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INTRODUCTION

Dans ce travail, entrepris sous la direction et avec

I'aide de M. le Docteur Léon
l'expressinn

Ja difficult¢ et Vimportance d'un
s formes anormales de 1hémo-

Tixier, auquel nous dirons

avant tout ici de nolre gralitude, nous
; :

avons voulu monirer
diagnoslic exacl dans le
globinurie peu'nxystique‘
nettement jusquict,
cations de M. 1o Docteur Tixier, forme dile pscudo-
par les erreurs de diagnoslic ct de traite-

notamment dans une forme
en dehors des obser-

non envisagee

chirurgicale
ment qu'elle peut entrainer.
Nous relracerons 'histoire classique d'une crise

pamx_\'sl,iquv. Puis nous passerons
anormales, pour nous arréter

(l'hémoglobinm'ie
ayr les formes
ta forme pSL‘ll(fl“—Chil'urgica]e ot

rapidement
plus longuement sur

éludier ses pamiculariiés.
11 ne sera point parlé ici de pathogénic, ni de traite-

ment. Notre but n'est pas de relracer des faits ou des
hypotheses connus. Ces poinis ont éte trailés maintes
fois par ailleurs ef pous Y renvoyons, ainsi que pour la
e bibliographie complete.

recherehe d'un

—




La crise classique d’hémoglobinurie paroxystique

‘Un homme jeune, 20 a 40 ans, souvent syphilitique,
parfaitement bien porlant jusqu'alors, est surpris toul
a coup par des {rissonnements, au cours d’'une prome-
nade, d'un travail, par un temps froid généralement,
ou aprés unc fatigue musculaire.

Il éprouve une sorte de malaise général, se plaint

de froid aux pieds, de céphalée, de vertiges. Tl ressent
quelques vagues douleurs mal localisées dans la région
lombaire ou les membres. Sa ligure devient pale, ses
levres el ses extrémilés cyanosées. Il est obligé de ‘se
coucher, tant il se sent las.

Sa température monte jusqu'a 39°, rarement
au-dela ; parfois elle demeure normale.

Ses wurines se colorent rapidement, suivanl une
gamme successivement croissante et décroissante, du
rose au noir. D’abord rares, elles augmentent de
volume en fin de crise.

On a souvent nolé une tuméfaction douloureuse du
foie et de la rate.

- Les sueurs marquent la {in de l'accés ; clles peuvent
étre assez abondantes. Les urines restent pendant
quelque lemps albumineuses. Le malade demeure aussi

un peu las ef anémié.
Au lieu de débuter brusquement, la crise peut étre

Faa s
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précedéc de quelques prodromes variables : malaise,
fatigue, douleurs vagues. Certains malades prevoient
leur aceés, a ces signes ou a d’autres.

La crize dure de quelgues heuves a plusicurs jours,
influencée favorablemenl par le repos et la chaleur.

Les urines sont habiluellemenl troubles ct acides
pendant la crize, laissant déposer un sédiment riche en
urales ¢l oxalales,

Elles contiennenl des débris granuleux, par[ois
réunis en cylindres, qui donnent souvent la réaction
des sels de fer. On trouve également des cristaux
d’hématine et d’hémaloidine. Il y a de {’albumine €n
quantilé notable et les classiques signalent ¢a et 1a
quelques hématies déformées.

Enfin — et caractére lrés important — I'examen
spectroscopique de l'urine dénonce la présence de Toxy-
hémoglobine.

Dans le sang, diminution du taux dec I’hémoglobine,
diminution du nombre des hématies. Le sérum est par-
fois normal, parfois coloré en rouge-cerise par I'hémo-
globine dissoute.

EvoruTion.

La maladie esi caraclériséc par les acces qui sur-
viennent le plus souvent & la suite d'une cxposition au
ftoid. C'est assez dire combicn leur fréquence peut étre
variable et pourquoi on les renconire surlout en hiver.

L.a maladie est tenace, sans lendance a la guérison
spontanée'; mais la mort a lien généralcinent par affec-
lion intercurrente.




i
1

LES FORMES

Les ForMEs FRUSTES.

Elles ont été souvent signalées. Il n’est pas un symp-
‘tdme  qui ne puisse faire défaul. L’hémoglobinurie

* elle-méme peut manquer. Elle est alors remplacée par

de I'albuminurie qui, par son caraclére paroxystique,

* prend la valeur intéressante d'un ¢ uivalent,
q

La crise peut étre réduite a quelques frissons, des
baillements.

’

LEes FOoRMES ANORMALES,

Des élémenis secondaires ou meéme anormaux
prennent une importance considérable. Chey Penfant le
frisson initial, d’une violence extréme, fait penser a la
pneumonie (Comby). '

L’asthénie peut éire tellement accentuée que U'on dia-
gnoslique une myopathie primitive (Meyer Betz). K

Le malade de Tixier et Troisier, donl nous rappor-
tons l'observation si intéressante a bien des points de
vue, eut au cours dune crise fébrile des douleurs arti-
culaires violentes. Le genou droit tuméfié, ainsi que les
articulations deg phalanges en imposérent au médecin
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traitani pour du rhumalisme arliculaire aigii, & tel
point qu'il prescrivit du salicylate de soude, malgré
I'hémoglobinurie.

