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AVANT-PROPOS

Le but de cette these est d’otudier Vostéite fibreuse, en
tant que processus morbide et de décrire les localisations
de celte affection au niveau des maxillaires.

Nous avons été conduits & choisir ce sujet, en observant
avec notre maitre, le Professeur Cunéo, une malade atteinte
de cette singuliere ostéopathie, au niveaun de son maxil-
laire supérieur droit.

Ce cas nous avait atonné par son aspeet, clinique anor-
mal, son image radiographique nouvelle pour nous et sa
tormule histologique. Lt lorsque nous avons voulu nous do-
cumenter, nous avons constaté la pénurie des travaux fran-
cais sur l'ostéite {ibreuse contrastant avec I’abondance de la
littérature étrangére. (Vest pourquoli nous avons cru inté-
ressant de faire un travail d’ensemble sur cette question.

Au méme moment, nous avons eu la bonne fortune de
voir aveec MM. André Léri et Faure-Beaulicu, un malade
atteint d’une forme généralisée d’ostéite fibreuse ; ce qui
illustra pour nous Petude de la maladie de Reklinghausen.

Enfin, un cas de leontiasis ossea qui fera I'objet d’une
prochaine publication aveo MM. Lemaitre ct Rouget, nous
a instruits sur les differences gui existent entre la léon-
tiasis et Postéite [ibreusec.

Nous pouvons done apporter avec ces quelques faits une
modeste contribution a Uétude de ces ostéopathies qui
constituent un des chapitres les plus passionnants, mais
aussi les plus obscurs de la pathologie osseuse.
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Cette obscurité tient a notre ignorance totale de I'étio-
logie de ces affections. Et comme Phistologie sans I’histo-
physiologie est incapable de nous faire connaitre le méca-
nisme intime de ce processus morbide, nous en sommes ré-
duits & de simples hypotheéses.

Aussi, avons-nous adopté le plan de these suivent :

Un chapitre de généralités nous a paru nécessaire pour
Ia bonne conception des rapports qui unissent 'ostéite fi-
breuse, la maladie de Paget, la maladie de Reklinghausen
et le léontiasis ossea.

Nous avons ensuite décrit les manifestations de ostéite
fibreuse au niveau des maxillaires, ce qui nous a permis
d’énoncer les faits cliniques, radiographiques et anatomi-
ques définitivement acquis. .

Nous nous sommes longuement appesantis sur le diagnos-
tie, en nous efforcant de résumer toules les acquisitions
récentes qui ont été failes sur les tumeurs bénignes deg
maxillaires, la léontiasis ossea et le goundon,

Et, nous avons rejeté & dessein A Ia fin de cette thése, Ia
pathogénie et Phistogénese de Postéite fibreuse, o tout.
n’est quhypotheése.




GENERALITES

A coté des osteites infectieuses eb des tumeurs 0sseuses,
il existe toute unc série d ostéopalhies chroniques, tres
raves, évoluant lentement, insidieusement, sans troubler
I'état général, sans entrainer de métastases.

Certaines de ces osteopathies possédent  un trait
d’union complémentaire: leur formule histologique. Cesont,
en coffet, des maladies qui remanient complétement Los,
detruisent lc tissu ancien, transforment la moelle osscuse
en Lissu fibreux et reconstruisent du tissu osteoide mal
calcifie. Clest une veéritable cirrhose osseusc.

En France, on groupe ¢es maladies sous le terme vaguc
de Dysirophies osseuses. A l'cétranger, on les désigne &
la suite de Reklinghausen, sous le nom de malacies méla-
plasiques. Le terme de « malacie » signifie décalcifica-
tion progressive de Vos et remplacement par du tissu
osteoide. L épithete de « meétaplasique » spécifie que le
tissu de la moelle ossouse subit une métaplasie régres-
sive (1).

Trois maladies ont 6Lé ainsi apparentées ! la maladie
de Paget, la maladie osseuse de Reklinghausen ct la léon-
liasis ossea de Vichow.

Paget, le premier, en 1876, décrivit sous le nom d’os-
téile déformante, une maladie qui frappe chez Vadulte et
le vieillard, la diaphyse des os longs, les os du trong, ceux

(1) Le terme de métaplasie est employ¢é par les histologistes
pour désigner 1 {ranstormation d’un tissu en un aulre.
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de la vodate et de la base du crane i la face étant o gé-
néral, respectée. Ieg 05 augmentent de volume. IIs de-
viennent borcux et friables, [jg sont déformes, 3 g fois,
par leur épaississement of, leur inflexion. Dans I'ensem-
ble, la maladije de Paget est une maladje hypertro-
phiante et déformante.

Rekl[ng/zauscn, en 1891, décrivit une autre affecting sous
Ie nom o osigife fibreuse déformante généralisée qpee for-
malions kystiques. (est une maladie bénigne survenant
surtout, chez deg adolescents, se localisant de préférence
sur les métaphyses des og longs, en particulier au voigj-
nage de Pépiphyse tertile. Ellp bPeul entrainer des frac-
tures spontances et ay point de wvye anatomique, se tpg-
duil par

I° Des I¢sions d'ostéite fibrense

29 Des fontes Lissulaires aboutissant , des  cavités
pseudo—kystiques fouvent volumineuses et multiples

3° Des productions tumorales, brunatres, 4 cellules
géantes,

Virchow, eon 1876, étudia une  hyperostose cranio-
faciale, qu’il appela [éontiasis vssea. On y rangea ulté-
rieurement toutes les hypertrophies diffuses de Ig face of,
du crane. En réalité, il semble que le terme de léontiasis
doive atre réservé 3 une maladic débutant, de  préfe-
rence dans le jeune dge, au niveay des branches mon-
Lantes des maxillaires supérieurs, gagnant en de nom.
breuses années, les os de g lace et de I partie antérieyre
de la vodte crénicnne,

~En 1917, Reklinghausen étendil considérablement Jo ca-
dre de ceg ostéopathies. D’une part, il leg rapprocha dg
rachitisme et de Postéomalacie et d’autre part, il it
des tumeurs & myéloplaxes, une deg formes localisées de
Uostéite fibreuse o le degré Ie plus élevé de g néoforma-
tion fibro—ostéibique »o I arriva ainsi 4 La classification
suivante

En 1904, Afifuztio; isola, sous Ie nom (l'us!r'ln-(lyst,r'u;')hin Juveé-
nile, une affection assez similaire, mais ou I production kysti-
que est) en général, solituaire,



1. Maladie mélaplasiique - osté
osseux non parasitaires

ite fibreuse et kystes

2. Maladie mélaplasliqie

hyperostosique, maladie de
Paget et leontiasis ossea, AVeo

comime subdivisions :
a)y La maladic hyperostosique et kystn—m(:l.aplas\,iqu(:
formant. Ltumeurs des maxillaires chez les mamuniiferes

by Les sarcomes & myeéloplaxes.

3 ces maladies se présenient souvenl sous des formes
qénéralisces, elles peuvent aussi ne frapper quun deé-
partermnent 0SseUX. Ces formes localisées sonl oneore plus
nnportantes 4 connailre que les autres, @av clles ont un
diagnostic parfois difficite & faire
or il faut & toub prix éviter cette
dont la conséquence est une

dlavece les tameurs,
errear de diagnostic
intervenlion inutile.

Bien souvent, cetie jocalisation n’est
(Vest le seul point on il existe une hypertrophie ossCUSe.
Mais la maladie g'est déja instaliée aillenrs, sans manifes-
tations cliniques et geul un exa

quw’ apparente.

men radiographique syste-
matique permeb de constater Vetendue des troubles
osseux. Daus d’autres vas, elle est que e dcehut d'une
maladie dont on ne peut prévoir Vévolution ultérieare.

Ces formes localisées ont €te studites

10 Les kysles soliluires non parasilaires des 0s,
tation unique de la maladie, ont préoceupe les chivur-
giens (1). Dans celte affection, la lésion dominante est
une cavité osscuse entourée de tissu dans lequel on res
trouve les modifi .ations Lypigues de Vostéite fibreuse ;

90 Ta fibrose médullaire  peut prédominer,
Vosléile fibreuse avec ou gans production kystique,
moins diffuse ou & allure

manifes-

cest de
plus on

plus ou moins Lamoralte 3

30 Tl ne mangue pas pon plus de cas ou la

maladie de
Pagel, inléresse uniquement . 08. L.éri

(2) a monlré que

——

(1) Lecéne ot Lenormant. —= Kystes golilaires nou p:u'nsil,:lircs
des os longs. (Journal de Chirurgie, 1912, p. 6HO4).
Pierre Leyac. — Contribution & Uétude des Kystes 05sCUX easen-
tiels. {These, Paris, 19215,
Teederer. —1es kystes des 0s. (Revue d Orthopédie, Octobre, 1923)
(2) Léri.—- 1tude de ta buse du erane dans L mal

adie de Paget.
(Nouvelle Jeonographie de la Salpélriére,

Ne 6, Decembre 1013).



-

Ia lésion pouvait se cantonner & la base dy créane, 4 une
clavicule, aux petits os des extrémités, sans autre locali-
sation ;

4° La léonliasis ossea peut, au début, donner une simple
hypertrophie d’'une des branches montantes du maxil-
laire supérieur.

Dauns eette thése, nous anrons surtout en vye Postsite
fibreuse, cliniquement localis¢e aux maxillaires. Nous vou-
lons donner les raisons de ce choix.

Les formes généralisées sont, trop typiques pour préter
4 confusion. :

Une forme localisée au niveau des og longs offre peu d’in-
térét. Les Iésions de la maladie de Reklinghausen sont tout
a fait différentes cliniquement et radiographiquement de
celles de la maladie de Paget.

Au contraire, ay niveau des os du crine et de Ia face, ces
diverses ostéopathies donnent des hypertrophies assez sem-
blables et des images radiographiques identiques.

I est donc utile de les étudier et d’aborder ainsi le cha-
pitre intéressant de Ihypertrophie diffuse des maxillajres,




CHAPITRE P REMIER

HISTORIQUE ET DEMEMBREMENT
DE L' HYPERTROPHIE DIFFUSE DES MAXILLAIRES

L’hypertrophie diffuse des maxillaires est mal connue.
Les livres classiques n’en parlent que fort peu et 'on ¥y
trouve rangé toute une série de fails disparates. 1l jmporte
done d’en reprendre I’historique.

La premicére observation remonte 4 Malpighi, en 1697 ;
mais il faut arriver en 1876 pour retrouver le premier tra-
vail d’ensemble de Virchow. 11 le fit & propos d’un cas per-
sonnel qu’il rapporlait a un erysipele de la face récidivant.
Il comparait le processus osseux a 1’é'éphan\,‘iasis des partics
molles et il désignait tous ces cas sous le nom de léonliasis
ossea ; voulant rappeler par 1a, Paspectl léonin communiqueé
au [acies par 1’hypertrophie ogseuse. Ce terme fut ensuite
consacré i toutes les hypertrophies eranio-faciales.

Les theses de Baumargarlen et de Millel, en 1892, celle
de Guignes, en 1904, s'occupent du méme sujet et, a
part quelgques observations publiées isolément, les travaux
‘g’échelonnent de la manicre suivante -

En 1908, Bockenheimer (1) publie un travail important
appuyé sur vingt-cing observations. Mais dans ses CON-
clusions, il remplace simplement un mot par un autre ;

(1 Bockenheimer. — Uher die diffusen Hyperostosen der Scha-
del und Gesichtknochen. Ostitis deformans fibrosa (Virchow’s
Leontiasis ossea) ( Arch. far Klinische Chirurgie, p. 511, 1908).
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il appelle hypertrophie ce que VirchowappelaitIéontiasis;
et il pense quelle est due j un processus anatomo-pa-
thologique identique 3 celui de Dostéite déformante,

En 1912, Boiy (de Kdenigsberg) (1), reprend la question
- et range Ia léontiasis parmi les formes hyperostosantes
de Postéite fibreuse,
- En 1914, Frangenheim déerit d’abord une hyperostose
familiale deg maxillaires (2) : ef, dans un autre article (3)
sur 'ostéite fibreuse du créne, il conclut

« Quatre maladies ont été inscrites an tablean patholo-
gique de la léontiusis osseq. Elles ont déja 6L¢ suffisam.
mentétudiées pour otre représentées comme deg maladies
indépendantes :

1. L’ostéite fibreuse de Reklinghausen ;

2. L’ostéite déformante de Paget. .

3. Les hyperostoses diffuses des os du crane et de 1a
face (léontigsis de Virchow) ;

4. Les hyperostoses symétriques lamiljales de la ma-
choire »

Il propose de ne ranger sous le nom de léontiasis veri-
table que Ia maladie menfionnée gy paragraphe 3,
¢’est-d-dire 1a maladie générale des os du crane ot de la
face, qui luj inflige une déformation considérable, un gg-
pect léonin.

En 1920, Langenskisiq (4) (de Helsingfors) fait paraitre
un important mémoire, trog documenté, avec de longues
descriptions anatomo—pathologiques. Il montre [a diff;-
culté du probleme histologique, tant dans la différencia-
tion entre Iy maladie de Paget et celle de Reklinghausen
que dans existence de formes a allure tumorale, qui pré-
tent singulierement, 4 confusion avee les fibro-sarcomes.

(1) Boir, —. Leontiasis osges und ostitjs fibrosa. (Arch. /o Kli-
nische chirurgie, (ome XCVII, 1. 3, 14 Murs 1912, p, 515).

(2) Frangenheim. Familiare Hyperostosen der Kiefer (Bei-
irdge zur Klinischen Chirurgfe, p. 139, 1914).

(3) Frangenheim. . Oslitis fibrosa does Schidels (Beitrége zupr
Klinischen Chirurgie, p. 117, 1914.)
(4) Langenskiolq (He_Isingfors). — Acla chirurgicq Scandinavica,

Vol LII, p. 1, 1920,
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D’aprés I’intensité et le mode de réaction des processus
en jeu, il arrive & décrire quatre formes

a) Liosléile kystique de Reklinghausen, dans laquelle
1a pr()liféx'ation du bissu (:onjon(:tif ol la formation d’os
endostal est inecapable de combler le deficit da 4 la des-
truction du tissu osseux

4) L'osiéile déformante de Pagel, qui provoque une
prolifératiou gonjonetive et surtout une néoformation
peseuse sulfisante ot ménme depassant le but

¢) Losléite fibreuse psmldo—blaslonwleuse, dans laquelle
le déficit. est surtout comblé par du Llissu fibreux qui
devient trés abondant, et qui réalise de veritables tu-
meurs ;

dy La léonliasis ossed authentique qui doit son existence.
a une réaction excessive du périoste, tandis que la proli-
taration endostale reste dans des limites trés restreintes
(osLéo—fibrose—hyperostosique).

De cette fagon, on aboutit 4 une conception unique de
cos différents types ct a une explication suffisante des
cas de transition.

Kolisko (1) identific Postéite fibreuse et la maladie de
Paget, et trouve que, dans ces deux maladies, la trans-
formation de la moelle en tissu fibreux peut aboutir a des
kystes osseux par modifications régressives ou s ¢lever
jusqu’aux sarcomes legerement malins, & cellules céantes.

Castro Freire (2) de Lisbonne, 4 propos dune observa-
tion curieuse, adopte cette idée unificatrice et se demande
si quelques cas d’ostéo-malacie juvénile ou d’ostéopsa-
thyrose essenticlle de Lobstein me doivent pas rentrer
dans le méme cadre.

En résumé, la tendance des ¢coles ¢trangéres, cb notam-
ment, de 1'école allemnande, est de grouper dans une méme
famille pathologique ¢Cs trois maladies @ ostéite fibreuse,
ostéite déformante ol léontiasis. La base de ce rapproche-

(1) Kolisko. — I neoplastic diseases (Ewing, 2° ¢dition, p. 292.)
(2) Caslro Freire. Sur Postéite {ibreuse déformante (Lisbonne)

Archives des Maladies des enfanls. Mai 1021, page 289.




ment est leur substratum anatomique commun : la fi-
brose médullaire,

Ces affections ne se différencient, histologiquement, les
unes des autres que par l'intensité avec laquelle les deux
processus osseux, destructeur ou constructeur sc¢ combi-
nent. Elles aboutissent ainsi, soit & une destruction osseuse
prédominante ; ¢’est 1’ostéite fibreuse, type Reklighausen,
soit & une destruction osseuse et & une assez riche cons-
truction ostéoide, c’est Postéite déformante du type ma-
ladie de Paget ; soit enfin a une sclérose osseuse intense
avec productions qui peuvent aller Jusqu’d I’éburnation,
c¢’est la léontiasis ossea.

Discussion. — Telle est la thése. Elles est séduisante au
point de vue histologique. Elle nous semble fragile dans
son ensemble et mauvaise au point de vue clinique,

Ces maladies, rentrent en somme dans le vaste ecadre
des « scléroses osseuses ». L’os comme Lout tissu a des
réactions limitées et pour des causes essentiellement diffé-
rentes, il peut présenter la meéme lésion anatomique. Clest
ainsi que la fibrose médullaire se rencontre dans les ma-
ladies les plus diverses : dans le tissu cicatriciel du scor-
but, des ostéites atténuées et des hématomes 0sseux, voire
méme dans le tissu spongoide du rachilisme,

D’autre part, quoi de plus banal que les processus de
destruction et de construction osseuse qui dominent toute
Ihistoire de I’0s aussi bien normale que pathologique.

Déja fragile au point de vue histologique, cette parenté
Pest encore au point de vue anatomie macroscopique,
puisque ces maladies conduisent & des lésions différentes
depuis les cavités pseudo kystiques jusqu’aux productions
éburnées.

Cette parenté est encore attaquable, puisque I'on voit
dans la maladie de Paget des lésions associces d’endo-
vasculariteque 'on ne retrouve pas dans P'ostéite fibreuse.

L’étiologie ne peut apporter une sanction a cette ques-
tion, puisqu’elle nous est completément inconnue.

Enfin, la clinique s’inscrit en faux contre un rapproche-
ngr;_t.,,‘t‘;i“qﬁ:?fi;n-time de ces maladies ; on ne peut en effet
B ’(;o'ni‘parer un’ vieux pagettique a un adolescent, atteint de
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maladie osseuse de Reklinghausen, pas plus quun malade
atteint de leontiasis osseca 1ie ressemble aux deux autres.

