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Introduction

Depuis la description, en 1882, de la maladie de Gaucher
e entit¢ morbide caracléristique, il n'a éié donné
du fait méme de la rareté¢ de celte maladie,
mbre de cas ; mais certains de ces cas avaient
tres netle, et tous ceux pour lesquels une
intervention a éte pratiquée présentaient des caractéres -
anatomo-pathologiques tres précis, si bien que la pénurie
empécher la connaissance de cette

des observalions n’a pu
affeclion de reposer sur des pases solides et bien établies.

il convient de remarquer que depuis les origines
la sy’mptomatologie n’a que irés peu varié ; la premiere des-
cription clinique donnée par Gaucher a éte simplement
complétée par I’adjonciion de quelques nouveaux signes. Au
orie pathogénique a évolué, de concert avec
étation des faits histologiques.

comine un
d’en observer,
gqu'un petit no
une allure clinique

Touiefois,

contraire, 12 thé
les changements d’interpr
afais la question réellement d’actualité est celle du traite-
ations, de son choix. Pour acquérir une
il nous parait indispensable d’examiner
les cas de la maladie de Gaucher qui ont été traités par la
splénectomie ; ¢’est pourquoi, aprés avoir étudié rapidement
cette affection telle que Gaucher 1'a décrite, nous indique-
rons les modifications que des auteurssplus modernes ont été
amenés a faire ; nous présenterqns une observation que nous
devons a l'extréme obligeance de M. le Professeur Lecine,
observation récente et pourtant vue avec un recul suffisant
pour permetire de bien apprécier les résultats de U'interven-

_ menl, de ses indic
opinion a ce sujet,




tion ; puis, aprés un rappel des cas de la maladie de Gaucher
observés en France et & 1’étranger, nous nous attacherons a
la question du fraitement chirurgical, en nous effor¢ant d’en
préciser 1'utilité et les avantages, et de montrer la nature des
résultats qu'on est en droit d’en attendre.

TS




/CHAPITRE PREMIER

1 1 o1l

Dans 1'élude magistrale de la maladie qui porte soI
Gaucher commence par élablir une distinction capitale entre
I'hypertrophie secondaire, ou svmptomatique, de la rate,
qu'it atiribue a la prolifération des &lémenls de 13 putpe
splénique, — laquelle hypertrophie est pré d‘ur%e
période de congestion simple de l'organe, et accoml)a‘é’ﬂee
bientot d'un degré variable d’hyperplasie de la ilrame coll-.
jonctive, -— et U'hypertrophie primitive, ou idiopathique, 44!
est - caraclérisée par une transformation totale du paren-
¢hyme de la rate, avec hypertrophie énorme, sans figvre
sans leucémie, sans ascite. Pour cet auteur, la transforma-
tion du tissu splénique est de nature é-pilhé‘li()mﬂlellsea ma}s
il remarque que cette dégéneresconce n'élait accomPa‘c’“‘f.e
d’auvcun des symptomes de 1a cachexie cancéreuse et qu ?l
ne pouvait s’agir d’une généralisation néoplasique, car i
n'existait de tumeur dans aucun autre viscere.

cédée

leur sourde

Le début peut étre soit insidieux, par une dou )
Luméfactlon

dans la région splénique, soit d’emblée par une

dans Uhypochondre gauche, tumeéfaction dont on sent '195
pords & la palpation. Puis la rate,. entrainte par son poids,
s¢ porie vers P’omibilic et se trouve afors en rapport avec 13
paroi abdominale antérieure.; elle finit par descendre jusque
dans la fosse iliaque gauche, en_provoguant un eporme gon-
fement de tout l'abdomen. S'il arrive que la rate soit pon

seulement hypertrophite mais pltosée, et quelle soil entiere-



ment conlenye dans Iy cavité

abdominale,
saillie en avant, et prer

1d une forme pointue,

L I .
une hypertrophie réguliére totale, af
la  palpation et 1

4 percussion médntrent qu’it

n’existe pag d’ascite.
Les symptomes
sourde et faibte gy
grés de Ig maladie.

Elle est en général discontinue ef, fe mani

Puis les Phéncmenes de compression -

De I'appareil digestif (dyspepsie, inappétence, accés gas.
tralgiques, constipation) .

Des Poumons, d
tachycardie) ;

le ventre fait

La palpation. révéle
uniforme :

[onctionnels sont d’abord g douleur,
début, maijs qui augmenle avec les pro-

feste par crises.

L ceeur et dy pneumogastrique (dyspnée,
De la vessie (dysurie, besoins fré
De la veine cave inférieure (oede

Les symptémes propres de Daffect;
suivants :

- 42 Des hémorragies,
d’autre part en hémorrg
ecchyrnot-iques). La rés
accompagnée de prurit,

consistant d’'une
gies cutandes (
Orplion de ces

L]

part en épislaxis,
taches purpuriques ou
taches est en général

3° On peyt observer
inconstant Tl se

hypertmphie
intensité et

4° Au

de l’ictére,

rait da a de 15 con
hépatique, mais il est
’appqrait qu’'a un stade

mais ce symptéme egy
gestion et méme 3 une
fort variable dang son
avancé de 1a Mmaladie :

B

bout d’up certain temps, Jeg Fhénomeénes de



- Il —

cachexic sonl dominanis ; la diarrhdée remplace la constipa-
tion du débul, Pamaigrissementl esl exiréme, les membres
grétes contrastent avee le ventire énorme. Par conlre, le repos
au lit a amené la disparition de l'cedéme,

It exisle aussi des symnptomes négatifs, qui, au point de vue
du diagnoslic de la maladie, onl cerlainement une valeur
presque ¢gale A celle des symptémes cliniques el fonction-
nels :

{° On constate une anémie globulaire, sans leucémie ;: non
seulement il n’y a pas d'augmenlation du nombre des glo-
bules blancs, mais on nole une insuffisance du nombre des
hémalies, qui dans le cas de Gaucher élail tombé a
2.281.000 ;

2° Absence d’hypertrophie ganglionnaire ;

k]

3¢ Pas de mélanémie, pas de granulations pigmentaires ;
il semble qu’il n’existe pas de foyer de deslruction des héma-
ties {(on observe le phénomeéne contraire dans la splénomé-
galie paluddenne) ;

2

4° Pas de (ievre intermitiente comme dans le paludisme ;

5° Sil’on observe de la tempdérature 4 la fin de 1a maladie,
on peut la metire sur le compte d'une affection intercur-
renle, lelle qu'une pleurésie, une pneumonie, ou unc tuber-
culose & marche rapide.

La durée de 1a maladie est (rés longue, et la mort n’appa-
rait qu'a l'occasion d'une complication.

ETUDE ANATOMO-PATHOLOGIQUE

I eramen macroscopique de la rate ne donne aucun ren-
seignemenl ; en effel, cel organe présente des caractéres
communs & beaucoup de rates hvpertrophiées : sa surface est
lisse et unie, sans bosselures ; sa forme est celle d’une rate
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ordinaire, mais agrandie dans tous ses diameétres. Le dépla-
cement provoqué par ’hypertrophie a porté la face externe
en avant, la face interne en arriére ; le hile est oblique en
bas et & droite. La coloration est violacée : on note quelques
infarctus blanchatres. : ' S ‘

Le Toie est hypertrophié et sclérosé, par suite d'une I6sion
irritatlive sécondaire, d’une hépatite interstitielle ne portant
que sur le lissu conjonctif. o

Ieramen microscopique de Gaucher tui & monlré tous les
éléments nucléaires de la rale remplacés « par des cellules
épithéliales netles, munies d'un noyau ; ces cellules forment

des 'gm-upes distinets renfermés dans des loges ou alvéoles

dont les parois sont formées- par des {raviées de tissu con-
jonctif »,

Ces cellules sont volumineuses, et de formes variées : sphé-
roidales, cubiques, polyédriques.

Elles se colorent normalement sous l'action des colorants
ordinaires et n'ont pas subi ta dégénérescence amyloide. On
observe des épanchements sanguins, parfois assez abondants
pour remplir toute une loge.

