les globes oculaires ne sont pas saillants, mais I'enfant
a de la conjonctivite depuis sa naissance. L'ceil est larmoyant.
La vue est mauvaise. Les pupilles réagissent bien a la lu-
miére et & I'accommodation.

Le nez, légérement retroussé, est d'implantation régulidre.
Les oreilles ont un lobule nettement séparé.

L’examen de la cavité buccale ne révele rien. Les dents sont
cariées mais bien plantées.
Pharynx normal.




La thyroide n'est pas perceptible.

Respiration normale. Rien au poumon.

L'enfant se plaint d’étre essoufflée facilement dans ses jeux
avec ses petites camarades. Aire cardiaque normale. Souifle
systolique & la pointe, mais disparaissant d’un jour & l'autre
et suivant les changements de position- du sujet.

Pouls a 9.

Rien dans les urines. Pas de polyurie.

" Foie et rate normaux. Pas de troubles digestifs.

Systeme nerveux. — L’enfant est un peu en retard a I’école;
elle est un peu apathique, apprend difficilement. Tous ses ré-
flexes sont normaux.

Wassermann négatif le 17 avril.

MALADIE AOTUELLE., — Sur l'abdomen, du coté gauche,
a quatre travers de doigts de rombilic, siége la plaque ini-
tiale. Ovale, un peu plus grosse qu'une pidce de cing francs,
elle est achromique, blanc grisatre et d’une zone violacée
diffuse. On & en la palpant une sensation trés nette d’indu-
ration, mais dinduration assez superficielle. La peau n'a

bplus de souplesse, ne peut &tre pincée, mais elle n’adheére

pas aux plans profonds.

Cette plague n'est pas surélevée. A son niveau, la sensibi-
lité & la piqire et aux sensations thermiques, est conservée.
L'enfant ne se plaint d'aucune impression de prurit ni de
fourmillements.

Sur le flanc droit, un peu plus bas, la peau a une colora-
tion violacée avec par plece cing ou six petites taches déco-
lorées, peu réguliéres. La plus importante est de la dimension
d’une piéce de un franc environ. La date d’apparition est
récente : cing jours.

Dans chaque aine, une petite plaque allongée digposée
parallélement au pli inguinal peu décolorée.

Dans la région dorsale, & la partie moyenne de la fosse
sous-épineuse gauche, une petite plaque de date ancienne de
la grosseur d'une petite lentille. Pas de halo lilas mais une

el
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légére bordure brune trés mince. L'aspect est celui d'une
cicatrice. A la pointe de I'omoplate droit, une plague de la
taille d’une piéce de un franc de couleur rosatre, chagrinée
au toucher, de date récente.

La région lombalire est uniformément viclacée comme la
partie inférieure droite de I'abdomen avec quelques petites
plagues rosatres incluses.

Aux avant-bras, petites plagues roses.

Lenfant a été traitée localement par uue pommade iodée
qui, au dire de la meére, aurait eu une certaine influence sur
les lésions récentes. .

On a tenté un traitement hypophysaire. Trois fois par se-
maine, on a injecté dans la cuisse de la petite fille le contenu
d'une demi-ampoule de post-hypophyse Choay, soit la valeur
d'un quart de lobe postérieur d’hypophyse de beeuf. L’injec-
tion n'est suivie d’aucune douleur ni de fildvre, par contre
d’un abaissement marqué de la fréquence des pulsations ra-
diales (de 100 & 72 le 1°F mai).

Tujections les 17, 19, 22, 24 avril.

le 26, l'enfant n'est pas venue. Le mardi 29, la meére la
rameéne suivre son traitement et raconte qu'elle a eu une érup.
tion de macules érythémateuses sur le thorax et le dos (ru-
béole ?) qui a duré 48 heures, mais tout est rentré dans
Pordre, aucune lésion n’est constatée.

Le 1¢r mai, apparition de deux nouvelles petites plaques
roses, une sur l'abdomen du coété droit, 1'autre sur le mollet
gauche.

Injection le 3 mai. Le 6 mai, la grande plaque initiale, &
la huitiéme injection, semble plus souple, mais une nouvelle,
de forme allongée, est apparue un peu au dessus de celle
signalée dans l'aine gauche.

Le 22 mai, I'état est le méme ; les plagues les plus récentes
se décolorent peu & peu ; la plaque initinle parait revenir
& une souplesse presque normale. Le traitement a été arrété
a la douziéme injecion d’hypophyse.

<
|
\




— 20 —

OBSERVATION II
(Due en partie & 'obligeance de notre maitre M. Lereboullet) 1

Solérodermie progressive avec sclerodactylie ayant débuté
dans I'enfance. Amélioration considérable par
par Fopothérapie glandulaire

Robert D..., né en 1899, cultivateur, a été examiné en 1914
par MM. Chantemesse et Courcoux, auxquels l'avait adressé
son médecin.

3 juillet 1914. Antécédents héréditaires et ecollatéraux dé-
pourvus de toute espéce de tare,

Le sujet a eu une santé excellente jusqua 'age de 8 ans.
A ce moment-13, il a eu un peu d’anémie.

Cing ou six mois aprés, ayant manié de la chaux, il fut
pris de syncope locale au bout des doigts. En méme temps
apparurent sur la face palmaire des dernigres phalanges, des
squames, surtout abondantes au niveau du médius. Un
autre sympiéme contemporain des précédents et trés présent
aussi & sa mémoire, c'est la sensation, parfois insupportable
de froid aux doigts, d’onglée tenace. Puis sans cause, I’ongle
du médius droit blanchit, devint cassant, et peu & peu ceux
des autres doigts se fendillérent et se cassérent. Ces symp-
tdmes se constituerent lentement, en douze & dix-huit mois.

Malgré cela sa croissance s'effectua normalement ; rien
dans sa taille ni dans sa vigueur physique ne le distinguait
des enfants de son age.

A dix ans, il eut une rougeole sans complications.

Son développement intellectuel semble trés satisfaisant. A
I’age de treize ans, il est entré comme pensionnaire au col-

(1) La premiére partie de cette observation est un résumé
de celle contenue dans le rapport de MM. Chantemesse et
Courcoux & la Soc. Médic. des Hopit., le 3 juillet 1914. La
deuxiéme partie nous a été communiquée par M. Lereboullet,
4 Pexception de la fin, qui a été publiée par notre maitre
& la méme Société, le 22 juillet 1921.
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lege de Soissons, y est resté deux ans, sest classé dans les
premiers ; il ne se rappelle pas avoir été jamais fatigué par
son travail d’écolier.

A quinze ans, il est rentré chez Iui ot il est devenu culti-
vateur.

C'est surtout a partir de cette époque que les sympidmes
quiil présente actuellement se sont précisés; d'abord, les
miouvements des mains sont devenus difficiles, sa figure a
change. Mais cette accentuation s’esl faite sans épisodes ai-
aus ou douloureux, sans maladie intercurrente.

A lexamen, MM. Chantemesse et Courcoux constatent que
son facies est caractéristique ; il semble figé sous un masque
de cire. Le front est lisse, iminobile ; le nez est effilé ; les
levres amincies, les sillons nasogéniens effacés, les joues sont
conime collées au squelette, les oreilles, d’une teinte d’ivoire,
sont rigides.

La peau est dure au toucher, ne se laisse pas pligser. Le
cou, dur et rigide, parait enserré comme dans un collier ;
les mouvements de flexion, d’extension et de* rotation sont
assez limités ; Ta peau, épaisse et résistante, est adhérente
aux museles sous-jacents. Les deux mastoidiens forment
ainsi comme deux lames tendues et limitant une dépression
profonde allant jusqu’'d la trachée. La peau du thorax,
surtout a la partie antérieure au niveau du sternum, est
impossible a saisir entre les doigts. I.es mains attirent prin-
cipalement I'attention ; elles sont d’un rouge vieolacé ; les
doigs repliés dans la paume, ¥ sont retenus par la rétraction
profonde de l'aponévrose palmaire. Les doigts sont amincis
comme effilés vers leur extrémnité recourhée ; a leur base,
ils sont larges, boudinés. La peau les engaine comme un
fourrean rigide. Tout mouvement d'extension est impossible ;
les mouvemanis de flexion sont trés limités, et on les sent trés
vite arrélés paer linextensibilité de la peau. Les poignets
sont atteints aussi, mais la partie supérieure des avants-
bras et des bras semble intacte.

Tl en est de méme aux membres inférieurs au niveau des-




_— 22 —

que’s il n'y a aucune altération cutanée, sauf cependant &
la racine des cuisses ou la peau est un peu durcie, comme
cartonnée.

Deux faits imporiants ressortent aussi de l'examen gé-
néral du sujet.

Le corps thyroide est impossible a4 apprécier a la palpa-
tion ; la trachée et le larynx apparaissent saillants dans la
dépression que limitent & droite et & gauche Jes sterno-mas-
toidiens; ni en avant ni sur les cotés on ne peut reconnaitre
une apparence de corps thyroide.

La peau présente une pigmentation noiratre répandue sur
tout Te corps, plus accentuée aux parties découvertes (c’est
la régle chez un sujet vivant toujours au grand air de la
campagne), mais elle existe trés nette sur le ventre, a la
racine des cuisses, sur les bras. Pas de taches noiratres
sur les mugqueuses.

Le systéme pileux est peu développé. Les poils sont ab-
sents aux aisselles. Les cheveux sont peu denses, les poils
pubiens sont trés rares.

Les testicules sont bien descendus dans les bourses et bien
développés, il n'y a pas de malformation génitale.

Ce garcon est de petite taille, depuis deux ans il n'a gueére
grandi. 1l pése 49 kilos. D'une maniére générale, il garde
I'aspect un peu infantile ; a dix.sept ans, il a l'apparence et
les proportions d’un garcon de 14 a 15 ans.

Son cceur est normal.

Rien aux poumons. Les amygdales sont un peu hypertro-
phiées,

Aucun trouble digestif.

L’analyse des urines ne montre rien d’anormal, si ce n'est
une proportion considérable d’éléments excrétés.

Examen du systéme nerveux. - Aucun trouble de la
marche. Les mouvements de la main, das doigts, du poignet,
du cou et de la partié supérieure du thorax sont génés en
raison de I'atteints de la peaun.

La sensibilité & la pigdre est diminuée au niveau des
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mains jusquaux poignets ; de méme, elle parait un peu
smoussée, mais moins nettement au cou et sur la face. La
sensibilité au chaud et au froid est intacte.

Réflexes normaux.

Les pupilles réaagissent bien. Il est & noter que les rétines
ont un aspect extraordinairement chatoyant, constituant un
type infantile.

L'intelligence est vive, la mémoire intacte. Bon sommeil,
jamais de céphalée.

Liquide céphalo-rachidien normal. Réaction de Wasser-
mann négative.

Une radiographie des mains a montré les phalangines
courtes, les articulations entre les phalangines et les pha-
langettes dplaties, les phalangettes atrophiées.