Il nous parait done important de nemployer le nom
de ces maladies que pour les cas répondant dans leurs
grandes lignes & la description clinique donnec par leurs
auteurs. D’ailleurs, pour les formes généralisées, la confu-
sion n'est guere possible. Iinen vapasde méme pour les for-
mes qul paraissent localisées, & part celles qui entrainent
des productions kystiques ou des masses shurnees. Quel
diagnostic, en effet, poser devant une simple hypertrophie
siegeant dans un petit département
croire que Vimage histologique, nous e saurons pas s'il
gagit d'une maladie type Paget ou Rekling
habitués & evoquer Paspect du vieux pagettique avee sa
grosse tate et sa petite face, allons-nous discuter le méme
diagnostic 4 propos d’une jeune fille
présentant geulement une hypertrophie
xillaires gupeéricurs ?

osseux 7 A nen

hausen. Alors,

de dix-neuf ans,
diffuse des ma-
Nesl-il pas plus sage pour ces cas localisés d’em-
ployer simplement le terme d’osteite tibren
tente d’ailleurs, dont nous ne nous servons que parce

qu’il est devenu classique; mais terme impropre puisque
le mot d’ ostéite préjuge d’une étiologie que nous ne con-
naissons pas.

Autrement dit, ce chapitre de Gir

rhose o0sseuse peut
atre maintend, ¢i on lui donme un sens uniquement gé-

nérique. De méme que dans les cirrbo
on a pu décrire des for
etc., de méme pour ces
tenir les entités morbl
définies.

se, terme d’at-

ses hépatiques,
mes atrophiques. hypertrophiques,
lésions OSSCUSCS, it y alien de main-
des (ue nous avons précédemment

1l est possible que la découverte des fa

cteurs étiologiques
viennent modifier cc

tte manicre de voir. Nous le consta-
tons par exemple pour les cirrhoses hépatiques ou le grou-
pement anatomique ne correspond pas du tout au groupe-

ment étiologique ; les mémes causes pouvant engendrer
des types differents do cirrhoses.

ZRUCTEL 4

£,
(;\{.. 4‘:((, Ny
~
.
N






CHAPITRE 11

ETIOLOGIE

Nous avons repris cefte étude en groupant le plus grand
nombre possible d’observations. Sur les 91 cas d’hypertro-
phie diffuse du ecréne ou de la face que nous avons re-
trouvés, nous en retranchons 12 comme appartenant
uniquement & des lésions craniennes. D’autre part 12
observations ont été élimintes devant Ulinsuffisance des
renseignements qu'elles nous apportaient.

Les 67 autres observations nous ont paru
répartir de la maniére suivante :

6 cas ¢tiquetes  par Frangenheim, hypertrophie
familiale des maéchoires

30 cas de léonliasis ossea |

pouvoir se

1 cas de maladie de Paget avec hyperostose du maxil-
laire inféricur ;
20 cas d’ostéite fibreuse |

10 cas d’hyperplasie chronique du maxillaire supérieur ;

Parmi les 20 observations d’ostéite fibreuse @ .
11 appartenaient a des cas ou la maladie était clinique-
ment localisée aux maxillaires ;
3 intéressaient en méme Lemps la vofite cranienne ;
6 donnaient le tableau clinique de Vostéite
géncralisce.
Nous verrons au diagnostic que les dix cas ddéerits par
Westmacott et Guthrie, sous le nom d’hyperplasie chroni-

{ibreuse
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que du maxillaire supérieur, nous paraissent bien devoir
rentrer dans le cadre de P'ostéite fibreuse. -

L’ostéite fibreuse des maxillaires comme toute ostéite
fibreuse est done extrémement peu fréquente. Nous le
Voyous par la rareté de nos observations. Peut-étre sa
fréquence sera-t-elle plus grande lorsque nous la connai-
trons mieux ? Bockenheimer a pu recueilliv ¢ing cas dans
une période de vingt ans, pour un recrutement annuel
de 20.000 malades.

Elle apparait 1e plus fréquemment dans le deébut de la
vie. Frangenheim la place dans le premier décennat ;
Bockenheimer de vingt & trente ans. Dans les deux tiers
| des cas, nous Ia rencontrons au-dessous de vingt ans.
Néanmoins, cette apparition précoce, la plus fréquente,

n’est pas une régle absolue. L’ostéite fibreuse n’est pas
liée & un age détermine. D’ailleurs, le début, de Ia maladie
est impossible préciser, L’hypertrophie évolue de fagon
lente et insidieuse. 1t Pattention du patient n’est altirée
sur elle que plusieurs années aprés le début réel,
Aucun renseignement étiologique ne nous est fourn; par
Pinterrogatoire du malade. Dans deux ecas seulement,
{obs. 3 et 7, encore qu’il faille discuter |’obs. 7), la mére
avail présenté une hypertrophie similaire.
! Nous ne retrouvons pPas non plus le rachitisme.
| La syphilis a éte ineriminée. Or, dans 1Ia plupart des
observations, on ne note nj hérédo-syphilis, ni syphilis
' acquise. Le Wassermann se montre presque toujours né-
| gatif’ En outre, la lésion n’est nullement syphilitique oy
| para-syphilitique. Il faudrait alors admeltre que la sy-
; . philis atteigne leg glandes endocrines el que le dysfone-
3 tionnement de celles-ci entraine cette maladie dystrophique
| vsseuse, role qui n’est nullement démontré.
| Néanmoins, il reste entendu qu’il est nécessaire pour éta-
blir son diagnostic, de toujours procéder & une investiga-
v tion sérieuse de ce coté.
' Le traumatisme a été Lrés incriminé. Von Reklinghausen
‘ lui fait méme Jouer un réle capital. Mais que peut-on
conclure d'un interrogatoire dans lequel on retrouve un
simple phénomene épisodique, quand on sail avec quelle
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e malade ou SO0 entourage rapporte toute mani-
pathologique 4 un traumatisme, méme insigni-
pense que Paction répétée de la
taine influence sur Vappa-

facilité 1
festation
fiant. Von Reklinghausen
ation peut avoir une cer

mastic
rition de lostéite fibreuse. Pourquoi alors la rareté de
celle-ci ?

donnent comme ¢ause adjuvante, une

D’autres auteurs
inflammation chronique.
notamment accusé. Nous Ve
génique combien la nature
est, loin d’étre prouveée.

Reste le fait que Vostéite fibreuse attaque de préférence
le tissu spongieux, au moment de son ossification. Cela
se congoit, puisque le processus_morbide parait étre une
réaction fibreuse de la moelle. Elle se produit donc de
préférence dans les régions les plus riches en lissu con-

jonetif ot au moment on ce tissu est le plus actif. En
effet, & cett: période de néo-formative 0SSEUSC, le tissu
médullaire est vasculaire et abondant ; le remaniement
osseux est intense et les myéloplaxes {rés nombreuX.

Mais au demeurant, nous ignorons tout de Pétiologie

de cetle maladie.

Le granulome dentaire a été
rrons dans notre etude patho-
inflammatoire de la maladie







Ruppe (Obs. n® 1}

Photographie du cas Cundo et

julien et Ruppe (Obs. n® 20).

Photographie du cag Leri, Faure-Be:
ses frontales, la déformation de I'angle droil

srosl
sge dune vasle cavilé pseudo-kyslique.

Hemarquez, oulre les hy]
du maxillaire inférieur; si







CHAPITRE 111

SYMPTOMATOLOGIE

Nous savons déja combien le début de l'affection est
insidieux. Il n’est marqué le plus souvent par aucune dou-
leur ; ainsi l'attention du patient n’est attirée que par la
modification de son facies due a I’hypertrophie osseuse.

Lorsqu’il vienl nous consulter, tout s¢ borne & lexis-
tence d’une hypertrophie osscusc sans limites précises, &
surface lisse, sans réaction de voisinage, sans symptome
fonctionnel et sans modifications de U'état général.

La localisation primaire ot extension du processus sont
des plus variables. Nous navons pas comme dans la plu-
part des cas de léontiasis ossea, un début par la branche
montante du maxillaire supériear et une extension symé-
trique et progressive vers les os de la face et de la voite
crianiennec.

Dans ostéite fibreuse des maxillaires, les lésions peu-
vent étre unigques ou multiples, élre contemporaines ou sur-
venir 4 quelques années de distance. Eiles peuvent com-
mencer par le maxillaire supérieur pour atteindre ensuite
le maxillaire inférieur ou vice-versa, rester loealisées aux '
maxillaires ou gagner les os du créne.

Aspect du malade. — I’ hypertrophic osseusc souléve
les téguments qui restent normaux. L.es délormations fa-
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ultent dépendent évidemment dy siege des

ciales qui en rég
Iésions,

En cas d’atteinte des maxillaires Supérieurs, [g région
jugale devient broéminente. Ieg dépressions sont nivelées,
La pean s’étale sur I’hyper'trophie osseuse et les sillong
habituels dy visage sont Supprimés,

Siles deux maxillaires Supéricurs sont touches ainsi que
Ieur branche montante, Je visage prend un aspect léonin,
Mais cet, aspect est rarement réalisé alors qu’il est la carac.-
téristiq.ue de la léontigsis ossea. (e n’est que tardivemcnt,
lorsque Phypertrophie a gagné la cavité orbitaire que I’on
peut avoirdela protrusion ou dela Iatéro~déviation d’un ceil,

L’hypertrophie dy maxillaire inféripyr s¢ traduil ordi-
nairement,’ Par ume hyperostose fusiforme, déformant
région mentonnigre ou la partie inférieure

suivant les cas la ré
de la joue. Mais toujours Jeg téguments restent sains et

mobilisables sur Jeg plans profonds.

Examen intra-buccal, On apercoit par Pexamen ingpry.
buceal la tuméfaction Osseuse qui est recouverte par une
MmMuqueuse saine. Ay début, ¢’est yne betite saillie plate
et limitée, bientst elle s’étale, maisg n’atteint bas un volume
comparable a celui deg ostéomes de ]g léontiasis ossea.
Il est impossible de fixer les limites de cette hyperostoge.
Ses bords se confondent Progressivement avec I'os avoi-
sinant. Elle n’a pas de frontiéres Précises. Ay palper, on
la sent Lisse, dure, de consistance Osseuse. La pression ne
Provoque pas de douleurs.

Au maxillaire Supérieur, cette hypertrophic comble ]g
fosse canine, tuméfie la tubérosita et peut atteindre Jeg
apophyses Ptérygoides. Elle beut se cantonner 3 Uinfra-
structure deg maxillaires supérieurs, faisant bomber 14
portion alvéolaire de Pos dans ga partie vestibulajre et
palatine.

Dans d’autres cas, c¢’est Ia superstructure qui est atteinte.
L’apophyse malaire dp maxillaire supérieur, Je malaire
et 'arcade zygomatique, augmentent alors de volume,

Au maxillaire inférieur, tout Pos peut étre pris, mais le
Plus habituellement le coroné et Ie condyle se trouvent,

respectés.




Ostéite fibreuse. — Radiographie du maxillaive supérienr droit, cliniquement

hypertrophié (Obs. 1}. Cas Cunéo el Ruppe,

Osléite fibreuse (vae du maxillaire

supérienr gauche, non hyper-

Ostéite fibreuse, — Vue médiane

(Obs. 1) Lrophi

L.éontiasis ossed

‘Malade d'Apert et Bordel)

Léontiazis ossea

(Cas Lemaitre, Rougel el Buppe)
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Rhinoscopie antérieure. — O1 ne manguera pas de pra-
tiquer la rhinoscopie antérieure pour vérifier s’il y a at-
teinte du vomer et de la paroi externe des fosses nasales.

Transillumination. — La transillumination des sinus
maxillaires présente un grand inlérét. Si elle montre de
Popacité, labsence de triangle lumineux sous-orbitaire
ot de transmission de la sensation lumineuse, on peul étre
convaincu que le sinus est comblé par I’hypertrophie
osseuse, 4 mMoins que Pinfrastructure soit & cepoint épaissic
qu'elle empéche la transillumination des sinus.

Exploration de la sensibilite. — Tl est de régle dans toute
lésion des maxillairves d’explorer les territoires sensitifs
des nerfs qui les traversent. Les troubles dans Je domaine
du nientonnier, du sous-orbitaire ou du plexus dentairc
supérieur renseignent sur lextension du processus dys-
trophique. lei tout sc borne & de légers Lroubles hype-
resthésiques, encore qu’ils solent rarement notés.

Exploration de la vofite cranienne. — Sachant la fré-
quence de la multiplicité des lésions de Vostéite fibreuse,
on ne manguera pas de palper la voiite cranienne. (est au
niveau du frontal, du pariétal, du rebord  sus-orbitaire
que 'on retrouvera le plus habituellement Jes lésions.

Exploration du squelette. — Enfin, Pexploration du
squelette doit étre pratiquée systématiquement, surtout
si Pon sait que le malade a fait des fractures spontances
dans sop enfance. Il est méme indispensable de ne pas s€
contenter de I'examen clinique {(car souvent les o0s sont peu

ou pas deformes) et de praliquer un cxamen radiologique
complet,

PERIODE DE COMPRESSIONS

Tout sc¢ borne pendant longtemps & cette hypertro-
phic qui rend disgracieux le visage. (Vest sculement
lorsqu’elle a pris un développement considérable qu'elle
entraine des signes de compression.  Ges derniers sont
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beaucoup plus tardifs et beaucoup moins graves que dans
la léonliasis ossea.

Ainsi, la cavité buccale peut étre rétrécie par le déve-
loppement exagéré des maxillaires. Il en résulte de la
géne & la mastication et a 1a phonation.

Du eété du nez, le malade accuse les signes fonctionnels
de l'obstruction nasale et de Dobstruction du canal
lacrymo-nasal avec épiphora.

Les névralgies sous-orbitaire ou mentonniére ont déja
¢Lé notées.

Les troubles de compression orbitaire sonb leg plus
redoulables. Outre Pexophtalmie et la déviation du globe
oculaire qui entraine de 1a diplopie, il peut se produire
une compression du nerf optique avec sa grave consé-
quence, la cécilé.

et i




‘angle droit du maxillaire du malade de Leri,

tadiographie de 1
Faure-Beanlien el Buppe.

(On remar(quera l¢ trait noir qui donne la limite du kysle

et 1'aspect floconneux des parois).







CHAPITRE IV
EVOLUTION

L’ évolution est lente, trés lente. Elle s¢ compte par an-
noes. Dans sa forme legere, elle parait rester station-
naire pendant un certain temps. Ainsi, notre malade,
(observation 20), a vu ses hypertrophies ¢raniennes com-
merncer & 8 ans, progresser jusqu’a 20 ans, pour g'arréter
ensuite dans leur évolution ; et cet homme atteint 1'age
de 60 ans sans en étre autrement géné.

Dans sa forme plus sévere, Vévolution tres lente, n'en
est pas moins constante et aboutit & des troubles de comi-
pression.

La lésion peut done rester stationnaire, mais elle ne
Tégresse jamais.

On a signalé la possibilité de dégénérescence maligne.
Daus les observations (10, 12) nous voyons qu’apres de
longues années, la tuméfaction s’est accrue subitement
et a pris les allures d’un sarcome. Celte éventualité est

une exception.




radiographie du crane de la malade de Cunéo el Ruppe

(Cliché Surrel).
(Ohs, 1)
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- CHAPITRE V

FORMES CLINIQUES

1. — Formes généralisées

Elles sont relativement moins fréequentes que les formes
localisées (6 cas sur 20).

Dans iLrois observations (15, 16, 20), nous. retrouvons
le tableau de la maladie fibro-kystique de Reklinighausen,
et dans ces trois cas il existait un kyste au miveau du
maxillaire inférieur, encorc que dans Voebservalion de
Langenskiold, la suppuration ne permetlait pas d’étre
affirmatif sur Porigine de la cavite constatée. Chez notre
malade (n° 20), on était surpris de découvrir sur le ve-
bord alvéolaire un orifice de deux centimetres de long
qui laissait enlrevoir une cavité osseuse spacieuse, 0CCU-
pant langle de la machoire. Nous verrons combien la
radiographie de celte cavité pseudo-kystique était inté-
ressante.

La quatriéme observation est celle de Castro Freire.
Elle concerne d’aprés lui une maladie de Paget précoce.
Or, le malade en question a fail daus sa premiére en-
fance, dcs fractures spontanées multiples. A 23 ans,
I'hypertrophic cranienne a débutée. Si elle est plus mar-
quéc au crane, elle existe néanmoins indiscutablement au
visage. Les membres inféricurs ne sont pas hypertrophiés.
1ls sont au contraire inecurves el atrophiés. Devant tous
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ces symptdmes, nous sommes plus portés a ranger cc cas
dans la maladie de Reklinghausen que dans celle de
Paget.

Nous possédons peu de renscignements sur le cas de
Lexer. Quant & la malade de Beck, agée de 37 ans, elle
présentait : des cotes et des clavicules déformées comme
si_ elles avaient été fraclurées, une atrophie des jambes
et un épaississement des phalangettes.

II. — Formes 'Iocalisées

Nous n’avong pas retrouvé d’observation avec produc-
tion kystique solitaire.

Quatre parmi les cas observés (nos 5, 6, 7, 8), peuvent
étre rapportés a une ostéite fibreuse a allure tumorale.
D’ailleurs, le diagnostic de cette forme ne s’est fait en
quelque sorte qu’a lintervention. Une partie de cette tu-
meur, était, en effet, ¢nucléable, avec des prolongementsg
treés nets, alors qu’une autre portion infiltrait I’os de fagon
diffuse.



ement, montrant les trabéeules irreguliers

-, Vue au faible grossiss

et les alvéoles avec leur moelle libreuse,






CHAPITRE VI

EXAMEN RADIOGRAP HIQUE

La radiographie :

10 Nécessite une technique spéciale ;

90 Montre une image caractéristique qui permet d’af-
firmer le diagnostic d’ostéite fibreuse ; ’

30 Renseigne, avant la clinique, sur Vextension des lé-
sions.

ic TECHNIQUE

a) La radiographie doit étre faite avec des rayons aussi
mous gue le permet ’épaisseur des tissus A traverser, afin
d’avoir le maximum de deétails osseux..

b) Les meilleurs procédés pour oblenir ces bonnes ima-
ges 0sseuses sont les procédés intrabuccaux, par projec-
tion et par films, ct le procédé de I'angle du maxillaire in-
férieur (procedé extra-buccal avec defilement de Belot). La
radiographic de profil du crane devra toujours étre faite.
Celle des sinus n’est utile que pour Iétude de envahisse-
ment de ceux-cL

¢) Les clichés devront étre lus en comparant les zdnes
saines et les zones malades, afin de se rendre compte si les
rayons employ¢s avaient un degré de pénétration satis-
faisant.
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20 IMAGE RADIOGRAPHIQ UE

L’image radiographique de Postéite fibreuse ect des plus
caractéristiques. Si nous lisons un positif, nous trouvons sur
un fond eclair, toute une série de petiles z6neg ﬂoconneuses,
tantot de la grosseur d’une téte d’épingle, tantot beaucoup
plus larges. Ces plages sont grisitres, certaines plus fon-
cées que d’autres. Les bords en sont flous et dégradés.