- Gaucher n’a trouvé aucune trace des corpuscules de Mal-
pighi ; les vaisseaux élaienl devenus trés rares, sclérosés,
étroits ; encore n'en apercevait-on que dans les plus grosses
travées de la charpente conjonctive.

Ce sont ces modifications profondes du tissu splénique qui
ont conduit a 1a conception d'une affeclion bien individua-
lisée, el trés distincte des splénomégalies secondaires, dans
lesquelles on retrouye tous les caracteres histologiques d’une
rale normale. '

" La théorie pathogénique que Gaucher a édifiée sur ces
considérations, pour avoir été transformeée et remaniée, n’en
esl pas moins intéressante : étant donné qu'une rate normale
se compose de corpuscules de Malpighi, de travées conjonc-

Mo s o o



13 —

tives et d'¢léments ronds, qui sont les éléments propres de
1'organe, il faut admettre

Ou bien que ces éléments ronds sont des leucocyies, au-
quel cas on doit supposer qu’ils ont été détruits par Vinilam-
mation, puis remplacés par des cellules néoformees ;

Ou bien que ce sonl des ¢pithéliums nucléaires, des
novaux épithéliaux, et dans ce cas on peut penser qu’ils
auraient évolué naturellement en cellules, par segmentation
de la maliére amorphe environnante ; el ¢’esl pourguoi ils
auraient conservé leur place dans les loges conjonctives.

vest 4 cetle derniere théorie que se rallie Gaucher, car
pour lui les Asléments propres de la rate ne sont pas assimi-
lables a des leucocyles : il va méme beaucoup plus loin, et
semble admetire Uidentité de nature épithéliale de {outes les
glandes vasculaires sanguines.

Toulefois, bien que ces données ne correspondent plus ala
ihéorie actuelle, 'ensemble des signes et des symptomes
qu'il a décrits indique bien lindividualité de cetle affection
de la rate, caractérisée : .

Au point de vue clinique, par une hvpertrophie progres-
sive & marche lente, une douleur spontanée, des phénomenes
de compression, des hémorragies, de l'ictére, de I'hypertro-
phie secondaire du foie, une cachexie spéciale ; par ’absence
de leucémie, de fidvre intermittente, d’ascite ;

Au point de vue anatomique, par une rate voluminersg,
aniformément et régulierement développée, aure, sclérosée,
a surface lisse : V

Au point de vue histologique, par la substitution aux ¢éié-
mentg propres de la rate de cellules volumineuses, & novay,
renfermeées dans des loges conjonctives, par la présence
d’hémorragies interstilielles, la disparition des corpuscules
dé Malpighi, la rareté des vaisseaux.

*
* x
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Nous avons vu que Gaucher avait adopté une 1héorie
palhogénique selon laquelle le processus ndoplasique consis-
tait en une évolution d’épilhéliums nucléaires en ¢pithélium
normal : cette théorie avait é¢t¢ formulée par Robin.

Picou et Ramond, en 1896, ont proposé une explication
toute différente, baséde sur I'embryogénie : dans le tissu splé-
nique, d'origine mésodermique, se {rouveraient des enclaves
endodermiques, qui deviendraient leo point de départ d'un
épithélioma primitif, évoluant fentement, 4 Ia facon dune
tumeur relativement bénigne, mais capable cependant d'en-
vahir les ganglions et de produire des mélaslases a la ma-
niére d’un épithélioma. .

Cornil s’opposa a cetle hypothése, en déclaranl qu’il ne
s'agissait pas d’un épithélioma, mais d'une simple hypertro-
phie primitive avec prolifération du Lissu réticuld.

- Ces Lhéories, différentes de celle de I"observation princeps,
¢laient dues a un nouveau fail constalé, & savoir la présence
au niveau du hilé de la rate de ganglions hypertrophiés.

Bouchard, en 1899, a fait de cefte maladie un endothé-
liome ; il a donné & I'envahissement des gangligns du hile
par les €léments proliférés toute la valeur d’une mélaslase,

tout en reconnaissant 3 Pendothéliome un degré de mali-

gnité bien inférieur a celui d’un épithélioma.

A [‘é‘lmnger, Collier et Bovaird admetlent la méme théo-
rié ; les conclusions de Sehlagenhauler, semblables a celles
de Cornil, sont {res netles

1° L’aspect du noyau dépourvu de figures de Karvokinese
et la disposition des cellules au sein du lissu envirennanl
lui font écarter I'bypoihése d'un épithélioma R

2° La différence entre jos celtules endothéliales des capil-
laires veineux (caractérisées par leur pigmentation) et les
cellules néoformées lui fait rejeter I'hvpothése d'un eido-
théliome




_ 10 —

3¢ Pour Schlagenhaufer, la maladie de Gaucher esl une
Thyperplasie primitive de la rale, avec prolifération du tissu
réticule, présenlant des analogies avec les hyperplasies gan-

glionnaires, qui montrent de grandes cellules en lous points

semblables & celles qu'on observe dans la maladie de Gau-
cher.

Cependanl, Schlagenhaufer insisle bien sur le point sui-
vant, que cette affection n'est pas une maladie uniquement
localisée a la rate, mais gu’elle peul alteindre tout I'appareil
hémo- et lymphopoiélique, par proliféralion du lissu réticuld!
Les allérations du foie, des ganglions, de la moelle osscuse
que l’on a pu observer nc seraient aulre chose que Pexlen-
sion de ce processus a la charpenle de Uappareil, ¢e qui ex-
pliquerail en méme temps un caraclere constatd postérieure-
menl au travail de Gaucher, le caractere familial de la ma-
ladie. Schlagenhaufer ¢mel aussi I'hypothése que celte
prolifération 1)0&1'1‘11& élre un mode particulier de réaclion

de Vorganisme contre les loxines du bacille de Koch, se’

basant pour cela sur la coexistence plusieurs fois constlatée
de lésions tuberculeuses el de la maladie de Gaucher.

Ménétrier, en se basant sur les travaux de Picou ct Ra-
mond, qui onl établi les altéralions des ganglions hilaires,
identiques a celles de la rate, sur les observalions de Knox
et Lilienthal qui firenl un diagnoslic de maladie de (Gaucher
par Uexamen biopsique d'un ganglion axillaire, el sur les
découvertes de Bovaird, Brill, Mandlebaum et Liebmann qui
constatérent une néoplasie similaire non semlcment sur Uap-
pareil ganglionnaire mais aussi sur la moelle osseuse, deéfinit
ainsi la maladie de Gaucher : « Une endothéliomalose diffuse
de Vappareil hématopoiéiique, & prédominance splénique,
mais atteignant aussi, =ans qu'on puisse d’aprés les cas jus-
qu’iei publiés délerminer exactement la chronologie de ces
altérations multiples, les diverses parties des appareils hémo-
et lvmphopoiéliques. » '
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Le processus semble done étre intermédiaire entre les
hyperplasies simples, habituellement, diffuses, mais bénij.
gnes, el ies néoplasies vraies, qui sont primitivement cir-
conscrites, mais se diffusent par laAsuit.e, présentant en
méme lemps un haul degré de malignité.

Drailleurs, dansg cerlains cas de la maladie de Gaucher, on
a_pu conslaler existence d’une infection sanguine, car de
grandes cellules plates analogues aux celiules endothéliales
ont €Lé renconlrées embolisées dans les capillaires hépati-
ques. Mais ce phénomene ne se produit que dans une Phase
ultime, et 'évolution particulidre de I'affection ne permet

- pas de la ranger dans le groupe des cancers.

Un point iout 3 fait spécial & la théorie de Miénétrier est
que pour lui la'paroi des alvéoles n’est, pas formée par du
lissu fibreux, mais par le parenchvme splénique fui-méme,
comprime par les lobules de prolifération endothéliomateuse.

