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Introduction

Au terme de nos études médicales nous tenons a ex-
primer notre profonde gratitude 4 M. le Professeur Gil-
bert, qui voulut bien, dans son admirable service de
I'll6tel-Dieu, nous admetire a suivre son lumineux en-
seignement clinique, nous honorer de ses précieux con-
seils, et nous autoriser & publier le cas d’un malade at-
teint d’ostéite déformante progressive, qui avait présen-
té, au début de son affection, une fracture sponianée du
tibia. L'étude de cette complication nous a paru pouvoir
faire I'objet de notre thése inaugurale.

Dans les travaux parus jusqu'a ce jour sur la maladie
de Paget, les auteurs décrivent minutieusement les dé-
formations osseuses, mais n'insistent pas comme il con-
vient sur les fractures pathologiques qui peuvent com-
pliquer V'ostéite et dont I'importance ne saurait étre mé-
connue. L'impossibilité dans laquelle nous avons été de
trouver dans 1'étiologie des fractures spontanées, ¢tu-
diées dans les ouvrages classiques, le nom de Vostéite
déformante progressive, nous semble une preuve de cet-
te méconnaissancec.

La division de notre travail est la suivantc : Dans un
premier chapitre nous donnerons, avec notre observa-
tion, celles dc Ifillerecau et de Gaucher-Rostaine. Dans un
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second, nous ferons I'étude clinique des fractures spon-
tanées dans la maladie de Paget. Nous verrons, dans un
troisitme chapitre, ‘comment I'ahatomie pathologique
du systéme osseux des pagétiques explique cette tendan-
ce & se rompre au moindre- choc. Nous chercherons,
dans un quatriéme chapitre, a jeter quelque lumiére
sur la pathogénie de ces fractures en remontant aux
sources supposées. ‘de la. maladie de Paget. Biitvement
nous exposerons, dans un cinquidme chapitre, la théra-
peutique qui semble Ia plus_rationnelle, et nous termi-

nerons en produisant nos conclusions.
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. Observations

OBSERVATION I (Observation personnelle)

C..., 4o ans, imprimeur.

Antécédents héréditlaires. — Le pére du malade est mort enr
19og, &4 I'dge de 72 ans, d'une rétention d'urine. Sa meére, car-
diaque, succombe & l'age de 74 ans, au mois de Décembre
1923. Ni frére, ni sceur.

Antécédents personnels. — 1go1, — Rhumatisme articu
laire aigu avec endocardite rhumatismale guérissant rapide-
ment. Le malade va aux colonies on il est atleint de dysente-

rie et de paludismg,

190g. — Morsure de vipére 3 la main droite : vie en dan-
ger.
1913. —- Au Maroc il est blessé et contusionné dans un acci-

dent de mine.

1915. — Le malade, au front 3 cc moment, se brise la
jambe gauche en tombant d'un pont suspendu rudimentai-
re qui céde sous son poids : il fait une chute de 6 a 8 métres
de hauleur. .

On constate alors une fracture du tibia gauche & son tiers
moyen que Pon traite par la méthode du P’ Delbet. Durant
trois mois on use de la mécanothérapie et la convalescence

est longue. .

1916. —- A peine retourné au front, le 25 juin 1916 la
jambe gauche se fracture spontanément, le malade sautant
dans une tranchée : cet accident se produisit, au dire du ma-
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lade en toute absence d’effort et de chute, ce qui le surprit
beaucoup. On diagnostique alors « Fracture du tibia gauche
en bisdau an tiers inférieur de I'os avec fracture bi-malléo-
laire ». Le malade fut soigné dans plusieurs hopitaux mili-
taires ; mais il reste boiteux et ne peux marcher gqu’avec une
canne. A ce moment il est changé d’armes on le met dans
Yartillerie (défense contre avion). Puis il finit son service mi-
litaire qui avait duré quinze ans (depuis 19oo) avec plusieurs
interruptions. )

11 est réformé n° 1 pour

« Limitation 3 angle droit de la flexion dorsale du pied
gauche dont la pointe est dévide en dehors, sunite de fractu-
res du tibia (sans raccourcissement). »

. Le patient reprend donc son métier d’imprimeur et travaille
jusqu’a la fin de rg2o. I se sentait toujours fatigué, mais en
s’aidant d’une canne marchait facilement.

‘1920. -—— En novembre 1920, il tombe dans la rue sans pou-
voir se bouger, mais ne perd pas connaissance. On le trams-
porte A ’'Hépital Bichat oui le médecin croit & une fracture du
col du fémur droit. A la radio, on constate un-début de défor-
mation od®eyse des membres inférieurs avec masse ouateuse
autour des os. »

On Penyoie 4 Vhépital Saint-Louis. comme atteint de  pé-
riostite syphilitique. Mais on ne trouve pas de signes de syphi-.
lis et on diagnostique une maladie de Paget 3 son début. Puis
c’est un séjour a 'hépital Beaujon. A partir de ce moment,
les déformations osseuses deviennent cliniquement décelables.
Les tibias s'incurvent,. le thorax se déforme, les cotes
slaplatissent ; leé malade ne peut plus dilater son thorax sous
Yeffort inspiratoire, sensations d’étouffement et phénoménes
asphyxiques, tels, qu'on lui donne de 'oxygene pendant plua-
sieurs jours. Le crAne devient plus volumineux. Le malade
est va par MM. Roger. et Chiray. On lui fait prendre de l'io-
dure de potassium A forte dose &t sans résultat. Des pigtres de’
Thorium X font & ses douleurs un bien considérable, dit-il,




mais clles ne peuventi étre continuées par suite du prix clevé

de ce corps. A ce moment, le malade devient polyurique il
ne conienant ni

urine de 3 a 5 litres par jour d'une urine
et 37°.

sucre ni albumine. La température oscille entre 36°

11 sort de ’hépital pour entrer dans une maison d
cation physique pour mutilés.