"Notre second malade (observation 20), atteint de maladie
de Reklinghausen, nous a fourni I'occasion de radiogra-
phier une cavite pseudo-kystique du maxillaire inféricur,
Nous avons d’abord constaté I'existence d'un contours net,
représentant le pourtour du kyste ; mais Jes parois de cette
cavité, au lieu de constituer une plage claire, 4 fond homo-
gene, comme dans Jes kystes adamanting, donnent une
image ouateuse, en rapport avec les lésions d’ostéite fi-
breuse dont elles étaient atteintes.

3° EXTENSION DES LESIONS

Utile déja pour le diagnostic, 1a radiographie rend encore
service pour Pappréciation de Uétendue des Iésions. En
effet, I'os est tres souvenl, malade 3 distance de la zowe
hypertrophiée et Pon est étonné de trouver une image
floconneuse dans une Zone que 'on ne pouvait pas clini-
quement supposer atteinte. (Cest ainsi que dans notre
premiére observation, le maxillaire supérieur droit était
seul hypertrophis, Or, le maxillaire supérieur gauche
offrait I'image du remaniement osseux de DUostéite fibreuse
alors que sa.forme n’était nullement modifiée.

Notre surprise a été encore plus grande lorsqu’en faji-
sant radiographier le créne de notlre patiente, nous v
avons découvert une image floconneuse intéressant Ia
totalité de la vorte cranienne, alors que celle-c¢i an palper
et a4 la vue nous avait .paru absolument intacte.

Ainsi Uexlension de la maladie est radiographiquement
décelable avant de Pélre cliniquement,




On apercoit 1e long de la travée osseuse une substance fondamentale

non caleifiée et une hordure d’ostéoblastes.







CHAPITRE VII
ANATOMIE PATHOLOGIQUE

1o OSTEITE FIBREUSE EN EVOLUTION

Nous allons {aire la description de Vimage de Postéite
fibreuse d’aprés les coupes gue nous & fournies la biopsie
de notre cas. Blle intéressait la partic vestibulaire spon-
gieuse du maxillaire supérieur d'une femme de 63 ans.
Cette image histologique stait en tout point comparable &
une aulre gue nous & donnée notre ami Legac, provenant
d’unc malade du service du Dr Rieffel, agée de 40 ans,
atteinte d’ostéite fibreuse du tibia. Cette derniére coupe 2
&6 vue par M. je Professeur T,ecéne qui @ fait sur elle le dia-
gnostic d’osteite fibreuse.

Nous avons lu ces coupes tres attentivement avec notre
ami, M. le professeur agrégé Cornil. L’étude que nous
en donnons sera toujours faite dans le méme ordre. Pour
chaque tissu osseux et meduilaire, nous déerirons succes-
siverment les cellules et la substance fondamentale et pour
chaque élément du tissu, Nous rappellerons I'image nor-
male, nous donnerons limage pabhologique et nous dis-
cuterons les renseignements fournis par les auteurs.

I nous parait bon de déerire tout d’abord Vimage vue au
faible grossissement.

Au faible grossissement. —— La coupe montre sous une
muqueuse normale, des fibres conjonctives tassées les
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unes contre les autres qui représentent le périoste, puis
un fragment osseux qui n’a plus de corticale et dont Ia
disposition générale peut étre synthétisée ainsi : il y a
raréfaction des travées osseuses qui sont trés polyeyeliques,
circinées, en carte de géographie, reliées entre elles pour
la plupart. Dans I'intervalle de ces trabécules, on distin-
gue du tissu fibreux 4 peu preés compact, renfermant en
outre d’assez nombreux ostéoclastes, encore appelés myé-
loplaxes. Dans cette association de tissu osseux et fibreux
ce dernier prédomine nettement. -

Au fort grossissement.

A. Périosle.

Nous rappelons que le périoste normal est formé dans sa partie
superficielle par du tissu cbnjonctif banal, alors que sa couche pro-
fonde renferme outre des fibres conjonctives en nappe enchevé-
trées, des fibres élastiques fines avee des vaisseaux.

Sur nos coupes, nous retrouvons par places, l'aspect
4 peu pres normal du périoste, avee des fibres collagénes
abondantes ; par ailleurs, la substance fondamentale se
modifie. Elle affecte une disposition lamellaire et est
intriquée parmi des fibres collagénes ¢e qui parait da a la
transformation hyaline de celles-ci (la eoloration par le
blen de Mallory montre, en effet, gu’elle a une grande
affinité éosinophile). Etant donné le voisinage immeédiat
et parfois méme la continuité de ces plages collagénes
transformées avec les travées osseuses voisines, il nous
parait plus légitime de considérer cette modification ob-
servée comme étant duc 4 la transformation en préos-
séine de la substance fondamentale.

En certains points, la couche interne du périoste appa-
rait & peu prés normale, notamment en ce qui concerne
la disposition des fibres de Sharpey. Les ostéoblastes sont
rangés en une seule couche, assez trréguliére d’ailleurs.

Partout les vaisseaux sonl normaux.

Nous n’avons pas trouvé dans nos préparations Possification
périostique a aspect lamellaire, signalée par certains auleurs. Le
role du périoste a été, en effel, disculé dans 1'ostéite fibreuse.

B



Image d'érosion lacunaire. On voil 1'érosion de Ia travée

cb deax myéloplaxes.
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Frangénheim i deénie toute participation. Langenskiol, se mon-
trant en cela d’accord avec Haberlin et Komnjetzny, pensc qu’il
y a une réaction périostée faible, entrainant une légeére formation

d’os périostique & aspecl lamellaire.

B. Région osteo-fibreuse. — 11 faut considérer dans cette
étude, deux zones bien distinctes

les travées oOsseuses
et les aréoles fibreuses.

i1. — Travées 0sSseuses. — a) Substance fondamenlale. — Dans le
tissu spongieux normal, lorsque le trabécule est trés mince, ilya
seulement dans la substance fondamenlale des ostéoblastes tres
anastomosés, disposés parall¢element aux parois de ’aréole. Lorsque
la travée est plus épaisse, elle se vaseularise et ’on voit apparaitre
un ou plusieurs petits syslémes de Havers.

Sur nos préparations, les travées osseuses paraissent
moins abondantes que dans un tissu spongieux normal.
La substance fondamentale ne revét en aucun endroit un
aspect lamellaire. Les trabécules ont des bords tres irré-
guliers, découpés en carte de géographie, envoyant de
nombreux prolongements anastomoliques entre eux. Quel-
ques-uns de ces prolongements g'¢tirent, se terminant
en quelque sorte par un véritable effilochage en conti-
nuité directe avec les fibrilles des espaces inter-trabécu-
laires.

1l v a aussi une véritable continuité.entre la fibroglie
interstitielle et la substance fondamentale osseuse. Ainsi,
dans ces points de la coupe, la zone centrale de la travée
osseuse se montre trés riche en granulations calciques.
Au fur et & mesure que l'on se reporte a la péripherie de
la travée, on voit, au contraire, les granulations diminuer
et la substance fondamendale devenir éosinophile pour
se continuer avec les fibrilles de la fibroglie (sur une coupe
colorée & l’hématéine éosine). Sur une coupe colorée sui-
vant la méthode Mallory, I’osséine perd ses affiniteés tine-
toriales, alors que la périphérie de la travée se colore en
bleu. Dans 'ensemble, les travées ont une calcification
diminuée, surtout les travees les plus superficielles ; mais

cette décalcification est assez irréguliérement disposée.

C. Cellules. — L.es ostéoblastes que Pon rencontre dans
les trabécules paraissent a peu prés novrmauXx. Ils ont




conservé leur aspect dentelé et ont une disposition assez
irréguliére. Leur nombre semble diminué.

Ces caractéres méritent de nous arréter. Pour tous les auteurs,
il existe, en effet, dans I'ostéite fibreuse a coté du tissu osseux an-
cien, un tissu osseux néoformé, ostéoide. . :

1o Celui-ci présente une substance fondamentale sans aspecl la-
mellaire, comme feutrée. Elle est mal calcifiée, comme le mettent
en évidence les méthodes tinctoriales électives.

20 Les ostéoblates sont moins nombreux, moins dentelés. Ils ne
revétent plus une disposition lamellaire, mais plexiforme, étant
donné lirrégularité de leur groupement.

L’insuffisance de calcification est un signe de grosse importance.
Mais il peut étre aussi bien interprété dans le sens d’une décalei-
fication par ostéite raréfiante que dans le sens d’une néoformation
insuffisathment calcifiée.

Quant aux modifications cellulaires, nous les retrouvons sur
certaines travées osseuses de nos préparations.

II. — Aréoles spongieuses. — Sur un os normal, les aréoles du
tissu spongieux sont comblées par la moelle osseuse variable sui-
vant I'dge et suivant les os. La cellule initiale est Ie lymphocyte,
d’ou nait une triple lignée cellulaire.

L’une ostéogeéne donne des ostéoblastes ; la seconde se termine
par I’hématie et la troisiéme par le polynucléaire.

Nous ne parlerons pas de la moelle ostéogéne qui disparait dés

que l'ossification est terminée. La moelle rouge hématogéne ren-
ferme de nombreuses cellules myélogénes et quelques cellules grais-
seuses. Elle ne persiste chez I’adulte que dans les os plats, dans cer-
taines épiphyses, dans les vertébres, les cotes, le sacrum et le ster-
num. ) - '
Partout ailleurs, chez Padulte, la moelle est devenue un tissu
de soutlien jaumne, graisseux. Il subsiste un réticulum fin, avec des
cellules fixes. Les vaisseaux sont réduits a de fins capillaires, de
calibre régulier. L’élément essentiel est alors Ia grosse cellule adi-
peuse.

Enfin, chez le vieillard qui perd ses réserves adipeuses, le tissu
graisseux est transformé lentement en tissu conjonectif ordinaire,
avec des cellules fixes et de fines fibres conjonctives, sans fibres
élastiques, avec une substance fondamentale abondante (1).

Tout différent est le tissu qui occupe les aréoles de nos
coupes. Il s’agit d’une moelle fibroide. Or, la biopsie a été

(1) Dubreuil. — Lecons sur les organes lymphopoietiques, hé-
matopoétiques, p. 42, éditées Pparla Gazelte Hebdomadaire des Scien-
ces Médicales de Bordeau:x.

e



faite sur le maxillaire supérieur dans sa portion vestibu-
laire, formé normalement de tissu spongieux rempli de
moelle graisseuse.

a) Cellules. — L’étude de notre coupe montre :

1o L’absence pour ainsi dire totale de la lignée myé-
loide. Il ne persiste que de trés rares lymphocytes et mye-
locytes ;

90 1,/absence totale de cellules graisseuses ;

30 La présence au contraire de nombreux fibroblastes
et ostéoblastes ainsi que de trés nombreux ostéoclastes.

En effet, les éléments qui occupent la partie centrale
des aréoles, sont fusiformes, allongés, tassés les uns contre
les autres, groupés en tourbillon, ayant l'aspect de fibro-
blasles anastomoliques. Ces cellules possédent un noyau,
assez grand, parfois ovale, parfois plus allongé et dans ce
¢as un peu incurvé, avec un ou deux nucléoles. La chro-
matine est répartie en tout petits grains.

Tous les auteurs insistent sur la _régularitél de disposi-
tion de ces cellules, sur Vabsence de polymorphisme, et
de modifications nucléaires (pas de gros grains de chro-
matine, pas d’hyperchromatose ni de mitoses atypiques,
autrement dit, pas les petits signes de malignité bien dé-
crits par Lubarsch).

Pans . la partie périphérique de l’aréole fibreuse, les
cellules revétent un aspect polyédrique des plus nets et
n’ont plus d’anastomoses entre elles. Quelques-unes de ces
cellules paraissent incluses dans la travée osseuse, sépa-
rées d’elle seulement par de mingces fibrilles.

Outre ces cellules, on est frappé par la grande abondance
des osléoclasles, encore appelés myéloplazes. Le plus habi-
tuellement, ces cellules sont accolées 4 une travée osseuse
et ’on assiste nettement au processus de destruction. Ils
déterminent de véritables érosions, de larges encoches
dans lesquelles ils viennent se loger. Ces ostéoclastes ont
une forme arrondie, ovale ou irréguliére avec des ramifica-
tions courtes. Leurs noyaux sont ovales et répartis irreé-
guliérement dans le protoplasme, parfois remplissant
toute la cellule, d’autres fois n’existant qu’au centre.
Fait important, ces myéloplaxes ont un protoplasma




nettement basophile qui s’oppose & Péosinophilie de la
travée osseuse.

On peut suivre assez souvent le passage entre les ostéo-
blastes isolés péritrabéculaires et leg myéloplaxes formes
par leur conglomération. Au contraire, en de tres rares

parois ont perdu les affinités tinctoriales de Posséine pour
prendre celles de la substance collagéne.

20 Vaisseausr, — Dans ce tissu interstitiel, existent de
nombreux vaisseaux capillaires dont Ig cavité centrale
est parfois large ; mais beaucoup sont réduits 3 un
simple fourreay endothélial.

Nous n’avons ‘Pas retrouvé sur nos Ppréparations d’obli-
tération de Ia lumiére vasculaire, ni d’altération appré-
ciables des parois, ni, 4 plus forte raison d’hémorragie
Périvasculaire. Ces lésions ont été décrites par Petrow (1)
qui fait ainsi relever Postéite fibreuse d’une lésion primi-

tive des vaisseaux ?

3° Substance fondamenlale, — Toys ces éléments sont
noyés dans une substance fondamentale formee pardesfibres
conjonctives trés nombreuses. C’est un fin rétieulum fibril~
laire, une véritable fibroglie. Ces fibrilles sont quelquefois
disposées concentriquement par rapport a4 un vaisseau ;

trés souvent elles affectent une image en tourbillon,

Cette étude anatomo—pathologique ne serait pas com._
pléte, si nous windiquions les autres formations qui ont
étédécritesdans 'ostéite fibreuse et qui n’existaient pas dans
notre cas personnel.

1. Langenskiold a signalé des amaqs pigmenlaires, ferru-
gineux, brun—jaunétre, extra-cellulaires, mis en évidence
par une coloration au bleu de Berlin ;

2. Cet auteur note également des concrélions calcaires
(observation 7) qu’il croit élaborer au niveay des gaines

(1) Peirow (de Petrograd). — Areh, f. Klin. Chirurgie, {ome
CXXIII, 15 Mars 1923, p. 849.




les fibres

On voit sur cette partie de la coupe de guelle manieére insensible

conjonelives se conlinuent avee la substance fondamenlale osseuse,
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vasculaires. Elles entourent parfois complétement le
vaisseau.

3. Dans quelques cas, on a pu trouver sur des coupes
d’ostéite libreuse du lissu cartilagineux et dans des régions
osseuses qui ne doivent pas en conlenir normalement.
Tous les autcurs considérent ces formations comme le
fruit de la métaplasie conjonctive.

40 Cauités pseudo-kystiques. — Ces cavilés prennent
une importance considérable dans la maladie osseuse de
Reklinghausen, Elles peuvent méme exister & I’état isolé ;
ce sont alors les kystes solitaires, non parasitaires des os.
Lecéne et Lenormant (1) les rattachent & la fonte progres-
sive du tissu conjonctif peu vascularisé qui est anormale-
ment développé dans les espaces médullaires. Il s’agirait
en somme d’une véritable nécrose infractoide d’'un ter-
ritoirec déterminé.

Pour Konjetzny (2), ils seraient dus a la résorption
d’épanchement sanguin, aussi discute-t-il la pathogénie
des kystes solitaires comme ressortissant uniquement de
l'ostéite fibreuse. T

Il ne s’agit done pas de kystes véritables, puisqu’il n'y
a pas de poche avec revétement épithélial. La cavilté
osseuse est au contraire irrégulicre, tapissée par une couche
conjonctive interne el entourée par un tissu ayant la
structure de lostéite fibreuse. Son contenu est séreux ou
séro-hématique, avec caillots. Il y a prédominance de 'elé-
ment lymphocytaire.

Ces kystes sont fréquents au niveau des os longs, mais
ils peuvent également exister au niveau des os du crane
(2 cas cités par Frangenheim (3) sur 5 observations ct 3 cas
de Petrow sur 3 observations (4). Nous n’en connaissons

1) Lecéne et Lenormant (loco citato).
2) Konjeizny. — Die sogenannte « lokalisirte ostitis fibrosa
(Ein beitrag ziir Kenntnis der solitaren Knochen cysten) » (Arch.
fitr Klinische Chirurgie, 1922, p. b67.)

(3) Frangenheim. L’ostitis fibrosa cystica der Schidels (Ber-
irage zitr Klinische Chirurgie, 1914). )

(4) Leirow. — (Arch. fir Klinische Chirurgie, 13 Mars 1923, p.
849.)

(
(
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que 3 cas au niveau du maxillaire inférieur (cas de Habe-
rer (observation 16), cas de Langenskiold (observation
15), cas de André Léri, Faure-Beaulieu et Charles Ruppe
- (observation 10).

5° Tumeurs brunes, & cellules géanies. — Enfin, Rekling-
hausen a décrit dans sa maladie I’existence de formations
tumorales multiples, tumeurs brunes & cellules géantes.
Ces tumeurs surtout riches en myéloplaxes ont été diver-
sement interprétées.

Haberer soutient, qu’il s’agit de sarcomes et Boit admet
quil 'y ait possibilité de transformation sarcomateuse
d’un foyer d’ostéite fibreuse. Knaggs et Griiner (1) rap-
portent un cas d’ostéite fibreuse atypique atteignant le
fémur, le tibia et le péroné et se terminant Par un sarcome
malin. v

Mais la conservation de Pétat général, 1a multiplicité
des foyers, sans qu’il y ait allure métastatique, le peu de
développement que prennent ces tumeurs, leur pouvoir
destructif uniquement local, enfin, I'absence de signes de
malignité de la . formule histologique font, rejeter par Gan-

" gele et Lubarsch hypothése de sarcomes.

Lubarsch conclut que les myéloplaxes doivent é&tre
considérés comme des « macrophages de corps étrangers »
et que ces tumeurs ne sont, autres que des « néoformations
inflammatoires chroniques de résorption »;

Reklinghausen ot Konjetzny les rapprochent des tuy-
meurs isolées décrites sous le nom de sarcomes 3 myélo-
plaxes. Nous verrons en faisant le diagnostic avec cette
maladie qu’il nous parait difficile de souscrire & cette

"opinion.
20 OSTEITE FIBREUSE DE DATE ANCIENNE

La coupe provenant d’une biopsie faite sur le malade
atteint de maladie de Reklinghausen, dont nous avons
publié Pobservation en collaboration avec MM. André
Léri et Faure Beaulieu, nous a permis de vérifier I’gtat,

(1) In Ewing Neoplastic diseases, e édition, p. 292,
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d’un os atteint d’ostéite fibreuse, quarante-deux ans aprés
le début de la maladie.