On voit donc qu'au double point de vue anatomo-patholo-
gique et pathogénique, la conception premidre de Gaucher,
qui considérait cetie maladie comme un épithélioma, a été
définilivement abandonnée. Tl est certain que I’affection ne
brésente pas les caracteres histologiques de Pépithélioma.
I est égalemeni prouveé que le processus ne reste pas localisé
a la rate, mais atteint le foie, les ganglions, la moelle
osseuse. Deux théories soni|, en présence, celle d’un endothé-
liome, et celle d’une hryperplasie du  tissy réticulé " des
organes hématopoi‘étique.s.

ke
L

Bien que la description clinique faite par Gaucher de la .
maladie qui porte son nom soit Irés exacte, il a éié possible,
grace aux travaux récents, de la compléter par quelques
caractéres supplémentiaires : :

Lraffection est fouvent familiale, frappant plusieurs fréres




et socurs ; elle affecte de préférence le sexe féminin, et débute
souven! dans l'enfance ou 1'adolescence.

On observe parfois des adénopathies minimes, et de la
dyschromie eutanée.

L’examen du sang peul montrer de la leucopénie, d’ail-
leurs assez inconstante.

Lrévolution est chronique, et les malades succombent a
une affection inlercurrente.

2G.
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CHAPITRE 11

OBSERVATION

(dte a Vobligeance de M. Je Professcur Lecéne).

Madame P..., 50 ans, employée, entre 3 I’hépital ijour incon-
tinence d'urine et pour présence d'une grosseur dans I'hypo-
chondre gauche. s

Antécédents personnels. — La malade a été réglée 4 14 ans,
et, depuis, les régles ont toujours été douloureuses, Elle s'est
mariée a4 22 ans. Ni enfants ni fausse couche. A 92 ans, apreés
fon mariage, clle a eu une laryngite qui a persisté pendant
4 ans et qui guérit aprés I'application d’un vésicatoire (?). De-
puis ce teraps, elle reste un peu sujette aux rhumes et aux
bronchites pendant Phiver. A 26 ans, elle a été soignée pour
métrite pendant trois semaines, )

Depuis quinze ans, quand la malade est debout, il lui arrive
de perdre ses urines. Elle fut soignée sans succés par le courant
continu ; depuis quelques années, cette incontinence est devenue
trés génante.

Histoire de la maladie. — La malade dit avoir senti, en 1912,
dans ls fosse iliague gauche, une grosseur : g I’hépital, on Iui
a dit qu’il 2'agissait d'un petit fibrome. .

En 1916, 1a malades s'aperc¢oit que son abdomen augmente de
volume. .

En janvier 1918 - ménopause. La malade n’a jamais eu de
rertes depuis ce moment, Au début de juillet 1920, la malade
sent dans I’hypochondre gauche une grosseur qui augmesnte
lentement de volume. La malade n'a jamais eu d’urticaire,
mais a des crises de prurit depuis deux ou trois ans.

Eramen de Ia malade.
Par;ie torucher, on sent un utérus fibromateux, avec col petit,
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. 5 se 4%
présentant un petit noyau sur la face postérieure, i la be
col. e .

Le col est allongé ; rien dans le cul-de-sac antériews bile.
de-sac postérieur est occupé par une Imasse dure, H;(l) pal
sant corps avee l'utérus ; le tout est mobile, perceptible
culs-de-sac latéraux, et indolore.

L’utérus fibromateux est du volume d'une orange. yamed®

Par le palper bimanuel, on sent un I'rolon"ementd gpéck
irrégulier, répondant o la corne utérine gauche. Rien de
a droite. s

Par la palpation abdominale, on sent dans 1
gauche une masse dure, de consistance fibreuse. e
semble avoir le volume d’une téte de fetus ; elle est ¢ m\ml res
véguliére et facilement délimitable. Elle a le contact 1o .
et ballotte comme un rein. Pas de frémissement thatﬁg

En temps ordinaire, une seule miction la nuit. Les w1
nent un trouble trés discret apres cathétérisme.

el

Opération le 22 septembre 1920, par M. le Pl"m“qem -
Incision lombaire gauche. _ més st

Le rein est normal. La tumeur est incluse dans les Qe
lons transverse et ascendant. On ouvre Je peritoine ; qxlle an®
tiguant la tumeur, on voit que c'est une rate, norme eur - un®
scs deux tiers supérieurs et formant par son pole inféri 11£I”de
tumeur du volume d'une tdte faetale, de consistance sem;‘ﬁ ol

Splénectomie. Ligature des pédicules vasculaires 180 1gm“ €
meture de I'abdomen par deux planse de sutures (ca se
ering). o : o ars 08

La malade, qui, ainsi que nous l'avons vi, avait et;r ¢
le 22 q"ptemhre 1920, a été depuis lors revue deux fo:ls P 19)] !
Professeur lecéne : une premicre fois, le § décembre cect yde
I'uvccasion de l'opération d'un nodule goitreux ; et uneé gme” 'L(
fms, le 16 février 1923. A ces deux dates, et l)artlcu“mm k"t"‘l;
la derniére, ell> ne présentait aucun trouble, I'état genirﬂ pi!
bon, et 'examen clinique a permm de la muqderer com i
faitement guérie. ce

Ce cas de la maladie de Gaucher nous apparait bm‘nIZ\ .{e:;
qui-a ¢té suivi et observé le plus longtemps de tous i ap!
la malade a été revue en excellente sanié 2 ans et 510
I'intervention, ]

Le r\ll'
fai
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1° EXAMEN DES URINES (17 septembre 1920).
Rares leucocytes.



]

Trés nombreux cristaux d’acide urique et d’oxalate de chaux,
Recherche du bacille de Koch - négative. :

2° Cystoscopig (17 septembre 1920).
Muqueuse vésicale saine dans ‘toute son étendue. Bag fond

vésical soulevé en masse par l'utérus.
Uretéres : A gauche, mamelon uretéral trég net, soumis 3 des

Ite peut pénétrer. :
Conclusion : oy P'uretére gauche a son orifice obturé, oy bien

il est hors des champs possibles du Cystoscope.

3° Examex pu SANG (21 février 1923).

Guopules xouges ... ... 3.900.000
Gpbules blanes ... o[1TTIII 27.000
Formule leucocytaire - )
Polynucléaires. Tt 77
Grands Inononucléaires e 12
Mononucléaires ordinaires “..... .. " 5
pymphocytes. . ;... [T 0
Polynucléaires éosinophiles ... ... 7T 6

EXAMEN HISTOLOGIQUE DE LA RATE
(Par M. le Docteuyr Moulanguet)‘

La tumeur splénique est en bartie nécrosée,

Dans les zones hien vascularisées, Ig structure est la sui-
vante : le Parenchyme splénique est 3 beu pres méconnaissable,
Une sclérose diffuse a tout remanié, et il est rare de trouver des
corpuscules encore reconnaissables, te] celui qui est figuré a
droite sur le dessin ci-contre.

Les éléments tumoraux sont de grandes cellules disposées en
nappes ou en trainées, sang ordre, au milieu de fibres cenjonce-
tives fines. Lg disposition de ces. cellules est représentée sur le
dessin. 1] Y a de nombreux vaisseaux au niveau de ces plages,
et presque toujourjs, 4 leur voisinage, des zdnes dégénérées, ni-
crotiques,

La structure des cellules néoplasiques est la suivante : Ce




sont de grands placards aux contours arrondis ; le profoplasme
est extrémement vacuolairve, tout a fait spongieux. Le noyau
est excentrique, de forme 1rréguhére

Parfois les cellulés confluent en une plage polynucléée, ot
on me recornait pag leurs limites respectives.
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CHAPITRE III

Nous allons examiner maintenant les principaux cas de la
maladie de Gaucher en recherchant particuliérement, pour

. ceux qui onl été trailés par la splénectomie, les résullats ct

: conééquences de cette opération.