Mais les chutes deviennent de plus en plus fréquentes et l&
malade constate unec tendance a Vankylose de ses deux han-
ches. I1 est vu par MM. Duret et Léri. Il est soigné ensuite
chez M. Widal, par l'extrait surrémal ct Pextrait du iobe
postdricur d’hypophyse : le taux des urines diminue.

et 5 o
1923. — Le malade est réformé définitivement, a 50 %,
« caractérisée par

e réédu--

au Val-de-Gréce, pour maladie de Paget,
Au Val-de-Grice, pour maladie de Paget,
des fracturcs spontanées du {ibia gauche, en 1916, et des dé-
crane; de la cage tho-
jose de la coloune
Ankylose des 2

« caractérisée pasx

formations des tibias en 1920, puis du
racique c¢t des hanches. Tendance & I'anky

vertébrale. Douleurs osseuses et musculaires.

. . : 3 ~ g
hanches. Céphalécs. Pertes de connalssance avec chutes,

Wassermanun négatif. Radio confirmative ».
s de Vimpotence fonctionuelle

des membres inférieurs. Il a de la difficulté a rester assis ou

erdant connaissance @ On

Depuis, le malade a toujour

debout ; il tombe plusicurs fois en p

.oy
lui raconte qu'a ce moment il épouvarnie ceux qui Ventou-
il se sent « devenir fou » par
T.e 3 décembre 1923, au.

Antoine ; de i,

rent. Suivant son cxpression,
moment. Il a des coléres brusques.
matin, il tombe et on amine a I"hopital St-
il vient a 1'H6tel-Dieu.

Exzamen du malade. — On est en présenc
telligent, counaissant parfaitement sa mnaladie.

i i ralcoolisme. Il dé-
bu aux coloniecs : cependant aueun 51gnevdd10.00]l m

e d’un malade in-
It avoue avoir

. o s . 1 a réaction de Was-
clare n’avoir jamais .eu la syphilis et que fa réactio e f

. Ry -rac : u
sermann faile dans le sang ct le liquide céphalo-rachidien, t

apres réactivation.

plusicurs fois négatives mdme : .
lente ¢t hésitante, dou-

La marche du malade est pénible,
loureuse, méme en s’aidant de deux cannes.
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A la jambe gauche, on canstate une ankylose du-coup de
pied, suite de fractures. Le tibia en fourrcau de sabre présente
une convexité externe. Il est hypertrophié en tous sens et sa
créte antéricure est remplacée par une face. Atro.phie. muscii-
laire de 1 cm % par rapport a la jambe droite,

A la jambe droite : méme aspect, le tibia semble plus touché
4 son tiers supérieur.

Les genoux sont globuleux.

Les deux fémurs, augmentés de volume, présentenl une
courbure a concavité interne. En voulant écarter les cuisses

Mfléchies du malade, on conslalc une limitation considérable
du mouvement d’abduction par suite de Vankylose des deux
articulations coxo-fémorales.

Le bassin est dlargi,

Au thorax : les cétes sont aplaties et bombées en avant. La
cage thoracique se souléve d’un bloc a chaque monvement
inspiratoire. i

Les clavicules sont épaissies, augmentiées de volume, re-
montant trés arriére et en dehors, _

La colonne vertébrale est touchée par le processus d’ostéite :
début de spondylose des verttbres lombaires, avec cyphose. La
région lombaire est tros douloureuse.

Les bras ne sont pas atleints, mais aux deux pouces il y a
ankylose de I’articulation métacarpo-phalangicnne.

Le crine est augmentde légérement de volume : les cas.
quettes du malade sont devenues trop petites. -

Le poids de 8> kgs, pe'ndan‘t. la guerre, oscille aciuellement
enlre 61 et 64 kgs. L .

La taille qui était autrefois de 1 m. 76, n'est plus, mainte-
nant, que de 1 m. 71.

Systéme nerveuz. . _

Les réflexes patellaires et achilléens sont conservés, Pour-
tant achilléen gauche semble plus faible.

Babinski négatif,

Le signe d’Argyll n’existe pas.




La pupille droile cst en léger myosis.
La vue est normale, 'audition également.

Affinésie au moment des chutes et 3 leur suite.

Sensibilité tactile et thermique normales. A la palpation du

membre inférieur, on réveille une douleur musculaire ot os-

seuse, avec sensalion de broiements. Douleurs spontanées dans

les membres et la colonne veriébrale, avec exacerbatlions noc-
turnes. )

Céphalée fréquente, ‘dans les régions temporales. -

Poumons normaux.

Ccenr normal.-

Pouls : bo. .

Tension artérielle au Pachon : 171 I — 6.