Le prélévement a été fait sur le maxillaire inférieur, an
niveau de la cavité kystique. Nous avons trouvé un pro-
cessus fixé. Les lamelles osseuses étaient irrégulicéres et
n’avaient pas acquis un aspect lamellaire typique. En
‘bordure, on ne trouvait que peu d’ostéoblastes et pas du
tout d’ostéoclastes.

La moelle était vraiment fibreuse ; incontestablement
moins riche en cellules, qu’en fibres collagénes.







CHAPITRE VIII

DIAGNOSTIC

Pour affirmer l'existence d’une ostéite fibreusc, il est
done nécessaire de pouvoir associer les trois séries de faits
suivants :

1° Une hypertrophie osseuse, lisse, le plus souvent
indolente, évoluant extrémement lentement, sans modifi-
cation de I’état général ;

90 Une image radiographique floconneuse au niveau des
os plats se retrouvant sur I'os & distance de la zone hyper-
trophiée ;

30 Une image histologique constituée par umne moelle
fibroide entourée par des trabécules osseux rongés par
des ostéoclastes et frangés par du tissu conjonctif. A la
périphérie des travées la substance fondamentale n’est
pas calcifiée.

Cliniquement, le diagnostic se pose d’ailleurs dans deux
conditions bien différentes :

1o L ostéite fibreuse reste localisée, elle ne frappe de
facon nette gqu'un maxillaire, et souléve alors toute la
question des tumeurs bénignes et des hyperostoses infec-
tieuses ;

90 Ou bien, la lésion est plus étendue ou coexiste avec
d’autres lésions du squelette et V'attention est immédia-
tement portée vers les dystrophies osseuses.
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I. — DIAGNOSTIC DE L’OSTEITE FIBREUSE
A FORME LOCALISEE

Lorsque I'ostéite fibreuse revét une forme localisée,
a allure pseudo tumorale, elle peut préter a confusion avec
toute hypertrophie osseuse.

Aprés avoir élimine les exostoses ostéogénigues pour leur

née et pédiculée, nous aurons a différencier cette forme
d’ostéite,fibreuse : des tumeurs et des exostoses infec-
tieuses.

A. Tumeurs des maxillaires.

laires qu’elles sont les plus fréquentes.

Cliniquement, on pourrait croire qu’il est facile de diffé-
rencier Phypertrophie qu’elles engendrent de celles de
Vostéite fibreuse ; celle-ci étant toujours diffuse, & fron-
tiéres imprécises, celle-1a, toujours bien limitée, Mais il
faut reconnaitre que ce seul signe est d’une interprétation
délicate. Il est donc nécessaire d’associer a la clinique,
les renseignements fournis par la radiographie et l’ana-
tomie pathologique,

plage claire de forme réguliére, & transparence homogéne,
avec refoulement de la corticale. Nous n’insisterons pas
non plus sur la figure microscopique du tissu fibroma-
teux, riche en fibres conjonctives et, pauvre en cellules, et
nous arrivons & une formule qui est loin de celle de I'ostéite
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fibreuse : Tumeur bien limilée, large zone de raréfaction
homogeéne, lissu conjonctif adulie.

Ostéo-fibrome. — Plus embarrassant cliniquement est
I'ostéo-fibrome, encore appelé fibrome diffus des espaces
médullaires. Gagnier (1) en donne dans sa thése une bonne
description. Par son extension diffuse, cette tumeur mo-
déle tous les reliefs, épaissit le rebord alvéolaire, voussure
la fosse canine, abaisse la voite palatine.

Son image radiographique est une plage claire a bords
imprécis, dont le fond est parcouru par des trabécules
irréguliers. Anatomiquement, il existe sous la coque osseuse
superficielle, du tissu.spongieux, auquel fait suite, sans
plan de clivage l'ostéo-fibrome. Gagnier le décrit histo-
logiquement de la maniére suivante :

« Les trabécules osseux sont peu épais, riches en ostéo-
blates, bien développés. Ils sont séparés les uns des autres
par un tissu conjonctif bien développé, formé surtout de
cellules fusiformes & noyaux allongés, bien apparents. Ce
tissu conjonctif jeune, mais typique dans sa structure, ct
qui ne rappelle en rien le sarcome, s’est substitué au tissu
médullaire qui remplit normalement les espaces médul-
laires de 1’os spongieux ».

En somme, lumeur assez diffuse; plage claire avec trabé-
culations ; tissu conjonclif & la place de moelle, ni desiruc-
tion osseuse ni construclion ostéoide.

Chondromes. — L.es chondromes nous arrétcront peu.
Ils peuvent se développer sur la face externe de l'os. Ces
périchondromes apparaissent le plus habituellement au
niveau du rebord alvéolaire et sur la face antérieure du
maxillaire supérieur. Leur surface bosselée et leur consis-
tance élastiquie sont trés spéciales. Au contraire, les en-
chondromes se développent surtout au niveau de la branche
horizontale du maxillaire inférieur qu’ils soufflent.

On recherchera toujours, s’il existe d’autres tumeurs,

(1) Gagnier.— De l'ostéofibrome du maxillaire supérieur (Thése
Paris 1910).
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notamment au niveau des phalanges. On connait la multi-
plicité fréquente des chondromes.

Leur image radiographique est décrite de la fagon sui-
vante par Tavernier (1) :

« La tumeur est formée par des blocs de cartilage, as-
semblés comme des grains de grenade et séparés par des
cloisons conjonctives, plus ou moins calcifiées ou ossi-
fiées, qui tachent de noir Iimage du chondrome, car les
parties purement cartilagineuses sont transparentes ».

Nous n’insisterons pas sur les résultats fournis par la
biopsie, car 'aspect de ce tissu cartilagineux ‘enserré par
du tissu conjonctif est trop caractéristique.

Ostéomes. — Les maxillaires constituent avec 'orbite
et le conduit, le siége d’élection des ostéomes. Ces tumeurs
qui se développent lentement, en refoulant les tissus,
beuvent néanmoins atteindre un volume considérable
et entrainer des troubles de compression séricux.

Elles peuvent se développer sur la table externe de 1'os.
Ces exosioses sont alors arrondies, bosselées, quelquefois
pédiculées, parfois bilatérales.

Les ostéomes profonds siégent souvent au centre de la
branche horizontale du maxillaire inférieur. Ils adherent
a4 leur coque osseuse ; ou au contraire, s’isolent presque
complétement, « en grelot », comme on le voit surtout
au niveau du sinus maxillaire.

Leur structure est wvariable. Ils reproduisent, soit le
tissu compact de la diaphyse, soit le tissu spongieux des
¢piphyses, ou deviennent éburnés, d’une dureté d’ivoire.
Parfois, leur centre est compact et leur périphérie spon-
gieuse, ou réciproquement.

Leur image radiographique refléte cette variabilité de
structure. Il nous a ét¢ donné de radiographier un ostéome
du maxillaire supérieur. La majeure partic en était opa-
que, noire comme de PPencre. A la périphérie seulement

la tumeur était moins régulierement imperméable aux
rayons X.

(1) Tavernier. — Le diagnostic radiologique des ostéo-sarcomes
(Archives franco-belges de chirurgie, Juin 1923, p. H27.)




tous les cas, l'ostéome est formé de lissu osseux adulie,
sauf lorsgu’il est éburné. On y retrouve soit la structure
du tissu compact, mais avec unec disposition irréguliere
des canaux de Havers ; soit 1a conformation habituelle du
tissu spongicux, mais avec une moelle vascularisée et
abondante ; soit enfin, une masse ¢burnée, avasculaire et
sans moelle osseuse.

Sarcome & myéloplaxes. — Ces tumeurs voni particu-
lidrement attirer notre attention. Elles sont, d’abord im-
portantes & connaitre au point de vue clinique. En outre,
leur nature a été discutée el certains auteurs ont voulu
en faire une forme localisée de l'ostéite fibreuse. -

Par ailleurs, nous rappellerons toutes les discussions
qui ont été soulevées sur Vorigine et la signification des
myéloplaxes.

Ces tumeurs ont une malignilé purement locale, car elles
n’altérenl pas Uétat général el n’enlrainent jamais de mé-
lastases. Elles guérisseni par une ablalion faile a la « de-
mande des lésions » : opéralion qui permel ainsi de conserver
la conlinuité de I'axe osseux. Elles ne récidivenl pas si au-
cun bourgeon néoplasique ne subsisle. Leur évolulion esl, en
général, loul a fait indolore.

Au niveau des maxillaires, nous m’aurons pas en vue
I’épulis sarcomateuse, dont Uaspect est trop différent
d’une hypertrophie diffuse pour étre discuté. Nous étu-
dierons, au contraire, le sarcome central a myéloplaxes, qui
siege le plus habituellement au niveau de la branche hori-
zontale du maxillaire inférieur. Il soufile V'os et ressemble
assez bien a une forme localisée d’ostéite fibreuse.

Mais sa radiographie donne une image tout a fail diffé-
rente. (Vest, en effet, une tumeur qui a détruit le tissu
spongieux pour s’y loger. 1l en résulte une plage claire, 4
bords irréguliers. Tavernier, qui décrit cette image au ni-
veau des métaphyses des os longs, indique que son fond est
parcouru par des « lignes de refend », irréguliérement
anastomosées. Nous n’avons pas retrouvé cetbte trabécu-
lation sur deux radiographics de sarcomes & myéloplaxes
du maxillaire inféricur que nous avons eues en mains.
La plage avait un fond homogéne qui pouvait faire croire
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4 un kyste, mais les bords en étaient irréguliers. Autre
signe, 'os est soufflé, entouré d’une cogue osseuse qui est
détruite beaucoup plus tardivement que dans les sar-
comes, ’

Lorsque I'on intervient, on trouve sous une coque os-
seuse plus ou moins épaisse, une tumeur bien limitée, assez
facilement énucléable, contenue dans une cavité osseuse.
Cette tumeur est tantot blanchatré avec ou sans foyers
hémorragiques, tantot rouge brunétre. Le centre de ces
sarcomes 4 myéloplaxes peut se convertir en une plage
hémorragique ou se nécroser. Cette éventualité est rare
aux maxillaires. Le Dentu (1) explique le peu de fréquence
des’ hématomes osseux au niveau des maxillaires par la
facilité avec laquelle les tumeurs se développent 4 Vex-
térieur sans étre génées et comprimées longuement par
une coque dure.

La différence avec I'ostéite fibreuse se poursuit encore
dans I'image histologique. Nous voyons sur une coupe de
sarcome & myéloplaxes que nous possédons, un tissu cons-
titué par une série de cellules de taille et de forme diffé-
rentes, au milieu d’un feutrage de fibrilles conjonctives.
Ca et 1a quelques travées osseuses. Les cellules sont tantot
du type fibroblastes, tantét de forme polyédrique.
Parfois elles se fusionnent, deux, trois ou quatre, et 'on
arrive ainsi a4 la figure d’un myéloplaxe, ces grosses
cellules multinucléées parsément le tissu en trés grand
nombre.

Dans notre coupe, les capillaires étaient normaux. La
tumeur que nous avions coupee était d’ailleurs blanchatre.
Dans tous les traités, on signale que les nombreux capil-
laires sont dépourvus de gaine collageéne et constituent
de véritables lacunes sanguines bordées d’un épithélium
tumoral.

Les myéloplazes ont donné lieu et donnent lieu encore
& de grosses discussions. C’est un élément, cellulaire banal,
agent de destruction osseuse que lon rencontre chaque
fois que ce processus entre en Jeu. Or ce processus existe

(1) Le Dentu. — Tumeurs vasculaires et anévrysmes des os
Archives générales de Chirurgie, Janvier 1910).
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dans Dossification, dans lostéogénése, dans les greffes
osseuses, dans les ostéites atténuées, dans les maladies
métaplastiques, dans les malacies, dans les épithéliomas
secondaires des 0s (Delbet).

Deux théories partagent les auteurs

10 Les myéloplaxes ont été considérés par Malassez
comme des éléments vaso-formateurs. Brodowski, Ritter,
Pommier sont de cet avis, Konjetzny reprend cetle opi-
nion et écrit :

« Les cellules géantes isolées ressemblent tout a fait
3 des vaisseaux embryonnaires, non encore pourvus de
lumiére. Dans la transformation du tissu riche en cellules
en tissu fibreux pauvre en cellules, on voit les myélo-
plaxes devenir progressivement plus petits. Ils apparais-
sent comme recroquevillés et finissent, par disparaitre
totalement et & leur place existent de nombreux vais-
geaux. Il serait donc possible que ces cellules considcérées
comme des vaisseaux embryonnaires se développent a
nouveau, comme des vaisseaux véritables »

90 Ménétrier s'éléve contre cette interprétation et Mas-
son résume ainsi son opinion : « g’il est exact que, souvent,
ces cellules ont des rapports intimes avec les capillaires
tumoraux, cela n’implique pas qu’elles les forment. Elles
les englobent, les détruisent. De ce fait, leur eytoplasma
peut étre mécaniquement envahi par un flot. d’hématies.
Celles-ci sont dans la suite digérées et leur dernier vestige
sont des granulations de rubigine ».

Dans l'ensemble, il y a tout lieu de croire que lc myélo-
plaxe est un macrophage et Lecéne Pappelle un « macro-
phagocyte géant ». : ‘

Que doit-on penser également des sarcomes a myélo-
plaxes 7 Cette appellation doit-elle étre conservée ? Doit-
on, au contraire, les considérer comme des formations
inflammatoires ou les rapprocher de Vosteéite fibreuse ?

a) Un certain nombre d’auteurs les maintiennent dans
le groupe des sarcomes, tout en leur donnant unc place
a part, 4 cause de leur bénignité. Ribbert les appelle des
_« sarcomes résorbants ». Nous retrouvons cette opinion
dans Masson qui divise les sarcomes & it sarcomes sSque-
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lettogénes ct en sarcomes ostéoclastiques (ou & myélo-
plaxes).

Il maintient, pour ces derniers, le nom de sarcome, tout
en lui donnant une valeur plus histologique que clinique
« toutes ces tumeurs sont, en effet, envahissantes ¢t des-
tructrices, mais presque toutes évoluent seulement autour
de leur point de départ ».

b) Au contraire, beaucoup d’autres auteurs les séparent
nettement des sarcomes. Ils les comparent aux tumecurs
brunes a cellules géantes que 'on rencontre dans I'ostéite
fibreuse généralisée (Reklinghausen, Barie, Konjetzny).
Ils appuient leur opinion sur la bénignité d’évolution cli-
nique de ces Lumeurs (les cas signalés comme ayant donné
des métastases, quatre cas de Virchow, cas de Gros,
d’Oberst el de Schwartz restent a discuter). D’autre part,
la formule histologique de ces tumeurs est exempte des
petits signes habituels de malignité que I'on note dans les
sarcomes véritables.

Aussi, von Reklinghausen conclut a Ia similitude de ces
sarcomes 4 myéloplaxes avec les tumeurs brunes de 'os-
téite fibreuse généralisée. Il en fait la forme la plus élevée
du processus fibro-osléitique de 'ostéite fibreuse. Il nous
semble difficile de souscrire & une pareille opinion.

Le sarcome & myéloplaxes est, en effet, une véritable
tumeur ct non une hypertrophie diffuse et ses images ra-
diographique et histologique sont. différentes de celles de
Postéite fibreuse.

Lubarsch et Konjetzny en font, au contraire, des néo-
formations chroniques inflammatoires de résorption. Ils
insistent sur la disposition des myéloplaxes au .pourlour
des cavités sanguines, et sur leur origine vasculaire, et ils
comparent ces tumeurs & des réactions assez similaires aux
chéloides.

Or, sur nos coupes de sarcomes a myéloplaxes, nous
avons vu ces cellules isolées dans le slroma sans trace
d’hémorragics, et nous n’avons pas pu vérifier leur ori-
gine vasculaire.

Nous pensons donc que les sarcomes i my¢loplaxes sont
des tumeurs Lrés spéciales, mais qu’ils doivent étre main-
tenus dans le cadre tumoral.
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Sarcomes. — Les autres sarcomes ne beuvent guere
entrer cn ligne de compte dans le diagnostic de I"ostéite
fibreuse limitée. leur évolution souvent douloureuse est
trop rapide pour préter a confusion.

Disons seulement que les sarcomes cenlraux encépha-
loides, globo-cellulaires donnent, a la radiographie, une
plage claire, sans trabéculation. La coque osscuse n’est pas
refoulée, mais détruite, et il n’y a pas de néo-formation
osseuse avoisinante. Tls sont rarement ossifiants, mais
lorsqu’ils le sont, c¢’est & un degré plus éleve que les sar-
comes périphériques et ils donnent alors des plages trés
opaqucs aux rayons X.

Les sarcomes périphériques périostés ont Ia méme per-
meéabilité aux rayons X que les partics molles. Ils sont
souvent ossifiants donnant ainsi des trabéculations
irréguliéres.

assez

Hypertrophie diffuse des gencives. — Lorsque 1’ostéite
fibreuse se localise au niveau du rempart alvéolaire du
maxillaire supérieur, elle peut préter grossicérement a con-
fusion avec I’hypertrophie dilfuse des gencives,

Cette maladic est en cffet, le plus habituellernend, loca-
lisée aux tissus gingivaux. L’os ne participe que raremont,
au processus ct dans tous les cas, il n’y a jamais qu’hy-
perplasie simple.

M. Lemaitrc nous a permis d’en observer un cas et ¢'est
d’aprés celte observation que nous allons décrive cotte
maladie. La réaction fibreuse gingivale est extra
intense et a, comme conséquence, I'ecnglobeme
sif des dents qui sont enfouies dans la tumeur ot ne mon-
trent souvent plus que leurs cuspides. Il n’en egf, pas ainsi
dans les hypertrophies osscuses qui font seulement bomber
la région alvéolaire et ne viennent que rarement entonr

mement
nt progres-

er

les couronnes dentaires.
Les masses provenant de Phypertrophic diffyge des
gencives sont, mamelonuées, quelquefois avee des bosselures

nodulaires. I.e plus souvent, elles ont un aspect mfiri-
forme. Leur consistanee st ¢laslique et n'a Pas la duret,
de Pos. :

é

Une simple radiographie permet  d’affirmer que 1'os
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sous-jacent est sain. Elle donne une belle image de tissu
spongieux.