Ces arthroputhies avaienl déja oté signalées  par
Hénoche, dans l'article « Iiémoglobinurie », du diction-
naire Dechambre, ou i1 cite les observalions de
Mackenzie, Forest, Lichteim.

1l peut y avoir prédominance de troubles vaso-mo-
teurs. '

Le malade de Bristow et Copeman, qui avait eu 1a
syphilis & 21 ans, observa a I'age de 41 ans que ses
orteils devenaient bleus et froids. A la suile d’un pro-
cessus ulcéreux quon prit pour des cengelures, les
ongles de plusieurs orteils lomberent. L’hiver suivant
I'urine devint foncée par moments. Les altaques, des
lors, se répélerent tous les hivers avec un peu d’ictere
a chaque crise.

Le malade de Dyce Duckworth, au cours d'une crise
d’hémoglobinurie fail de la gangréne séche et élimine
les derniéres phalanges de tous ses orteils.

L’hémoglobinurie paroxyslique simule ainsi admira-
blement la maladie de Raynand, qui s'accompagne du
méme cortege de circonstances : évolulion par crises,
action du froid, importance de la notion de syphilis.

On peut observer de ['urticaire (Noda et Benjamin),
du purpura, des cedemes localisés. Ces troubles isolés
peuvent jouer, comme ['albuminurie parozxyslinue, Lo
role d’équivalents.

« En élé 1891, lit-on dans l'observation de Trumpp.,
est apparu soudain un cedéme d'un des poignels qui
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s'est étendu peu i peu a toute la main,
une teinle bleu-noir. Le meédecin
craint un empoisonnc
une néphrite. »

et enfin a pris
consulté a Jabord
ment du sang, puis a diagnostiqué

On peut enfiy signuler
d’une crise d’hémoglobinu
un signe exceplionnel
homeénes hémolytiques

la présence d”ictere au cours
rie paroxystique. Ce n'est pase
‘il est du probablement aux phé-
contemporains de I'acces. Dans
la premuere observation de Tixier, on voil un cas
typique d'ictere avec les caracteres cliniques essentiels
des icteres hémolytiques.

FormEs DOULOUREUSES,

La douleur au cours d’une crise ou avant elle peut
éire variable. La Plupari du temps elle est négligeable.
Le malade urine de I'hémoglobine sans aucun signe pré-
monitoire, sang accompagnement doulour

Dans d'autres cas les douleurs sont
localisées dans les membre

cux,

vagucs, mal
s, les cuisses, la région lom-
baire. Assez souvent le gonflement du foie ef de la rate
s’accompagne de douleurs sponlanges et 3 1a pression.

A un degré de plus ces douleurs semblent prédomi-
ner dans la région lombaire, s’accompagnant d'une sen-
sation spéciale de constriclion épigastrique ef d’élouffe-
ment, qui peut faire penser A une crise d’hystérie,

Les douleurs peuvent dans certains cas étre assez
vives pendant les crises et dans leur intervalle.

— J.-M. B, forgeron, 45 ans, cilé dans la thése de
Brandt, a une crise tous les hivers,

« Depuis 1a pre-
miére crise i a Presque continuellem

ent des douleurs
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vives dans la région lombaire et dans la région hypo-
gaslrique une sen=alion de faligue. Ces douleurs se font
sentir beaucoup plus vivemenit la nuil el obligent le
malade & s'asseoir sur soun lt. Llles inlerdisent lout
sommeil prolonge. »

— Une femme de trente ans, syphilitique, a des

attaques pendant  six heures, commengant par un
engourdissemen| des jambes ¢t des douleurs lanci-
nanles des reins. (Barton Clin. society de Londres.)
- — Sch., 34 ans, syphilitique, esl fatigué au moindre
effort ; il s'essoufle facilemenl. A partir d'une époque il
¢prouve des douleurs sourdes dans la région lombaire ;
son teint devienl subictérique. Enfin survienneni des
urines foncées.

Les hémoglobinuries se fonl par crises succédant a
l'endolorisscment lombaire (in Th. de Salin).

— La malade de Siredey et Garnicr ful prise brus-
‘quement a Vatelier de violents frissons, accompagnés
de sensation de consiriclion épigastrique, suivis bientot
de nausées, vomissements, avec douleur intense dans la
région lombaire. Puis il ¥ eut émission d’urines rouges.

On peut déja soupgounner la difficulté d’un diagnostic
“lorsque ces crises doulourcuses précédent de longicmps
la coloration anormale des urines et qu’il n’y a pas
d’accés antériecurs dans l'hisloire du malade.

- Les douleurs peuvent s'irradier dans les cuisses, la
région vésicale ou testiculaire. Llles peuveni méme se
latéraliser et simuler une crise de coliques néphrétiques,
erreur qui semble avoir été souvent commise.

Voici un exemple intéressant donné par le Docteur
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Millard, a 1a Société médicale des Hopitaux, le
13 avril 1888 .

« La premiere fois, en septembie 1887, la mulade
est allée consulter i Lariboisiere ou, d'apres son récit,
Ot a cru naturellement § une hématuvie el formulé un
traitement en conséquence.

La deuxicme fois, au troisieme jour de son époque
menstruelle, elle sort par un temps de neige, cst sajsie
par le {roid, éprouve des douleurs de reins el esl prise
le lendemain d'une véritable perte.