Tube digestif : les dents soni en mauvais ¢lat ¢t se cassent
Felles-mémes, depuis I'accident de mine, dit le malade.

Languc rosée. Appétit augmenté depuis la maladie.

Qelles normales, Les urines sont tros claires, peu denses, tros
augmentées de volume : 5 litres par jour en moyennc, ni su-
cre, ni albumine.

Le foie n'est pas douloureux, mais augmesité de volume
il dépasse, de trois travers de doigt, le rehord costal.

Rate non percutable. '

Radiographie. .

a) Tibias. — Elargissement notable de la cavité médullaire
fui apparait floue et se dislingue peu des tables internes et
externes de os. Ces tables sont notablement élargies. Epais-
sissement accentué dun grand nombre de travées.

Le tibia gaunche présente a sa partiec moyenne uie zone plus
claire, grosse comme un couf de moincau, au niveau de la
fracture. Légire hyperostose.

Léger aspect ouatlé autour des os.

by Péronés. — Tris rectilignes ¢l normaux.

c¢) Crine. — Les os de la votite sont tris épaissis et la base
ne sermble pas indemne.
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OBSERVATION 1I (Hillereau)

Mme B..., 65 ans, plumassiere, née & Toulon. Aucunc ma-
ladie jusqu’a 50 ans ; cependant la malade dit avoir eu une
fievre cérébrale & 7 ans et une congestion pulmonairc il y a
3 ans. Réglée a 12 ans, elle a travaillé Jusqu'au début de son
affection. Elle n’a jamais eu d'enfant. Aucun antécédent hé-
réditaire n’'est 3 signaler.

Début de la maladie. Le pied droit devient plus pesant, la
jambe lourde. Le repos apporte du soulagement mais le soir,
sensation de lourdeur dans le membre.

Puis, les deux pieds deviennent légérement douloureux.
Les douleurs surviennent spontanément, sans cause provoca-
trice, mais sont accentuées par la fatiguc ; elles cessent la
nuit, par lc repos. La maladc souffre moins allongée. Au bout
de quelques mois apparaissent des déformations. La jambe
s'incurvant lentement et progressivement met 10 ans a al-
teindre I'état actuel. Cing a six années apres le début des
douleurs dans les jambes, les mémes phénomeénes survinrent
dans les coudes, qui mirent 4 ans & atteindre leur élat actuel.
Une dent, arrachée dans Vintervalle, provoque une tuméfac-
tion osscuse du rebord alvéolaire. N

Elle est conduite & I'hdpital aprés une chute dans un esca-
lier, ce qui provoque une fracture de cuisse au tiers inférieur.
Nouvel accident 3 Phépital : en s‘appuyant sur le coude droit
pour se relever, elle sent un craquement dans I’épaule droite
et depuis, s’est développée au tiers internc de la clavieule une
tuméfaction osseuse, douloureuse et volumineuse, qui est
reconnue pour un cal exubérant.

Actuellement : Faciés pale, amaigri, vieilli. Front bombé,
syméirique sans augmentation de volume. Face irréguliére,
asymétrique : du coté gauche, au-dessous de la saillie du ma-
laire, s¢ voil une tuméfaction de la grosseur d'un wuf de pi--

‘weon.
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L’arcade alvéolaire dépourvue de dents, est hyperostosée du
cd1é externe, ce qui donne 4 la voitite un aspect particulier.
La partie hrizontale des deux maxillaires supérieurs aug-
mente d’épaisseur, surtout 4 gauche, 3 mesure qu'on se porte
vers. I’arcade alvéolaire. S1 bien que l'on a une ogive trés ac-
centuée, un sillon profondément encaissé entre les deux sail-
lies progressivement croissantes des maxillaires.

Nous avons vu que I'hyperostose du maxillaire supérieur
gauche datait d’il y a cinq ans environ. La malade se fit ar-
racher un chicot douloureux et ce fut le point de départ de
la lésion qui augmenta progressivement. La colonne verté-
brale n'offre rien de particulicr. Ses courbures sont normales
sauf, cependant, la courbure cervicale qui est un peu accen-
tuée, formant cyphose a grand arc, comme il est habituel de
le voir chez les vieillards, mais sans étre plus accentuée que
normalement. Thorax étroit, régulier de forme. Les articula-
tions antérieures sont sans nouures. La malade n’a jamais cu
de fracture de cétes. La clavicule gauche, un peu plus grosse
que normalement, présente une exagération manifeste. de ses
courbures. La clavicule droite, ¢galement trés noueuse, nous
montre & 1 ou 2 centimdtres de son extrémité sternale, une
tuméfaction du volume d'une petite mandarine, irréguliére &
sa surface, dure et doulourcuse i la pression. Cette tuméfac-
{ion existe, mais trés peu marquée, depuis 2 ans ; elle était
douloureuse surtout aprés les mouvements répétés du mem-
bre supérieur. Il y a quelques jours la malade s'appuyant sur
son coude pour se relever, a per¢u um craquement au niveau
de sa clavicule, sa grosseur est devenue plus douloureuse et a
augmenté dans la proportion que nous lui voyons aujour-
d’hui. 11 est évident qu’il g'agit d'une fracture spontanée avec
cal exubérant.