Le fragment prélevé se montre formé par du tissu con-
Jonctif adulte normal, c’est-a-dire de véritables écheveaux
de fibres collagénes, avec des cellules conjonctives cn pro-
portion normale, par rapport & la substance collagéne.

Le tissu osseux est sain. Les travées osseuses sont
bien calcifiées et on un aspect lamellaire typique, avec des
ostéoblastes bien dentelés. La moelle est du type grais-
seux avec¢ de mnombreuses  cellules graisseuses et des
cellules rondes qui parsément un réticulum fibrillaire fin
et lache.

Hyperphasie chronique du maxillaire supérieur. — West-
macott (1) et Douglas Guthrie (2) ont décrit sous le nom
d’hyperplasie chronique du maxillaire supérieur une atfec-
tion survenant dans le jeune age et dans I’adolescence,
caractérisée par I’hypertrophie progressive d’un maxil-
laire supérieur, en arriére de la région canine qui comble
la cavité sinusale, et déforme la joue. L’os est devenu
spongieux et vasculaire. Il acquiert la consistance de la
pomme de terre erue. Cette hypertrophie a une évolution
extrémement lente et aprés ablation, on ne note pas de ré-
cidive.

Westmacott a apporté huit observations et Guthrie
deux autres. Elles sont sensiblement calquées les unes
sur les autres et nous rapportons 'observation 8 de West-
macott comme la plus typique, puisqu’elle nous donne
avec le récit clinique, une description histologique dé-
taillée.

Cas 8 de Westmacott

Femme de 20 ans, ayant souffert des dents depuis trois ans,
ayant présenté une saillie de plus en plus prononcée de la joue
droite. Il y avait des racines cariées dans I’arcade alvéolaire droite,

(1) Frédéric Weslmacotl. — Hyperplasie chronique du maxil-
laire supérieur (17¢ Congrés international de médecine. Londres
1913, section XV. Rhinologie et Laryngologie.)

(2) Douglas Guthrie. — Chronic hyperplasia of the upper Jaw ;
ils relationship to otter osscous tumours and Lo otosclerosis (The
Journal of Laryngology and olology, November 1923, p. 575.)
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qui étlait plus ¢paisse que normalement. On constatail une saillie
a la place de la fosse canine, s’étendant en haut jusqu’au rebord
orbitaire el en dehors jusquiau sommntel de la pyramide maxillaire.

On procéde & Lextraction des racines el, a la gouge, de toule
la parlie malade, jusqu’au plancher de l'orbite et ‘a la suture
maxillo-malaire. L'os élait gpongieux et tres vasculaire.

flistologiquement, Lravees osseuses bhien constiluées. On ve-
Mmargue ¢galement des couches d'ostéoblasles en voie de division.
Un point important est D’érosion au niveau du Lissu osseux, Ces
zones d’érosion sont nombreuses el étendues ol les ostéoclastes
sont bien formes. Le tissu interstitiel est riehement vascularisé
et conlient du Lissu conjonelif abondanl ainsi que du tissu fibreux.
Pas de cellules rondes.

Westmacool fait de tous ces cas une maladie spéciale
et écrit qu’il n'a pas trouvé de renscignements bibliogra-
phiques concernant cette affection osscuse. Guthrie donne
de ses deux observations la description histologique sui-
vante : « On trouve un réseau d’os nouveau, irrégulier
en forme et en structure, dont les mailles sont remplics
par du tissu fibreux, avee de nombreux capillaires ; alors
qu’a la périphérie, plusicurs séries d’ostcoblastes forment
de l'os nouveau. Trés peu dostéoclastes. Tl n’y a pas de
processus inflammatoire évident ». Tl rapproche ces lésions
de celles de P'otosclérose.

Or, nous sommes frappés en lisant ces descripbions his-
tologiques de voir combien elles se rapprochent de celle
de Vostéite fibreuse. Nous ne sommes pas en tace d’unc
hyperplasie simple, comme I'a écrit Westmacotl ; puisque
cot os est mou (il a la consislance de la pomme de terre
crue), et que sa moelle est fibreusc. Aussi, nous sommes
assez tentés de croire quil s'agit d'une forme localisée
de Vostéite fibreuse.

D’ailleurs, Dawson et Struthers studianl ces coupes
disent que les lésions trouvees dans certaines zones loca-
lisées de l'os ressemblent de facon frappanle 4 cclles dé-
crites dans Dostéite fibreuse ct ils pensent que cette hyper-
plasie est inLermédiaire entre lostéile fibreuse, religuat.
dinflammation chronique, et l'ostéite fibreuse, dystrophie
osseuse

Tumeur para-dentaire. — Une seule tumeur para-den-
Laire peul préter & confusion avee Postéite libveuse, sur-




tout lorsque celle-ci occupe le maxillaire inférieur, c’est
‘Pépithélioma adamantin, qu’il soit kystique ou solide.
Dans tous les cas, ¢’est une tumeur bénigne & évolution
trés lente.

Lorsqu’il s’agit d’une forme solide, P'image radiogra-
phique est celle d’'une plage de raréfaclion osseuse. L'exa-
men histologique enléverait, d’ailleurs, tout doute sur Ie
diagnostic parce que 'on trouverait au milieu d'un stroma
conjonctif fibreux des formations épithéliales du type pavi-
menteux ou adamantin.

L’épithélioma kystique adamantin est une image mul-
tiloculaire. Il existe de gros kystes, d’autres plus petits
formant de multiples logettes, véritable image en nid
d’abeillés, toute différente de 'aspect {loconneux des parois
du kyste de l'ostéite fibreuse. D’ailleurs, le kyste adaman-
tin est un véritable kyste, avec unc paroi épithéliale ; & la
différence des pseudo-cavités kystiques de I'ostéite fibreuse;
et le tissu interkystique est du méme type que celui déerit
pour 'adamantinome solide.

B. Hyperostoses d’origine infectieuse. — Il n’y a guére
que la syphilis et 'actinomycose qui puissent donner des
hyperostoses & marche lente, dont le diagnostic soit a
discuter.

Syphilis. — Mais la syphilis frappe rarement les maxil-
laires. Elle parséme de préférence le squelette cranien
de bosses arrondies, oblongues, dures et lisses et, en géné-
ral, de petit volume.

Ces exostoses trés dures et parfois indolentes, peuvent
atre des accidents de périostose précoce, survenant a la
période secondaire. Cornil en donne une bonne descrip-
tion anatomo-pathologique. La moelle osseuse prolifére
activement. D’abord jeune, trés vasculaire, elle subit ulté-
rieurement la transformation fibreuse. Les nouvelles cou-
ches ossouses se sont apposées perpendiculairement & la
surface du périoste. A

(1) Cornil. — Histologie pathologique, p. 769, tome T.
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Les exostoses secondaires ont ¢teé signalées, bien que
rarement, au niveau du maxillaire inférieur, dans la région
de I'angle.

A coté de celles-ci, existent des hyperostoses tertiaires,
reliquats d’une ostéomyélite gommeuse, dans laquelle le
processus hyperostosant a toujours tendance & prendre le
pas sur le processus gommeux, destructeur.

Cependant aux maxillaires et surtout au maxillaire in-
férieur, les hyperostoses tertiaires sont rares, parce que la
lésion spécifique s'infecte tres rapidement par voie buccale
et revét alors une forme nécrosante.

Actinomycose. — L’actinomycose des maxillaires est
d’un diagnostic dilficile lorsqu’elle se présente sous une
torme centrale néoplasique.

Son évolution est, en eflet, extrémement lente. Les deux
tables osseuses sont refoulées el ¢eartées par de nombreuses
poches kystiques, & contenu variable et ces lésions s’objec-
tivent par une tumeur osseuse siégeant le plus souvent a
Vangle de la méchoire.

1I. — DIAGNOSTIC DE L’OSTEITE FIBREUSE
A FOYERS MULTIPLES

Lorsque Postéite fibreuse hypertrophie de fagon diffuse
les maxillaires, la pensée ne va plus vers les tumeurs, mais
vers les dystrophies osseuscs COMINE Pacromégalie, la
léonliasis ossea. Nous y ajouterons une maladie infectieuse
« le goundou » pour rejeter tout rapprochement étiologique
entre lui et ostéite fibreuse.

§’il y a coexistence de lésions craniennes, nNous aurons
a discuter le diagnostic de maladie de Paget a forme loca-
lisée. .

Mais quand la localisation maxillaire n’est qu'un des
points de la riche symptomatologie d’une ostéite fibreuse
généralisée, maladie osscuse de Reklinghausen, le dia-
gnostic s'impose et ne mérite pas le plus souvent de dis-
cussion ; comme dans I'observation que nous avons pu-
blice avec MM. Léri et Faure-Beaulieu.
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Acromégalie. — L’acromégalie préte pen a confusion
avec les hypertrophies diffuses des maxillaires, car on est
frappé d’emblée par la participation marquée des plans
superficiels de la face. Le nez est augmenté de volume.
Les lévres sont énormes et éversées. Le menton proéminent
ressemble &4 un menton de galoche. La macroglossie est de
régle. Aussi est-on tenté de regarder immédiatement les
mains du malade qui sont étalées, énormes, avee des doigts
boudinés ; les mémes déformations existant aux pieds,

L’hypertrophie osseuse faciale est surtout marquée
au maxillaire inférieur. Ellc I’est moins aux maxillaires
supérieurs. La forme de ces os est d’ailleurs conservée. Ils
sont simplement augmentés de volume,.

Voudrait-on confirmer son diagnostic qu’il suffirait
de faire unc radiographie. Elle donnerait une image os-
seuse tout & fait normale. Nous avons pu le constater en
radiographiant une acromégalique qu’avait bien voulu
nous confier notre maitre, le Docteur Pagniez. Les pha-
“langes donnaient une belle image de tissu spongicux. Les
maxillaires étaient normaux et les sinus maxillaires trés
clairs et trés larges, comme il est classique de le trouver
dans 'acromégalie.

Il est superflu de parler de I'anatomie pathologique, car
le diagnostic se fait sans elle. Disons simplement que le
tissu osseux conserve son aspect habituel. Il s’agit done
d’une simple hyperplasie du tissu spongieux.

Nous nec ferons que signaler 1'hémicranivse (1), atfec-
tion congénitale, unilatérale, entrainant une hypertrophic
osseuse dans le domaine du trijumeau et, plus spéciale-
ment dans le territoire de 'ophtalmique. Elle intéresse
fort peu les maxillaires ; parfois elle provoque une légere
asymétrie faciale, par exostose du maxillaire supérieur.

Dans la dysostose crdnio-faciale héréditaire, le malade
est brachycéphale, prognate, avec une lévre supérieure
courte, une racine du nez élargie, un nez arqué. Il posséde

(1} Brissaud et Lereboullet. — Revue Neuroloyique, 1903, p. 537
André Leri. — Sociélé Medicale des Hopilaux, 22 Octobre 1920,




ainsi un profil de perroquel. Ajoulons lexistence d’'une
hyperostose le long du bord supérieur du frontal.

Léontiasis ossea. — Cetle affection se partage, avec
Postéite fibreuse, le groupe des hypertrophies diffuses des
maxillaires.

Nous avons eu l'occasion de voir le petit malade de
MM. Apert et Bordet. En regardant la photographic du
cas 7, de Langenskitld nous retrouvons un facies tout 4 fait
similaire. La lecture des observations de l¢ontiasis (no-
tamment de Poisson, Forcade, Kalindero, Baudon, Kana-
vel, Green, Patel ¢t Pellanda, Dupasquier, Lesné, Waggelt
et Davis) nous raméne vers la description qu’en a donnée
Ramijean dans sa these. Cette description quec nous allons
reprendre ne pcut évidemment, &tre que schématique et,
en grande partie d’atlente. Il est nécessaire de posséder
des observations complémentaires, pour aboutir & plus
de certitude clinique.

Un cas observé dans le service du Docteur Lemaitre,
et dont l'observation sera prochainement publiée, en
collaboration avec MM. Lemaitre et Rouget, nous a, en
outre, instruit sur cette affection et nous a {ait aboutir a
quelques conclusions.

La léontiasis débule dans la premiére ou la seconde en-
fance. Mais on voit le malade fort tard aprés le commence-
ment de sa maladie, tant U'affection évolue lentement et
insidieusement.

Habitucllement, la lésion initiale siege sur la branche

montante du maxillaire supérieur & son union avec le

frontal. Il s’agit au début d’une petite saillie diffuse, &
peine disgracieuse, qui d’unilatérale devient bilatérale ;
car la maladie est assez sysmétrique. Puis, Phypertro-
phie gagne la face externe du maxillaire supéricur, le
malaire, I'arcade zygomatique, comble la fosse canine et
augmente de volume le maxillaire inférieur. Dés lors, le
nez a perdu son ensellure ; les sillons naso-labiaux sont
comblés, la région vestibulaire proémine. Un véritable
muffle se trouve ainsi constitué, donnant au facies un as-
pect léonin.

De son cOLé, le crane augmente peu & peu de volume et
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4 son terme ultime, l'aspect de I'individu devient hideux.
Le nez est enfoui entre des masses latérales proéminentes.
Les yeux sont déviés latéralement et exorbités. Le front
bombe comme un front de géant. Les fosses nasales sont
obstruées, les sinus comblés. La vofite palatine devient
convexe, les dents s’ébranlent et tombent.

Les déformations du massif facial sont dues a des saillies
volumineuses, globuleuses, sessiles, 4 surface lisse. Le
crine est épaissi d’une fagon uniforme, sans saillies
anormales. Toutes ces énostoses donnent la sensation de
tuméfaction uniformément dure, 4 surface légérement
irréguliére, & limites impossibles & circonscrire, car elles
se perdent insensiblement dans le reste du massif facial.

Les troubles fonctionnels sont en rapport avec les phé-
noménes de compression. Ilg apparaissent, progressivement.
D’abord dus & I'obstruction des cavitds de la face (et les
plus graves sont les troubles oculaires) ; ils se compliquent
trés tardivement, vingt, trente ans, aprés le début de la
maladie de troubles de compression cérébrale,

Ainsi comprise, celle maladie paratt assez fypique. Son
début dans le jeune dge, par les branches montanies des mazil-
laires supérieurs, son exiension asses symélrique aux os de
la face el du crdne, I'intensilé considérable de Uhyperirophie
qu'elle provoque, son évolution irés lente, mais progressive
el inexorable, en soni les irails habituels les plus frappanis.

Mais il existe des formes localisées ou des formes a mar-
che extensive différente qui en rendent le diagnostic plus
difficile. Ainsi & c6té des formes totales, avec front énorme
et bombé¢, facies léonin et prognatisme, on peut observer
des types supérieurs, respectant le maxillaire inférieur on
inversement des types inférieurs ot la lésion prédomine
au maxillaire " inférieur, celui-ci pouvant ainsi atteindre
plusieurs centimétres d’épaisseur,

La question des ostéomes surajoutés a I'hypertrophie
diffuse a été discutée. Certains auteurs comme Lesné et
Dluhem, n’admettent comme léontiasis ossea vraie que les
formes a hypertrophie diffuse, sans ostéomes.

. Ot classer alors les cas qu’ils qualifient de fausse léon-
liasis ossea ? Tout au contraire, nous éroyons quée ces pro-

e e T



ductions représentent un des signes habituels de cette
affection.

Ainsi, la malade a laquelle nous faisions allusion plus
haut avait une hypertrophie diffuse des maxillaires supé-
rieurs ayant débuté il y a sept ans, par la branche mon-
tante du maxillaire supéricur droit. Il y a deux ans, la
branche montante dumaxillaire supérieur gauche s’épaissit
4 son tour, en mémc temps que toute la portion vesti-
bulaire, comblant ainsi les fosses canines. L.a malade
ne s’cst pas rendu compte de I'augmentation de volume
de ses bosses frontales.

Or, au niveau de la branche montante droite du maxil-.

laire supérieur, on voit une production osseuse, pyriforme,
faisant une saillie trés notable. Celle de gauche est beau-
coup moins marqueée. -

Beaucoup d’observations de [éontiasis ossea signalent
également la présence de ces ostéomes.

De méme la consislance de celle hyperirophie n’est pas
un signe absolu. Pour certains auteurs, ’os serait éburné,
dur comme de livoire: ¢’est la description qu’en donne
Bockenheimer. Frangenheim considére 'os comme épaissi,
lourd, sclérosé el couvert de petites excroissances plates.
Par contre, dans 'observation du cas Lypique de Langens-
kiold, nous Lrouvons éerit que P'os était plus mou que d’or-
dinaire.

L’étude de notre malade nous fournit 1'explication de
ces divergences. Cette patienle, a subi, il y a un an, une
incision de la muqueuse gingivale &4 gauche. Des phéno-
menes d’infection se sont produits, gui ont nécessité l'in-
tervention actuelle pratiquée par M. Lemaitre.

Or, il a enlevé facilement sans déployer la moindre force,
une partie qui paraissait séquestrée et deux blocs dont 'un
répondait a la région de la tubérosité et dont 'autre corres-
pondait & la région canine et & la premicre prémolaire.
L’intervention terminée, on se trouvait en présence d’une
cavité qui correspondait a Pinfrastructure du maxillaire
supérieur gauche et a la moitié inférieure du sinus. Le
reste de la cavité sinusale était comblé par le processus
hyperostosant.

Ces fragments ont éLé coupés. Mais alors qu’a certains
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endroits, il a éLé tres facile de faire un prélévement au bis-
touri, par ailleurs, il a fallu une scie mue par un moteur
électrique pour tailler le fragment nécessaire.

Cet  aspect macroscopique correspondait. d’ailleurs,
comme on pouvait s’y attendre, 4 des aspects histologi-
ques tout a fait différents. :

Les fragments de consistance molle présentaient la
structure typique de l'ostéite fibreuse. Peut-étre des tra-
bécules osseux moins irrégulicrs, moins franges, des ostéo-
blastes plus nombreux, bien rangés en une couche conlinue ;
un tissu médullaire avec un réticulum un peu plus fin
Mais ce sont vraiment des nuances. Les ostéoclastes
étaient aussi nombreux ct les vaisseaux élaient normaux
et I'on peut affirmer la similitude de cette image avec
celle de l'ostéite fibreuse.

Au contraire, le fragment dur n’éLail pas un séquestre,
mais le produit d’une ecalcification, d’une éburnation. On
y voyait des travécs irréguliéres formées par une subs-
tance fondamentale trés colorable, avec un fin dessin
aréolaire, Pas de cellules osseuses, pas de vaisseaux. Dans
les alvéoles pas de tissu médullaire. 11 s’agil done de cal-
cificalion et I'on sait combien ce probléme biologique est
complexe.