Clest je surlendcemain, 13 novembre, quelle urine dy
S4lg noir, une seule fois, -

A cause des douleurs lombaires assez vives qu'ac-
cuse la malade, surtoul du cote gauche, nous croyons
& une hémaiurie probablement lithiasique. L urine étant
en décomposition n’est pas examinée,

Elle est rentrée e 22 mars dans nos salles, se plai-
gnant toujours e doulears abdominales e lombaires.
Elle les rapportait avec insistance a g région lombaire,
surtout & gauche, au niveay gy rein un"l"cspmldant.h »

Le cas sujvant rapporte par P.-I, Weil ¢f p. Che-
vallier renferme des éléments tres mstructifs

« Le malade Préseule deux sortes d’aceés. Les uns,
de lype classique, surviennent sans prodromes, a 'occa-
sion d’une impression subile de froid. Les autres sont
différents ; il sont précédés de prodromes pendant plu-
sieurs jours. '

Quelques jours a l'avance, le sujet, bien qu'il n'ajt
aucua trouyhle digestif, voit son abdomen augmenter de
volume ; il ressent yp malaise vague, ge plaint de cour-




— 17 -

bature et ne dort presque plus. Puis l'anorexie s'ins-
jalie ; la rachialgic, les doulcurs musculaires et rénales
apparalssent ou s'exagerent.

Quelques heures avant la crise, le météorisme abdo-
minal est énorme, le ventre est distendu, sonore, dur ct
seusible. Les algles augmentenl d'intensite.  Parfors
méme on conslate les points douloureux habituels aux
pyclonephrites. Au moment du 1);1:'()\\‘8111& les douleurs
sont assez vives pour simuler des coliques néphretiques

_dont elles ont parfois les irradiations descendantes.

Infin éclalent les frissons inlenses, la température
<éleve, lacces se déroule. Apres quil a urine de 'he-
moglobine, le malade se trouve soulage.

Plusieurs jours avant les frissons, pendant la crise
de prodromes, Turine est complélement supprunce. »

Dans lous les cas rapporlés précédemment, Ja répé-
tilion des crises ou l'apparition rapide de I'hémoglobi-
nurie ont permis — tot ou lard — le diagnoslic. On
peut penser cependant quil doil v avoir beaucoup de
cas d'hémoglobinurie paroxystique qui nont Jamais cie
diagnostiqués el qui doivent faive Tobjet derrems
mulfiples, surtont dans lex endroilx ou le médecin ne

peut examiner 'état des urines — el ils sont nombreux.

I.A ForME PsELDO-CHIRURGIC ALY,

Le diagnostic est ici aussi difficile gquimportant. et
los detx observalions de Tixier que nous rapportons .
ce sujet sont tres frappantes.

Le premier malade, observe par Tigier of irosier,

avail depnis plusicurs années des crises =i doulourcuses
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que, malgré 1a Présence conslante d'urines foncées,
elles avaient ét¢ mises sur Je compte soit d'cnlér'u-colitc,
soit d'appendicite oy de coliques hépaliques oy néphrd-
liques.

1 peut se produire, au cours de Uhémoglobinurie
paroxystique, et d'une Jacon en apparence {oule SpPor-
tunée, des collections sanguines profundes quq donnent
liew a des signes physiques et genéraur  lellement
inlenses qu'ils peuvent e, imposer pour des collections
suppuréey appendiculaires. ], syphilis, dont  ces
malades sopg geudralement atteints, est probablement
la cause tommune de Iy epjge d'hémoglobinurie of des
epanchemen iy Cohcomitlants,

La crise abdominale e tres violente ; vive douleur
qui nécessite I'emploi de 1a morphine el peul ¢éfre loca-
lisée dans |y fosse iliaque droile, défense musculaire,
empatement profond i Ia palpalion, Température glo-
vée. Les urines sont rouges, donnanl, j est vrai, la
réaction de l’hémoglohine, nais pouvant conlenir éga-
lement une yssey, grande quantilé de globules rouges,

L'absence d'liémalies, considérée  pendant long-
temps comme yn cillérinm différentiel, ey en effet un
signe qui n'q Pas une ey absolue. [es hemalies
peuvent passer dans Lurine, gy cours de cefte maladie,
ot les reins sont gravement j¢ses v

« Tout a fait au début de l'acces, I'urine relirée par
la sonde renferme quelques globules rouges », disait
Hayem. Ep réalité, |a seconde {es observations de
Tixier montre que les hématijes peuvent étre présentes ,
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en nombre considérable et ne doivent pas faire conclure
i une nephrite héinalurique.

IMPORTANCY DE CES FAITS.
IITAT DES REINS AU COURS DE L IEMOGLOBING K1E

PAROXYSTIQUE,

Les urines sont constumment albumineuses, renier-
mant trés souvenl des cyhndres hyaling ou granuleux
qui lémoignent des lésions irritalives rénales, 11 v oaa
Ya foix des Iésions eytoliliques et une iwndiltration des
lubex par des grains de pigments qui donnent la réac-
lion des sels ferriques. La conslante d .\Ambard est
clevée.

IT a été souvent signalé que les crises en irritant el
cncombrant le  filtre rénal peuvent amener certains
phénomenes d’anurie et d urénie.