Le cas le plus ancien qui, a notre cennaissance, ait été
opeéré, est celui de Picou et Ramond, et il date de 1895. I
s’agissail d’'une femme de 32 ans, qui présenlail une énorme

c-tumeur abdominale paraissant s'élever du pelil bassin et
-ayant fait penser 3 un fibrome utérin volumineux. Elle a ¢té
:-opérée par M. Bouilly, chirurgien de I’'Hoépital Cochin ; la
“eplénectomie - ful ‘pratiquée. Au cours de la convalescence,

elle fait un foyer de Pleurésie séche & gauche. :

Elle quitte 1’hopital un mois aprés l'opération. Les exa-
mens de sang, pratiqués apres intervention, monirent une
augmentation progressive du chiffre des hématies : 1.302.000,

‘ 3.340.000, 3.403.000 globules rouges. Huit mois plus lard, elle

donne de ses nouvelles : son état général s’est amélioré, son

- poids.a augmenté de 12 Kilogrammes en six semaines, mais

Ie foie, douloureqx, lui parait avoir augmenlté de volume.
Picou et Ramond ne précisent pas la durée de la survie. La,
rate enlevée pesait 2.800 gr. ; il existait de gros ganglions
dans le hile. Les cellules proliférées ne montrent pas de
dégénérescence amyloide : elles présentent un £ros noyau,
et pas de figures de karvokinése. A noter la présence de cel-
lules géantes, trés différentes des cellules géantes tubercu-
leuses. Leurs novaux sont disposés sans ordre, ef ne sonl pas
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réanies
marginaux ou polaires comme ceux des ,G(?“l;lfsxc?:;“oﬂ
fuberculeuses. Il n'exisle pas de cellules epith ll?uhi - 1es
peut reconnaitre quelques corpuscules d.e M? P ;nerinem
vaissedux sont sclérosés ; les capillaires veineus 0 ﬁvahi 1es
des cellules néoformées. De plus, 1‘int1\kl'all<?Q o ou sinus
ganglions du hile. C’est dans la zoné Pér"?benq'\xleétaﬁque'
du ganglion, que se trouve le lissu (rorigine Me

alie cheZ
Collier a observé en 1895 deux cas de Sp‘é,nomégg:\l:s bst(‘)m

deux fillettes (elles élaient sceurs), sans 10\1091’9‘6;} conclure

morles a 1’dge de six ans, el rautopsie 2 permis d¢

4 une hyperplasie endothéliale.

ttes de 13
Bovaird a observé en 1900 le cas de deux file

. . oatie idiopathigué:

méme famille, atlcintes de Splenombgahe 119, F‘% ans gui
a 4 A= ’

pratiqua la splénectomie sur 1'ainee agée

mourut trois heures apres 1intervention.

{
_ : 1901, 1905 ©
Brill, par une série de mémoires, Pub}lé‘S etr; a élabli ©
1906, et basés sur les observations préexistanies,

1° Le caractére familial de la maladie ;

0 1S
antécéden
2° Liabsence de lésions analogues dans les
hérédilaires ;

k)

] d\e (1"1 ans,
3° Le début en apparence tardif de la mala
20 ans) ;

. gan uines 5
k° Les caractbres normaux des réactions g

. je sang >
5° La recherche négalive des parasites dans

6° L’hypertrophie énorme de 13 rate

.7° L’hypertrophie du foie . ingivite
8° La tendance aux hémorragies (épistaxiS, g
hémorragique, purpura) ;

Lo i la
men qui D est Ml
9° La coloralion spéciale des égume 18,




baleur de Panémie, nj la teinte jaune paille des carcinoma-
teux, nj 1a leinte ictérique ; -

10° La conservalion trag longue d un pon élat généra) ;

11° La Présence de grandes cellyles endothélialeg dans le
foie, dans les ganglions bronchiques et mésente’riques, dans
la moelle osseuse.

e Fort, en 1903, DPrésenta 3 | Société de Chirurgie de
Paris le ¢ag suivani - hoinme de 56 ans, entré hépital de
Saint--Sauveur (Lille) pour tumeur abdominaje dalant de
4 meis. Op constate une augmenilation considérable gy
volume dy venlre ; le borq inférieur de la tumeur egt dans Je
flanc droit ; il existe une éncoche au njvegy de 'ombilic,

Foie non hypertrophié‘ Pas d’hypertmphie ganglionuaire;
bas d’ascite. Le malade n’gy jamais ey de tempéraiure, Pas
de leucémie. La tumeur ayanl augmentgs de volume, e mg-
lade ressentait deg douleurg dans le flanc gauche.

Splé-nectomie. Les suiteg de Popération ont éié normales,
sauf quelques douleurs abdominales, avec angoisse. Le ma-
lade, BuUéri, quitte I’hépital un mois apres I'opération. Huit
mois plus lard, ii écrivait que son état étaj excellent. I.a rage
besait 4 kg. 80q. Elle était formée d’une sérije de Kystes de
volumesg trés différents, mais sg surface éait réguliérement

1° Desg régiong angiomateuses ;

2° Des boints ow Jeg cavités Semblaient, remplies de cel-
lules endothéliales proliférées ; :
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90 Des zones oll ces mémes cetlules paraissaient former
un tissu compact.

Le professeur Curtlis considéra celle tumeur comme un
endothéliome splénique.

Von Herczel opéra en 1907 unc lemme de 37 ans | il put
constater le maintien de la guérison apres cing mois, mais
le foie, qui, au momenl de Iintervention, étail Liyperlrophié,
n'avail pas régressé aprés ce laps de temps.

Vers la méme époque, Schlagenhaufer a observe le cas
A’une femme qui preésentait tous les \Synmlmnes d'un endo-
théliome de la rate. La malade mourut peu de temps apres
son entrée a I'hopilal. A 'aulopsie, on trouva

1° Une rate tros hypertrophiée (poids @ 3 kg. 510)
92¢ Un foie hyperirophi¢ (poids :3 kg |
3°" Une hyperlrophie des ganglions mésgeniériques

4° Un aspect spécial de la moelle osseuse, qui élait Lrés
compacte.

L examen microscopique permit de reconnaltre une proli-
fération cellulaire d’un type spéeial, qui avait envali les
organes précités, eb la prisence de bacilles de Koch dans
certains des foyers cellulaires de la rate. 11 est probable quela
tuberculose avait évolué secondairement.

De Jong et Van Heukelowm opérent en 1910 une fillette de
ireize ans et demi, atteinle de maladie de Gaucher avec hé-
morragies gingivales. Les hémorragies cessent apres Uinter-
venlion.

Mandlebawmn praliqua la splénectomie en 1912 sur un
garcon de qualre ans el demi, qul mourut le lendemain. En
1920, il opéra un homme de 37 ans, qui mourut d’infeclion (?)
dix-sept jours apres la splénectomie. Ces cas sont, avec celui
de Bovaird, les trois seuls qui aient eu une issue lalale cons-
tatée peu de temps aprés l'inlervenlion.
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Erdmann et Moorhead observérent et opérerent un cas de
maladie de Gaucher en 1913. 1l s’agit d'une petite fille de trois
ans et demi, qui avail lrois freres ou sceurs. L’ainé des qua--
tre enfants, qui mourut d’'une pneumonie, avait été examiné
& plusieurs reprises par différents meédecins, et plusieurs
d’entre eux avaient posé le diagnostic de splénomégalie. Les
deux auires enfanls sonl Vvivanis en 1913, el ne présentent
bas de signes de spléno- ni d’hépatomégalie.

Pas d’anlécédenls hérddilaires. Comme aniécédents per-
sonnels, la pelite malade a eu une bronchite gui Iui a duré
dix jours. En avril 1910, alors quelie élait dgée de quatorze
mois, on constale que la rate est hypertrophiée. Un examen
du sang donne comme résultat :

Hém'oglol_)ing: 170 %.
Globules rouges. : 2.956.000.
-Globules blancs : 14.000.

En février 1941, un autre examen donne :

Hémoglobine : 83 %.
Globules rouges : 6.104.000.
- Globules blancs : 10.800.

Buis le nombre des globules blancs, dans les examens ul-
. térieurs, tombe 3 9800, puis 3 7.000 en février 1912,

Pas de plasmodium ; Wassermann - négalif.

Lramen. _ I'enfant a le teint pale et I’aspect anémié.
Tuméfaclion abdominale. Pas d’ascite. Le foie est hypertro-
phié, dépassanl les fausses cotes de deux bouces anglais ; sa
consislance est ferme et lisse

La rate est ferme et lisse, dépassant I’ombilic en bas, ef
atleignant la ligne médiane, -

Présence d'un ganglion inguinal hypertrophié a droite ;
pas d’icteére ni de pigmentation.