Les radios des os et du bras, de la jambe n'ont rien montré.
A noter seulement que I'épiphyse supérieure de radius et
U'épiphyse inférieure de I'humérus, qui devraient &tre sou-
dées a cet age, ne le sont qu'incomplétement.

La selle turcique parait absolument normale.

Novembre 1817, — Depuis le dernier examen, la guerre est
survenue, le malade a évacué son village envahi et a été
perdu de vue par MM. Chantemesse et Courcoux. Sans avoir
suivi aucunement le traitement pluriglandulaire, que, vu les
signes multiples constatés, ces auteurs avaient institué, il
est venu consulter M. Lereboullet qui a constaté une accen-
tuarion des symptémes.

11 exisait une sclérodactylie des extrémités digitales au ni-
veau des 2¢ et 3¢ phalanges ; A partir de la basa de la 2*
phalange, on notait un épaisissement cdémateux. Les extré-
mités digitales atrophiées affectaient un aspect fuselé. La
sclérodactylie s’accompagnait de crises de syncope locale;
les troubles trophiques des ongles étaient marqués et le fonc-
tionnement des doigts rendus difficile. La peau de la main et
des avant-bras é&tait difficile 4 plisser. Au visage, D’épais-
sissement et la rétraction des téguments étaient tras marqués,
surtout au pourtour des 18vres; les oreilles étaient rétractées,
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vernissées et comme plaquées ; la sclérodermie du cou et du
thorax était trés apparente.

Le corps thyroide n’était Pa appréciable; il existait de la
pigmentation de la pean, jointe & la présence d'une ligne
blanche et une hypotension assez marquée (11-8). De plus,
P’aspect infantile constaté par MM. Chantemesse et Cour-
coux était toujours présent.

On mit le malade d'une part & un traitement tonique par
l'acide phosphorique, alterné avec larsenic ; d'autre part,
a un traitement opohérapique comprenant I'emploi simul-
tané de la thyroide, de I'hypophyse et de la surrénale.

6 janvier 1918. — I.e malade revient avec une amélioration
considérable aprés deux mois de traitement. Malgré le froid
il a pu continuer sa profession d’employé de magasin et se
servir de ses mains. Il n'a présenté d’asphyxie locale qu’a
de rares intervalles et passagérement.

Sa face est moins prise. La bouche s’ouvre bien, le nez est
moins pincé, les oreilles sont moins rétractées. L'aspect
cedemateux et atrophique a nettement diminué. La peau des
avant.bras a retrouvé toute sa souplesse.

On est frappé de 'absence de tout processus sclérodermi-
que au niveau des mains qui gardent seulement leur carac-
tére d’atrophie digitale remontant a I'enfance. La circula-
tion se fait bien dans toutes les extrémités digitales.

16 janvier 1920, — L’amélioraion avait contimiée I ftre
constatée régulidrement lorsqu’elle parut subir une régres-
sion & cette date. Le malade vint aprés avoir pris d'une fa-
con alternée ses cachets d’hypophyse et de surrénale. II se
plaignait d'une céphalée légére persistant toute la journée.

La peau était séche, 14 main droite un peu cedematiée, les
bhalanges trés atrophiées. De nouveaunx troubles trophiques
avaient survenus & leur niveau.

Les oreilles allaient moins bien. Elles étaient trds rétrac-
tées et présentaient des Phénoménés trophiques ot sensitifs.
. Cette régression fut attribuée a la mauvaise facon de,
prendre le traitemnent. Le malade avait suivi celui-ci en
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alternant les différentes préparations opothérapiques admi.
nistrées au lieu de les prendre simultanément.

Mis ultérieurement aux cachets de syncrine (thyro-hypo-
physo-surénaux auxquels on adjoignit de l'extrait orchitique
en raison de son infantilisme), il vit son amélioration rede-
venir manifeste.

22 juillet 1821, — A 24 ans le malade mesure 1 m. 86 el
pese 56 kilos (au lieu de 47 en 1914). Il a l'aspect d'un jeune
adulte bien constitué et nullement celui d'un infantile. Son
svsténe pilenx est normal et plutét abondant. La peau a
presque repris partout son aspect normal, Le front et les
ioues se laissent facilement plisser, le nez a perdu son appa-
rence effilée ; si les lévres restent encore amincies et Iou-
verture de la bouche limitée, celle-ci se fait toutefois assez
bien maintenant; les oreilles sont mieux vascularisées et plus
souples; le cou est absolument normal, se tourne dans tous
les sens, la peau glisse facilement sur les plans sous-jacents.

La peau du thorax est normale et se plisse aisément, on
note toutefois encore la circulation veineuse jadis signalée.
Les membres ont une peau tout & fait souple et sont forte.
ment musclés. Les mains dont le sujet se sert activement,
n'ont plus 'enflure d’autrefois, la peau en est souple, sans
trace d’cedéme ni d’aspect scléreux. Seule persiste la scléro-
atrophie des extrémités digitales affectant les deux dernidres
phalanges, mais respectant les premiéres, atrophie qui est
d'ailleurs plus osseuse et unguéale que cutanée. La flexion des
doigts se fait facilement, 1'extension seule étant partiellement
limitée par une certaine rétraction de I’aponévrose palmaire,
moins accentuée toutefois qu'en 1917.

La géne fonctionnelle est réduite au minimum, puisque le
sujet a pu mener la vie de conducteur d’'automobile dans la
motoculture, d’aide géomstre, d’ouvrier agricole. Seules per-
sistent, assez fréquentes pendant I'hiver, les crises d’asphyxie
et de syncope locale des extrémités.

L& mélanodermie, notée dans la premidre observation,
s'observe encore et est méme accentuée, prédominant au cou
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et sur les régions découvertes, ce qu'explique sa vie au grand
air. Le corps thyroide reste toujours impossible 4 percevoir.
La tension artérielle, prise plusieurs fois, reste un peu faible
(tension maxima 13 a4 14; tension minima 7 a 9). Les divers
organes sont normaux.

Aucun stigmate d’hérédo-syphilis n'a pu étre décélé et 1a
réaction de Bordet-Wassermann est restée négative.

Mai 1924. — L’amélioration a persisté depuis, mais le na-
lade est obligé de poursuivre son traitement opothérapique.

Observation II1
(communiquée par M. le Professeur Ag. Tereboullet,

Sclérodermie progressive avec sclérodactylie, dont le debut
a coincidé avec des troubles menstruels

Marguerite M..., 22 ans, sans antdcédents héréditaires
importants. A eu une pleureésie & 13 ans’, une brouchite a 17
ans. Pas d’autres maladies, mais nerveuse et c¢motive, avait
eu a 16 ans un trés grand chagrin.

Le début de sa maladie remonte a '3 ige de 17 ans, A la suite
d'une promenade dans les bois prés de Mont-sur-Vaudrey, au
moment de ses épogues, elle aurail eu froid. ses époques
Se seraient arrétées et c'est depuis ce moment qu’elle aurait
fréquemment !'onglée, avec doigts tuméfiés ct violets, engom—
dissement, raideur articulaire.

Les symptémes s’accentudrent 2 19 ans : les douleurs des
doigts, des poignets, des coudes, des orteils devinrent a peu
prés permanents avec onglée persistante.

Puis a4 20 ans, les doigts se tuméfidrent, au refroidisse-
ment s’associa le durcissement et le recroquevillement en
flexion des doigts, des escarres survinrent sur les phalanges :
quant aux orteils, « dés que je me cognais, dit la malade,
je me faisais une plaie qui ne voulait pas se cicatriser ».

La maladie a évolué depuis, lentement et progressivement
avec raideur du cou, mouvements pénibles de la téte, tirail-
lements et tension de la face, raideurs des membres, céphalée
persistante.




—_ 27 —

En janvier 1917, eclle est examinée a la Salpétriere et on
constate une sclérodermie généralisée avec sclérose et atro-
phie cutanée aux extrémites des memnibres, sur le visage, la
face antérieure du cou, du thorax et de I'abdoinen, infiltration
du lissu cellulaire. La face présente un aspect potelé et figé
caractéristique. La peau est tendue, tirée, luisante, lisse
it v oa amortissement des rides et des plis normaux. Le cou
a4 des monvemnents limités, 1'extension fait apparaitre de véri-
tables cordages avec induration de la peau de la face anté-
rieure du thorax et de I'abdomen.

Aux membres supérieurs, les doigts sont fortement rétrac-
tes: la sclérodactylie est évidente avec peau durcie, seche
et blanche, avec ulcérations des phalanges. La sclérodermiz
se note aux poignets, aux avant-bras, aux coudes dont les
mouvements sont trés courts.

Aux membres inférieurs, il y a infiltration marquée de
tissu cellulaire et cyvanose des orteils, mais sans sclérose
cutanée.

Pas de troubles de la pigmentation culanée. Refroidisse-
ment habituel de la peau avec pilosité et sécrétion sudorale
diminuées. Crises d’hypersécrétion nasale. Chute marquée
des sourcils et des cheveux.

Pas de troubles du systéme nerveux.

Rien aux poumons actuellement.

Rien au coeur. Hypotension modérée (13 -9 au Pachon).

Regles peu abondantes surtout depuis six mois.

Urines normales.

Cette nalade, mise au repos et 4 un traitement surtout
polyglandulaire, par une thérapeutique surrénale, ovarienne
et thyroidienne associée, a eu son état peu & peu modifié.
L'amélioration a été a un moment donné considérable. ef
la régression du processus sclérodermigque était évidente
la sclérodactylie elle.méme &tait en partie moins accentuée.
Elle est repartie en province, et actuellement, sept ans apras
le premier examen, il semble gue la sclérodermie aif repris
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sa marche progressive, le traitement ayant été d'ailleurs tres
irrégulierement suivi.

Observation IV

(Communiquée par M. le Dr Mathisu, chef de clinique de
M. le Pr Nobécourt)

Sclérodermie avec topographie radiculaire sur le trajet du
sciatique droit. Pas d’hérédo-syphilis

Marie-Louise M..., agée de 7 ans 3, entre a I'hopital le 6 de-
cembre 1923 pour amaigrissement et raccourcissement de la
jambe droite remontant au mois d'avril 1923.

A cette époque la meére a remarqué que le bras droit de
I'enfant était devenu trop grand. La cuisse et le mollet étaient
amaigris et deux petites plaques légérement dépilées sié-
geaient I'une au niveau du bord externe du pied droit, I’au-
tre a la racine de la cuisse. De plus les parents avaient
remarqué que l'enfant tirait sa jambe droite en marchant.

Le diagnostic de sclérodermie fut fait par plusieurs méde-
cins et enfant conduite a I’hopital.

A Pexamen, l'enfant pase 18 k. 600, a une taille de 1 m. 09.

Elle est née a terme, a été nourric au sein jusqu'a 15 mois.
Elle a fait ses premiers pas & 14 mois.

Elle a eu en 1922 la coqueluche, puis la rougeole sans com-
pications. A cing ans, elle aurait fait une chute grave, mais
a laquells ne succéda aucun trouble de la marche.