Le squelctte du bras cst normal et ’humérus ne présente
rien de particulier. L’avant-bras, vu par la partie antérieure,
semble normal, mais, le reléve-t-on, on constate que le cubi-

tus est incurvé, le radius étant absolument intact. L’incurva-

2 FPra.
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tion du cubitus consiste en une concavité interne trés mar-
quée. Cette déformation existe symétrique, des deux cbdtés. Le
début date de 5 ou 6 ans. Il a été marqué, comme ailleurs,
par des douleurs progressives et par de Uimpotence passagére
du membre supérieur. Ceite déformation qui ne progresse
plus semble n’amener aucun trouble dans la fonction du
membre ; les mouvements de flexion et d'extension de la
main, de pronation et dec supination, sc¢ font normalement
ct sans doulcur L’état de squelette de la main est normal. Le
baqsm vu extérieurcment parait Q\mt'tmquc et bien dévelop-
pé ; les diamétres bi-iliaque et bi-trochantérien soni normaux.

Par le toucher vaginal on sent un pubis régulier sans sail
lic des parties latérales au niveau du détroit supérieur, non
plus qu ‘en arritre, ol Vindex atteint trés difficilement le pro-
montoire. On peut donc dire qu’il n'y a pas de déformation
du bassin. Le membre inféricur droit présente un squelette
fémoral normal, mais le tibia et le péroné sont notablement
déformés. On voit un véritable arccan 4 concavité interne
dont le pied en varus forme un des montants. Le pied est
du reste normal et ce n'est que sur les os de la jambe que
porte la lésion. Le tibia, dont il est facile de suivre sous la
peau, la face interne, e&t trés dlargi, épaissi, outre sa forte
courbure & convexiié cxterne. La surface cn est lisse, ne i}ré-
sentant pas d’hypemostoses et n'est pas douloureuse & la pres-
sion. Du ¢6té gauche, la jambe est droite cl sans ¢paississe-
ments. Le fémur droit, qui était resté droit, est cassé au ni-
veaw de Punion du tiers inférieur avec les deux tlers eupe—
rieurs.

‘La malade a été mise dans un appareil de Hennequm On
sent, & travers la partie molle, um cal exubérant. Cette frac-
ture s'est produite aprés un traumatisme insignifiant : chute
de sa hauteur dans un escalier. ’

Les viscéres thoraciques et abdominaux paraissent a4 peu
prés intacts

s

4 part les poumons légérement emphysémateux.
Rien au cceur.
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L'examen des urines n’a pas révélé d’augmentation ou de
diminution de P’'élimination des sels. Ni sucre, ni albumine.

En somme, il s’agit d'une fragilité spéciale du systeme
osseux qui se laisse incurver et se fracturer sans qu’on trouve
2 cela de causes appréciables. Le caractdre des déformations
permet de porter le diagnostic de maladie de Paget, malgré
I'absence de lésions de la boite erdnicnne,

OBSERVATION III (Gaucher et Rostaine)

Le malaile est un homme de 48 ans. Il exerce la profession
de tailleur. Son peére est mort & 65 ans, d’'un catharre bron-
chique ; sa mére est morte également 4 65 ans, d’un cancer
du sein. Il a un frére et une sceur plus dgés que lui, qui sont
bicn portants. 11 a perdu un frére mort, 4 22 ans, de ménin-
gite. Celui-ci était I’'ainé de notre malade ct plus 4gé que lui
de trois ou quatre ans.

Lui-méme était wn enfant robuste. Il fut nourri au sein par
sa more. Il parla, marcha et eut des dents de bonne heure.

I ful soldat el aw moment de la revision on ne remarqua
rien d’anormal ‘dans son élat. Clest seulement vers 'dge de
35 ans quun -nédecin hii it remarquer qu’il avait le tibia
droit en fourrcau de sabre. Lui-méme. ne s’en délait jamaia
apercu. Il n’a jamais ¢ ancune maladie véndérienne. Il a en
quatre enfants qui sont vivants et bicn portanls. Sa femme
n'a jamais {ait de fausses couches.

En mars 1go2, il lomba d’unc chaise et se fit une fracture
de Phumérus et du cubitus gauches ; guérie en six semaines
clle a laissé & sa suite, un eal volumineux.

C’est & cela que se horne tout le passé pathologique de no-
tre malade. Son affection actuelle débute, il v a cing ans, par
o

des maux de reins, des douleurs dans la jambe droite, qni
produisent sous forme de crampes, surtont fréquentes fa nuit
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Puis le malade s’'aper¢oit que son chapeau devient trop petit.
Son chapelier lui fait remarquer que sa conformation.a chan-
gé. Peu a peu il prend une attitude voutéc, ses jambes se dé-
forment et s’'incurvent en ellipse,

Clest le 25 juin 1go3, que nous le voyons pour:la premitre
fois. A ce moment, il: éprouve une grande difficulté 3 mar-
cher, il ne peut se baisser. Hl ne peut se:temir debout plus de
quelques minutes et est obligé de s’asseoir pour travailler. Les
genoux restent écartés de 15 & 20 centimeétres ; ses membres
inférieurs sont incurvés en elhpse et il ne peut réunir ses
pieds. R : . :

Bon crdne est le sidge d’une hyperostose reguhere -La face
est peu modifiée. On constate seulement un peu.de. progna-
tisme. - S E TR : : o :