La splénectomie fut proposée, en vue d'éviter une évolu-
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tion fatale analogue a celle de la maladie de P’ainé des en-
fants.

Opération. — On pratique une longuc incision en suivant
le bord du grand droit ; la rate étail peu adhérente, sauf du
colé du paneréas, et en rompant les adhérences, une petite
partie de la queue de cet organe fut réséquse.

Ligature des vaisseaux splénigues et extraction de la rate.
Durée de 'opération : 27 minules.

A la suite de celle opération, la température ne dépassa
jamaié 100° Fahrenheit (= 37°7 cenligrades). La malade eut
une convalescence parfaitle et quilla I'hidpital  au bout de
deux semaines.

Foramen histologique de la vate (effectué par le Docteur
¥.-E. Seondern). — La lésion prédominante est la présence
d'un nombre €énorme de grandes cellules mononucléaires,
digpostes irrégulierement dans les alvéoles formés par un
rare lissu conjonctif. Le noyau de ces cellules est tantot situé
au centre, lantot a la péx‘iph'érie . des vacuoles sont visibles
dans certaines de ces cellules. Excepﬁonnellement‘, certai-
nes cellules ont plusieurs noyaux. Les vaisseaux présentent
un. endothélium élargi, et dans leur lumiére sont visibles de
grandes celiules du méme lphe que celles qui envahissent
la pulpe splénique. Des coupes furent failes et examinées
par le Docteur F.-S. Mandlebaum, qui découvrit des tuber-
cules {ypiques. La lésion est donc une splénomégalie du type
‘décrit par Gaucher. Les cellules paraissent étre d'origine
_endoihéliale.

Neul jours apres Popération, un exarnen du sang donne
le résultat suivant :

Hémoglobine : 85 %.
Globules rouges : 6.080.000.
Globules blanes : 19.000.

1'n mois apres I'opération
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Hémoglobine : 78 <.
Globules rouges : 5.200.000.
Globules blancs : 12.000

L’enfant fut examinde plusieurs fois aprés sa convales-
cence ; seize mois aprés I'opération elle était en excellente
santé, '

Parlavecchic a opéré en 1913 un cas de maladie de Gau-

cher ; mais au lieu de pratiquer . Ia spléneciomie, il utilisg
Iexosplénolyse. Nous aurons I'occasion de revenir sur ce

mode spécial d’intervention.

Downes fit en 1913 l'opération de la splénectomie sur une
femme de 28 ans, qui ne présentail aucun antécédent hérd-
ditaire ni familial, ni tuberculose, ni cancer. Comme anté-
ceédents personnels, cette malade avait eu dans son eniance
la rougeole, les oreillons, la coqueluche et 1a variceile. Elle
pense avoir eu une atteinte Jde paludisme quatorze ans avart
Ja dale de I‘examén_, in 1910, elle a un rhumatisme. Rile
lousse svuvent pendant T'hiver, mais n'a jamais de lidvre,
ni de sueurs. Trés'r)eu d’appétit. Tendance 3 la diarrhée. A
13 ans, 4 'occasion d’une consultation ponur une raison :iffé-
rente, fut constatée la présenc¢e d'une masse dans I"hypo-
chondre gauche. La malade souffrait de faiblesse générale,
sans autres symplomes qu'une fatigue continuelle accom-
pagnée d’une Céphala]gie tenace. Depuis dix ans, elle souffre
d’insomnies. Elle se plaint actuellement de douleurs dans
le dos el les membres, d’'une sensation de poids dans I’'abde-
men et de douleurs intermittentes dans I'hypochondre
gauche.

Ezarien. — La malade présente 1'aspect général d'une
anémie grave. Pigmentation du front, des ailes du nez, des
joues, du menton. Les conjonctives présenfent jusqu’a un
certain point un épaississement en forme de ‘coin dont a déja
parlé Bril]. Pas d’hypertrophie ganglionnaire Derceplible &
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la palpalion. [.a moiti¢ gauche de 1'abdomen est occupée par
une tumeur qui g'étend jusqu’a deux pouces en decd de
1’ombilic.

Le foie est perceptible au-dessous des fausses-coles, mais
parait cependant peu hypertrophié.

Pas d'ascile.

Pas de douleur par pression sur les 0s longs.

légere rétroversion de l'utérus.

Téaction de Wassermann - négalive.

Examen du sang :

Globules rouges : 3.840.000.
Globules blancs - 1.400.

Examen radioscopique : négatif.

On traite la malade par le fer et l’arsenic, et son poids aug-
mente de quatre livres en trois semaines. Mais la leucopénie
persiste et méme augmente, le nombre des globules blanes
6tant tombé & 900. Lyintervention est proposée & la malade,
et acceptée par elle.

Opération. — Incision de 8 pouces, verticale. Peu d’adhé-
rences, sauf en arriere, et il est facile de les rompre a la
main. Le pédicule comprenait quatre ou cinq vaisseaux
{anorinaux, qui furent liés séparément. Un peu de suinte-
ment provenait d'une pelite déchirure du mésentere, ce qui
nécessita la pose d'un petit drain.

Trés peu de choe, ef pas d’incidents post—opératoirés, si ce
n’est une hémorragie sous-conjonctivate a droite le lende-
main de I'intervention, et-une plague ecchymotique de la
dimension de la paume de la main sur la fesse droite.

La température se maintient entre 100 el 101° Fahrenheit
(37°7 4 383 centigr.) et 1a plaie se cicalrise par premigre in-
tention.

Examen de sang, 4 jours aprés V'opération :
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Globules rouges : 3.860.000.

Globules blancs : 16.000 )
Examen du sang, 41 j‘ours apreés "opération :

Giobules. rouges : 4.800.000.
Globules blanes-: 8.800. -

L’étal général s’améliore rapidement.
Eramen de la rate. . Poids - 1.813 grammes.
on remarque deux encoches, dont une irés nette. La sur-

Tace de I'organe monire une capsule unie et transparente,

avee quelques petits points de moins d’un millimetre de dia-

. metre,

Coloration : brun rouge un peu grisatre.

La consistance est un peu plus ferme que normalement.
A la coupe, la rate se montre bien meins friable qu’une rate
normale ; on remarque d’innombrables points grisdtres
enilourés d'une petite quantité de substance d’un rouge
brun.

L’examen microscopique montre une hyperplasie endo-
théliale unifoyme et diffuse, caractérisée par des cellules
grandes, grossiérement sphériques, avec des noyaux relati-
vement petits ; les limitles des cellules sont souvent difficiles
a distinguer: Les vaisseaux sont comprimés par ces masses
cellulaires, mais cependant encore visibles. Tls conliennent
des globules sanguins, dont certains sonf nucléés, et des
feucocyles de types divers. Cetle descripti(_m correspond
bien A la maladie de Gaucher.

En résumé, Downes a observé :
Les gyniptémes manifestés dés I'enfance :

1

Une tumeur, avec pigmentation de la face :

k)

L’épaississement cunéiforme des conjonctives :

Une absencg de ganglions ;

. Un foie légérement hypertrophié ';'pas'-d’ictére";
L’absence d’ascite ;
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{ anémie ot la leucopénie ; pas d’épistaxis ; )

Un état général assez bon, mais cependant de la fatigue et
une sensalion de poids dans I’'abdomen.

1l faub noter que ce cas n’'est pas familial ; les frires el
sceurs de la malade ne présentaient aucune 1¢sion de meme
nature.

Lilienthal opéra en 1920 une femme agée de 4t ans, el
consiala sa guérison et la disparition de la leucopénie : en
effet, le nombre des globules biancs, qui était de 1.200 avant
Vinterveniion, a été porté ensuite & 13 000, puis 21.000.