Dans la coupe ot nous avons relevé 'image de Postéite
fibreuse, le périoste était épaissi, les écheveaux de fibres
collagénes épais et nombreux ; les vaisseaux congestion-
nés. Mais, nous élions en zone infectée et nous ne pouvons
pas tabler sur ces résultats. Mais ce qui est certain, ¢’est
qu’il n'existait pas d’os sous jacenl 4 aspeet lamellaire.

Sur nos coupes, nous n’avons donc pas retrouvé la des-
cription de la léontiasis donnée par Langenskiold, que nous
reproduisons ci-dessous (1) :

« Sous le périoste, on trouve une premiére couche de
lamelles osseuses paralléles a la surface de ’os. Cette cou-
che périphérique compacte ne présente pas de éanaux de
Havers ; elle est simplement traversée par des canaux per-
forants de Volkmann, qui, & ¢e niveau, sont trés étroits,
occupés par des capillaires.

(1) Langenskiold, loco citato, cas n° 7.
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Plus profondeément, la structure se modifie. Les canaux
perforants s’agrandissent. Des ostéoclastes érodent leurs
parois, alors que par ailleurs des ostéoblastes refont de
l'os. L architecture des trabécules devienl ainsi irréguliére.
L’os ressemble & ce niveau 4 du Lissu spongieux dense dont
les aréoles sont occupées par du tissu conjonctif jeune, avec
des.mastzellen ot des cellules migratrices au repos. Dans
la profondeur, on retrouve une moelle graisseuse normale ».

En d’aulres termes, on note & la périphérie @ du Llissu
compact non haversien ; au milieu : du tissu spongicux
dense avec du tissu conjonetif jeune ; dans la profondeur :
de Vos normal.

Il en conclut & une réaction excessive du périoste, avere
prolifération endostale limitée.

Frangenheim demande pour le- diagnostic histologique
de la léeontiasis: la sclérose et I'épaississement marqué de
I'os hyperostosé.

Dawson ct Struthers pensent qu’il ¢’agit d’'un oz
hyperplastique et sclérosé, avec des espaces de Havers
irréguliers et étroits, renfermant de la moelle fibroide.

D’apres les faits que nous avons précédemment exposes,
nous sommes plutot portés & croire que la léonliasis ossea
est due & des phénoménes d osléile fibreuse avec des foyers
localisés de calcificalion.

Ce n'est pas en effet une différence d’age des lésions qui
puisse expliquer leur aspect si différent. Dans nolre cas,
elles ont été trouvées au sein d’une hypertrophie contem-
poraine. ‘

L.a réaction périostée n'explique pas non plus la calci-
fication. Le role si discuté du périoste peut tout juste
légitimer le volume de I'hypertrophie osseuse et il fau-
drait admettre encore que le méme Processus irritatif
qui produit Vostéite fibreuse fasse hyperfonctionner le
périoste. Mais pourquoi alors n’avons-nous pas découvert
de productions osseuses lamellaires sous périostées.

Les images radiographiques vont se ressentir de cetle
variabilité des lésions anatomiques.

Nous avons eu loccasion de radiographier le petit
malade de MM. Appert. et Bordet, qui présentail la forme
typique de la léonliasis ossea. Nous publions ctte radio-




graphie qui a déja figuré dans la theése de Ramijean.
Elles est des plus explicites. Faite par le procédé intra-
buccal, elle nous montre une opacilé homogéne, exiréme-
menl marquée, vérilable fache d’encre, allanl se dégradant &
la périphérie.

On ne peut objecter que les rayons employés étaient
trop durs, puisque Ia portion alvéolaire élait bien venue,
finement détaillée, avec Paspect du tissu spongieux habituel,

Tl est donc certain que la léontiasis entraine des hyper-
trophies massives qui se caractérisent par des zones con-
densées homogenes. Mais, par ailleurs, il peut exister
une image floconneuse typique. M. Léri nous a montré
la radiographie du crane du Musée Dupuytren, dont
I'épreuve est en tous points comparable 4 celle du crane
Pagettique. Les bords de I'os sont flous, les deux tables
osseuses ont disparu et I'image a un aspect ouateux diffus.

Les i"adiographies de notre malade nous ont moniré
au niveau du maxillaire supérieur, une image floconneuse,
mais ‘beaueoup moins fine que celle de 1ostéite fibreuse,
les flocons étant beaucoup plus larges que dans celle-¢i.
La radiographie de profil du crane nous a fait voir
aussi une zone floconneuse au niveau des bosses frontales.

Done, nous différencions la léontiasis ossea de losiéite
fibreuse, par le volume des hyperosioses, la présence des 0s-
léomes el Iextension progressive et symélrique de Ihyper-
lrophie osseuse s Lostéite fibreuse étant relalivemenl peu
hyperostosante., '

L’ostéite fibreuse reste fidéle a Pimage radiographique
floconneuse. La léoniiasis peul donner en oulre des plages
d’'une imperméabilils homogéne aur rayons X,

La léonliasis donne des produclions qui peuveni devenir
éburnées el que I'on ne relrouve pas dans Uostéite fibreuse.

Maladie de Paget. — Si nous comprenons la maladie de
Paget dans le sens que lui a donné son auteur, nous nous
rendons compte qu’elle intéresse peu le diagnostic de I'hy-
pertrophie des maxillaires.

La maladie de Paget hypertrophie de facon diffuse les
0s du crane, mais laisse intact le massif facial. Les descrip-
tions classiques sont d’accord pour opposer les altérations
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de la voite cranienne qui est élargie laléralement et en
avant, & DI'hypertrophie toujours modérée bien souvent
inexistante des os de la face; cette derniére étant en re-
trait comme cachée par le crine. Le maxillaire inférieur
est parfois épaissi au niveau de sa branche horizontale et
le malade parait légérement prognathe. On a seulement
quelquetois noté une hypertrophie légére de os propres du
nez, des maxillaires supérieurs et des apophyses ptéry-
goides.

La maladie de Paget peut se localiser ; mais on ne si-
gnale aucun cas avec hyperostoses faciales, sauf le malade
de Calola, agé de 63 ans, qui présentait unc téte volumi-
neuse et un maxillaire inférieur fortement élargi, avec
deux grosses bosselures.

Nous avons eu l'occasion de voir 4 I’Hopital Paul Brousse,
deux pagettiques, avec des lésions typiques. Or, leur massif
facial était intact et la radiographic de leurs maxillaires
nous a confirmé dans lidée de cette intégrité.

Nous avons longuement insisté précédemment sur Iex-
tension considérable donnée par certains auteurs, au terme
dc maladic de Paget, Iappliquanl & tous.les cas d’ostéite
fibreuse hyperostosante.

Sans doule, il y a peu de différence au poinl de vue
histologique entre ces maladies, si bien qu’a la simple vue
d’unc coupe, il est souvent impossible de laire le diagnos-
tic entre les deux. Les images de moelle fibreuse sc res-
semblent. On retrouve les mémes fibroblastes dans un fin
réseau fibrillaire; également des rangées d’ostéoblastes
le long des travées osscuses. Peut-étre existe-t-il des cel-
lules rondes en plus grand nombre et subsiste-t-il des cel-
lules graisseuses ? Peut-élre aussi le nombre des ostéo-
clastes est-il moins considérable, les lacuncs moins nom-
breuses et les travées osseuses moins frangées, moins cffilo-
chées témoignant d’un processus destrucleur moins in-
tense que dans l'ostéite fibreuse.

Mais ce qui ne trompe pas, ¢’est I'endovascularite con-
comittante, la congestion des capillaires, le léger degré
de phlebo-sclérose que nous avons relevé sur les coupes de
maladie de Paget.

On ne peut arguer de la radiographie, car I'image d'un
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crine pagettique et celle de Dostéite fibreuse des maxil-
laires sont superposables.

Mais I'allure clinique de la maladie, son apparition ehez
le vieillard, dans un lerritoire osseux assez bien détermineé
nous font penser que cette maladie doit étre classée 4 part,
comme une entité morbide distincte. L’intensité du pro-
cessus ostéoide plus actif que le processus destructeur,
Vendovascularite concomittante nous confirment, dans
cette opinion.

Hyperostoses familiales des maxillaires (1). — Frangen-
heim rapporte Ihistoire pathologique de deux familles
dont les membres présentaient des hyperostoses des maxil-
laires.

Dans la premiére famille, le pére a fait des lésions hype-~
rostosantes des maxillaires tant supéricurs qu’inférieur
pour lesquelles, il a été opéré quatre fois.

Son fils était porteur d’une hypertrophie de la face
externe droite de la machoire allant de 1a deuxiéme pré-
molaire jusqu’a l'angle; au-dessus de Iangle droit d’une
exostose du volume d’un pois et en avant de I'angle gauche
d’une voussure du volume d’une nojx. Wassermann négatif.

Son deuxiéme fils était porteur d’une exostose plus
grosse qu’'un poing, formée par des gibbosités plus ou
moins grandes, & surface lisse, siégeant sur la partie pos-
térieure de la branche horizontale gauche et sur Pangle,
La branche droite était aussi déformee par une exostose
de la grosseur d’une noix, allant de la deuxiéme prémolaire
a la région de I’angle. Le frontal et le pariétal étaient hy-
pertrophiés.

Sa fille offrait une lésion identique de la partie gauche
de la machoire.

A la radiographie, pas une image osseuse réguliére, mais
du tissu compact. Aucun examen histologique n’a pu étre
pratiqué.

Dans la seconde famille, les trois enfants présentaient

(1) Frangenheim. — Familiare Hyperostosen der Kiefer (Bei-
trdage ziir Klinischen Chirurgie, 1914, p. 139).
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des hyperosloses symétriques du massif facialy ayant de¢-
buté par les os propres du nez et la branche montante
des maxillaires supérieurs. La description fait eroire 4 un
début de léontiusis ossea. Mais, histologiquement, pas de
cellules géantes, pas d’ostéoblastes. EU aprés intervention,
guérison.

De ces observations, Frangenheim ne tire aucune con-
clusion. Ce n’est que dans son mémoire sur l'ostéite ibreuse
du crane qu’il parle d’une nouvelle maladie : 'hyperostose
familiale des méachoires, se rapportant aux sept cas qu’il a
observés.

1l nous semble que ces faits sont trop disparates, trop
peu nombreux et Lrop incomplétement étudicés pour que
Pon puisse créer avec eux un nouveau lLype morbide,

Ainsi, dans la premiére famille, les exostoses étaient
multiples, avaient des siéges différents. Chez I'un des
membres de cette famille, il exislait ¢galement des hy-
perostoses du {frontal et du temporal. Il'a ¢té impossible
de faire un cxamen histologique. L’image radiographique
était celle d’un os compact.

Dans la seconde famille, allure clinique est celle d’un
début de ldonliasis ossea, 4 la radiographie pas de slruc-
ture osseuse régulitre, des zones alternalivement sombres
et claires. Un examen histologique qui nc permet pas de
conclure ni a de Postéite fibreuse, ni a de la léonliasis.

Aussi, nous croyons qu’il est bon de signaler ces laits,
qui n’ont de commun que leur allure familiale et de les
placer dans un groupe d’attenle, espérant que de nouvelles
observations viendront en éclaircir la nature,

Goundou ou Anakre. — l.c goundou ecst une maladie
trés fréquente en Afrique occidentale, connue également
en Afrique orientale, en Amérique et dans les Indes occi-
dentales. Son étiologic est cncore discutée, mais on tend
A la rattacher au pian. Elle scrait ainsi due au Ilréponema
perlenue. Elle débute de la premiére & la septicme anndée,
par des Lumeurs osscuses & évolulion lente ot progressive.
Elle s’arréte pour certains auteurs avee la croissance.

Voici le résumé de la deseription qu’en donne Bolreau-
Roussel. Les tumeurs les plus fréquentes sont les lumeurs




paranasales ; le crane restant en général indemne de toute
lésion. Des tumeurs se développent sur la branche mon-
tante des maxillaires supérieurs, Elles ne tardent pas a
intéresser jusqu’au rebord alvéolaire. mais ne comblent
pas la cavité sinusale. De volume variable, elles prennent
parfois un tel développement que le nez parait enfoui et
que la face ressemble 4 un groin monstrueux. Le maxillaire
inférieur est souvent hypertrophié dans sa partie anté-
rieure alors que les branches montantes restent saines.

Les os longs peuvent également étre atteints. Ils sont
épaissis et ressemblent & un « vieux bois taraudé en tous
sens par les vers ».

Lorsque la tumeur est en évolulion, elle est recouverte
d’'un périoste tres épals, trés vasculaire et adhérent
Vos. La surface osseuse est irréguliérement mamelonnée.
sans revétir d’aspect poreux. Les trabécules osseux sont
minces, enserrant des aréoles médullaires, remplies do
moelle rouge et ce tissu est facilement, taillé par le ciseau,

Il n’en va plus de méame lorsque ta tumeur est ancienne,
arrétée dans son évolution. Le périoste est redevenu nor-
mal ; Pos trés dur, a surface lisse. Sj les trabécules sont
minces, ils sont plus nombreux et les aréoles sont, de ce
fait plus étroites. Leur contenu n’est plus de la moelle
rouge, mais de la moelle jaune clair.

Nous avons lu, avec le Professeur agrég¢ Cornil, les
coupes provenant des piéces de goundou recueillies par
Botreau-Roussel.

Dans les aréoles médullaires, nous avons trouveé un ré-
seau fibrillaire, irréguliérement disposé. Par places, ce
réseau est pauvre en cellules, mais riche en fibres colla-
génes. Par ailleurs, existent au contraire de gros amas de
cellules.

Les cellules, qui domineni de beaucoup sonl les plas-
mocyles typiques, avec leur noyau a chromatine dispo-
sée en rayons de roue, Cela rappelle donc la disposi-
tion caractéristique du plasmome syphilitique (1). Outre

(1) En réalité, nous savons qu’il existe toute une série d’inflam-
mations banales qui sont, susceptibles de donner des aspects histo-
logiques décrits comme spécifiques.




ces plasmocytes, mais en beaucoup moins grand nombre,
existent des myélocyles a4 gros noyau et & protoplasma
granuleux. Les fibroblastes sont peu abondants.. Il n’y a
pas d’ostéoclastes.

Les trabécules onl des parois & peu prés régulicres. Ils
sont la plupart du temps entourés par une mince couche
de substance fondamentale non calcifiée, englobant des
ostéoblastes, mais ce processus est relativemenl peu intense.

Les vaisseaux ont un endothélium turgescent, une tunique
moyenne trés épaisse. 1y a une forte infiltration péri-
vasculaire.

L'image histologique du goundou est donc lout a fait diffé-
rente de celle de Uosléile fibreuse el se rapproche auconlraire
de celle donnée par Uosléite syphilitique. C'est un plasmome.







CHAPITRE 1IX

TRAITEMENT

Le traitement ne nous parait pas devoir élre beaucoup
discuté. L’ostéite fibreuse n’est pas une tumeur a limites
précises, mais une maladie qui remanie 'os souvent au
loin, trés a distance de 1’endroit hypertrophié. Faire
I'exérese de cette zone hypertrophiée est illusoire : car le
processus peul recommencer au niveau méme de la bréche
osscusc ainsi faile ; ou continuer & évoluer 4 coté de en-
droit ou I'exérese aura été praliquée.

En outre, une opération radicale scrait, notamment au
niveau des maxillaires, affrcusement mutilante. Dange-
reuse quoad vilam, elle entrainerait en cas de cicatrisation,
plus d’inconvénient pour le malade que n’en produisait
la tuméfaction dont il était porteur. Pour toutes ces rai-
sons, il y a lieu de conseiller Uexpectative. L’opération
n’esl indiquée que dans les cas o la luméfaction enlraine
des troubles de compression. Elle doil élre modelanle el jamais
mulilante. Cette formule contient dans sa bri¢veté toutes
Ies indications et toute la technique.

- Langenskiold croil qu’aprés intervenlion, le tissu de
remplacement posséde une consistance plus ferme, et a
unc prolifération moigs intense. I en conclul que lopé-
ration est indiquée lorsque les tissus onl une consistance
molle. Cela est possible. Mais, dans bien des cas, opéra-
tion a été illusoire car la tuméfaction s’est reproduile

T
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aussitdt apres, et des cas d’aggravatlion onl été signalés
aprés intervention.

Il faut donc, en résumé, étre aussi peu intervention-
niste que possible et ne I'étre qu’en cas de compression
ou d’infection surajoutée.

Langenskiold a fait pratiquer le traitement radiothé-
rapique d'un cas, sans résultat appréciable.




CHAPITRE X

HISTOGENESE DE L’OSTEITE FIBREUSE

Pour suivre les différenles interprétations qui ont été
données des processus anatomiques de l'ostéite libreuse,
il faut se reporter aux phénoméncs normaux: ossification
(1), ostéogénése (2), variation modelante, greffes (3).

Rappelons-les brié¢vement. Pour le tissu osseux, comme pour
tout tissu mésenchymateux, deux éléments doivent toujours étre
¢tudiés : 1a cellule et la substance fondamentale. On attribuait
autrefois un role biologique exclusif a la cellule. Non seulement,
elle était susceptible de se transformer morphologiquement, mais
encore, clle secrétait la substance fondamentale différencice.
Aujourd’hui, on Llend de plus en plus, aveec Nageotte (4)
A faire jouer un role important aux phénomeénes humoraux. La
cellule ne secréte plus la substance fondamentale. Elle la mo-
difie par ses sécréfions diastasiques et la rend apte & s’imprégner
des éléments nécessaires 4 sa différenciation qui lui sont fournis
par le sang.

L’édification osseuse se fait aux dépens du tissu conjonctif. La
cellule osseuse provient du lymphocyte, qui se transforme en fibro-

(1) Dubreuil. — L’ossification chez les mammiféres (Lyon Chi-
rurgical, 1912, p. 164).

(2) Haour.— Données actuelles sur la régénération osseuse asep-
tique (Theése, Lyon, 1919.)

(3) R. Simon. — Lecs greffes osscuses (Revue de Chirurgie, n° 4,
1922, p. 207 ; n° 6, 1922, p. 368.)

(4) Nageotle. — 1.organisation de la matiére dans ses rapports

avecla vie (Paris 1922).
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blaste, puis en ostéoblaste. Dés qu'elle est devenue cellule osseuse,
elle perd sa fertilité.

La substance collagéne conjonctive s’imprégne d’une matiére
albuminoide, I'osséo-mucine, qui ultérieurement se charge de sels
caleaires. Wolf (1) dans sa thése (p. 72), écrit & ce propos : « Les
cellules endothéliales des capillaires, d’apreés les recherches de Wer-
ner, absorbent normalement la chaux colloidale et la transforme
en combinaison phosphorée colloidale, ’apatite.