La colonne vertébrale est le sidgge d’une hyperostose trés
notable que l'on apprécie facilement au niveau de la colonne
cervicale dont le -diamé&tre frontal est de 12 a 15 centimaétres..
Seuls les mbuvements de flexion et -de ‘rotation sont-conservés.
L'’extension est impossible. Les vertébres dorsales et lombaires
sont immobilisées. , :

La clavicule est régulidrement hyperostosée. Elle a: une
€paisseur de 4:eentimdtres i 'peu prés. Le thorax est globu-
leux. Les espaces intercostaux sont- peu ouveris, en raison de
la courbure cyphotique de la colonne vertébrale. Les cdtes ne
semblent :pas a'uginentées de volume. En raison de ces défor-
mations la respiration -est -4 type supérieur. :

. L’humsérus droit est normal, Yhumérus gauche est le sidge
d’une hyperostose considérable, surtout. dans les deux tiers
inférieurs oit :l'on sent de plus la saillie du cal exubgrant
consécutif ¥ la fracture que mous-avons signalée.

Les avant-bras sont normaux i part un cal léger du cubi-
tus. gauehe, lo méme que celui de I'humérus. Les mains ne
présentent rien de particulier. .

Les mernbres inférieurs sont plus ‘déformés que les mem-
bres supérieurs. Les fémurs gont trds augmentés de volume.
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Leur épaisseur est doublée. s sont, de plus, le siége d’une
incurvation marquée, a concavité externe. La rotule est nor-
male. Les deux tibias sont hyperostosés et incurvés dans le
méme scns que les fémurs. Le tibia droit, a en plus, une in-
curvalion & convexité antérieure, répondant au type du tibia
en fourreau de sable. Les pieds ne sont le siege d’aucune dé-
formation.

Les dents sont seulement un peu ¢écartées. Les articulations
sont normales sauf celles de la colonne vertébrale,

Enfin, on ne trouve a l'examen aucune lésion organique.

Nous instituons alors le traitement spécifique ; notre ma-
lade regoit chaque jour deux centigrammes de benzoale de
mercure en injections ¢t prend deux gramimes d’iodure de
potassium,

Nous le voyons le premier aoht apres up mois de traitement.
Il est déja irds sensiblement amélioré. JI marche mieux, il a
moins mal aux reins et il peul’ joindre les pieds, ce qu’il ne
pouvait faire auparavant.

Dés lors, on continue les injeclions guinze jours par mois
et Viodure le reste du temps.

Au commencement de septembre, Vamélioration est irés
nette.

La station debout est possible, méme pendant la journée en-
tiére.

La marche est facile, la téle a recouvré, en partic, ses mou-
vements d'extension ; enfin, le malade n’est pour ainsi dire
plus géné dans ses occupations.

Depuis, le trailement a 4té comtinué régulidrement, mais
Pamélioration, qui au début, avait été rapide, est devenue

A

lente A se reproduire bien qu'elle soit appréciable.






Etude Clinique

Des observalions que nous publions, il semble résul-
ter que les fractures spontanées se produisent dans la
maladie de Paget & un stade relativement peu avancé de
son évolution, puisque, dans les trois cas relatés, nous
lev voyons survenir, chez une femme six ans aprés le
debut de son affeclion, et chez deux hommes au com-
mencement de la maladie. Ceci tient, I’anatomie patholo-
g.-que nous I'enscignera, a la fragilité particuliere du
squelctte dans les premiéres années de Vostéite. Plus tard,
alors que les malades sont avancés en age, et que l'ostéo-
porose sénile ravage leur squelette, les fractures sponta-
nées sont tres rares : le fait serable paradoxal, mais trouve
une explication. Devenus grabataires en raison de leur
infirmité croissante, ces malheureux ne sont plus expo-
sés aux iraumatismes.

L’ostéite de Pagel se complique-t-elle souvent de frac-
tures spontanées ? Telle est la question que nous nous
sommes poséé au sujet de notre malade. Les avis, sur ce
point, différent. Mauclaire prétend que Yostéite défor-
mante ne s’accompagne pas de fracture et est en cela de
Pavis de Dieulafoy. Milian, au confraire, g'exprime ainsi
en parlant de cette affection :
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« Les fractures spontanées ne sont pas rares ; occasion-
nées par des traumatismes assez minimes, elles se rap-
prochent des fractures sporitanées du tabés... » Quant a
nous, sur vingt observations dont nous avons comnais--
sance, nous avons constaté que la maladie s’était compli-
quée trois fois de ce genre de fracture. Ce serait donc
une moyenne de 15 9.

La faiblesse de la cause déterminante retiendra main-
tenant notre attention. Elle est vraiment typique. Le ma-
lade de Rostaine se fracture Ihumérus et le cubitus en
tombant de sa chaise ; la malade de Hillereau « en s’ap-
puyant sur le coude droit pour se relever sent un craque-
ment dans I'épaule droite » : sa clavicule vient de se
rompre. Les circonstances dans lesquelles s’est produit
Paccident de notre patient, sont tout aussi significatives :
le fait de sauter dans une tranchée sans heurt, ni chute,
provoque .chez lui une fracture du tibia gauche au tiers
inférieur de 1'os avec fracture bi-malléolaire. Dans tous
ces cas le traumatisme vraiment insignifiant était inca-
pable, chez un homme sain, d’avoir d’aussi funestes sui-
tes. '