Dans ie cas de Guyot, qui date également de 1920, 1a ma--
lade, Agée de 43 ans. avait constats I'existence d’une tumeur
cing ans avant e moment olt elle est venue consulter, mais

celte lumeur n'avait ét& réellement génante par suite de son
" accroissement que depuis un an. La malade souffrait de
troubles dyspeptiques ; elle se plaignait d'une toux quin-
teuse, déterminant des acces d’asphyxie passagdre, d’'hé-
moptysies, I'essoufflement. Elle éprouvait une douleur
sourde abdominale ; ses régles étaient normales.

A l'examen on lrouve une lumeur occnupant 'hypochondre
et le flanc gauches, dépassant & droite la ligne médiane, et
débordant la région ombilicale de 3 centimetres. Le bord
inférieur est tranchant et présente plusieurs encoches. Pas
d’ascite. i

" Le foie ne déborde pas les fausses-cotes. .

1l existe quelques pelifs ganglions dans les régions ingui-
nales. Rien de parliculier du coieé de Vappareil respiraloire,
sauf un peu d’inégalité respiratoire ‘des sommets.
< Iixamen du sang : o S

Globules rouges : 3.515.000.
Giobules blanes : 6.468.

~Pag de myélocyles ni de formes cellulaires anormales.
On porte le diagnostic de tuberculose dela rate.
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Opération. — Splénectomie. Un mois plus tard, la malade
(';uiuve la maison de santé. Deux mois plus tard : épanche-
~ment pleural.
Examen du sang , 5 mois aprés 1’opération :

Globules rouges : 4.780.000.
Globules blancs : 15.880.
Présence de quelques formes cellulaires anormales des

hématies. }
La malade est revue 10 mois aprés l'opération - 'état gé-
néral est parfail; la cicatrice siflide. La malade a repris ses
oceupations.
Examen de sang, 1 an aprés 'opéralion :

Globules rouges : 6.560.000.
Globules blancs : 14.000.

Pas de formes anormales.

Examen de la rate. —_ Poids : 2 k. 300. Surface réguliére,

coloration normale. A la surface : quelques hémorragies
Sous-capsulaires, se présentant sous forme d’iléis blancha-
tres. Quelques ganglions au niveau du hile, le plus gros étant
du volume d'un haricot,.

L’examen microscopique montre des noyaux cellulaires

contenus dans des_alvéoles ; ces alvéoles sont dis au refou-~ -

Iement du tissu splénique. A certains endroits, on remarque
une condensation du tissu splénique avec présence de quel-
ques faisceaux fibreux. Les alvéoles contiennent un stroma
discret, et des cellules de grande taille, ovoides ou polyvédri-
ques, & noyaux irrégulieéremnt allongés et ne présentant pas
de figures de karyokinese. €es cellules et leurs noyaux prexi_
nent mal les colorants. De plus, on note une hyperplasie
.conjonetive des parois desrvaisseabux, el un de’veloppement
exagéré du réseau capillaire qui donne & certains territoires
un aspect angiomateux.
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ighi 3 ho-
Les corpuscules de Malpighi ont conservé leur morp |
logie normale, mais leur nombre est diminué.
i imi ’ ane :
Le processus néoplasique a franchi les limites de 1 orga

la surface externe de la capsule conjonctive présente des no-
dosilés qui offrent tes memes car
la tumeur, :

Les

actéres morphologiques que

ganglions hilaires présentent les mémes .lé.smns, et I’e
n€oformé reproduit le t{ssu tumoral originel. En Pﬂ?‘
sence de ces faitg caracléristiques, on conclut a un endothé-
Home de la rate du type Gaucher. .

Le dernier éas publié de la malaaie de Gauc‘her est,cellll
qui ful observée en 1921 par MM. Harvier et Lebée. Tt present.e
un inlérdt particulier en ce qu’il est un cas nettem_ent. f?ml-
lial. Trois sccurs étaient atteintes de splénomégalie : I'une
était morte 3 I'dge de 25 ans, les deux aulres furent. eX.'dm?
nées par MM. Harvier el Lebée, et 1'une des deux subit 1'opé-
ration de 1a, splénectomie.

Cette malade
douleur e, tu
18 ans, tras
abondanteg

lissu

, 4gée de 20 ans, est enirée a l’hopitfll pouT‘
méfaction abdominales. Premiéres regl_es a
abondanles. Depuis lors, les regles sont tOl]jOl'lr‘S
mais non douloureuses. On sent a la palpation
Une masse uniformément dure, mate a la percussion, occu-
bant I’hypochondre et la fosse iliaque gauches, débordant 1ﬂa
ligne ombilicale, remontant jusqu’aux fausses cdtes el des-
cendant j ’au pubis.

Celte Iﬁ)]l;f}sssc‘[sueeillsf(zll;i?emrent mobilisable ; ses borQs sont
arrondis et non tranchants, sa surface est trés régulidre.

. . 6.
Foie normaj. Pas d'aseite, pas de réseau veineux compl
Mmentaire,; pas d’adénopathies.

Pas d’hémorragies cutanées ni muqueuses.
Aucun trouble digestif, sauf un peu de diarrhée.

Rien du coté de I"appareil respiratoire.
Coeur normal. '

Pas de leucémie,

3G.




La radiographie montre une tumeur indépendante de Pes-
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‘tomac et encadrée par le cdlon transverse et le colon gauche.
On porte le diagnostic de tumeur du mésentérg et 'inter-

vention est décidée

Opération. __. On s’aper¢oit que la tumeur est constitude
par la rate hypertrophiée et ptosée.

Spiéneclomie ; suiles opératoires normales ; légére éléva-
tion thermique, entre 37°4 et 38°1 pendant les neuf preniiers
.jours, puis apyrexie.

La malade quitte
Revue trois mois

le service, guérie, un mois plus tard.
plus tard : état général tres bon. Cicatrice

souple, non douloureuse. Les douleurs abdominales ont dis-

paru. Bon appétit,
I'intervention.

selles réguliéres : pas de régles depuis

La malade a é16 revue 4 mois aprés 'opération : frés bon

€lat, les régles sont

réapparues.

Revue 7 mois apres 'intervention :Uétat se mainlient (ros

satisfaisant.

Examen du sang apreés splénectomie, Je jour méme de

lopération  ;

Globules rouges - 7.072.000.
Globules blancs : 20.900,

Examen du sang, 7 mois apres 'opéralion -

Globules rouges : 4.250.000.
Globules blancs : 4.400.

Une - sceur de cet

te malade a eu une hématémese et des

épistaxis ; élle se plaint d’une sensation de géne sous le sein
gauche. Elle présente un: certain degré d’infantilisme (elle

est dgée de 22 ans).

L’examen décdle
dre gauche ; on per

une irés légére voussure de’ l’hypbch,oh-
¢oil facilement l’augmentation du volume

de la rate, qui déborde les fausses cotes gau'ches_'de quatre
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travers

. L rd
de doigt, et dont le bord antériel™ v
la ligne meédiane. Le foie est norma

L oet 1B
nopalhies. La peau est

) - =ale :
d’une teinte un pet gr

un cercle bistré périorbitaire, et une pigine

Jde la région lombaire.

Lade
! . 1”(1\‘
L exramen histologique de la rale 4¢ ld orie d Ces @
. " . B4 L R
montré le parenchyme transtormé en un® v e

. s N . 1ineud
alvéoles irrégulidrement arrondis et d mt“"e
. . 18 .
véoles sont remplis de cellules plates an i jgul“'
. . Sy 7. H ¢ A -
~unique el sont limilés par un tissu conjon i 1.(.\1"°'

&

. ; . . e
(lerlains alvéoles sont remplis de glt'\‘u]

puscules de Malpighi sont rares.