A I'hémoglobinurie paroxyslique succedent asthénie
el anémie. A cette action débilitante s'ajoute le facteur
défavorable de la syphilis. Ces deux conditions néfastes
offrenl un malade cachectisé aux affections inlercur-
rentes ei principalement a la tuberculose.

A plus forte raison, est-il terriblepent dangereux
d’envoyer a un chirurgien ces malades 34 fin J opéra-
tion,

L 'intervention — plus avenlurée que les faparalo-
mies dans certains cas de purpura abilominal ne
peul avoir qu'un résultat désastrenx.

ILe malade de la premiére observalion, <uccessive-
menl soupeonié d'appendicite ou do o Jithiase. traite

cosuile comme un hémoglobinurique virai, a forme anor-
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1
male ] g vrai puisque pseudo-rhumatisma]e, cut
quinze ans Plus tard yp syndrome abdoming] tres
impressionnant. Le chirurgiep n'eut point connaissanc
des antécédents el, se fiant aux signes objectifs, prati-
qua une laparotomje. 1l décrouvri une grosse hémoi-
ragie de |y région hépatique, et le malade, dong |e rein
était fort déﬁcient, mouruy beu apres Popération.

Le second malade entrg en chirurgje avec le djg-
gnostic d'appendicite, Justifig par les signeg physiques.
‘ Puis ceg signeg ayant dispary sans que |g réaction (e
! Mever deving négative, g considéry Comine propape
i le diagnostje de tuberculoge rénale. Deyy aulres fojs,
., ! o en respace de trojg mois, le malade revint en chirur-
:‘ " gie avec Je diagnostjc d’appendicite et fut chaque fojs
' sur le poing d’8tre opérg. Rein ireg déficient (constante




LE DIAGNOSTIC

Le diagnostic des crises typiques est facile. La
forme en paroxysmes, les trois stades de frisson, cha-
leur et sueur, les circonstances de la crize : froid et
fatigue, le malaise général, Yhémoglobinurie enfin, tels
sont les caractéres principaux et hien nets.

AFFECTIONS AVEC URINES COLOREES.

I'enquéte mel vite de coté les malades dont les
urines sonl colorées par des médicamenls {rhhubarbe,
«éné, semen-conira, acide phénique, salol).

Les pigmenls biliaires et U'urobiline ont leurs réac-
tions propres. Les malades qui font de lictére, comme
celui de l'observation I, oni a la fois hémoglobine el
pigments dans leurs urines et la réaction de Gmelin est
positive.

Dans les icteres infectieux Lénins, il n'est pas habi-
tucl de trouver dang lurine les rcéactions spectrosco-
piques de I’'hémoglobine.

Les malades qui présentent de lictére grave avec
hémoglobinurie ont un élat général beaucoup plus
impressionnant. Ils sonl malades en dehors du froid,
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et n'onl pas d’antécédeni« paroxysliques. [isgne ee
souvent fatale.

Le diagnostic avec les hématuries peut élre difficile
€0 Ce sens quii] ne faut bas sallendre, comme J'ep-
seignent les classiques, a ne Jamais tronver de globules
rouges dans les urines d'an malade alieint d'hémoglobi-
nurie paroxystique.

Les coligues néplrétiques avee urines sanglantes
peuvent ¢tre parfaitemen; simuléex par la crise d'hémo_
globinurie, 1.4 présence de caillots dans Parine est en
faveur de Ia lithiase, Oy peut invoquer de plus impor-
lanece de Ja notion de I'f}fmidissvmenl, la parfaile sante
anlerieure, le faif que la miction 1'es| pas doulourense
dans Chémsglobinnrie. L'examen mt“ngr'aphiquc peut
devenir nécessaire.

Mavabies Ay REMOGLORINT B1p:

Paraii Jes affections qui - peuavent Saccampagner
d’h('rmoghxbinm'i(', il fauy SONEOr aux wephiiles ohyo-
niques. Majs Uhémoglobinugie na pas alors Ig forme
paroxystique. Elle peut persisicy Inglemps : elle appa-
rait sculemeont comme un épiphénomene au cours de
troubles anciens o déja bien caraclerisés. Elle exf pef.
lement Pexpression d’une congeslion vraie ef persis-
lante du rein. v

La bilicuse /Lélll()(/l/l[)illlll’iflllr’ est difficile & diagnos-
liquer, surtont sons jes ’l'i'r)piqu(‘s. On ironye e IFalbu-
mine ¢l de I'hémoglobine dans les urines ¢ les douleurs
lombaires, Jes Vomissements, | =oif, la céphalée =ont
Aanl de signeg identiques.
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On fondera le diagnostic sur les antécédents palu-
déens, Uintensite de l'iclere et des vomissements, la
fevre beaucoup plus considérable, U'élat géuéral plus
grave.

On hesitera peu avec la maladie de Winckel, cya-
nose apyréligue ct icterique maligne avee hémoglobi-
nurie, endémique chez les nonveaux nés, d'origine pro-
hablement infectieuse et & évolution fatale. I} est en effet
rare de rencontrer I'hemoglobinuric paroxyslique chex

le< nouveaux-neés.

FonrMEs ATYPIOUES DE P THEMOGLOBINURIE  PAROXYSTIQU.

Lee formes larvées peuvent ¢tre d'un diagnostic forl
difficile, si les antecédents nindiquent pas unc ou plu-
cieurs crises Lypiques qui donnent a 'albumine Vurli-
caire, Viedene localizé paroxystique la ralewr de simples
¢quivalents.