Le pére et 1a mére sont bien portants. ‘La mére n'a pas fait
de fausse couche, n'a pas eu d'enfant mort. Trois sceurs bien
portantes.

L'enfant est plutét de petite taille. Elle présente une mi-
croadénopathie légére. Pas de déformations rachitiques.

Rien a I'appareil respiratoire. Cuti négative. Rien au
ceeur. Rien dans les urines. Appareil digestif normal.

Dans la région fessidre droite au-dessus et en arriére du
grand trochanter, on trouve une plaque de sept & huit centi-
meatres de diamétre, jaunatre, au niveau de laquelle la peau




— 29 —

est difficile & plisser et sur laquelle des taches apigmentairs
sont disséminées.

Cette plaque de sclérodermie se continue par une bande &
la face postéro-externe de la cuisse, large en moyenne de
six centimeétres et semblant se terminer un peu au-dessus
de la face externe du genou.

Dans ia région du mollet, il semble qu'on ait sussi une
bande léegere d épaississement se terminant un peu au-dessus
de la mallécle externe.

Au niveau du bord externe du pied droit, bande linéaire
de 12 cm de long, blanche, nacrée, simulant une cicatrice
de brulure. La peau est adhérente aux plans profonds et on
note un certain degré de flexion du gros orteil. La peau
de la face plantaire est fine, adhérente.

A la face postérieure du thorax, au niveau de 1’angle infé-
rieur de l'omoplate, on note une plaque blanche. La peau a
ce niveau demeure souple, non adhérente (cicatrice de bra-
fure par sinapisme?).

Sensibilité tactile normale; la chaleur et le troid sont
pergus.

Réflexes rotuliens, achilléens, abdominal normaux. Réflexe
pilomoteur difficile & produire ; réflexe oculo-cardiague
avant ia compression 108, aprés 84. Réflexe pupillaire normal.

A la marche, la jambe droite semble se dérober un peu, dé.
crivant une courbe a concavité externe, la face interne du
genou droit allant en contact de la face interne du genou
gauche. L enfant marche sur le bord interne de son pied. Pas
de fatigue appréciable aprés la marche.

Dans la station debout la masse musculaire fessiére droite
apparaft diminuée, le pli fessier est affaissé.

Réactions électriques normales.

Wassermann négatif dans le sang et le liquide céphala-
rachidien.

Psychisme normal. Cliniquement pas de signes endocri-
niens.
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Observation V

(Observation de Guido Izar, Naples, mai 1920)

Sclérodermie généralisée a forme lente guérie entiérement
par un traitement hypophysaire

G. C., fillette de 7 ans, de Catane.

Rien dans les antécédents héréditaires ou collatéraux. Pare
34 ans, vivant et sain ; de constitution pas excessivement
robuste, mais de développement squelettique proportionnel.
Aucune maladie digne d’éire mentionnée. Aucune maladie
vénérienne.

Meére de 28 ans, vivante et saine, obdse. Rien dans l’anam-
nése. Elle n'accuse aucun trouble et on ne reléve aucun symp-
téme d'altération organique. Pas d’avortement.

La petite sceur et le petit frére (la malade est I'ainée) ne
presentent comme signes dignes d’intérat qu’'un développe-
ment en hauteur un peu inférieur a la normale et un embon-
point un peu excessif.

L’enfant est née a terme aprés une grossesse et un accou-
chement normaux. Nourrie au sein par une nourrice merce-
naire de constitution robuste (la meére était atteinte d’une
fievre de Malte).

Premiers actes physiologiques normaux. Dentition et mar-
che précoces. A quatre ans, rougeole ; depuis, rien & noter.

Dans les premiers jours de mars 1918, 1a mére a remarqué
que la peau de la petite fille, d’abord aux membres puis a
la face et & tout le corps, était le siége d'une inflltration qui
paraissait due a un développement exagéré de graisse
Aprés environ un mois, elle s’apergut que I'enfant pour por-
ter un panier enfilait 'anse dans son bras au lieu de le
tenir & la main : elle ne pouvait plus serrer les doigts. En
méme temps, la peau était devenue dure surtout aux cuisses,
au dos, aux épaules, dans la région radio-carpienne ; en ce
dernier point sur une ligne assez large elle était gaufrée et
de teinte noiratre.

Les médecins consultés alors firent unanimerent le diag-
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nostic de sclérodermie, mais les médicaments {(arsenic, fer,
jodures} et les pommades iodées prescrites n’'arrétérent pas
les progrés de l'affection. Le tissu autour de la bouche était
si indure que les mouvements douverture et ’occlusion de
celle-ci  etaient presque impossibles.

Elle entra le 1¢ mai 1918 & la clinique de Catane. Elle
présentait a ce moment-la une constitution squelettique nor-
male et bien proporionnee.

La peail avec une variable intensité, était toute couverte
par laffection surtout & la nuque, au dos, au thorax, a la
3 face antéro-exerne des membres. On pouvait pourtant encore

la soulever en la pingant aux aisselles, aux creux poplités,
aux aines, aux plis du coude, aux mains et & la plante des
pieds. Ailleurs, elle n’était plus mobile sur les plans pro-
fonds
A la pa'pation, elle était froide, lisse. On avait 'iinpression
d'un cedéme trés dur ne gardant pas le godet.
3 A la tace antéro.externe de l'avant-bras, & la face anté- |
; rieure de la région radio-carpienme, a la nuque et 4 la face |
interne du genou, la peau était séche, dure, intensément pig-
wentee, sauf dans une petite zone de 1 cm, ou elle présentait
une couleur bistre rappelant celle d'une ecchymose en voie de
régression. Avec cette zone contrastaient des points de piqueté
hyperchiromiques de consistance rugueuse.

La pauine des mains. la plante des pieds étaient violacées
et couvertes de sueur.

La petite fille ressemblait 4 une poupée de cire, mais avec
un regard vif et intelligent.

Aucune altération des ongles des nains ni des pieds.

On percevait des ganglions aux aines et aux aisselles.

Teéte de volume normal, brachycéphale. Cheveux noirs
! abondants fins et lisses. Front bas, Tuisant. Peau lisse, adhé-
rant presque aux tissus sons-jacents. Sourcils noirs fournis,
sauf sur le coté interne. Globes oculaires de saillie normale
et mobiles dans toutes les directions.

Paupieres supérieures mobiles; inférieures cdémateuses
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surtout aux angles. Conjonctives péales, cornée indemne. Pu-
pupilles égales réagissant bien a la lumidre et & Paccomoda-
tion. Nez un peu camus, aux ailes presque cartilagineuses.
Méme rigidité aux oreilles. Ouverture buccale rétrécie. Invi-
tée & sourire, 1'enfant ne pouvait que soulever ses commis-
_sures. La fente ne #'allongeait pas, leg plis naso-géniens ne
se dessinaient pas.

La peau des joues était épaissie et de paleur cireuse.
Langue, bon aspect. Pharynx normal.
Cou court pafr suite de ';edéme. Thyroide non perceptible.

Mouvements actifs et passifs, lents & accomplir et diminués
d’amplitudes mais indolores.

Thorax cylindrique en état d'inspiration Permanente. Espa-
ces intercostaux plats. Respiration 32. La respiration super-
ficielle était presque exclusivement du type abdominal. Peau
dure, froide, luisante.

Ceeur : légére augmentation de l'aire vers la droite. Léger
renforcement du second bruit a I'orifice Pulmonaire. Pouls
trés variable, de 98 & 110.

Abdomen globuleux, ombilic un peu proéminent. Peau pale,
luisante, dure, froide. Il était impossible de palper les orga-
nes abdominaux.

Reins normaux.

Aucune anomalie du systdme nerveux. Intelligence vive,
pas de troubles du langage.

L’enfant n’avait jamais éprouvé de douleur, seulement une
sensation de fourmillements a survenance irréguli¢re inté-
ressant plus spécialement les membres inférieurs, Elle accu-
seit une sensation de géne surtout su thorax & cause de la
respiration.

Réflexes patellaires, olécréniens, achilléens, massétérins
Présents ; plantaires, inguinaux, abdominaux trés diminués,
Pas de Babinski, de clonus.
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Sensibilité diminuée au toucher et a la douleur, conservée
a la chaleur sauf sur les zones pigmentées.

Sens stéréognostique normal. Ex. électrique normayl.

ILa compression des globes oculaires amenait un notable
ralentisseient du pouls (28 & 70).

Les épreuves pharmacodynanliques a l'adrénaline, a la
pilocarpine, i l'atropine, aux extraits thyroidiens et ovariens,
otablies dans le but de rechercher le phénomene d’Aschner ne
donnérent aucun résultat digne d'intéret.

L'examen radiologique des os de la main ne montrait au-
cune airophie osseuse. Par contre, la radiographie montrait
la selle turcique agrandie dans tous ses diamaétres.

L’examen des urines, des selles, du sang ne montrait rien
d’anormal. Le W. était négatif.

En raison des caraciéres somatiques familiaux et de V'aug-
mentation de la selle lureique, on a tenté un traitement hypo-
physaire 4 raison d'un § cmc ious les jours pendant 15 jours,
puis § cme fous les deux jours. A la 6 injection, la lésion
cessait sa marche extensive et rapidement commencait & ré-
gresser. La peau de la face et de I'abdomen, puis celle de
la poitrine, des cuisses, des bras se fait plus élastique et se
aisse mobiliser sur les plans profonds.

Les fourmi'lemeuts, les sneurs des pieds el des maing dis-
parurent.

Au mois de juillet 1918 persistait seuleineni une infiltra-
tion de la peau de la nuque, des avant.bras, des jambes,
sous la forme d’un pseudo-cedéine hien moins dur et moins
pigmenté que précédemmernt.

La malade, perdue de vue, ayant re¢u un traitement am-
bulatoire « per os » d'une demi-pastille d’hypophyse Byla
tous les deux jours, fut retrouvée le 22 janvier 1919. Toute
lésion sclérodermique avait disparu. Il ne persistait qu'a la
nuque une petite zone d’atrophie au sein d'une peau parfai-
tement normale.
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Obaservation VI

Observation de MM. Lesné et Langle
(Soc. de Péd. de Paris, 16 novembre 1920)

Sclérodermie généralisée lente a Ia phase mdémateuse

Il s’agit d'une malade de 12 ans 1/2, atteinte d’'un cedéme
dur, scléreux, atteignant la face et les membres supérieurs
et inférieurs sur lesquels il prédomine du cdté de l'extension.
Ce symptome a débuté il Y a un mois par la face, sans cause
connue et sans signes prémonitoires produisant tout
d'abord une modification dans ia Physionomie de l’enfant.
La peau des joues et du front est tendue, luisante, sans traits
ni rides et adhérente au squelette; les paupitres, les lévres,
les oreilles sont indemnes; I'enfant ferme facilement les yeux
et ouvre la bouche sans difficulté. Sur la face, comme aux
membres, c’est un edéme dur qui ne se laisse pas déprimer
en godet; on ne peut pincer la Peau qui parait injectée
de paraffine et ressemble & du cuir de couleur jaunatre; les
téguments sont a la fois edémateux et scléreux, véritable
8clércedéme. Les lésions sont symétrigues et les extrémités
fort peu atteintes.