R . s ja¥
(les caractéres ont conduit a poser 1@ hite

de Gaucher, el cela pour les Lrois seur™

* e?

ol «meM“‘
oY 11

é.u'ag("x 1€ (aud“

De celle série d’observalic 4 C\mq‘le

b

s on peut (13‘
racieres qui L eenérau® { aan
caracleres qui semblent assez géners 1e

pas cependant s'attendre & trouver ad com? nie
cas de la maladie de Gaucher. ate au ¥ as
{o. Bovaird, Brill, Sehlagenhaufer et Mﬂllldiﬂ al:om nd
en valeur le caractere janilial de lam z,l,q'lonb‘ v 'q\\e ver
isolés, sans aniécédents collatérauX ou olﬂbreu‘\
ture chez les fréres el sours, sont aus®! ad?
cas famitiaux. penf® e )enh e
2 Fréquemment la maladie débule d’”'i« un€ uu"é 1:? ' "‘md‘e
lescence : la malade de Gaucher @ él]rofgﬂ" . h((/e de’ \\\:’.
de volume de son abdomen & 1rage 4° ait b u‘: ca 2 im(»\e
de Bovaird, le début de l'affection I’e““)nt et petdtte ““"‘.ou
“chez celle de Brill, 1a splénomégdﬁe_ dé a 9(’“161'1“1«’4"‘ ’\.‘/‘uf
Mais ce début précoce n’est pas une ree a un€ - pr(\' B5¢
de Le Fort avait b6 ans torsqu’il [-emm‘(l a

]n’l
de son abdomen,

. . oy
et la nialade opere
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Lecéne était agée de 42 ans lorsqu’elle ressentit les premiers
symptomes de la maladie de Gaucher.

3° L'influence du sexe est beaucoup plus manifeste . les
femmes sont plus fréquemment atteintes que les hommes.

T4 L’hypertrophie de lg rate est réguliére el progressive ;
Porgane est dur, sa surface est lisse. La rate peut éire ptosée,
et le diagnostic différentiel devient extrémement difficile : il
est rarement fait avant intervention, ou plutot avant 1’exa-

“men histologique de 1'organe. On a pu confondre une splé-
nomeégalie avec un fibrome utérin (Picou et Ramond) ; Pozzi
et ‘Walther ont cité des cas ou la rate hypertrophiée a 6té
confondue avec un kyste de 1'ovaire i Guyot avait fait le
diagnostic de rate tuberculeuse ; il est méme des cas de can-

* cer-de I'estomac qui peuvent préier a confusion avec une
spiénomégalie. -

- Dans la maladie de ‘Gaucher, la formule leucocylaire peut
ne pas s'écarter beaucoup de la normale, ce qui aggrave la
difficulté du diagnostic : il faudra penser aux Kystes hydati-
ques el aux sarcomes de la rate, affections exceptionnelles.
La tuberculose primitive de la rate peut simuler 3 s’y mé-
prendre la maladie de Gaucher : toutefois elle est moing rare,
et il semblerait qu’il faille v penser de préférence.

5° Une augmentation de volume du foie accompagne sou-
vent ia splénomégalie. Cette hypertrophie est secondaire et
n’apparait qu’a une période déja avancée ; elle manque sou-
vent au début de la maladie. -

6° Les adénopathies périphériques (inguinales, cervicales)
sont rares. Les adénopathies profondes (hilaires, mésentéri-
ques) ont ét& souvent observées.

7° L'absence d'ascite est, un symptdme conslant.

8° La dys’chrdmie cutanée est fréquente.
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9° Certaines observations indiquent que les malades ont
S

en un retard dans U érablissement de la fonction de ypepngirua

tion. Ce signe est inconstant.

10° L’ eramen du sang donne un chiflre de globuleg rouges
en général inférieur a la moyenne : Mandlebaum, acco%de
une certaine importance ala 1eucoan1e mals ce signe n'est
pas toujours observé.

{1 L'évolution de la maladie est lente ; elle dure gn g
. . . \ . géné-
ral plusieurs annees ; il a été donné d’observer plusjey . fn.e
. : rs
une tuberculose concomitante. ots
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Indications
et résultats de la Splénectomie
dans la Maladie de Gaucher

« La rale, 3 I'inverse du foie, n’est pas indispensable a Ia
vie. La sécrétion interne des capsules surrénales el celle de
Phypophyse agissent non seulement directement sur le sang,
mais aussi sur les ganglions sympathiques, ce qui explique
qu’une quantité trés faible de matiére sécrétée puisse pro-
duire des effets importants. Au contraire, la sécrétion de la
rate a bien moins de valeur, car elle n’agit que sur le sang
et ¢’est pourquoi la splénectomie ne produit pas de résultat
fatal. Dauns ce cas, la rale absente est suppléde par les autres
parlies de l'appareil lympho- et hémopoiétique. »

- Ainsi s’exprimait William J. Mayo, en 1913, et depuis lors
de nombreux travaux n’'oni fait que corroborer cette opinion.
Tout derniérement, M. le Professeur (h. Richet, exposait a
I'Académie des Sciences ie résultat de ses expériences effec-
tuédes sur des chiens splénectomisés, et sa conclusion était
que Ia rate est un organe qui s’opposs 3, la dénutrition, or-
gane utile, mais non pas indispensable. En effel, un animal
splénectomisé se porte aussi bien qu'un animal complet, &
cette seule condition de recevoir une ration alimentaire plus
forte. e

Mais s’il est acquis — et ¢’est chose certaine que la splé-

nectomie pratiquée sur un malade n’'est pas une interven-

tion qui comporte plus de risques gue la movenne des opéra-
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tions ghirurgicales, encore taui-il rechercher s'il n'existerail
pas un {raitement plus simpie, encore moins dangereux, et
aussi sur.

Ao

___ Dans la maladie de Gaucher, le traitement meédical, par
le fer ou l'arsenic, g’est toujours montré compleétement
impuissant, ne provoquant méme pas la plus pelite ameéliora-
{ion passagere.

_ On a pu altendre des résultats de la radiothérapie, sur-
toul pour des lumeurs de nature semi-angiomalteuse, comme
celle du cas de be Fori, et avec les procédés actuels perfec-
{ionnés de la radiothérapie profonde. Mais nous n’avons pu
découvrir la moindre mention d’un résultat heureux obtenu
par ce procédé, non seulemem dans la maladie de Gaucher,
mais méme dans d’autres splénomégalies idiopathiques,
teltes que 1a maladie de Banti.

.. Parlavecchio a employé pour le traitement des spléno-
megalies primitives un traitement gui, bien que chirurgical,
differe complétement de la splénectomie : il lui a donné le
nom d’exospiénolyse. En raison de certains points de S8
technique opératoire, on pourrait le rapprocher de ’exoihy-
roidopexie, employée par Poncet, avec des succes discuta-
bles, dans le traitement des hypertrophies thyroidiennes.

1, exosplénolyse consiste, la rate élant exté_r'mrisée, A
opérer umne destruclion rapide par le thermocautere de la
plus grande partie de la pulpe splénique, cela dans l'inten-
tion d'amener Valrophie de la portion résiduelle. Parlavec-
chio accorde a cefte opération de nombreux avantages, no-
taminent de réaliser un drainage évacuateur des poisons
spléniques cirrhogénes et anémiants, et de laisser un frag-
ment de rate quia peut-étre un intérét physiologique. En
somme il lui trouve tous les mérites, v compris celui d’étre
facile 3 exécuter mais la simple lecture de 1a statistique de
Partavecchio saurait dissuader le ehirurgien de tenter ’essai




d'une opération qui, sur un total de quatre cas, n’a amené
qu'une seule guerison, les trois autres malades étang morts
dans ung Période de irois a six mois qui a suivi I'interven-
tion, sans qu’il soit*possible d’affirmer que les accidents
secondaires qui ont produit ces résultats malheureux soient
_indépendants du mode opératoire utilisé ou en soient une
conséquence lamentable,

— Une autre opération, la splénopexie, qui, du reste, a été
assez rarement pratiquée, parait actuellement complélement
abandonnée,

-—1l est 3 remarquer gue la simple ligature de I'arlere splé-
nique, sans ablalion de 1la ra\te, est falalement mortelle.
Mayo a pensé qu’on pourrait peut-éire obtenir certains résul-
tals par la ligature de quelques-unes des artéres secondaires
au niveau du hile ; il rapproche ce pProcédé de la ligature des
vaisseaux thyroidiens, qui g donné d’excellents résultats
dans certains cas d’hypertyroidisme ; nais il ignore |a valeur
de ce 'procédé, car il ne I'a pas employé, préférant s'en tenir
4 la splénectomie. :

Techuique de la splénectomie. - D’aprés Mavyo, cette opé-
ration doit déire exécutée de la fagon suivante :

-—Incigion suivant le bord gauche du grand droit : on passe
la main au-dessus de la rate, contre le diaphragme, pour
rompre les adhérences s'jl Y en a.—. On peut alors attirer Ia
rate au dehors. en 1a séparant du fundus de 'estomac, du
colon et du ligament phréno-splénique. — on place une
grande quantité de compresses dans la cavité d ow 1"on 4 re-

du colon seraient pincées, pas d‘inconvénient, en raison de
Pélasticité du caoutchouc). —. on sépare les vaisseaux en
trois Oou quatre paquets que 1’on lie séparément. Les vais-
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seaux Jd'une rate hypertrophice élant fréguemment athéro-
maleux, il faut apporter un grand soin aux ligatures.