Lo maladie de Raynaud peul étve simulée par 1in-
lensité des phénomenes vaso-moteurs, mais les crises
hémoglobinurigues ne s¢ rencontrenl pas dans celie
maladic. 1L est vrai, comme toujours, que les signes
nrinaires peuavent faire defaul dans  Phémoglobinurie
paroxystique, mais pas dans plusicurs crises. Un jour
ou Tautre N'urine devient noire. De plus les phénomenes
cyanotiques ou gangrenenx nont pas la méme svmétrie
(que dans la maladie de Raynaud.

Lorsque les arthropathies constiluent la dominanle
clinique el en imposent pour nne crise de rhumnalisme

aigit, on peul — en faveur de Uhémoglobinuric paroxys-
tigue — invoquer Virregularité de la courbe thermique,




l'absence (g modifications sudorales, Iinsuceps de la
médication salicylée,

Lapparitiog de nouyelley Crises d'hémoglobinuriq:
avece arthropathjeg font élimine, ¢galement Jeg pseudo-
rhumatismeg infectieuy.

On peut benser, devap certains gy d’hémoglobi-
Durje baroxystique red i a Lapparition de  purpurg
avec douleyrg lon'lbaires, aux formes (e Purpura abdo.-
minal avee hemorragie dans Jeg parois intestinajes. ICes
formeg s’accompagnent fréquemmeny de néphrite héma-
turique, ce qui contribye Chicore 3 égarer Je diagnostic
en Pabsence d'inquisitiony rés serpée

LI‘S F()RMES I’SEUDO—CHIHURG]CAI_ES. i

Les formes pseudo-chirurgica]es offrent jeg plus
grandeg difficuliés (e diagnostic.

Si Pon hésite avee g fuber-culnse renale,  cys
le  plus facile, daps les formes d’hémoglobinm‘ie
paroxystique oy Fon troyvye de nombreyx globules
rouges dang Jog urines, jj faut chercher Jo bacille do
Koch et fajpe une inoculatjon au cobaye. I4 Coexis-
lence de 1ésions Pulmonaires e assez fréquente dans 1a
bacillose rénale. [ eg signes Vésicaux sopt souveun
intenses ef les lésiong Vésicales visibles ay cystosecope.

L’appendicite surlout egj tres difficile a déliminer-,
On g signalé deg €as  d’appendiciie avec  hématurie
(Laucet 1909). 11 imporie de S€ rappeler que Parine gayny
I'hémoglobinurie paroxystique peut contenjp beaucou,
de globules rouges. ‘

Quand j] forme up hématome profond, 1,5 tempé.-
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rature élevée jusqua 39° el oscillante, el les signes phy-
siques offrenl le tableau ®une collection suppurce péri-

uppendiculaire.

Il importe avant lout de fouiller les antéeédents avec

le plus grand =oin. On trouve dans le passé de= malades
des crizes non douloureuses, avec urines foncée=. Mais
il peut s’agir d'unc premiere crise, ou le malade peut
Il est important de reteniv que les collec-
¢ésorbent spon’lanément.

avoir oublic,
tions sanguines profondes se r
que la régle de conduite” doit étre U'abstention absolue
lorsque chez un hémoglobinurique, caxistenl les erises
doulourenses et les urines sanglantes, en cas d'extréme

urgence (hernic étranglée, ete.).




OBSERVAT] ONS

OBSERVATION I (Taxigg et TR01SIER)

(Gazette des hri/)ilr,m,r, 16 deg., 190Y).

P ). i7 ans, de conslilution assez rohusie, 4 toujours
eu le teint d’up cholémique. La mere a une excellente sanlé.
Le pére eul A différenjes reprises des coliqueg hépal,iques.
Son \\/a-ssernmnu ESEDOSIE, [)),4 les Ulécddon g Derson.
nels, crises douloureusns depuijs plusieurg aunées, miceg gy
le compie soiy, d’oniéro—co]ile, SOl d’appendiejm SOI (e
coliques hépatique& Le seyl souvenir Précis ag |, Consfalg.
tion, ay moment deg Criseg abdomimﬂes, durines Tares of
foncées. L’hémrog'lobin(' a d’aillenpe Jamais g recherclép,

Histoire de lg maludie, Le 31 Juilley 1909, la suipn
d’un violent exercice Physique ep pleine chal‘eur, le malag,
accuse yn rel'mid’irssement. Aussitoy apres, malaise. Sensg-
tion de fatigya exiréme, Aévation g, lumpér:num‘, Horeyie,

Du jer au 3 aoal, Ja tempéragype’ 0scille entre 38
39 degrés ; selles fétideg o hypercolorées, douleypg artien-
laires (genoy droit et articulationg des phal:xnges}. Le medo.
cin traitang prescrit e régime lacté, gy benzoaie el da
salicylate de Soude,

Le 4 aonq. le malade est examing pour 1, Premiére o
bPar 'un de nous. Le {eipy est thict("rique, legy sch‘roﬁqnes
sout jaunes, I, Tangue eg saburrale, 1, région épig':nslriqw'
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est un peu douloureuse A la palpation, le foie déborde lége-
rement les fausses cotes; le lobe droit semble un peu gros.
La rate est normale.