Cette apatite est reprise aux cellules endothéliales par les ostéo-
blastes adjacents et passe par leur intermédiaire dans la substance
fondamentale osseuse. Elle imprégne l'osséine a la fagon d'un
mordangage, qui se prend secondairement comme un ciment. De
ce fait, I'ossification apparait comme une véritable mise en réserve
de tout le calcium en exces. »

La destruction osseuse semble se faire par deux procédés. L’un
est giganlo-cellulaire, les travées osseuses se creusent de lacunes,
dites de Howship, remplies d’gstéoclastes, cellules multinuecléées,
avec leur bordure en brosse typique. Le deuxi¢me procédé estcelui
de I"esiéite raréfiante, déja déerit par Cornil, qui a été repris sous le
nom d’halisiérése. Les sels calcaires sont dissous, les ostéoblastes
libérés et & leur tour détruits. Les opinions sont d’ailleurs parta-
gées & ce sujet. Mallory discute I’halistérése. Policard pense au
contraire que cette libération ostéoblastique est le mode d'atro-
phie osseuse le plus fréquent.

Wolf montre que le procédé de la résorption calecaire peut se
faire suivant deux procédés. Le calcium resté a I'état colloidal est
susceptible d’étre repris par le sang : c’est la résorption plasma-
tique. .

Au contraire, lorsque I'ostéoblaste par ses fonclions antitryp-
tiques a détruit la charpente organique sur laquelle s’était impré-
gneée Papatite, le calcium redevient libre ; mais trés probablement
sous une forme cristalline et ne peut étre repris que par un méca-
nisme giganto cellulaire.

Munis de ces renseignements sommaires, nous pouvons
maintenant aborder sirement Pinterprétation ‘de nos cou-
pes dans lesquelles quatre images doivent étre discutées :

Ie La premiére figure est celle de la moelle fibreuse,
On doit se demander si la fibrose médullaire est le ré-
sultat d’une ostéite raréfiante ou si elle est le primum
movens de la maladie. Dans ce dernier cas, la réaction con-
Jonctive excessive provoquerait une métaplasie de la

(1) Wolf Maurice. — 1.’action biologique de I'ion calcium (Thése
Strasbourg, 1923.)
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lignée cellulaire ostéogéne, avec production d’ostéoblastes
qui donnent du tissu ostéoide et d’ostéoclastes qui détrui-
sent le tissu ancien ;

20 La seconde image est celle de l'érosion lacunaire
avec osbéoclastes, clle ne préte pas a discussion ;

30 La troisiéme intéresse 'aspect périphérique des tra-
vées osseuses. Les ostéoblastes y sont englobés dans une
substance fondamentale homogéne, mais non calcifiée. Il
nous parait impossible de dire sur cette simple image histo-
logique, s’il s’agit d’une décalcification du tissu ancien,
ou d’une formation de tissu ostéoide ;

40 Enfin, la quatriéme image concerne les zones ou
la fibroglie devient insensiblement un tissu de plus en plus
calcifié. Hst-ce édification ou destruction ?

Diverses théories ont cherché & donner une interpréta-
tion d’ensemble de ces différentes formules histologiques.

a) La pluparl des auleurs allemands admelleni que le proces-
sus primilif el dominanl de Uosléile fibreuse esl la proliféra-
lion conjonctive de la moelle, dans le plan ostéogéne : osléo-
blastique et osléoclaslique.

Pour Recklinghausen, le processus constructeur serait
secondaire au processus destructeur. Ce serait un processus
de réparation déterminé par la fibrose médullaire.

Pour Langenskidld, il ne peut en étre ainsi puisque Pon
ne trouve pas la néoformation osseuse aux cndroits ou
la fonte est la plus accusée. Pour lui, les deux processus
marchent de pair. Ils sont la conséquence de la destinée
propre de chaque élément médullaire proliférant.

Cette théorie est défendable histologiquement. Elle est
aussi d’accord avec les processus osseux normaux dans les-
quels le tissu conjonctif joue un role si important. Enfin,
elle nous explique toutesles formes intermédiaires quipeu-
vent exister entre unemaladie destructrice comme celle de
Reklinghausen et constructrice comme la léonliasis ossea.

b) Argaud el Testoud (1) & propos de l'ostéite fibreuse

(1) Argaud ct Tesloud. — Sur I'histogénése de 'osteitis fibrosa
kystica (Sociélé de Biologie, n° 13, 1923, p. 1016.)

Mlle Testoud. — Contribution a I'¢tude de I'ostéite fibro-kysti-
que localisée des os longs (Thése, Alger, 1922.)
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kystique renversent le probléme. Pour eux, l'ostéite raré-
fiante est le premier terme de la maladie et la fibrose mé-
dullaire n’en est que la conséquence. Les ostéoblates libérés
par halistérése reprennent leur fertilité et donnent des
fibroblastes. Les ostéoclastes eux-mémes, conglomération
de plusieurs ostéoblastes, sont, & leur tour, susceptibles de
se métamorphoser en éléments fibroblastiques. Ainsi la
fibrose médullaire est une métaplasie régressive.

Il est de fail qu’en voyant nos préparations dans la zone inter-
médiaire entre les travées osseuses ct les aréoles fibreuses, on peut
tout aussi bien expliquer leur image par un processus de destruc-
tion que de construction. Pareille image a ¢L¢ décrite par Masson,
et il Ia donne comme typique de I'osléogénése. Mais, il nous parait
impossible de dire en la regardant si la substance collagéne qui
englobe les ostéoblastes et qui n’a pas les propriétés lincloriales
de la substance fondamentale osseuse est unc substance qui a perdu
ses sels calcaires ou qui va les récupérer. Il est aussi impossible
d’affirmer si les ostéoblastes que l'on voit ranger 4 la périphérie
des travées sont des cellules libérées ou des cellules qui vont bien-
tol étre emprisonnées dans la substance osseuse.

Quoi qu’il en soit, cette théorie parait insuffisante pour
expliquer & elle seule la fibrose médullaire. Si elle peut se
défendre pour la maladie fibro-kystique limitée, elle ne
peut pas rendre compte des productions osléoides de
Vostéite fibreuse & forme tumorale, il faudrait alors sup-
poser que ces éléments fibroblastiques libérés récupérent
une valeur ostéogénique considérable ?

Aussi d’autres auteurs comme Dawson et Struthers
(1), reprenant toutes ces théories, formulent une interpré-
tation éclectique. En voici le résumé.

Pour eux, le trouble initial est la I¢sion de la cellule os-
seuse par un produit irritatif indéterminé. Or, normale-
ment, cette cellule trés différenciée et devenue stérile,
a pour fonetion spécifique de fixer le calcium sur
la substance fondamentale et de contréler ainsi le méta-
bolisme de ce sel dans la zone osseuse. Cette cellule tom-

(1) Dawson et Struthers. — Generalised osteitis fibrosa (Edim-
burgh Medical Journal, Oct. 1923, p. 539.)
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bant malade ot perdant son activité fonctionnelle, I’ha-
listérese se produit.

Le méme agent irritatif est cause de la prolifération des
cellules du tissu endostal qui loin d’agir comme des os-
téoblastes acquiérent des propriélés ostéolytiques et con-
tribuent & la dissolution de la substance osscusc.

Cette diffusion des sels de chaux dans 'espace haver-
sien agrandi, provoque I'apparition de nombreuscs cellules
géantes multinucléées. Ces myéloplaxes naissent soit de
la fusion de plusicurs ostéoblastes, soil des cellules en-
dothéliales des capillaires. Ils sont les agents de I'érosion
lacunaire des travées osseuses.

Pendant ce temps, le tissu conjonctif prolifere et se
montre riche en vaisseaux de nouvelle formation & la péri-
phérie des alvéoles médullaires. Les cellules conjonctives,
les cellules endothéliales et les ostéoblastes libéres concou-
rent 4 la production de ce tissu fibreux qui se substitue ainsi
au tissu médullaire normal.

Lorsque la destruction osseuse est achevée, de 1'os nou-
veau va se produire par métaplasie dans le tissu fibreux
de substibution. Cest tout d’abord une formation réticulée,
résullant de la transformation des fines fibrilles du tissu
conjonctif en un tissu osséo-mucinique qui englobe les
cellules conjonetives comme des corpuscules. Ces bandes
de tissu mucinique deviennent graduellement plus homo-
génes, s'anastomosent entre elles el forment un large lacies
qui enserre le tissu fibreux. Bientét les cellules conjonclives
qui se sonl hypertrophices, se disposenl sur les parois de ce
lacies en plusieurs couches, & la fagon d’un Lissu épithélial.
Ces osbéoblastes s’enlourenl d'une c¢ouche homogeénc
d’osséo-mucine et forment ainsi de Pos lamellaire par
apposition. L’édification ostéoide s’est done produite
par formation réticulée ct par apposition,

Discussion. — On voit par cet cxposé combien il csb
difficile de conclure sur le mécanisme intime de cette affec-
tion. La simple image histologique ne peut, en effet, nous
suffire. Dés quon veut Pinlerpréter, on avance dans le
domaine de Phypothése ot la méme image donne liew, sui-
vant les auleurs, & des interprétations absolument con-
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tradictoires. Seule, I'histo-physiologie pourrait nous tirer
d’embarras. Elle nous dirait, si les images que nous
avons sous les yeux signifient construction ou destruction
osseuse ; A quel moment l'ostéoblaste est ostéolytique ou
ostéogene ?

Cependant nous sommes frappés par un fait certain,
nos travées osseuses se présentent toujours sous le méme
aspect. La substance osseuse n’a pas de structure lamel-
laire et les cellules osseuses sont moins dentelées.

Pourquoi cet aspeet uniforme alors que la maladie en-
gendre deux processus différents : la destruction de l'os
ancien et la construction de tissu ostéoide.

Ou il faut admettre que I’os ancien en se détruisant a le
méme aspect que le tissu ostéoide, ou que nous sommes a
une période de la maladie, ou 1’0s ancien a complétement
disparu, pour étre remplacé par du tissu ostéoide.

Or, Pétude des greffes osseuscs nous montre que l'os
en se détruisant garde sa lamellisation. D’autre part,
il semble que nos coupes nous fournissent une image cons-
Lructrice, si I'on en juge & ces trois caractéres : ’homo-
géinisation de la substance fondamentale conjonctive, sa
basophilie et la transformation des ostéoblastes en cellules
osseuses,

Nous serions donc a ce stade ultime décrit par Dawson
et Struthers ot I'os ancien a complétement disparu et
ou le tissu fibreux reconstruit du tissu ostéoide.

Un seul point reste & élucider ; pourquoi la présence de
si nombreux myéloplaxes ? Ce ne sont pas uniquement

. des témoins de la destruction osseuse ancienne, car ils
paraissent actifs, érodent les travées osseusecs. Le proces-
sus destructeur continuerait-il 4 remanier ’os nouveaun ?




CHAPITRE XI
PATHOGENIE

Nous entrons ici dans le domaine de 'inconnu. Toutes
les théories peuvent étre émises puisque nous ne possédons
aucune notion étiologique. Aucune d’elles ne peut satis-
faire pleinement notre esprit. Nous allons les énumérer
pour les c¢ritiquer.

Théorie traumatique. — La plupart des auteurs alle-
mands suivant, en cela, les opinions de Reklinghausen font
jouer un role importanl aux foyers hémorragiques, notam-
ment pour les kystes des os. Pour eux, le traumalisme en-
gendre un hématome, lequel perturbe la circulation a ce ni-
veau ;d’ot une résorption osseusc considérable, Or, Poli-
card et Leriche font remarquer dans leurs travaux sur
l'ostéogénése que la stagnation sanguine favorise le dépot
des sels calcaires et partant Dossification ?  D’ailleurs,
dans Dostéite fibreuse simple, nous ne retrouvons pas de
foyers hémorragiques. Des hémorragies peuvent compli-
quer la lésion initiale ; elles sont secondaires et non
primitives. La théorie traumatique ne justific done par les
faits et la théorie des hématomes cst des plus discutables.

Théorie inflammatoire. — Reklinghausen l'a particulié-
rement soutenue, encore que dans son mémoire posthume,
il Tasse des réserves 4 ce sujet. Mlle Testoud (1) la reprend

(1) Mlile Testoud. -— Contribulion & 1’étude de 'ostéite fibro-
kyslique localisée des os longs (Theése, Alger, 1922.)
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pour lostéite fibro-kystique localisée des os longs. D’apres
ses coupes, le primum movens de la maladie serait une pé-
riostite chronique se traduisant par de Iendovascularite
et une accumulation périvasculaire de plasmatzellens et
de cellules rondes jeunes.

Nous ne pouvons juger de cette queslion, puisque nous
n’avons pas étudié cette maladie, Cependant Rekling-
hausen I'avait rapprochée de D'osléite fibreuse donl il en
avail lait une forme localiste. Cest également 'opinion
de Lecéne et Lenormant.

Dans Vostéite fibreuse telle que nous 'avons ohservée,
le périoste ¢tait normal. Partout les vaisscaux nous ont
paru sains. Dans le tissu conjonclil nous n’avons retrouvé
aucun élément des inflammations chroniques : ni lym-
phocytes ni plasmoeytes. Or, Dubreuil (1) a montré les
propriétés réactionnelles des fibroblastes. Au cours des
inflammations chroniques, ils se transforment en cellules
rondes, volumineuses, avec abondantes vacuoles el mito-
chondries. Or, les fibroblastes sont les éléments domi-
nants de nos coupes ?

On nous fera remarquer que nos prélévementls ont été
faits sur des lésions de date ancienne et qu’il faudrait
pour éliminer avec certitude I'origine inflammatoire de la
maladie, avoir pratiqué des biopsies au début de celle-ci
et avoir retrouvé la méme image d’ostéite fibreuse.

Admettons encore que toutes les coupes faites par les
auteurs n’aient intéressé quec des lésions adultes, nous
devrions retrouver dans ce tissu fibroide tous les caractéres
du tissu scléreux cicatriciel, reliquat des inflammations
chroniques et légéres. Or, tout au contraire le tissu de 1'os-

téite fibreuse est riche en cellules et pauvre en fibres colla-
génes.

Théorie vasculaire, — Dans toutes les coupes de maladie
de Paget, existaient des l1ésions concomitlantes d’endovas-
cularite et nous inclinons a croire que celle maladie est
duc & des phénomeénes d’artérite, comme le veut M. Léri.

(1) Dubreail. — Legons sur les cellules conjonctives, rédigécs
par les docteurs Beylot ¢t Baudrimont, p. 9.
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Nous ne pouvons en dire autant de LUostéite fibreuse
puisque nous n’y avons trouvé aucune lésion vasculaire.

Théorie endocrinienne. — Dire qu’il s’agit d'une lésion
endocrinienne, ¢’est simplement reculer le probleme. Le
role de ces glandes restle, cn effet, & démontrer, et quel
serait alors agent de leur perlurbation ?

Dans les observations d’ostéite fibreuse, les 1ésions ma-
croscopiques de ces glandes sont rarement signalées.
Dawson et Struthers ont cependant constalé chez un
malade atleint d’ostéite fibreusc généralisée une hyper-
plasic des glandes parathyroides cl I'existence d’une
tumeur parathyroide, grosse comme une noix, du type adé-
nome et I'on connait le réle important dévolu & ces para-
thyroides dans le métabolisme du caleium,

Pour que la substance osseusc reste normale, il faut en
effet, que les cellules osseuses soient saines. Sinon, clles
perdent leur pouvoir de contrdle sur le métabolisme local
du calcium. Il se produil une décalcification de I'os, une
halistérese. Mais celle-ci peut étre due aussi bien 4 un agent
toxique circulant dans le sang, qu’d une mise en défaut
de I'’hormone régulatrice de la fonction cellulaire osseuse ;
hormone qui semble &tre secrétée par les parathyroides.

Le probléme étiologique n’est donc pas résolu; celte
halistérése, phénomeéne banal, pouvant relever de causes
diverses, endocriniennes ou toxi-infecticuses allénuée.
D'ailleurs, nous n’avons expliqué la que le probléme de la
décaleilication, il reste celul de la véaclion fibreuse mdcdul-
Jaire. Pourquoi cette prolifération endostale qui aboutit
a la production d’ostéoblastes ostéolytiques et d’ostéo-
clastes 2 Dawson ot Struthers mettenl cctte réaclion sur
le compte du méme agent et nous retombons dans la méme
obscurité, puisque 1'étiologie n’est pas univoque.

Nous ne sommes pas plus avancés que pour le rachi-
tisme, a propos duquel les auteurs se partagent encore
enlre deux opinions : celle de Marfan (1) qui pense a une
origine infectieuse ou toxique chronique du rachitisme et

(1) Marfan. — Qualre legons sur le rachitisme.
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celle des auteurs américains qui concluent a un trouble
du métabolisme du phosphore ou du caleium. Cebte
perturbation peut s’expliquer soit par carcence, soit parune
acidose provoquant une élimination calcique excessive,
soit par absence d’assimilation (manque de lumiére solaire
notamment).

Théorie tumorale. — Contre la théorie tumorale, nous
trouvons des arguments cliniques et anatomiques. L’os-
téite fibreuse différe des tumeurs malignes par la diffu-
sion des lésions, I’absence de troubles de I’état général et

de métastases, la lenteur de I'évolution et anatomique- .

ment, par 'absence d’atypie eellulaire.

Elle se distingue aussi des tumeurs bénignes par la dif-
fusion de ses hyperostoses. En outre, sa formule histolo-
gique indiquent un processus métaplasique ¢t non néo-
plasique. :

Théorie nerveuse. — Nous ne connaissons pas encore
assez le role des nerfs sur le fonctionnement de la moelle
osseuse (1) pour pouvoir discuter de l'origine nerveuse de
la maladie.

Dans notre cas de maladie de Reklinghausen, nous avons
relevé le début probable aprés une longue affection fébrile
4 caractére cérébro-méningé. Comme des hémicranioses
et nombre d’ostéomes du crane ont été trouveés consécu-
tifs & des endothéliomes méningés, que deux cas de dy-
sostoses cléido-craniennes s’accompagnaient de grosses
lésions cérébro-méningées anciennes, on peut se demander
si certaines lésions du cerveau et des méninges ne sont pas
susceptibles de jouer un réle dans Papparition de cebte
maladie. _

Ce n’est 1A qu’'une hypothése qu’il faudrait vérifier.
Nous ajoutons que dans les autres observations d’ostéite
fibreuse, nous n’avons pas retrouvé d’antécédent cérébro-
méningé. ’

(1) Ribadeau Dumas et Roussy. — Influences des lésions ner-
veuses expérimentales sur la prolifération de la moelle osscuse
(Société de Biologie, p. 333, 24 Octobre 1908.)