"
*
La splénectomie 1ous apparail comine le seul traitement
possible et la seule intervention praticable dans la maladie

de Gaucher. Les raisons qui peuvent justitier celte assertion
sont nombreuses

1 Toutes les autres formes de {raitement, Yy compris 1a
Vradiol‘hlérapie, ont donné des preuves de leur impuissance.

20 Les interventions sur la rate autres que la splénectomie
ne sont que des pis-aller, qui ont pu élre entreprises par des
opérateurs mal outiliés, mal aidés oupeu stirs d’eux-memes ;
il serail déraisonnable d’en espérer de bons résultats.

3 A . I B 4 .

g0 Maéme dans des cas avances, la splénectomie supprime
certains troubles {compression, poids de la tumeur, froubles
gastriques et intestinaux).

4° La splénectomie esb regardée comme la méthode de
Achoix pour le traitement de la maladie de Banti : I’analogie
gompléte peut étre admise.

5° La mortalilé opératoire est faible : cette opération ne
présente pas de danger plus grand gu'une intervention dans.
un cas quelcongue de néoplasme abdominal.

Certes Ménétrier a pu déclarer t« Comme dans la leucémie,
la splénectomie [dans un €as de maladie de Gaucher] provo-
que en général une terminaison fatale & bréve échéance »,
mais les faits sont 1 pour infirmer sa théorie. On objectera -
gue si dans les quatorze cas que nous avons cités il v a
11 guér-iéons et 3 déces, ces cas de guérison n’ont pu quel-
quefois étre suivis assez longtemps pour juger si ’on pou-
vail les considérer comime définitifs. Mais cette objection
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n'esl pas applicable aux 14 cas de guérison, et surtout pas a
lIa malade opérée par M. le Professeur Lecéne.

La morlalité est évaluée par Carsten § 18,5 %, par Johnson
4 27,4 %. Mayo U'évalue a un chiffre intermddiaire entre b et
10 %. Encore ces chiffres sont ils trés exagérés si nous les
rapportons aux cas qui nous intéféssént, car ils résultent. de
moyennes faites sur des splénectomies exécutées non seule-
ment pour des cas de maladie de Gaucher, mais surtout pour
toule autre sorte de lésions de la rate ; dans ces statistiques,
la maladie de Gaucher n’est méme gu’en infime minorité,
Les non-interventionnistes, tels que Meénétrier, Aubertin,
Foix et de Roemmele donnent comme raison de leur ahsten-
tion e fait que la maladie n’est. pas localisée 3 la rate, mais
intéresse toul I'appareil hémopoidtique. A cela on peut ré.
pondre : '

1° Que Ja rate est primitivement et particulitrement at-
leinle :

2° Que ’hyperthrophie du foie est {ardive -

3° Que le caractére de malignité est trés atlénué, et |'évo-
lution irés lente. Donec, apres 'ablalion de la rale, qui est de
heancoup l'organe le plus atteint, on peut espérer une lon-
gue survie. La fonction hémopoiétique n'est meéme pas trou-
blée, si ce n’esl dans les quelques jours qui suivent I'opé-
ratjon ; par la suite, le sang redevient rapidement normal.

Et du reste, it est bon de s’appuyer sur des faits pratigues :
Quénu et Duval ont traité la maladie de Banti par la splénec-
lomie : la théorie déconseillait Uintervention, car le foie est
égalemen, intéressé, Quénu et Duval ont répondu par ce fait
- incontestable : ia splénectomie précoce guérit la maladie de
Banti. D’apres la statistique de Roch, il a été obtenu, en opé-
-rant avant le développement de la cirrhose hépatique, une
broportion de 70 % de guérisons.

De plus, le médecin Inspecteur Février a montré que les
rates pathologiques sont d’aulant plus justiciables d’'une
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intervention gu’eties présentenl moins d’adhérences, ce qui
est le cas pour la maladie de Gaucher. Une intervention
dans la maladie de Gaucher risquera beaucoup moins d'en-
{rainer des hémorragies graves, car les adhérences sont en
général faibles, et leur rupture-est facile.

wilson fait la remarque suivante : « 1l me parail malheu-
reux que la tendance de la pensée medicale ail 616 portée &
Porigine & considérer ces proliférations endothéliales
comme de vrais néoplasmes, car il s’associe forcément dans
ce cas la crainte de la malignité de la tumeur, crainte qui
a da empecher cerlains chirurgiens de tenler une splénec-
tomie. »

Rrdmann et Moorhead ont conslaté que les complications
opéraloires proviennent en général de la nature des adhé-
rences {intest\ina\es, gastriques, pancréatiques, diaphragma-
tiques), de la’ nature des vaisseaux anornaux ou trop \m“‘
bles, el du choc provenant goil de Vopération elle-méme
soit de Uhémorrayie. On peut éviler en partie le choc ol)éra’_
{oire en farsant une incision suffisamment large el en évitant
tout trauma inulile des organes, spécialement du dia-
phragme. Quand la rale esl trés volumineuse, el que son
extirpation doit priver le malade d'une grande quantité de
sang, il est bon de toul préparer d’avance pour une injection
inlraveineuse de, sérum physiologique.

l.a température monte presque toujours dans les jours qui
-guivent 'opéralion, sans qu'il y ait la moindre infection : it
n’y a pas lieu de s’en inquiéter.

Fnlin, I'opinion de Downes résume cé que 'on peut dire
sur 'utilté de la splénectomie, car bien qu'il admetie avec
Mandlebaum gue la maladie de Gaucher s’élend & toul Vap-
pareil hiémo- el lymphopo‘iétique, it affirme que « la mali-
emnilé de celle affection est si faible qu'on 2 toujours intéret
a pratligquer la splénectnmie. qui. au bout d'un laps de temps
{rés courl, commence 3 donner des résultats merveilleux ».
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Conclusions

1° La maladie de Gaucher, oy endothéliome primitif de la
rate, affection rare, présente des caracleres cliniques bien

‘définis, mais beaucoup d’entre eux sont inconstants.

2° Les caractéres anatomo-pathologiques sont préeis ef
spécifiques de Paffection, et ¢’est bien souvent sur eux qu’est
basé le diagnostic, qui n’est donc établi Ia plupart du temps
qu’aprés. I'intervention. ’

3° Si, d'apres la théorie, la spléneciomie peut paraitre

" devoir élre déconseillée, en pratique elle est certainement je

traitement de ¢choix.

4° Bien que la maladie de Gaucher soit une tumeur qui g
une certaine tendance 3 Paccroissement et & la généralisa-
tion, son évolution particulidrement lente et un caractére de
bénignité qui Iui est spécial bpermetient de conserver dans
tous les cas I’indication de lg splénectomie,

5° La mortalite post-opératoire est faible et Pamélioration
de I’éfat du malade {ros rapide. Lorsque le temps écoulé est
suffisant pour permettre de considérer avec un ceriain recul
un cas iraité par la splénectomie, les bons résultats de cette
intervention s’affirment et Sé montrent durables.

Vu et permis dimprimer -

- Vau, le Doyen, _ Vu, le Président, ‘
ROGER. ) LECENE.

Le Recteur de PAcadémie de Paris,
- APPELL.
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