Le genou droit est tuméfié, Ia synoviale contient une
certaine quantité de liquide; Particulation phalango-pha-
langinienne du médius droil est ¢galement gonflée ct trés
douloureuse. La température est de 39 degrés. Les selles
hypercolorées contiennent beaucoup de stercobiline. T.cs
urines sont rares, de couleur biére brune. Klles renferment
environ deux grammes d’albumine par litre, une grande
quantité d’urobiline.

A Pexamen spectroscopique, on constate les deux bandes
caractéristiques de Ihémoglobine ; 2 Pexamen cytologique,
on ne trouve ni globules blanes ni eylindres, maig seule-
ment quelques hémalies.

I.e b aoal, amélioration notable ; les douleurs sont moins
vives. la température est de 37°0.

Le 6 aoat, le malade souffre_de Vépaule droite, tandis
que les fluxions articulaires du genou et des doigts sont
on réeression : la température aiteint de nouveau 38°8.

T.e 7 aont, amélioration se traduisant par Patténuation
de la teinte subictérique, Ja disparition des douleurs arli-
culaires, la sensation de faim: les nrines sont, pour la
premidre fois de teinte sensiblement normale. 11 persisie.
toutefois. une grande faiblesse.

l.e 9 aotf, lo malade se sent toul & fail bien, il eat cepen-
dant trés pale. ot on trouve encore des traces J’albumine
dans les urines.

Le 10 aoat. la convalescence se preicise® foule drace
P alhumine a disparu dans deg urines.

M. P. J... est adressé. vers la fin de septembre 1909, a
Viehy. Le docteur Therre (de Vichy) communiqua kes ven-
seignements sulvants sur Pincident de cure sarvent au nen
vieme jour du traitement,

L e 25 septembre 1909, a la suite Lune fatigue muscu
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laire, it egt pris de malaises, de douleurs lombaires ; |,
nuit, le sommeil est agité et o lendemain, matip le malade
ressent une wiolente courbature. I eg selles soni molles,
fétides, leg urines pey ab‘ondantes, de coloration biére
brune, Pas d"¢lévation de 1a température, .

Le 28 septembre, les uripes contiennent (e 'albumine
et de hémoglobine, sans éléments histologiques. Tempé-
rature normale, pouls régulier, congestion dotiloureuse deg
lobes moyen ot gauche du foje. Sensibilite exagérée an
niveau de Iy région vésiculaire. Rate normale.

Le 29 septembre, fin de Jg crise el reprise dy traite-
ment exclusivement composé d’eau dg Chomel oy hoisson.
-€S urines sony encore légérement teintées,

L’état cholémique et manifestement moindre au retour
de Vichy.

Le 4 novembre 1909, nouvelle crige d’hémoglobinyrie.
A la suite ®une promenade €n automobile déconverte par
un temps frais, douleurs de reins, anorexie. Les urines
fonecées contiennent un peu d’albumine ey de Phémoglohine.
Le malade ressent  quelques douleurs dans Farticulation
phalango—pha]anginienne de Tannulajre drojt, Particulation
est un pey tuméfice, Disparition compléte de tous les acci-
dents le 8 novembre 1909,

Le 21 novembre. le malade est examiné par Ja profes-
seur A, Chauffard. quit conelut également 3 Jes criges
d’hémoglobinurie paroxystique.

Le 27 novembre 1909, ep dehors de toute crise, v exa-
men des urines eg; pratiqué. On troyve un peu d’urobiline,
mais on ne peut déceler nj traces ®albumine, p; lraces
@’hémoglobine (réaction de Mever négative),

Ernmens dy sérum sanguin, __ Iexamen du sang a éf¢
pratiqué a trojg reprises : lo g aolt. le 10 aont of le
27 novembre, e premier examen montre que I'éprevve de
Donath et Landsteiner gt positive,

Le sérum prélevé le 10 aouy et examing dans teg mémes
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conditions ne donna que dee resullate neeatifs. THen fud
de méme avee le sérum du 29 novembre.
La reaclion de Grelin ¢lait posiiive cetement avee le
gsérund du 6 aodt.
L.a réaction de Wassermann, pratiquée par le decteur
4 Weinherg, est restée négalive.
' La résistance des hématies, éprouvée i chaque examen.
.’ a paru pormale (hemolyse initinle A 0,14 Nacl p. 100 dCean).
: Examens du sang. — Examen du B aong 1909 ( ciny
4 jours apres le Aébut de la premiére cvisc),

Numération
Globules TOUZeS c.ovevv v 5.240.000
Globules blanes ..evvaenieeenens 15.000
tTémoglobine .....ooiirreees 95
Lquilibre leucoevlaire
Polynucléaires neatrophiles ........... 72
Polynucléaires éosinophiles ..o D
Grands mononucléaires ..........coee-s 6,5
Mononucléaires MOYENs ......o-ov-ere 16
Lymphoeyles . ..oeoenrsressersorsosss 4

Aucune forme cellulaire anormale.
Sang sec & globules rouges normaux. i

Examen du sang du 27 novembre 1909 (en dehors dv
toute crise) :

Sang prélevé a la pulpe du médius dans les conditions

normales, le doigl wétant nullement cyanose.