I v’y a pas d’albumine dans les urines; I'enfant n’a ni
lésion cardiaque ni symptdéme d’entéro-colite; elle n'est ni
tuberculeuse ni syphilitique (pas de réaction de Bordet-Was-
sermann, pas de stigmate d’hérédo-syphilis). Il n’existe pas
de signes d'insuffisance thyroidienne, méme fruste. L'état
général est bon. Le régime déchloruré avec diurétiques
divers, les entérovaccins, le traitement thyroidien associé a
I'opothérapie pluriglandulaire (surrénale, hypophyse, ovaire)
n’ont produit aucune amélioration.

11 parait s’agir ici de la Phase cedémateuse d’une scléroder-
mie généralisée, affection qui, sous cette forme, est excep-
tionnelle chez 1’enfant.
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Observation VII
Observation de MM, Thibierge et Rabut
(Soc. de Dermatologie et de Syphiligraphie)
Solerodermie en bandes coincidant avec des Plagues
et mélanodermie

(14 avril 1921,

Emilie V..., agée de 17 ans, vient consulter a I"hopital
Saint-Louis, le 25 mars 1921, pour une tache brune du cou.

Cette tache a débute, dit-elle, a la suite d'une émotion en
1914, et a présenté une étendue et une coloration plus consgi-
dérables qu’a I'heure actuelle. En 1317, aprés une nouvelle
émotion, dit-elle encore, apparut la tache brune de lg région
lombaire; enfin, plus récemiment, sont apparues des taches
sur les flanes. Ces diverses lésions ne se sont pas modifiées
depuis leur apparition sauf la tache du cou qui aurait dimi.
nué d’étendue et pali ot qui, par endroits, est devenue dure
et a blanchi.

La inalade ue présente aucun antécédent pathologique
digne d’étre nots. Réglée a 12 ans et derni, elle est nerveuse;
elle ne présente aucun stigmate d’hérédo-syphilis, on ne
reléve aucun signe d’insuffisance glandulaire; son corps thy-
roide est normal. Les cheveux sont bruns, le teint rose.

La réaction de Bordet-Wassermann est négative.

Etat actuel. — Sur 1a partie latérale gauche du cou, on
voit une large tache pigmentée, allongée verticalement; slle
pbaralt commencer & Ja région mastoidienne, en bordure du
cuir chevelu; son bord antérieur descend verticalement jus-
qu'a la partie inférieure du €ou pour se couder en avant et
arriver A l'extrémité interne de la clavicule; son bord infé-
rieur répond a la base du cou, son bord postérieur est gsgez
mal délimité et ge confond avec la coloration brune du cou
due vraisemblablement a 1’action du hale sur la partie
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découverte du cou. Elle mesure une dizaine de centimétres
de long sur 3 & 4 de large.

Cette tache est de coloration brune, comparable & du cho-
colat clair.

. Sur cette coloration, & peu prés uniforme, tranchent nette-

ment des taches blanchatres a peine grisatres : une de ces
taches, de forme allongée tranversalement et mesurant 3 cm.
de long sur un cm. de large, occupe la partie inférieure de
la tache pigmentée, au niveau de la base du cou.

La consistance de cette tache est dure.

En outre, on voit deux groupes de 3 & 7 taches blanches,
arrondies, mesurant 2 4 3 millimetres de diametre; ces grou-
pes, dont la disposition peut &tre comparée a celle dun
groupe de vésicules herpétiques, occupent lds extrémités
antérieure et postérieure de la portion horizontale de la
tache.

Au niveau du dos, une large tache brune moins foncée que
celle du cou s’étend depuis la 7¢ vertébre dorsale jusqu’a la
2° lombaire, son contour, polyeyclique a larges segments de
cercles, se termine en bas par deux branches divergentes
rappelant par leur disposition I'aspect d’un dragon. La tache
est disposée asymétriguement au niveau du rachis qu’elle dé-
borde plus & droite qu'a gauche. La surface de cette tache est
réguliére, lisse, peut-dtre un peu déprimée par rapport aux
parties adjacentes ; en aucun point il n'y a ni taches blanches
ni augmentation de la consistance du derme.

Au niveau des flancs, on voit de chaque coté une tache
brun pale, trés claire, ayant approximativement la dimen-
sion d'une pi¢ce de 50 centimes mais non disposée symétri-
quement.

Nous avons recherché l'existence du spina bifida tout le
long de la colonne vertébrale sans en trouver traces.
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Observation VITI

(Obs. T de Rilliet et Barthez, in Traité des Maladies des
Enfants, article Sclérodermie)

Sclérodermie généralisée a début algu. Guérison spontanés
en un an

Un de nos confréres, le docteur Pélissier, nous pria d'exe-

miner avec lui un enfant dont la maladie offrait des carac-
tares tout A fait bizarres. Il avait été appelé le 7 juillet 1846
aupréds d’une jeune fille de 9 ans, qui s'était plainte subite-
ment d'une violente douleur a lépigastre, accompagnée de
palpitations trés intenses.

Le pouls passa 4 180. Elle n'avait pas vomi. En palpant le
ventre, M. Pélissier fut fort étomné de constater que toute
la région épigastrique était dure, rénitente, mate, formant
comme une plaque solide enchéassée dans les parois molles
de U'abdomen. Le lendemain cetle induration avait envahi
toutes les parois du corps. Son siége était évidemment la
peau et le tiseu cellulaire et non les muscles ou les articula-
tions, car Penfant exécutait librement tous les mouvements.
P meme temps, la peau avait pali : sa température s'était
manifestement abaissée, sn sorte que, si la sensibilité n'eGt
pas été conservée, le corps de cette enfant aurait ressemblé
5 celui d'un cadavre congelé. La langue participait aussi a
cet atat dinduration. Elle était notablement épaissie. Sauf
I'accéléraion du pounls, qui était considérable et qui s'est
maintenu au méme degré pendant huit jours, il n’y avait
pas de dérangement fonctionnel. Les urines en particulier
ne cobtenaient pas d’albumine.

\I. Pélissier nous assura que Uinduration avait persisté
générale pendant huit & dix jours puis avait diminué par-
tiellement et gu'en méme temps il avait constaié une légére
ascite. La diminution du scléréme avait commencé par les
jambes, qui étaient les moins prises. I1 n'y avait pas eu de
transpiration, sauf un peu de moiteur visqueuse 2 la face.

T.e 23 juillet. lorsque nous examindmes la malade, nous la
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trouvames dans I'état suivant : la figure est un Peu bouffie
sans oedéme des baupiéres; les lévres sont Peu mobiles; les
membres ont perdu leur rondeur; I'abdomen est tombé dans
la région épigastrique : I'induration est encore manifeste en
différents points du corps, en particulier au menton, & la
nuque, au niveau des grands pectoraux, aux avant-bras; 3
Yabdomen elle correspond a Ja saillie extérieurs et 8'étend
d'un hypochondre 3 I'autre avee un bord festonné qui passe
au-dessus de 'ombilic.

Partout cette induration offre les mémes caractéres, c'est-
a-dire que la peau est tendue sans qu’il soit possible de faire
un pli 4 la surface. Le doigt ne Jaisse aucune impression
comme dans I'cedéme; la consistance des téguments et de leur
doublure nous rappelle celle que nous avons si souvent
percue en palpant les membres du cadavre d'un enfant,
oublié en hiver & I'amphithéatre; seulement la peau avait
repris sa température, tandis que, pendant les huit premiers
jours, elle était complétement froide. La différence entre les
parties indurées ot celles qui ne le sont pas est surtout trés
sensible & ’'abdomen ou on constate & coté du tissu dur des
parois souples. La langue continue & étre trés volumineuse,
elle est trés dure, couverte d'un enduit assez épais et uyn
beu rouge a4 la pointe. L'enfant ne peut lui fajre dépasser
les arcades dentaires.

On sent dans la moitis inférieure du ventre unte fluctuation
obscure. Dans la poitrine, en arriare a droite, nous consta-
tons les signes d’un épanchement pleurétique qui remonte
jusqu'a I'angle inférieur de Pomoplate. En ces points, la res-
piration est faible, iI ¥ a de l'égophonie et de la matité. Le
péricarde est aussi le siége d'un épanchement. Les battements
du cceur sont tumultueux, mais sans bruit anormal et bien
qu’ils ne soient Pas trés éloignés de Poreille, on n’entend pas
la respiration a la région précordiale dont la matité est aug-
mentée. Le pouls est pstit, inégal, 108 a 112. Lg respiration
n'est point sccélérée. Il n'y & pas de toux ni de douleur
thoracique. L’appétit est peu prononcé, mais la déglutition
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est facile. Les évacuations sont régulidres. Les forces sont
médiocre; cependant la petite malade commence 4 se lever.
Elle fait méme quelques pas, ses mouvements sont et ont
toujours été entidrement libres.

Le 1 aoit, l'amélioration continue, cependant I'indu-
ration est encore notable 4 la nuque et aux pectoraux; la
plaque épigastrique persiste, la peau des avant-bras est tou-
jours tendue, mais on peut y faire un pli. L’épanchement a
presque entidrement disparu; nous ne retrouvons plus d'as.
cite. La langue est encore dure. L’enfant se lave et marche,
précédemment. L’ascite a reparu.

T.e 5 septembre, 'amélioration a été progressivement sn
augmentant. La plaque épigastrique a disparu, mais aux
bras, aux pectoraux, aux pommettes et surtout & la nuque,
I'induration est encore assez marquée, quoique moindre que
précédemment. L'ascite a reparu.

L’épanchemen! existe gussi, mais peu prononcé dans le
tiers inférieur du c6té droit. La jeune malade ne dort pas
trés bien, elle a surtout beaucoup de palpitations; il y a une
forte impulsion 4 la région du cceur. Les deux bruits sont
asgez intenses, sans souffle. La matité est assez étendue.

Depuis le 5 septembre, la convalescence a continué i faire
des progrés. Au milieu d’octobre, I'enfant est partis pour la
campagne d’ofi elle n'est revenue qu'au mois de mai 1847.
Ses parents nous ont appris que I'induration n’avait compla.
tement disparu qu’au mois de décembre. Lorsque nous
T'avons revue, le 15 juin 1847, elle était parfaitement bien por-
tante, toute trace d’épanchement et d'induration avait dis-
paru. ’

) Observation 1X
(Obs. 11 de Rilliet ot Barthez)
Solér. généralieée lents.
Guérison spontanés au bout de dsux ane

La jeune G..., agée de onze ans, a toujours été délicate; elle
a la peau fine et blanche, les yeux bleus, les cils longs. La
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coqﬁeluche, la rougeole et une légére otite sont les seules
maladies de P’enfance dont elle ait été atteinte. Son pére,
qudique robuste, est treés sujet 4 la toux, et sg mare, depuis
I’age de dix-huit ans a, chaque printemps, un érisypale
intense. La santé de ses fréres et sceurs n’offre rien de par.
ticulier. Les conditions hygiéniques, a Pexception de son
habitation, sont assez favorables.