Ces fractures s’accompagnent-elles de phénoménes
douloureux particuliers ? Sur les trois observations que
nous étudions, deux sont muettes sur ce point. Hillereau
note cependant que le cal de sa malade est douloureux
au toucher. Quant a notre patient, il accuse des sensa-
tions de broiements dans son membre avec pa'rokysmes
nocturnes, empéchant tout repos. Notons que dans -le
tabds ces fractures sonf indolores. N

Fort intéressante a refenir est Ia notion de muliiplicité
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de ces fractures. Comme dans le tabes, le choc le plus
minime ou le mouvement le plus naturel produit la
fracture de deux os ou d’un seul os en plusieurs en-
droits ; ici c’est le membre supérieur dont I'humérus et
le cubitus se brisent du méme coup, 14 c¢’est une fractu-
re compliquée du tibia. -

- L’évolution anatomicque de ces fractures les rapproche
d’une fagcon saisissante de celles des tabétiques. « Gomme
les fractures spontanées du tabds, elles sont d’une con-
solidation difficile, lente et incertaine » (Milian).

En effet, leur consolidation ne s'effectue, en général
que trés lentement. Le cas de notre malade nous en offre
un ex mple : la convalescence fut longue et pénible, et le
membre blessé ne reprit jamais compléiement sa fonc-
tion. A leur suite on observe l'existence d’un cal exubé-
rant et disproportionné. Si le ~malade que nous avons
observé mn’en préscnte pas, la pagétique de Hillereau, -
qui avait d’ailleurs une- tuméfaction osseuse du rebord
alvéolaire, suite d'une extraction dentaire, avait vu se
développer aprés sa fracture, an 1/3 interne de la clavi-
cule, une masse osseuse douloureuse et volumineuse ; et
le malade de Rostaine avait conservé, de ses fractures,
un cal exubérant.

Les fractures pathologiques de la maladie de Paget ont
comme on le voit, des caracteres cliniques bien tranchés.

’

Ici, nous nous permettrons de faire .une remarque qui
a son importance : une fracture spontanée se produisant
avant la maladie confirmée peut créer de sérieuses diffi-

cultés au médecin. Tel fut le cas de notre malade dont les
fractures spontanées étaient I'indice  dune dystrophie
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osseuse dont la marche allait s’affirmer réguliérement
progressive. En présence d’un semblable accident, il
nous parait indiquer d’avoir recours i tous les moyens
d'investigations les plus modernes : la radiographie
peut rendre de grands services en montrant des zOnes
ouateuses autour des os. Si la réaction de Wassermann
pratiquée A ce moment est trouvée positive, qu'on ne
chasse pas pour cela de son esprit I'idée qu’une maladie
de Paget est en évolution : Vostéite déformante a des
rapports si étroits avec la syphilis osseuse qu'on est en
éroit de ne pas les opposer.




Anatomie Pathologique

« C'est au niveau des os longs qu'on rencontre surtout
les fractures pathologiques, car plus une diaphyse est
longue, plus elle est sujetie & céder lorsque sa résistance
normale a diminué ». Ainsi s’exprime Tixier au sujet du
licu d’élection de ces fractures en général. Ce sont done
les parties diaphysaires qui se rompent le plus volon-
tiers ; celles du membre inférieur y sont trés prédisposées.
Au membre supérieur, aux cotds, aux clavicules, les
fractures spontanées se rencontrent. également. Qu'en
est-il dans la maladie de Paget ?

Sur les trois cas que nous rapportons, les os sc sont
brisés une fois au membre supérieur, une foils au men-
bre inférienr, une autre fois a la clavicule. Chez deux
malades les fractures furent multiples : nous sommes
donc en présence de lésions généralisées & tout le syste-
me osseux.

La maladie de Paget frappe, en effet, le squelette du
crine aux libias; mais elle a ceci de trds particulier
les extrémités des membres, & Vencontre de 'acroméga-
lie, sont généralement épargnées et le tibia, comme
dans la syphilis, est I'os chéri de Tostéite déformante. Sa




déformation caractéristique en fourreau de sabre est tou-
jours accentuée.

A quelles lésions osseuses attribuer cette prédisposi-
tion des diaphyses A se briser sous linfluence du plus
petit trauma ? Un court exposé anatomo-pathologique

va nous l'apprendre.

LESIONS MAGCROSCOPIQUES.

La plupart des auteurs qui ont fait I’étude anatomi-
que des os pagétiques sont d’accord pour affirmer que
ces 0s présentent, au débul de Paffection, une mollesse
si évidente que le doigt arrive, en cerlains points, a y
laisser son empreinie. On insiste moins sur leur fragi-
lité qui ne fait, cependant, aucun doute. Dieulafoy, dont
on a umne bonne étude clinique de la maladie, soutient
que dans I'ostéite déformante, les os ne sont pas fragi-
les. Peut-étre faut-il voir, dans cette affirmation, le ré-
sultat de recherches effectudes sur de vieux pagétiques,
car on sait qu’d une période avancée de la maladie la ré-
sistance osseuse augmente (Vincent).