1) Numérations

Globules rouges .....-.-.- L., 6.304.000
Globules blanes .oovvvvoreoe 6.200
Hémoglobine ................... 98 °f,
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2) Fquilibre leucoeviaire

Polynucléaires neutrophiles ........... 60
Polyvnucleainres casinaphilos ... ... ... 05
Grands mononucléaires ............ . 9

Mononucléaires moyens .

Lymphocytes .......... .
Aucune forme cellulaire anormale.
Sang sec i globules rouges normaux.

Ce maladg ne put otre suivi regulierement par la suile.
A T'age de 30 ans, il presenta un syndrome abdominal tres
violenl. Un chirurgien, qui n’était sans doule Pas au courand
de Lhistoire clinicque de ce malade, n’hésila pas & Yopérer :
il trouva une grosse hémorragie de la région hépntique. Lo
malade, dont le rein était trés déficient, succomba trés rapi-
dement aprés Vopération.

Au cours de erises antéricures. on avait souvent signale,
outre I'hémoglobine, Ia présence d’hématics trés nombhrenges
dans P'urine. I'albumine était demeurde constamment ahon-
danie. La constante d’Ambard élait égale. le’ 20 mars 1910,
a 0.0873.

OBSERVATION H (Tixier)
(Bulletin de 1l Soc. de Pediatrie de Paris. 19 Juin 1920,

Alexig C..., 14 ans, enire, le 5 décembre 1922, dans le
service du professeur Broca, pour des douleurs abdomi-
nales. Aucun antécédent héréditaire instructif : @ nutres
enfants, I'un bien portant, I’autre soigné i Ilendayve pour
les poumons.

Aniécedents personnels. — Né a terme dans des condi-
tions normales; aucune maladie jusqu’a 7 ans. A ce moment.

les urines prennent une teinte malaga pendant une quinzaine
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de jours, sans accompagnement de phénomeénes douloureux.
Puis lous los ans. pendant Jo printemps ou Ihiver. Pentant
manque la clagse 2 ou 3 jours; il accuse de la cephalée, 1l
est un peu fiévreus, les urines ont une teinte brun acajon
les symptomes S€ reproduisent {rois ou quatre foig dans
Fannée el towjours pendant les périodes de froidy

Lo 6 decernbre 1922, violentes crises de douleurs abdo-
minales ; & Ventrée ¢t chirurgte, le diagnostic & appendicite
eat fait et on met une vessic de glace sur le ventre. L.es
urines prmmem e 12 décembre une teinte foncee, elles
donnent les réactions du sang apres action dn réactif de
\ever 2 le codiment contient de nombreux cristaux.

T.e T décembre. leg signes physiques &appendicite ont
digparu. mais les urines onl toujours leur {cinte anormalc.

L.d 13 décembre, e urines son claires tout en donnant
encore une reaction de Mever positive. {.a température Mé
dépasse pas 970 8. Fxamen auX rayons X négatif.

1.e diagnostic de tuberculose rénale paraissant prohable.
on fait les différentes recherches qui g’ immnosent on pareil
cas ; elles demeurent toutes négatives.

Le 22 janvier 1923, Venfanl o=t passe duns le =servic?
du professent Nohecourt, avet e diagnoestic de nephrite
hematurique. 1. examen viseeral est neeatif. Llexamen du
culot de centrifugation des urines montre de nombreuses
heématies, de rares Jeucocvtes, de rares cellules apitheliales.
absence de evhndres environ 19 centioramines A’ atbumine
avee une rénction de Mever legerenient positive.

Te 23 février 1023, Venfant est pris dans ja mit dune
vive doulenry dans la fosse fiague droite. En raison de 1a
défense musculaire, d'un emphtement profond. on pense @
1a possibi\ité d’une npppndi(‘ite aigué, et Yenfant est
repassé dans le service Au professeur Broca. 1.es urines ont,
4 ce moment. une tointe A biere Yeme. elles renferment
de nombreuses hematies, do T2res Touneoevies. d nesez mom-

preux eylindres aranuleu. Température 38, l.e grand
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droit est légeremeny plus saillant a droite qu'a gaucle,
défense musculaire 4 ce niveau, Fosse iliaque droite extre-
mement douloureuse 3 la palpation. La douleur irradie dans
la région lombaire droite. Le toucher rectal est beaucoup
plus douloureux a droite qu’'a gauche.

Les urires immeédiatement apres deur émissionr sonl cen-
trifugées ; 'urine centrifugée donne les réactions de 1’héno-
globine, le culot renferme beaucoup de globuleg rouges, des
cylindres, de rareg leucocytes et quelques cellules épitheé-
liales,

Le 2 avril, le ventre est redevenu soupde, non doulou-
reux, on sent un gros cordon dur dans la fosse illaque
droite. L’enfant est repassé dans le service du professeur
Nobécourt. 11 se remet progressivement, Les urines s'éelair-
cissent. '

Le 11 mai, rien ne différencie I'état de cet enfant de
celui d’un enfant normal, hormis la présence dans les
urines d’une petite quantité d’albumine. La réaction de
Meyer est négative.

Dans Paprés-midi du 19 mai, ’enfant a froid, il frissonne
une partie de la journée.

Le 20 mai, dans la matinée, il ressent quedques doulcurs
dans la fosse iliaque droite. Les urines sont rares, d’appa-
rence nettement sanglantes. A 17 heures, violentey crise
douloureuse abdominale ; a la palpation, le maximum dou
loureux est un peu supéricur au point de Mac-Bomey. Ies
soulfrances sont telles qu'une piqare de spasmalgine est
faite 4 ce moment. IL’enfant est plus calme, mais Ires
fatigué.