Cette jeune fille a depuis plusieurs années une hypertro-
phie considérab'e des amygdales. Au mois de mars 1848,
en examinant sa gorge, ses parents s’apercurent pour la pre-
mieére fois que la partie postérieure du cou était raide. Iis
n'accordérent que peu d’'importance a ce symptdme, la santé
générale continuant a étre excellente. L’hypertrophie des
amygdales ayant augments, ils conduisirent, au bout de
quinze jours, leur enfant chez M. le Docteur Pélissier et lui
firent observer que la roideur de la peau du cou était encore
plus prononcée que le jour ou ils l'avaient remarquee pour
la premiére fois, et qu’en outre l'induration s’était étendue
en d’autres points du corps ‘et en particulier a l1a partie
interne des avant-bras, aux régions pectorales et aux extré-
mités inférieures.

Nous vimes ’enfant quinze jours plus tard, 4 la fin d’avrit
1848. -

Nous constatames que l'induration octcupait la nuque, les
omoplates, la partie postérieure des bras et des avant-bras,
les masses dorsales et lombaires, surtout a droite. La peau
avait une teinte variable, ici légdrement rose, la un peu
jaune. Les plis de flexion sur les cotés du cou étaient dessi-
nés en rouge. La consistance des parties indurées était tout
A fait semblable & celle notée dans I'observation précédente :
nous l'avons comparée a celle de la graisse figée. C'est au
cou qu’elle est le plus prononeéé. Cependant les mouvements
sont parfaitement libres : I'enfant peut mouvoir sa téte et ses
articulations dans tous les sens; les doigts ne sont pas
atteifts’ La sensibilité n’est ni diminuée ni augmentée: 1a
langue n’est pas dure; les amygdales sont énormes et obs-
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truent l'arriere-gorge; les cheveux et les ongles sont & l'état
pormal: le pouls est naturel. I'examen complet de tous les
organes et de toutes les fonctions ne perniet pas de saisir le
plus léger derangement de la santé génerale. A la fin de 1'été,
I'induration conimenga a diminuer. Nous revimes l'enfant,
mais plus tard, au mois de juillet 1849, et nous constatames
que son  elat s’était beaucoup amélioré; cependant elle
nétait pas encore complétement guérie. Pour reconnaitre les
dernieres traces de 'a maladie, il fallait placer la jeune
malade dans certaines attitudes. Ainsi quand la téte était
droite ou légérement renversée en arridre, la peau n’était
pas difficile & plisser, bien que l'on sentit qu’elle n'avait pas
sa souplesse accoutumée. Mais en faisant fléchir la téte sur
Ja poitrine, méme a un degré modéré, les téguments de la
nuque reprenaient les caractéres du scléréme. La peau était
dure, comme parcheminée, et la répercussion & sa surface pro-
duisaif une espéce de retentissement comme si on availl
frappé sur du bois. Ce méme caractére de raideur, de ten-
sion, de perte de souplesse existait aussi aux membres supé-
rieurs lorsqu’on les placait dans l'extension.

Pendant I'année qui venait de s’écouler, la santé générale
n’avait point été dérangée. La maladie avait diminué peu a
peu et sans lintervention de l'art car les parents n'avaient
suivi, d'unc maniére réguliére, aucun des traitements que
nous leur avions conseillés.

Nous n’avons pas eu occasion de revoir cette enfant, mais
te docteur Pélissier nous a dit qu'elle avait guéri au hout de
a2ux ans de maladie environ.

b






ETUDE CLINIQUE

T.e fait le plus saillant qui =c dégage de 1a confronta-
tion des différentes obcervations cqui précédent, c’est 1a
diversité totale qmi existe entre les multiples formes de
<clérodermie chez 'enfant. Te mode d’invasion, I’évolu-
tion, les régzions atteintes par la maladie, V'état général
ne sont jamais les mémes. Un seul caractére commun est
toujours noté : c'est Pinduration, « la transformation
sclérense de certaines portions du dermeé et de Vhypo-
derme exemptes jusgue 1 de toute altération » (HutineD
Ri I’on excente cette particularité anatomo-clinique, il ne
reste plus aueun point commun. Et c’est ce qui a pu
amener hien des auleurs & soutenir au’il existe des sclé-
rodermies avant chacun leur étiologie, leur pathorénie
et leur traitement propres.

Tl est hien entendu aue Vinduration doit étre primi-
tive : on ne doit done pas ranger dans le eadre nosolo-
Torique des sclérodermies, les indurations successives i
des plaies (cicatrices. chélofdes), ou 1a dermite chroni-
que survenant fréquemment & Ta suite de Limphagites
rénétées

On en vient & classer la sclérodermie en trois cadres
différents : la sclérodermie généralisée, la sclérodermie

progressive et la sclérodermie partielle.
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SCLERODERMIE GENERALISEE. - Une premigre subdi-
vision comporte le scléréme des nonveau-nés qui est
parfois décrit & part, mais qui semble devoir rentrer dans
ce cadre puisque son principal caractdre cst une indu-
ration primitive de la peau. Survenant chez des préma-
turés ou des débiles, d2s Ia naissance ou quelques jours,
exceptionnellement quelques semaines apres, il est cons-
titué par une sclérose parcheminée de Ia peau gui preuad
une consistance rappelant celle du cnir ou du bois et
qui adhére anx tissus sous-jacents. Localisée d’abord aux
membres inférieurs, 'induration gagne rapidement lout
le corps. 1enfant comme enfermé dans une cuirasse
rizide est en état de somnolence, hypothermiqgue; sa res-
piration et sa circulation sont entravées et ralenties: les
mouvements de succion sont impossibles. La mort sur-
vient rapidement sj une thérapeutique énergique ré-
chauffante et stimulante n’est pas intervenue a temps.

Une maladie, semblable dans son évolution ct sa ter-
minaison, doit cependant étre différenciées du scléréme,
c’est 'cedéme des nouveau-nés qui ne comporte  pas
d’induration.

La forme aigus diffuse des enfants plus 4gés a aussi
une évolution similaire. Le début est brusque et I’évolu.-
tion rapide. Les premiers symptémes en date sont un peu
de raideur de 1a nuque, de la raideur articulaire, de Ia
géne des mouvements. Puis tous Jes téguments sont Je

sigge d’une induration diffuse : la peau est troide et lissc,
semblable 3 celle d'un petit cadavre congelé (Rilliet et
Barthez, obs. VIII). Enfin la respiration est considéra-
blement entravée. Fréquemment e retour A la normale
se fait d’une maniére spontanée (Dubreuilh).

e e b
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La jorme lente de sclérodermic généralisée a parfois
mais peu nettement une évolution en trois périodes.

Parfois dans une période prodromique on a noté quel-
ques signes généraux : fidvre, courbature, amaigrisse-
ment; des douleurs articulaires aiguss; des troubles pul-
monaires: chez les grandes filles de 1’arrét des régles:
souvent 1'enfant accuse des troubles de la sensibilité
il se plaint de prurit, de fourmillements ou bien il a des
troubles sudoraux.

Puis l'enfant entre dans la période scléro-cedémateuse
(Hardy). Les téguments sont le siége d'une infiltration
« paraissant due 2 un développement exagéré de graisse ».
(Guido Izar, obs. V). Le visage est bouffi, inexpressif
tous ses traits sont effacés, toute mimique est devenue
impossible. La bouche peut & peine s’ouvrir, les pau-
pitres restent entrebaillées dans une position intermé-
diaire sans pouvoir s'abaisser ni se relever. L’enfant a
souvent de la peine & exécuter divers mouvements. La
peau ne se laisse pas déprimer par le doigt qui palpe et
déja elle a revétu un caractére marqué de dureté. (Lesné
el Langle, obs. VI).

Au bout de quelques mois s’établit une troisidme phase
scléro-atrophique. lLes téguments sans cesser d’étre ins-
durés, ze rétractent, et parfois ils forment de loin en loin
de véritables anneaux fibreux au niveau des membres.
La peau devient adhérente aux plans profonds parfois
au squelette méme. Sa teinte est cuivrée ou bistre foncée,
parfois pigmentée plus fortement en certains endroits.
La sensibilité la plupart du temps est conservée. Le
malade se plaint d’une sensation de froid continuelle.

Le cuir chevelu et la face sont aussi envahis par le pro-
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cessus scléreux. Le visage est aminci, immobile, le nez
effilé, les narines rétrécies, les oreilles momifiées, col-
lées au temporal. La muqueuse buccale elle-mé&me et 1a
langue sont parfois atteints. Dans une observation de
Goodmann, les piliers du voile étaient indurés. Par con-
tre les mains et les pieds échappent souvent au processus
général.

L’évolution est lente, soumise a de nombreuses rémis-
sions. La plupart du temps le retour a 1I'état normal se
fait spontanément, mais aprés une période toujours trés
longue.

Le diagnostic est généralement fait par Vinduration
primitive de la peau. L’cedéme initial existant parfois est
facilement distingué de celuj du myxedeme (avee lequel
il peut coexister d’ailleurs) et des ccdémes d’origine ré-
nale par sa teinte moins blanche, sa consistance et 1’exa-
men général du petit malade. Plus tard il faut distinguer
la sclérodermie généralisée de la Iépre nerveuse, carac-
térisée par I’anesthésie, I'atrophie musculajre et la tumsé.-
faction des nerfs. La syringomyélie, la maladie d’Ad.
dison s’en distinguent par leurs caractdres propres et
par I'absence d’induration vraie de la peau, Passociation
i ces deux dernidres maladies, surtout 3 celle due & des
troubles surrénaux, est d’ailleurs assez fréquente.

ScLERODERMIE PROGRESSIVE. — La forme progressive
ou sclérodactylie est une forme de transition entre la
sclérodermie généralisée et les sclérodermies localisées:
ce qui lui doit d’8tre 1'un des arguments des partisans
de la théorie uniciste. Débutant aux doigts des mains,
parfois A la face (nez et oreilles) rarement aux pieds, elle
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envahit plus ou moins tout le corps, ou bien reste locali-
sée. (Lereboullet, obs. II et I1I).

Dans un stade initial, elle affecte le type de la maladie
de Maurice Raynaud, & laquelle elle est souvent associée.
Elle n’en differe que par un certain degré d’induration
déja existant. A part ce signe les phénomeénes objectifs el
subjectifs : fréquence d’engelures, crampes, fourmille-
ments, engourdissements locaux, alternatives d’acro-
asphyxie puis de retour a la normale, sont & peu de
choses prés les mémes moins fugaces peut étre dans la
sclérodactylie. Ils sont trés nets dans les observations que
nous a communiquées notre maitre M. Lereboullet (Obs.
IT et III).

On peut noter aussi & ce stade quelques éruptions
d’ordre trophique : exfoliations épidermiques, vésicules,
bulles pemphigoides, lésions unguéales.