Si les os sont lourds, en raison du volume considéra-
ble qu’ils ont acquis, ils sont si porcux qu’ils pésent
moins que pourrait le faire penser leur volume (Thi-
bierge). Les os malades sont rosés et sillonnés de nom-
breux vaisseaux. Leur surface est perforée d'un grand
nombre de petils trous qui ne sont autres que des orifi-
ces de canaux de Havers tros élargis. Ces porosités su-
perficielles, qui péndtrent trés loin dans le corps de T'os,

rejoignent, en certains points, le canal médullaire, dont
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méduliaire et des canaux de Havers qui communiguent
entre eux comine un tissu aréolaire ; 26') En une néofor-

mation compensatrice sur la palm des cavités, de lamel-
les osseuses qui s’épaississent, écartant les ostéoblastes
les uns des autres ; 3°) En une production au-dessus du
perwstc chroniquement irrité d’ériormes périostoses po-
reuses et mamelonnées ; 4°) En I'aboutissement des lé-
sions médullaires en un tissu de sclérose généralisée.
Par un travail d’ostéite raréfiante et d'ostéite conden-
sante (Hudelo et Heitz) s'est done. constitué un épaissls—
scment €norme des couches osseuses périmédullaires
dont le résultat est,le mangue de résistance du squelette
atx traumastimes. & ’

D’autre part, I'étude chIrmque des: s, 3 laquelle s’est
livré M. le Professeur A. Robin, montre clairement la
raison de la fragilité osseuse dans Vostéite déformante.
Dans une analyse portant sur deuy tibias, dont 'un était
sain et 'autre pagétique, il a fait les conslatations sui-

vantes :
Tibhia sain Tibia pagétique
Eau 13.%5 s h4.820
Mal. grasses........ .. 11.20 v 13.190
Mat. azotées.......... 28,94 16.150
Mat. minérales. . . e 46.85 28.844

L’os, dans Ia maladi'c &e” Paget, contient donc beau-
coup plus d’eau, un peu plus- de matieres grasses ¢t
moins de substances azolées et rminérales que I'os in-
tact : n’est-ce pas 13 une cause importante de la vulné-
rabilité du squelette dans Tostéite déformante progressp
ve.
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Pathogénie

Les causes intimes de la maladie de Paget demeurant
encore trds obscures, la pathogénie des fractures spon-
tanées qui la compliquent parfois reste du domaine de
I'hypothése. Nous allons cependant tenter d’expliquer
la fragilité osseuse des pagéliques en nous livrant a bé-
tude de deux théories actuellement trés en faveur.

Souques, Bari¢, Pasteur Vallery-Radot s’appliquerent,
les premiers, & rechercher systématiquement, la syphi-
lis chez les pagétiques qu’ils curent Voccasion d’exami-
ner. Sur 14 malades dont il étudidrent la réaction de

Wassermann, ils trouverent cette dernidre 6 fois posi-

- live et g fois négative. Déja, en 1903, Lannelongue, puis

Fournier avaicnt émis 'hypothdse de la nature syphili-
tique de la maladie de Paget, mais des preuves telles
quen peul fournir la  réaction de fixation leur man-
guaient. Depuis, de nombrenx chercheurs trouverent
des antécédents syphilitiques chez ces malades. Les the-
ses de Fréchou, Chastel, Bertin-Mourot en font foi.

Personne cependant n’ose affirmer.que la syphilis soit

~seule en cause.

Pour nous, cette théorie éelairve-t-elle le probleme

~

que nous cherchons & comprendre ? Autrement dif, la
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syphilis peut-elle produire des Iésions d’ostéite sembla-
bles & celles de la maladie de Paget, et aboutissant com-
me elles & la raréfaction du tissu osseux, a sa fragilité et
4 sa rupture spontande p

Nous pouvons répondre affirmativement. Nous savons
en effet que I'os syphilitique est spécialement friable

(Charpy), résultat inconstesté du processus d’ostéite raré-

fiante dont il est le siége. Nombreux sont les cas de frac-.

tures . spontanées sous la dépendance de Vinfection sy-
ph.iljtiqxje : les diaphyses des os longs (tibia, fémur, hu-
merus), sont fréquemment lésées dans l'ostéo-syphilose
héréditaire, précoce (dégénérescence gélatiniforme du
tissu spongieux) ou tardive (résorption osseuse sans sé-
questre avec hyperostose). Le tabes, dont Porigine spé-

cifique n’est plus mise en doute aujourd’hui, nous foI.‘e;

& considérer des complications osseuses de méme ordre.
Le tibia, I’0s « chéri », se brise comme verre chez les ta-
5

. bétiques et les lésions tres comparables 4 celles de la
maladie de Paget se Tésument en deux mots : ostéite

raréfiante. D’ailleurs les deux maladies peuvent coexis- -

ter :. Jacques Chartier et Descomps rapportent un cas
d’ataxie locomotrice associé a la maladie de Paget.
Chez notre malade - nous n’avons trouvé aucun signe
de tabés, ni d’antécédents syphilitiques, ni de réaction
de Wassermann positive ; par conire, l'existence de
douleurs o‘stéo-vmusculaires 4 paroxysmes nocturnes con-
sécutives 3 des fractures spontanées du tibia nous font
JBoupconner malgré tout LYorigine spécifique probable
de son affection. ' : : .
‘Somme toute, le tréponéme semble jouer un réle im-

s

o Be

T o
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portant dans la pathogénie de la maladie de Paget et de
ses fractures spontanées, mais doit-on seule lincrimi-
ner ?