Le 21 mai, bon état général ; cependant, douleurs spon-
tanées et provoquées dans Ia fosse iliaque droite. au-dessus
de la région appendiculaire. On sent une masse dure., peu
douloureuse en profondeur. Le diagnostic d’appendicite avee

-colection purulente paralt s’'imposer en raison de Ia tempé-

rature, qui oscille entre 38° ot 390, Aussi I'enfant est-il de
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nouveau, et pour o troisitme fois, passt dans le Service
professeur Broca. M. Vladier s€ 1\mposz’mL de

du
Voperer I
9 juin. Les signes physiques sont {cllement nets que 1
pamelaction abdoinade =e Lol oajour Prisant 3 1 absenet de
defense nuseulaare vraie permel Je contir nne masse dure,
immobile vt Logaeement douloureuse.

Le 2 juin, 2y matin. apres nne  home puit, e ventre
est, souple. \a luméfaction @ Qrminué de moihe, elle n'est
pas du tout Joulourcuse. Dans ©es conditions. O pense i
Y existence d’un hémaiome au cours Fune crise A hemoglo-
bhinurie 1\:\\‘0.\'_\7@:\'\(\\,\0.

La glace est aupprimec. 1o lemperature se maintient i
1a normale, les urines S’é(:l:\'\rcigsent, chaaque jour A antage.
Tenfant est realimenté progr(r‘v@s'\\'emen\v.

Examen des urines. — Preésence d’hémog\o‘mne pendant
"|a crise ot asser longtemps aprés 12 crise.

Présence d’heémalies dans les memes conditions.

Présence d'une quantité variable &’ albumine oscillant.
dans Pintervahie des crises avec réaction de Meve
de 0,25 2 0,60.

Cylindres granuleux et hémorragiques a certal

T mf-,gﬂ\i\'o.

nes crise®

Epreuve de 1a chitorurie alimentaire satishisante (10«
de Na (1 par jour).

Epreuve de Yurce alimentaire, gatisfateante (1n ¢
pendant 3 jours).

Constante &’ Ambard (12 jnin) K=0.12 en smplovant la
formule modifice pour Yenfant par 1e docteur \perl.

Absence & antolysines et disolysine dans Vurine.

Y.

Framen du sang- = Urée ganguine
0,13 (30 janvier 1023), régime hypoam\«'}.
0.23 2 fevrier), apres Vépreuve de Yurée alimentaire.
0,26 (12 juin 1923}, régime hypoam(é.
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Reaction de Bordet-Wassermaun

Enfant, 31 janvier..... ... ...

la crise de février.
. Absence d’isolysine et présence d’
male d’autolysine dang le sérum apreé
demi-heure des hémaiies a 00
Landsteiner a la erige suivante),

fortement +

— 10 février.......... trés légérement .
— Smans.......... ., fortement 4
—  13avril........ ... légerement +
Méere, 3 février....... . .. négatif
Pére, 10 mars...... .. .. trés légeérement --

Absence d;isolysine et d’autolysine d

Integral.

H 4
e
R
Hb
8
6

ans le sérum apres

une quantité infinitési-
S passage pendant une
épreuve de Donath et




CONCLUSIONS

cours des crises d'hémoglo-

1° On a déja cignale au
anormale des douleurs.

Tinlensité
{ait mention d
la morphine.

binurie paroxystiquu
Vais jamais il n'a éte e crises violentes
au point de nécessiter Vemploi de

20 Il peut <€ produire, au cours de 1’hémog\0bin\1rie
de< collections sanguines profondes qui
des collections suppurées
ure signes phy-

paroxystique,
n imposer pour

peuvent e
par I'importance de le

nppen(licu]aires,
siques ct géneraux.

celions sanguines se T
"hémoglobinurie.

ézorhent sp(mtanémem
Leur siége exacl,
neore éclaireis.

(Ces coll
4 la fin de la crise d
de cons<titution ne sont point ¢

leur mode
e sonl atteints le plus sou-

La syphil
vent domine leur

is donl ces malad
pathngéniv.

as d’héma-

\seignent quiil n'y ap
globi-

s d'une crise d’hémo
récemment quil v a de nombreux
hématies passent dans les
ont si fortement

a9 Les classiques el
les urines au cou

ties dans
On mentionne
En réalité des
tte maladie ol les reins s

nuric.
cylindres.
urines, dans ce

16sé8,
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4° Le rein des malades atteints d’hémoglobinuric est
sérieusement 1ésé. L’état géneral de ces malades est bien
affaibli en raison de I'anémic produite par la crise elle-
méme el par la syphilis,

L’anesthésie générale, l'opération, sont autant de
graves dangers que de tels malades ne peuveni encourir,

5° Chez un hémoglobinurique toule interveulion est
.absolument contre-indiquée, lorsque coexistent des erises
douloureuses ct des urines sanglantes, sauf en cas d’ex-
tréme urgence (hernie étranglée, cte.).

Vu : Bon a imprimer : Vi et pErMis d'imprimer :
Le Président de Thése, Le Rectewr de UAcadémie de Paris,
BEZAN(;ON. APPELL.
Vu

Le Doyen,
ROGER.
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