Puis & la période d’état, l'atrophie se surajoute. Les
doigts amincis ne peuvent plus se plier et s'immobili-
sent dans une position intermédiaire 3 I’extension et 2a
la flexion. L’enfant est dans 'impossibilité de serrer un
objet. La peau stche, dure, adhérente au squelette est
jaune bistre ou légérement grisitre. Des lésions des on-
gles, des ulcérations peuvent se¢ surajouter. On observe
méme parfois des gangrénes amenant des mutilations
semblables A celles du panaris de Morvan, ou de la l2pre
anesthésique. Des régions plus ou moins étendues du
membre supérieur sont envahies progressivement en
remontant vers la racine du membre puis la sclérose ga-
gne le thorax et 'abdomen. Aux membres inférieurs le
processus est le méme quoique moins marqué.

A la face 'aspect masque de cire est plus marqué en-

R



— 48
core, dans les cas o 1'affection a débuté par 13, que dans
la forme généralisée diffuse d’emblée.

Des pigmentations existent ¢a et 1a sur le corps, par-
fois tachetées, marbrées, violet sombre.

L’évolution est extrémement longue, souvent méme
la généralisation ne se fait pas complétement (cas de
Chantemesse, Courcoux et Lereboullet, obs. IT. Plus de
6 ans avant la généralisation).

Le diagnostic de début est & faire avec la maladie de
Raynaud. Les formes ulcératives doivent &tre différen-
ciées de la lépre dont le masque est d’ailleurs parfois
rappelé par le facies du malade,

Plus tard le diagnostic est le méme que celui des for-
mes généralisées.

ScLERODERMIE LOCALISEE., — On distingue la forme
en plaques et la forme en bandes.

La forme en Plagues est de beaucoup Ia plus fréquente
des formes de sclérodermie chez I'enfant. Elle est encore
appelée morphée. Vidal et Pautry ont voulu créer deux
formes distinctes, mais les différences qu’ils mettent 3 la
base de cette individualisation sont toutes relatives et
peu sensibles.

La morphée débute, généralement sans prodromes, par
une tache rose pale ou violette que les parents de 1’en-
fant découvrent par hasard. Elle augmente d'étendue,
parfois se suréltve un peu. Puis son centre se dépig-
mente et devient blanc bleuts, porcelainique ou blanc
jaunétre, wvieil ivoire. Autour d’elle persiste une zone
mauve qui !’entoure régulidrement en couronne : c’est
Panneau lilas, le « lilac ring » de Tilbury Fox. I arrive
que plusieurs plaques dépigmentées existent au milieu
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d’une zone violitre diffuse. L'aspect est alors un peu
réticulé (Obs. I).

En méme temps qu’elle se dépigmente au centre, la
plaque s’indure plus-ou moins, donnant au contact une
sensation variant de celle donnée par le toucher d'une
feuille de parchemin & celle donnée par le toucher d'une
tranche de lard, et adhérant plus ou moins profondé-
ment aux différents plans sous-jacents. Suivant le degré
de dureté et le relief plus ou moins accusé de la plaque
on a décrit plusieurs variétés : on réserve le qualificatif
de morphée en gouttes (white spot disease, des auteurs
anglais) aux plaques petites et minces d’épaisseur; la
morphée alba plana est sur le méme niveau que les ré-
gions environnantes: la morphéc lardacea d'E. Wilson
est un peu surélevée, d’induration plus marqguée; enfin
sur la morphea luberosa pointent quelques petits tuber-
cules formés par des tlots de sclérose plus marqués.

Au niveau de la plaque les poils, ¢’il en existe, tom-
bent. Aussi au cuir chevelu le diagnostic est-il & faire
avec la pelade. Les glandes sudoripares et sébacées sont
presque toujours atrophiées.

La plaque de forme réguliére généralement ovale ou
arrondie, affecte des dimensions plus ou moins grandes
allant de celle d’une petite lentille A celle de la paumc
de la main et davantage : Brocq en cite une ayant atteint
25 centimetres dans son plus grand diamétre. Elles sont
généralement multiples, d’adge, d’évolution et de gran-
deur différentes. Leur sitge n’est pas précis. Le cou, la
poitrine, le dos, seraient pourtant les plus atteints (Huti-
nel). .
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Rarement des ulcérations de la plaque viennent com-
pliquer la 1ésion.

La régression se fait spontanément mais n’est pas tou-
jours totale. Elle se produit en un temps variant de un
4 trois ans, quelquefois davantage. On constate d’abord
la disparition de la couronne lilas, puis de fines varico.
sités apparaissent au centre de la morphée. Enfin, la
peau se flétrit, se ride et peut revenir a4 la totale sou-
plesse normale; ou bien elle perd son induration mais
tout en gardant un aspect cicatriciel ; elle est alors dé-
primée, glabre, sans sécrétion, de couleur fauve ou vio-
let sale : c’est la morphée atrophique.

Le diagnostic est & faire avec toutes les 1ésions cica-
tricielles traumatismes, vergetures succédant A cer-
taines maladies générales, macules atrophiques consécu-
tives & des syphilides, chéloides. ILes commémoratifs,
Vinduration et ’absence d’anneau lilas guideront 1’ob-
servateur. La plaque achromique de la Iepre, le vitiligo
seront facilement écartés. Le lichen plan atrophique ou
scléreux, étudié en 1887 par Darier et Hallopeau, est 1a
lésion qui simule le mieux la morphée. Une étude atten-
tive montrera dans ce cas « un trés fin piqueté 3 la sur-
face de la plaque correspondant a la dilatation des orj-
fices glandulaires et, dans les lésions encore en évolu-
tion, une couronne de minuscules papules. »

Au cuir chevelu, il faut éliminer la pelade, le lupus
cicatriciel, les radiodermites avec épilation, et en géné-
ral toute lésion entrainant une alopécie définitive avec
aspect scléreux de la peau.

La sclérodermie en bandes coexiste souvent avec la
forme qui vient d’étre décrite. (Observ. IV et VII.) Le

%
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début se fait d'ailleurs parfois par des plaques qui pro-
gressivement viennent a4 confluer et donnent alors lieu a
des bandes typiques.

Celles-ci sidgent la plupart du temps aux membres,
suivant ceux-ci dans toute leur étendue. Leur largeur est
rarement uniforme dans toule la longueur : des dilata-
tions moniliformes existent pur places sans rapport ana-
tomique d’ailleurs. Le lilac ring existe rarement au
complet. On peut rencontrer aussi des plaques au cou,
au thorax ou au dos, et & 'abdomen ou elles affectent
alors souvent soit une disposition symétrique, soit une
disposition unilatérale rappelant celle du zona.

A la palpation, on a la sensation fournie par celle d’une
plaque de morphée, impression de contact d'une tran-
che de lard, ou méme, dans les cas graves, d’une mince
planche de bois.

La topographie de ces lésions répond pour Thibierge
et Drouin a la distribution cutanée des filets nerveux des
racines spinales ; c'est de 13 que vient la théorie patho-
génique médullaire affirinée par certains (Michalowski
invoque dans certains cas une radiculite spécifique).

Les 1ésions passent ensuite 3 un second stade d’atro-
phie dans lequel des bandes scléreuses amincies dépig-
mentées brident plus ou moins les mouvemenis. les
membres sont parfois immobilisés en flexion. Si ki
Iésion siége aux membres inféricurs, on observe des trou-
bles de la marche. (Obs. IV.)

L ¢état général est rarernent atteint daus les lormes loea-
lisdes. A Porigine seulerment, on note quelques troubles
prodromiques dont sera discutée plus loin la valear élio

logique.
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Le diagnostic de la forme en bandes est 4 faire avec
les cicatrices et les chéloides.

Exceptionnellement, la bande est annulaire, étranglant
le membre et donnant lieu parfois & un é&léphantiasis
sus-jacent. 11 faut dans la toute premiére enfance élimi-
ner les amputations congénitales « ébauchées 4 la nais-
sance et complétées en quelques semaines ou années,
attribuées 4 des constrictions intra-utérines par des bri-
des amniotiques. » {Broeq.)




ETIOLOGIE ET PATHOGENIE

L’étiologie et la pathogénié de la sclérodermie sont
encore obscures et aucune des théories soulevées jusqu’ici
n'a une valeur définitive.

La théorie lépreuse de Zambacco Pacha a été déja citée
dans Dhistorique. Elle a perdu toute valeur, de méme
que la théorie vasculaire, soutenue par Vidal en 1875,
Méry en 1888, Wolfer en 1882, Dinkler en 18g2 ; ’endo-
périartérite toujours existante est considérée par les au-
teurs actuels comme une lésion secondaire au processus
sclérodermique.

Au point de vue étiologique, nous retiendrons le rdle
des causes prédisposantes et des causes infectieuses et
toxiques.

I. Causes pREDISPOSANTEs, — Tous Jes auteurs ont noté
I'affinité de la maladie pour le sere féminin : fréquence
trois fois plus grande, dit Hutinel. Dubreuilh trouve
treize filles contre cing garcons. Huit sur neuf des obser-
vations publiées plus haut concernent également des
filles.

L’age d'élection differe suivant les formes. Mis & part
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les cas de scléréme des nourrissons, les formes générali-
sées surviennent surtout chez de grands enfants : 1"4ge
moyen serait douze ans et demi. Les formes localisees
surviennent plus tot, surtout les formes en plaques et la
moyenne serait de sept & neuf ans.

Pour certains auteurs, la condition sociale entrerait en
ligne de compte et la misere serait un facteur de dévelop-
pement de la maladie (Guido Izar).

L’action du froid, et surtout du froid humide, est trés
souvent invoquée. (Observ. II, HID. Dans Ja plupart des
observations on a noté un sé¢jour dans un lieu humide,
une Iongue marche sous Ia pluie (Thirial), ou le passage
hruiqu? entre deux endroits de température trés diffé-
rente. Sinon, c’est un traumatisme, ou une émotion
vive (observ. III, VID que 'on a noté tout I'origine de
la maladie.

Enfin, signalons comme derniére cause prédisposante
les antécédents nerveux chez le petit malade ou dans ses
ascendants.

II. CAUSES INFECTIEUSES ET TOXIQUES. — Parmi les cau-
ses infectieuses aigués, il faut tout d'abord insister sur
le rhumatisme articulaire aigu. Déja Potain, Besnier,
Brissaud 1’avaient mis 4 la base de Ila sclérodermie.
Vincent le voit déterminant P'atrophie thyroidienne dont
le réle, étudié plus loin, est a peu prés certain mainte-
nant. Enfin, Uinfluence commune de I’humidité dans
les deux maladies montre aussi les rapports qui les unis-
sent.

Les fiévres éruptives ont été souvent rencontrées. Dans
Vobservation II (Lereboullet), le malade a eu la rougeole,

mais celle-ci ne peut étre incriminée, car elle est surve-
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nue deux ans aprés les premiers phénoménes de scléro-
dactylie.

On a noté parfois mais moins souvent, la fiévre fv-
phoide.