En 19og, Dalché et Galup orientérent leurs recherches
pathogéniques du coté des glandes a séerétions inter-
nes. Divers auteurs signalérent ensuite des lésions thy-
roidiennes et surrénales. La radiographic de la selle tur-
cique montra en de rares cas (obs, 1) un ¢&largissement

- en rapport avec une tumeur hypophysaire, ainsi que des
déformations de la base du crine. La polyurie de notre
malade, vite améliorée par des injections de lobe pos-
térieur d’hypophyse releve, sans nul doute, d’une lésion
de cet organe.

Nous allons voir le role probable de l'appareil endo-
crinien dans la génése des ‘troubles dystrophiques des
pagétiques et des fractures qui peuveni en résulter.

Le corps thyroide exerce une action indéniable sur le
développement des os. Si, chez lenfant, la thyroidec-
tomie provoque le nanisme, chez Padulte on observe des
troubles ostéopathiques (Revillod). La déminéralisation
qui accompagne les Iésions thyroidiennes est un fait ac-
quis (Tolot et Sarvenal) et on connait la fréquence des
fractures spontandes dans le cancer du corps thyroide.
Dans les fractures expérimentales, Hanau et Steinlen
ont constalé, chez les animaux thyroidectomisés, un re-
tard de consolidation.

Si Pablation des capsules surrénales a pu déclancher
parfois un syndrome ostéomalacique et si dans ceite af-
fection, ot les fractures spontanées ne sont pas rares,
'adrénaline exerce une action favorable, nous voyons

3F a
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12 la preuve certaine de l'utilité de ces glandes pour la
nutrition du squeleite. Il nous est donc permis d’envi-
sager également leur altération dans la maladie de Pa-
get, ol la décalcification joue un certain role dans V'étio-
logie des fraectures gue nous étudions.

Lhypophyse de son cHté, a une action trés nette sur
la croissance des os qui, lorsque cet organe est déficient,
sont frappés de dystrophie : l'acromégalie, avec ses dé-
formation osseuses, nous le. montre clairement. Dans la
maladie de Paget, les lésions hypophysaires, clinique-
ment constatées, constituent une rareté, aussi le cas de
notre malade polyurique, amélioré par T'extrait d’hypo-
physe mérite d’étre retenu. ‘

La gquestion de l’altenratlon des glandes endocrines ne
mangque donc pas d’intérdét, mais elle.est complexe et de-
mande de nouvelles recherches. Cependant, dés mainte-
nant, il parait légitime d’attribuer aux sécrétions inter-
nes de ces organes un role pathogénique important dans
la fragilité-osseu‘se des pagétiques.



Thérapeutique

Des théories développées dans le précédent chapitre
résultera naturellement la thérapeutique des fractures
spontanées dans losléile déformante.

Au point de vue prophylactique, Ja nécessité d'avertir
cos malades de la fragilité de leurs os, afin qu ‘ils évi-
tent le .moindre traumatisme, est unc mesure qui s'im-
pose.

Nous serons bref sur le traitement chirurgical. Il sera
de tous points identique & celui des Iractures simples
aprés réduction on immobiliscra, suivant les régiles éta-
blies. On devra étre trés prudent dans lemplm du ma
sage pendant la convalescence, afin d’éviter ces C‘llb
exubérants qui n’ont que trop tendance A se produire
d’eux-mémes,

Le traitement médical, toujours nécessaire pour hiter
la consolidation et combattre les troubles de nutrition
osseuse, sera anti-syphilitique et opothérapique.

Que le malade présentc ou non une réaction de Was-
sermann positive, il sera traité systématiquement par le
néosalvarsan. On complétera la cure par lemploi des
mercuriaux et de liodure de potassium. Dans de nom-

breux cas, on obtiendra des résultats encourageants
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(disparition des douleurs, consolidation plus rapide,

“amdélioration de- I'élat général (malade de Rostaine).

Les glandes & sécrétions internes ayant une " influence
probable sur la nutrition du squelette, 'emploi d’extraits
glandulaires semble tout a fait indiqué.
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Coneclusions

I. La maladie de Paget prédispose aux fractures spon-
tanées.

1I. Par leur étiologie, leurs symptomes et leur évolu-
tion clinique, ces fractures se rapprochenl de celles que
T'on observe dans le tabes.

IT. Cette variété de fracture doit étre considérée com-
me une complication importante de la maladie, par les
douleurs qui peuvent se fixer sur le membre fracturé,
le cal exubérant qui survient fréquemment et I'impo-

a

tence fonctionnelle qui est toujours & redouter.

IV. Etant donné la ressemblance des manifestations
osseuses éyphilitiques et des manifestations pagétiques
de méme ordre, la fragilité osseuse semblable et la pré-
dilection avec laquelle le tibia est l'os préféré de ces
deux affections, étant donné l'amélioration obtenue en
certains cas par Pemploi du mercure et des arsénicaux,
nous pensons qu’il est du devoir du médecin d'instituer
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une thérapeutique dntisyphilitique énergique, sans on-
blier un traitement opothérapique dont Teffet semble

bienfaisant.
Vu le Doyen, . Vu le Président,

ROGER. GILBERT.

Vu et permis d’irmnprimer :
Le.Recteur de UAcadémie de Paris,

APPELL.
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