Enfin. en décembre 1g»2, 3 la Société Médicale des
Hopitaux, MM. Laignel-Lavastine, Coulaud ¢t Largeau
ont présenté un cas de sclérodermie généralisée évo-
luant au cours d'une streptococeie avec atteinte de l'en-
docarde ct se sont demandé s'ils devaient voir la une
simp!e coincidence ou une relation de cause a effet.

Parmi les infections chroniques, Varthritisme a été
miis en jeu. Clest & ce sujet que Bernier a créé le terme
de neuro-arthritisme.

Mais c’est surtout la fuberculose et plus récemment
1'hérédo-syphilis qui ont été¢ incriminées. DéjA Besnier
dans plusieurs observations publiées en 1880 relevait
la fréquence de lésions tuberculeuses chez les scléroder-
miques. Depuis Hallopeau, Brocq et Veillon ont vu
coexister ces deux affections et relevérent des tuberculides
diverses sur la peau de leurs malades. A propos d’une
malade de MM. Claude, Rose et Touchard, atteinte de
sclérodermie avec maladie de Raynaud et rhumatisme
chronique, Poncet affirma la nature bacillaire de ces deux
dernidres 1ésions et insista sur U'origine également tuber-
culeuse de la selérodermie; Notons enfin la fréquence des
accidents respiratoives au début de la maladie. (Ohs. 1.3

Besnier avait en aussi parmi ses sclérodermiques pln-
sieurs syphilitiques avérés, mais n'insistait pas sur le
réle étiologique possible de cette infection En 1913,
MM. Jeanselme et Touraine soulevérent cette discussion 3
la Société de Dermatologic. Dans la these de  Micha-
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lowski, il est fait mention dune petite malade atteinte
de sclérodermie en bandes et de vitiligo, qui fut présen-
tée a la Société de Pédiatrie par M. Marfan et Mlie Ra-
buteau. Le Wassermann était positif et le traitement
antisyphilitique donna des résultats remarquables, asso-
cié, il est vrai, au traitement thyroidien. MM. Audry et
Chatelier étudient en 1922 les endocrinides syphiliti-
ques angio-neurotiques et 3 propos de la maladie de
Raynaud et de I’érvthromélalgic parlent de leur asso-

ciation fréquente & la sclérodermie et de leur étiologie
semblable.

Dans de nombreuses observations on releve la fré-
quence des stigmates de I’heredo-syphilis, du Wasser-
mann positif, et de 'heureuse influence du traitement.
Il est vrai que parfois ce dernier $'25t montré inactif,
alors que le Wassermann affirmait I'hérédo-spécificité
(cas d’Exchaquet, cité par Michalowski).

Enfin, pour les partisans des théories nerveuses, les
radiculites entrant en ligne de compte dans la pathelo-
gie des sclérodermies en bandes seraient des radiculites
syphilitiques. La petite malade de M. le professeur Nobé-
court (Obs. IV) atteinte pourtant de sclérodermie en
bandes & topographie nettement radiculaire sur le tra-
jet du scatique droit a cependant un Wassermann néga-
tif dans le sang et le liquide céphalo-rachidien.

L’hérédo-syphilis n’est donc en cause que dans un
certain nombre de cas, assez restreints semble-t-il. Dans
les neuf observations publiées plus haut, elle ne semble
Jour aueun réle ; seulement dans 1'Obs. 1, on ne peut Ia

nier totalement, la mére ayant fait une fausse couche,

v
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le pére ayant eu une lésion oculaire traitée par le cvanure
et le novar, sans succeés d’ailleurs.

Différents auteurs et notamment M. Milian voient, dans
la sclérodermie une lésion de symbiose tuberculo-svphi-
litique, la syphilis secondaire réveillant une tuberculose
latente.

Les causes toxigues que l'on fait intervenir sont des
auto-intoxications (Neumann, Nothnagel), parfois d’ori-
gine glandulaire. Ayres, de Chicago, a publié un cas en
1920 et cing cas en 1921, dans lesquels l'intoxication
chronique par ’arsenic était & la base de la maladie.

IV. ROLE DER GLANDES ENDOCHINES. — Au point de vue
pathogénique, il semble que les glandes & sécrétions in-
terne servent de trait d’union entre les diverses causes déja
étudiées et le systtme nerveux régulateur des fonctions
organiques, qu’elles soient frappées par une infection
aigut ou chronique ou que leur lésion reléve d'un trou-
ble congénital. Quelques-uns pourtant (Dubreuilh) nient
encore leur influence.

Les deux arguments cités a I’appui de la théorie endo-
crinienne sont la fréquence d’associations 3 la scléro-
dermie de troubles dus au mauvais fonctionnement des
glandes & sécrétion interne; et la régression fréquente
des indurations de Ia peau par les différents traitements
opothérapiques.

\I,a-ﬁcoexistence des lésions dues 3 des troubles thyroi-
diens est trés grande : le goltre a été vu par Jeanselme.
Reer. Freund, Klippel, Laignel-Lavastine et Coulaud
e myxceddme par Arcangeli, Dehu. Lussono: la mala-
die de Basedow par Leube, Booth et Sachs, Ravmond,
Krieger, Dupré et Guillain, etc... Vincent insiste sur le
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role de D'atrophie thyroidienne consécutive au rhuma-
tisme. Dans 1'Obs. I, MM, Chantemesse et Courcoux et
M. Lereboullet ont également insisté sur 'atrophie thy-
roidienne.

FEncore plus fréquents sont les cas dans lesquels le
traitement thyroidien a donné de bons résultats : cas
récent d’Apert ct Vallery-Radot. Parfois on I'a vu pour-
tant rester inactif ou mame devenir nuisible (Osler).
M. Dubreuilb prétend que la guérison arrive spontané-
ment, avec ou sans traitement thyroidien.

Le rdle de I'hypophyse est moins bien démontré. La
question chez I'adulte a été soulevée par Striimpell en
1897, puis étudiée par Lafond en 1go2.

On a constaté chez des enfants des lésions dues a.des
troubles de I’hypophyse coincidant avec la sclérodermie :
on a signalé l'acromégalie, I'adipose douloureuse. Po-
tain I’a vue associée 3 une polyurie sans glycosurie d’ori-
gine pent-2tre hypophysaire. Les malades de Guido Izar
(Obs. V), de Bénard et Coulaud avaient des lésions de
la selle turcique révélées par la radiographie.

La médication hypophysaire seule n’a donné de résul-
tats que dans quatre cas publiés : celui d’Izar (Obs. V),
dans lequel ils sont remarquables, et ceux publiés dans
le rapport de Bénard et Coulaud dans lesquels la régres-
sion des troubles cutanés a été due A un traitement hypo-
physaire tenté & la suite de 1'échec du traitement thy-
roidien. Dans "Ohservation 1, le traitement est trop ré-
cent encore pour 3re jugé. A la douzidme injection pour:
tant, la plague initiale est nettement plus souple.

La pigmentation souvent existante au niveau des 1é-
sions sclérodermiques a bien été étudiée chez l'adulte
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par Touchard dans sa these. Cet auteur v voit un trouble
dans les fonctions des glandes surrénales du malade. La
méme pathogénie peut exister chez I'enfant et dans 1'Ob-
servation Il on a vu MM. Chantemesse et Courcoux d’une
part, M. Lereboullet de l'autre insister sur la pigmenta-
tion de la peau, la raie blanche surrénale et 'hvpoten-
<jon de leur malade.

Enfin, les troubles menstruels fréquemment ohservés
depuis Thirial (Observat. t1, Lereboullet) chez les gran-
des filles sont-ils seulement dus & 'action du froid ou
des émotions vives mises a Vorigine de la sclérodermie
ou u'impliquent-ils pas parfois aussi des troubles dans ic
fonctionnement des glandes ovariennes? Chauffard a
déerit un cas ou existait une affection des ovaires. En
résumé, la sclérodermie a été vue fréquemment associée
A des lésions résultant de 1’altération des glandes 2 sé-
crétion interne et a été souvent améliorée par une thé-
rapeutique opothérapique. Mais on ne peut évidemment
s’appuyer exclusivement sur ces faits pour affirmer
qu’elle est liée A ces troubles. La plupart des auteurs
'admettent néanmoins.

Mais ceci posé, peut-on dire qu’il existe plusieurs sclé-
rodermies dues chacune 3 un trouble d’une glande déter-
minée? Bénard et Coulaud trouvant cette théorie trop
simpliste et admettent plutdt une perturbation de fone-
tionnement synergique des différentes glandes. Laissant
3 1a base de la sclérodermie un dysfonctionnement de
la thyroide, ils font un traitement hypophysaire pour
exciter la sécrétion thyroidienne.

Jzar cherche une pathogénie encore plus complexe
il suppose que dans le svstéme svnergique toutes les
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glandes sont plus ou moins 16sées, mais qu'il vy en a
toujours une qui A T'origine a commencé par &tre ma-
lade. Et c’est celle-ci qu’il s’attachera a rechercher,
d’aprés les caracteres somatiques et les stigmates pré-
sentés par le malade, ses ascendants et ses collatéraux,
et aussi par les épreuves pharmacodynamiques, pour
baser sa thérapeutique sur ['administration d’extraits
opothérapiques de cette glande.

Il admet donc une théorie polyglandulaire, qui compte
de plus en plus de nombreux défenseurs. L’association
de la sclérodermie & des lésions polyglandulaires a &té
relevée par Dupré et Kahn en 1909, par Lissogorenko en
1910 (syndrome basedowien et pigmentation d’origine
surrénalienne), par Mosenthin (altération de 1’hypophyse
et de la thyroide).

Les cas traités par 'opothérapie associée ont été suivis
de plein succds : Darier, Ferrand et Mlle Mircouche en
1919, Lereboullet en 1921, Hugel en 1922 ont relaté les
excellents résultats qu’ils ont obtenu par cette méthode.

IV. Enfin, le dernier facteur, systdme nerveux et sur-
tout SYsTEME NERVEUX SYMPATHIQUE, a €té souvent mis 3
Porigine de la sclérodermie. Brissaud se basant sur les
nombreux cas d’atrophie musculaire, sur la combinaison
fréquente de ’hémiatrophie faciale, de troubles thyroi-
diens & la sclérodermie rapporte cette derniére maladie
A la méme cause que ces différents symptdmes, c’est-3-
dire & I'altération organique ou au fonctionnement défec-
tueux du troisidme ganglion dn sympathique. Chauffard,
Dora Goering remarquent aussi la coexistence 'un d’hé.
miatrophie linguale, I’autre d’hémiatrophie faciale, trou-
bles d’origine sympathique.
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M. Lereboullet dans son article sur les glandes endo-
crines (Traité de Médecine, dirigé par le professeur Ser-
gent), Lévy-Franckel et Juster indiquent également le
rdle du sympathique.

Laignel-Lavastine, dans sa « Pathologie du Sympa-
thique » voit la sclérodermie comme une affection dans
la pathogénie de laquelle entrent des troubles endocri-
niens et au premier plan des troubles thyroidiens, « ces
troubles s’extériorisant par 'intermédiaire du sympathi-
que ». Gelui-ci serait V'intermédiaire de la thyroide & la
peau.

Dans quelques cas, le systtme sympathique semble
éire 16sé le premier et entrainer secondairement le trou-
ble des glandes.

Enfin, et quel que soit le premier atteint de ces deux
facteurs pathogéniques, peut-8tre faut-il placer A leur
origine commune l'intervention du systtme nerveux
central. A ce propos et comme conclusion, nous ne pour-
rons mieux fajre que citer les phrases suivantes de notre
maitre le professeur agrégé Lereboullet :

« Les cas assez nombreux de sclérodermie généralisée
que j'ai pu suivre de prés ces dernidres années m’ont
montré des troubles cutanés, pilaires, cardiovasculaires,
trophiques, qui ne permettaient gudre de révoquer l'exis-
tence d’altérations thyroidiennes, surrénales, ovarien-
nes ; la thérapeutique semblait venir & Pappui de cette
conclusion en montrant ’'influence des opothérapies as
sociées dont j'ai vu et publié des résultats remarqua-
bles équivalant presque & une guérison. Et lorsque aprés
avoir conclu dans de tels cas & V'existence au moins pro-
bable d’altérations endocriniennes muliiples, on veut
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tenter une interprétation des troubles observés, on est
amené non seulement A faire intervenir le sympatique,
comme le soutenait jadis Brissaud, mais a penser qu’il
Y a commandant les modifications fonctionnelles du sym-
pathique et des glandes endocrines un trouble du systéme
nerveux central, quels qu’en soient V'origine et le subs-
tratum anatomique, actuellement impossibles 3 préciser.»
(Congras de Médecine de Bordeaux 1923.)




TRAITEMENT

L'obscurité qui voile encore 1'étiologie et la pathogénie
de la sclérodermie fait que le traitement de cette mala-
die ne peut &tre que symptdmatique. Nous décrirons les
pratiques actuellement employées qui semblent donner
les meilleurs résultats.

LocaLEMExT, on a employé les topiques les plus divers.
Ceux qui semblent avoir eu le plus d’action sont I'em-
plitre de Vigo, les pommades & I'acide salicylique, au
baume du Pérou, 2 la résorcine, surtout les pommades
indo-iodurées a 1’axonge.

L.Es MOYENS PHYSIQUES employés cofnprenant d’abord
des movens mécaniques : massages prolongés faits par
une personne expérimentée; puis la chaleur sous forme
d’enveloppements ouatés. On a utilisé aussi 1’héliothé-
rapie.

L’#LECTRICITE a 6té efficace sous forme de galvanothé-
rapie; Hutinel recommande les bains électriques. Mais les
deux méthodes employées avec le plus de fruit semblent
étre la diathermie et Vionisation iodée.

La DIATHERMIE en faisant passer dans le corps du pa-
tient des courants de haute fréquence, crée une trés
grande chaleur 3 Pintérieur des tissus, facilite ainsi la

vascularisation et la circulation périphérique et agit




— 64 —

donc sur le facteur trouble trophique de la sclérodermie.

Pour les cas de sclérodermie généralisée ou les pla-
ques de grande étendue, on emploie des électrodes en
étain trés larges reliées 4 un appareil de diathermie. On
fait passer pendant dix & quinze jours un courant de
800 & 1.200 milliamperes.

Dans les cas de sclérodactylie, Bordier recommande de
faire traverser chaque doigt isolément par le courant.
Si on fait appuyer tous les doigts simultanément sur une
électrode, 1'effet diathermique a lieu au niveau du poi-
gnet. Il faut donc appuyer chaque doigt & son tour sur
deux plaques reliées aux bornes de ’appareil. On donne
alors le courant progessivement sans arriver 3 produire
de sensation douloureuse, et on le laisse agir quelques
minutes. Les séances ont lieu tous les deux jours.

La diathermie donne de bons résultats & condition
d’étre poursuivie longtemps.

L’IONISATION A L’IODURE DE POTASSIUM est une méthode
assez récente qui a été bien réglée par M. Bourguignon.
Cet auteur a fait en juillet 22, avec MM. Jeanselme et
Lucas un rapport sur ce traitement. 11 a présenté trois
observations 1'une de sclérodactylie, 1’autre de morphée,
la troisieme de sclérodermie en bandes; cette dernidre
qui concernait un enfant de 12 ans, nous intéresse parti-
culiérement.

Dans les cas de sclérodactylie, on place, d’aprés Bour-

guignon, Vélectrode positive imbibée d’eau sur le poi-
gnet; ’électrode négative en étain et ouate hydrophile,
imbibée d’une solution d’iodure de potassium 3 un
pour cent enveloppe les doigts. On fait passer pendant
trente minutes un courant de 1o milliampéres.
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~ Pour les sclérodormies en plaques ou en bandes, le
pole négatif imbibé de la solution iodurée est placé au
centre de la lésion, le pole- positif symétriquement & la
partie opposée du corps : ainsi si la plaque sidge A I’aine
I"électrode positive sera a la fesse; si elle est & la clavi-
cule, I’électrode positive sera a I’omoplate, etc.

Cette méthode donne d’excellents résultats, mais c’est
une méthode de longue haleine qui doit &tre poursuivie
pendant plusieurs mois.

LE TRAITEMENT GENERAL MEDICAMENTEUX est d’abord
constitué par une- médication tonique. L’iode est em-
ployé sous forme de sirop iodo-tannique ou de teinture
d’iode (par gouttes dans un peu de lait; commencer par
H gouttes, monter progressivement jusqu’a L et davan.
tage suivant V'dge). En hiver, il faut administrer Vhuile
de foie de morue.

L’arsenic et I'acide phosphorique sont aussi excellents.
On peut alterner en donnant par exemple pendant 15
jours de la liqueur de Boudin (1 g. par année d’age; &
employer par doses progressivement croissantes) et les
15 jours suivants de 1’acide phosphorique en solution au
1/30 par cuilléres i eafé (de 1 4 6 par jour suivant Vage).
Dans plusieurs cas on P'hérédosyphilis était avérée ou
méme seulement soupconnée, le traitement antisyphi-
litique a donné d’excellents résultats. 1l ne faut jamais
négliger de le tenter lorsque I’'on a le moindre doute
aprés avoir interrogé les parents ou examiné ’enfant.

Enfin, la médication qui paralt la plus efficace est Ia
médication opothérapique. On a intérét a emplover celle-
ci sous forme d’opothérapie associée et en suivant fes
conseils donnés par notre maitre M. Lereboullet dans un
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article récent. M@me si une glande, et en particulier la
thyroide, parait seule 1ésée, il ¥ a intérdt & employer un
traitement mixte : en effet, le traitement thyroidien seul
est parfois dangereux et se trouve fort bien d'une asso-
ciation aux extraits surrénaux et hypophysaires, toni-
ques nervin et cardio-vasculaire.

Dans d’autres cas, paraissant plus fréquents, auxquels
3 un dysfonctionnement tyrhoidien s’ajoutent des trou-
bles divers dus & un mauvais fonctionnement des autres
glandes, le traitement polyglandulaire donnera des ré-
sultats que 'on n’aurait jamais constatés avec une opo-
thérapie unique. Ce traitement mixte doit &tre suivi
simnultanément, d’abord dans un but de simplification,
et ensuite pour obtenir une action plus compléte que ne
donnerait pas une administration alternative des extraits
des différentes glandes (obs. 1I, les troubles, en régres-
sion avec un traitement polyglandulaire simultané, aug-
mentant quand le malade a alterné ses cachets, 16 jan-
vier 1920). '

On peut donner ces extraits associés dans un méme
cachet:. Les associations seront commandées par la nature
des troubles observés : association thyro-hypophyso-sur-
rénale, si aux troubles thyroidiens s’ajoutent un certain
degré de pigmentation et d’asthénie et des troubles hypo-
physaires. Chez les malades des obs. 1I et 1II, M. Lere-
boullet s’est bien trouvé dans le premier de 1’association
d’extrait orchitique aux extraits thyroidiens et surré-
naux, a cause d’un état un peu infantile chez son malade;
et chez la seconde de l'association d’extrait d’ovaire
aux extraits surrénaux et thyroidiens, 3 cause des trou-
bles menstruels survenus A l'origine de la maladie. En
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résumé il ne faut pas se contenter d'une formule omni-
bus; il faut adapter son traitement aux différents trou-
bles constatés simultanément A la sclérodermie .

Enfin, il ne faut pas oublier le traitement hydrominé-
ral surtout efficace sous forme de balnéation chaude. On
enverra donc ’enfant & des sources hyperthermales telles
que Néris (51° 5 & 52° 5), Bourbon Laney (46° a 58°),
Bourbon I’Archambault (52°).
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CONCLUSIONS

1. -— la sclérodermie est loin d'dtre exceptionnelle
chez 1'enfant et dés les premiers travaux qui lui ont été
consacrés, des observations concernant des jeunes sujets
ont été publiées; depuis les cas s'en sont multipliés.

2. — Les formes cliniques et 1’évolution sont les mé-
mer que chez 1'adulte. Toutefois les formes localisées
semblent particulidrement fréquentes et les cas relative-
ment curables ne sont pas rares.

Dans nombre de faits de sclérodérmie de l'adulte le
début remonte 3 'adolescence ou i l’enfance, et 1'évo-
lution dans ces cas a été remarquablement lente.

3. — Chez V'enfant comme chez ’adulte, la pathogé-
nie et la physiologie pathologique sont encore obscures.
Il faut retenir au point de vue étiologique la possibilité
de 1’heredo-syphilis, assez rare d’ailleurs. Au point de
vue physiopathologique, 1’action vraisemblable dee di-
verses glandes endocrines et 'intervention non douteuse
du sympathique sont 3 envisager, sans qu’il soit actuel
lement possible de préciser exactement des relations fonc
tionnelles entre ces troubles du sympathique et les trou-
bles endocriniens. Peut-8tre 3 l'origine commune faut
il placer 'intervention du systdme nerveux central? Mais
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il est impossible de préciser la nature et le degré de
celle-ci.

4. — Le traitement de la sclérodermie chez I'enfant
s'inspire des mémes régles que chez 'adulte; si parfois
il faut remonter & la cause quand ’heredo-syphilis est
reconnue, le plus souvent il est purement symptomatique
comprenant une médication chimique par Parsenic et
T'iode, les médications opothérapiques par la thyroide et
I'hvpophyse surtout qui administrées isolément ont don-
né des résultats, mais qui paraissent plus souvent effi-
caces sous forme d’opothérapie associée en adjoignant
I'extrait sarrénal et éventuellement l'extrait orchitique
ou ovarien. Le traitement par les agents physiques, la
diathermie et 1'ionisation iodée, semblent les méthodes
les plus susceptibles d’action. Il ne faut pas oublier le
role possible des cures hydrominérales et surtout de la
balnéation chaude. La sclérodermie de 1’enfant semble

plus particulitrement influencable par ces divers médi-
cations.

Vo, le Président de thése : Vu, le Doyen :
NOBECOURT. ROGER.

"Vu et permis d’imprimer :
Le Recteur : APPELL. -
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