Y
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L’exposé de toutes ces théories nous ggontre trop claire-
ment combien nous sommes ignorants de la pathogénie
de cette maladie. Aucune théorie ne peut nous séduire com-
plétement. Des travaux ultérieurs aboutiront, nous l'es-
pérons, & éclaircir cetfe importante question.

RAPPORTS DE L'OSTEITE FIBREUSE
AVEC LE RACHITISME ET L’'OSTEOMALACIE

Faut-il & l'exemple de Reklinghausen rapprocher I'os-
téite fibreuse du rachitisme et de I'ostéomalacic ? Nous
ne le croyons pas, puisque les aspects anatomiques différent
cux-mémes.

Le rachilisme a, cn cifet, des lésions de début trés spé-
ciales. C’est une prolifération médullaire aberrante avec
des cellules hématogeénes ne subissant pas une métaplasie
compléte, s’arrétant au contraire, & mi-chemin, dans leur
évolution morphologique. Le processus destrucleur est
réduit au minimum. On ne voit s’installer la fibrose
médullaire, sous forme de tissu spongoide, qu’a la pé-
riode d’état de la maladie.

Ultéricurement, le rachitisme est susceptible de guéri-
son. L’ossification reprend normale et la moclle fibroide
est envahie 4 nouveau par des cellules médullaires ét des
vésicules graisseuses. Pareille évolution n’a jamais 6té
constatée dans l'ostéite fibreuse.

Dans Uosltéomalacie (1), il y a une véritable réaction
irritative qui ronge et décalcifie Pos compact, clargil les
cavités médullaires ou les alvéoles des épiphyses, diminue
ainsi la résistance des picces du squelette. Dans les caviteés
médullaires ainsi agrandies, la moelle subit des modifica-
tions variables et capricieuses, revélant tous les stades ;
avec aspecl de moelle faetale, graisseuse el fibreuse. Dans

(1) Huiinel. — Glandes endocrines et dysirophies osscuses (Ar-
chives des maladies des enfanis, Oct., Nov., Dée. 1918.)
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Pensemble, Pagent irritatif causal atteint surtout la cel-
Iule osscuse, engendre de Patrophie osseuse par halisté-
rése, mais il fait trés peun proliférer les éléments médul-
laires,

Pour ioules ces raisons, nous crogons qu'il n'esl guére
légitime de placer dans une méme famille pathologique I os-
téile fibreuse, le rachilisme el Lostéomalacie.




CHAPITRE XII

OBSERVATION I

Cas de Cunéo et Ruppe

Observation inédite

Madame M..., 61 ans.

La malade ne présente aucun anlécédent important & signaler.
Elle a eu trois enfants, n’a pas tait de fausse couche. Son Wasser-
mann est négatif.

Elle accuse avoir eu des céphaléesil y a 4 ans avec douleurs assez
vives au niveau du vertex et état d’obnubilation, mais sans aucun
aulre trouble nmerveux, ni vertiges, ni bourdonnements d’oreille,
ni troubles de la vue. Ces phénomenes ont d’ailleurs disparu spon-
tanément.

T.c débul de la maladie osscuse remonle assez loin. Déja il y a
11 ans, le dentiste avait fait remarquer A la malade que son maxil-
laire supérieur droit éfait plus volumineux que le gauche. Mais ne
souffrant pas, elle n’avait attaché aucune importance & cette
réflexion.

En 1920, elle fait une fluxion et le dentiste 1ui.extrait sa pre-
miére grosse molaire, mais remarquant la tuméfaction osscuse, il
I’engage & consulter un spécialiste. Le chirurgien conclut a l'exis-
tence d’une Lumeur et décide Vintervention. Il pratique la résce-
tion de 'infrastructure du maxillaire supérieur droit, en arriére de
1a caninc et respecte la tubérosité maxillaire.

Aprés Tintervention, la malade fait remarquer au chirurgien
que le veslibule dans la région canine, bombe considérablement.
Elle va & diverses reprises le consuller a ce sujet, puis elle se décide
3 venir trouver le Professeur Cunéo.

Examen de Décembre 1922, — Lo facies de Ja malade est modi-
fié sans étre par trop disgracieux. I.a lévre supérieure est surtoul
proéminente, étalée et les sillons naso-géniens sont effacés. Les
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branches montantes des maxillaires supérieurs sont un peu plus
saillantes que normalement. Rien au niveau du erane.

Par I'examen intra-buccal, on constate & droite que la région
vestibulaire est saillante dans la région incisive ¢t canine, en ar-
riére existe une dépression en rapport avec I'exércse pratiquée.
La tubérosité maxillaire est globuleuse.

A gauche, la voussure de la région vestibulaire est beaucoup
moins importante et n’existe que dans la région incisive et canine,

Rien au niveau du palais.

Nous pratiquons la radiographie, par plaque intra-buccale du
maxillaire supérieur droit, et nous obternons une image floconneuse
que nous n’avions encore jamais rencontrée. Nous nous reportons
sur la ligne médiane, puis au niveau du maxillaire supérieur gau-
che dans une région non encore hypertrophiée et nous sommes sur-
pris d’y retrouver la méme image radi ographique.

Une biopsie pratiquée, nous a donné les figures histologiques
qui ont servi 4 notre description anatomo-pathologique. Celte
biopsie a été facile. Le tissu se coupaitl facilement au couteau ct il
n’a pas été nécessaire de décalcifier pour faire les préparations.

Ezamen de Novembre 1923. — La malade a été revue un an apreés
le premier examen. Le facies est un peu plus déformé, surtout au
niveau du malaire droit qui est nettement hypertrophié. Les bran-
ches montantes des maxillaires sont un peu saillantes, sans étre
modifiées dans leur forme. La région vestibulaire supéricure fait
une assez forte voussure, refoulant Ia levre supérieure el I'étalant
Quant au front et Ia votite crénienne, ils paraissent normaux. Par-
tout les téguments sonti sains. i

L’hypertrophie du maxillaire supérieur droit s’ést peut-étre ac-
centuée, mais I’hyperostose s'est surtout étendue & gauche. Elle est
presqu’uniquement vestibulaire, car. le palais reste intact.

La muqueuse esl normale. Le palper permet de sentir que dans
Pensemble cette hypertrophie est lisse, légérementi bosselée el de
consistance duyre. Elle est absolument indolore.

Rien au niveau du maxillaire inféricur,

Par ’'examen rhinoscopique antérieur, on se rend compte que la
filiére nasale est suffisante et normale.

Par la transillumination des sinus maxillaires, on voit que le
c¢6té droit s’éclaire mal, alors que le coté gauche est parfaitement
lumineux:.

Il n’existe pas de troubles de la sensibilila dans le domaine du
sous-orhitaire.

Le palper du crane ne permet pas de déceler la moindre bosse-
lure pathologique. La forme et le volume de la calotte cranienne
sont normaux.

Pour complément d’examen, nous faisons pratiquer une radio-
graphie des sinus. Flle montre que l'infraslructure des maxillaires
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supérieurs cst seule atteinte, car les sinus maxillaires sont tout a
fait clairs.

La radiographiec du crane de profil, que le Dr Surrel a hien voulu
nous faire, nous a tout & fait surprise.

Nous P’avions, en effet, demandée par esprit de systéme bien
que rien n’attira notre attention de ce coté. Or, Loule la voite cra-
nienne est complétement remaniée dans son architeclure osseuse
puisqu’elle offre une image floconneuse comparable ‘4 celle des
maxillaires. Nous retrouvons 1a celle dissociation curieuse entre les
signes radiographiques et cliniques.

En résumé, notre malade présente des lésions de linfrastructure
des maxillaires, du malaire droit ct de toute la voite cranienne. Ces
derniéres n’étant pas décélables cliniquement. Les cavités sinu-
sales ne sont pas comblées.

OBSERVATION II
Cas n° 3 de Bockenheimer, n° 23 de sa statistique générale.

Femme de 51 ans, sans antécédents. La saillie de son os malaire
gauche commenga, il y a 14 ans. Mais ses parents avaient déji re-
marqué depuis quelques années que sa joue gauche élait plus forte.
La patiente n'en a éprouvé d’ailleurs aucune géne. Dans ses der-
niéres années, I’épaississement reprit ct s’étendit jusqu’a D'oreille.
Simultanément, la patiente remarqua que la partie sus-alvéolaire
du maxillaire était plus épaisse. Devant 'indolence de ces phéno-
ménes, elle N’y attacha aucune importance et vint a la clinique
consulter pour une toute autre affection.

On constate que les téguments sont normaux. Le gonflement
osseux intéresse toute 'arcade zygomatique. La base du nez est
¢largie. La déformation du facies lui donne ainsi une expression
un peu stupide.

Le développemenl du c6té gauche de la région alvéolaire est le
double de sa grosseur naturelle dans toute la région postéricure
a la canine. Cetle hypertrophie est nettement osscuse, la gencive
esl intacte. Les dents manquent. Pour la partie alvéolaire supé-
rieure droile, le gonflement s’étend & la région molaire. Il est moing
prononcé gu'a gauche.

i.e maxillaire inférieur ne présente pas de modifications.

La marge infra et supra-orbitaire gauche esl fortement, déve-
loppée, mais les mouvements du globe oculaire sont normaux.
Le temporal et le pariétal gauche sont plus fortement bombés.

La transillumination montre que le sinus maxillaire gauche est
sombre.

La radiographie montre que les sinus maxillaire et frontal gau-
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che sont opaques. Il existe une opacité nette dela partie temporo-
pariétale gauche du crane.

Dans la suite de son mémoire, Bockenheimer range ce cas dans
l'ostéite fibreuse.

OBSERVATION III
Cas 5 de Bockenheimer, n¢ 25 de sa stafistique.

Tourneur de 25 ans. La mére du patient a eu dans son enfance
un épaississement du maxillaire supérieur qui ne lui a déterminé
aucune géne.

Depuis sa plus tendre enfance, le patient a cu un épaississement
notable du maxillaire sypérieur au niveau de la région incisive.
Dans les premiéres années, il n'attacha aucune¢ importance 4 cetle
déformation. Mais ’hypertrophie de cette région en s’accentuant,
le géne de plus en plus pour fermer la bouche. Depuis un an, I’hy-
pertrophie de la région alvéolaire des maxillaires supérieurs et du
maxillaire inférieur est telle qu’elle géne la maslication et la parole
et le pousse a consulter.

A T'examen : téguments normaux, pas de troubles de la sensi-
bilité.

Hypertrophie de la région alvéolaire, aussi bien externe qu’in-
terne, supérieure qu’inférieure, d’un bon centimétre. Les dents sont
englobées dans celle masse tuméfiée et ne laissent apparaitre que
leurs cuspes. L’épaississement se continue en arriére des dents de
sagesse supérieures. Le palais osseux est presqu’entiérement ca-
ché. Les masses hypertrophiées alvéolaires ne sont plus séparées
dans leur partie interne que par un centimétre au niveau des dents
de sagesse. En dehors, le sillon gingivo-jugal est comblé. Ce gon-
flement des parties alvéolaires est osseux. Cependant les gencives
sont également un peu épaissies &4 l'endroit ou I’hypertrophie
osseuse est la plus .caractérisée. Dans la région molaire, elle a un
aspect chiffonné et est fibreuse.

Au niveau du maxillaire inférieur, le gonflement est réduit au
minimum jusqu’a la premiére prémolaire. A partir de celle-ci,
commence un épaississement osseux analogue a celui du maxillaire
supérieur et atteint 2 em 6 dans la région de la dent de sagesse.
L’hypertrophie frappe également le triangle rélro-molaire. Ce gon-
flement comble la région vestibule. Mais le rétrécissement le plus
ennuyeux se trouve dans la région linguale, dec sorte que la largeur
de la cavilé buccale, au niveau des canines, n’a plus que 29 milli-
métres et 19 millimétres seulement au niveau des dents de sagesse.
Aussi la langue n’a plus assez de place pour s’étaler sur le plancher
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de 1a bouche et doit se replier. Les gencives inférieures sont tout &
fait normales.

ginus frontaux et maxillaires opaques 4 la radiographie, épais-
sissement anormal des os du crane au niveau de Porbite.

Hyperlrophic des cornels. Aucun trouble oculaire. Pas de cé-
phalée. Des troubles fonctionnels en rapport avee la diminufion de
la cavité bucecale : voix nasillarde, difficulté de masti ation.,

Interventlion. Sous anesthésie locale, résection de la portion
alvéolaire, incisive et canine supéricures. Dans un second lLemps,
sous anesthésie générale, résection des parties alvéolaires latérales
du maxillaire supéricur.

Sous un panscment iodoforme, les plaies guérirent vile. Ls ca-
vité avait récupéré une place suflisante et, le patlient fut ultérieu-
remenl appareillé et supporta bien sa prothése. L'amélioration se
maintint par Ja suite.

Les coupes en série quli furent faites, colorées par la méthode
von Gieson ont montré des images semblables 4 celles observées
dans Uosléite fibreuse déformante des 0s longs.

OBSERVATION 1V

Troisieme cas de Langenskiold

{ Acta Chirurgica Scandinavica, p. 30, 1920)

E. K..., 19 ans, fille d'un cordonnier d’Ilelsingfors.

Parenls et trois collatéraux sains, pas de tuberculose dans la fa-
mille. La malade n’a pas fait de troubles de rachilisme. Sa premiecre
dent a fait son éruption vers 10-11 mois, elle a appris & marcher
vors le commencement de sa deuxiéeme annce.

" A 2 ans, clle aurait eu une affection cutanée ; & 7 ans, la vari-
celle ; & 9 ans, la rougeole. )

A 12 ans, Penfant se plaint de douleurs dans la région maxillaire
supéricure droite. Les parents remarquenl que la joue droite est
enflée. Cette tumétaction augmente lentement e
importante.

En 1910, elle est recue @ ’hopilal Marie. A ce moment, on cons-
tute une proéminence de la joue droite, d’origine osseuse. Les Lé-
guments sont en cffet normaux. La deuxitme grosse molaire supcé-
rieure droite est cariée. Toutes les autres dents sont saines. T.e re-
bord alvéolaire sur son versant vestibulaire est tuméfié el cetle
tumeéfaction se conlinue directement

L finil par devenir

avec celle du corps du maxil-
laire. T.a face palaline est normale, Les cornets sonl hypertroph
Il n'y a pas d’écoulement purulent par le nez.

A titre d’essai, on donne pendant trois semaines 3

rannes
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d'iodure de potassium par jour sans aucun résultat. Le diagnostic
provisoire est ostéo-sarcome, puis ostéome.

Le O février, intervention. Incision de la mudqueuse, dans la par-
B tie supérieure du sillon gingivo-jugal. Le périoste se laissc facile-
| ment détacher. L’0os est mou, mais a bon aspect. On cn reséque
une quanlilé importante. On n’ouvre pas le sinus. On extrait deux
denls.

Trois mois plus tard, la malade cst réhospilalisée. La méchoire
supérieure a repris son premier aspect. Elle est cedématiée, sen-
sible & la pression. Les douleurs accusées par la malade sont vives.
On pratique une nouvelle opération analogue i la premiére. Avec
la curetie, on enléve toute la substance osseuse molle jusqu’au con-
tacl de I'os dur. On a enlevé ainsi une guantilé importante d’os.
Le maxillaire supérieur droil présenlait une cavité de la grosscur
d'un ceuf de poule, limitée en haut par le plancher de 'orbite, en
bas par le palais osseux, La parol interne confinait a4 la paroi ex-
terne de la fosse nasale droite. La cavité s’est épithélialisée peu a
peu, malgré une suppuration abondante.

Apres cette deuxiéme opération, la malade a cessé de souffrir
pendant quelques mois, puis les douleurs ont réapparu. La cavité
s’est comblée peu 4 peu, puis le maxillaire s’est retumdafié.

En février 1912, les douleurs augmentérent et devinrent into-
ilérables, au point que la malade fut hospitaliséc dans la clinique
oto-rhino-laryngologique de 1'Université.

On porta le diagnostic d’ostéome et 1'on opéra comme précé-
demment. Aprés cette inlervention, les douleurs s’atténuérent
quelque lemps, puis réapparurent avec leur violence primitive.

Depuis, la malade a souffert avec des périodes d’accalmie et de
recrudescence. Au cours de la dernicre année, les douleurs ne sont
pas restées rigoureusement localisées dans le maxillaire supérieur
droit, mais irridiaient vers le nez et le front, ainsi que dans ’hémi-
maxillaire inférieur droit.

Parfois, elle s’est plainte de céphalée d'une autre espece, sié-.
geant 4 la nuque, s’accompagnant de nausées, mais sans vomis-
sements.

Derni¢rement, la malade a eu de la diplopie.

28 Novembre 1913. Elle a été réhospitalisée dans 1’établissement
ol elle avait été recue la premieére fois.

C'est une jeune fille pale, maigre. L’examen médical est négatif,
le Wassermann négatif.

A I'examen de la face, on trouve la joue droite nettement en-
flée, mais n’atteignant pas le volume de Ja tuméfaction du début.
L’ceil droit est dévié en dehors. La fosse canine est comblée par une
masse dure de consistance osseuse. Le malaire droit parait épaissi.
L’arcade alvéolaire est doublée d’épaisseur, incurvée sur sa partie
vestibulaire et aussi un peu en dedans au niveau du palais. Le gon-
flement s'étend de la canine jusqu’a l'extrémité postérieure de I'ar-
cade alvéolaire. I.a muqueuse est d’apparence normale, les deux
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grosses molaires manquent. Au milien de la branche droite du
maxillaire inférieur, on scnt un gonflement de la grosseur d’un
ceuf de pigeon, & surface plane.

6 Décembre, intervention, incision de la muqueusc dans le sil-
1on gingivo-jugal. L os est dur et ne se laisse pas attaquer a la cu-
rette. Quelques parties saillantes sont enlevées a la gouge.

Incision dans le sillon gingivo-jugal inférieur droit au-dessus de
Ja tumeur. La couche osseuse superticielle est assez dure et est
enlevée au maillet et & la gouge. Au-dessous, on Lrouve des masses
consistantes se laissant enlever a la curette. La cavilé est tampon-
née et au boul de dix jours, la malade est libérée.

2 Mars 1914, Réhospitalisee, parce que les doulcurs dans le
maxillaire supérieur droit n’ont pas ¢té supprimées par ’opération.
A celles-ci s¢ sonl associées subilement, il v a trois semaines, des
douleurs dans le maxillaire supérieur gauche. Cel os était si sen-
sible A la pression que la malade ne pouvait dormir sur le coté gau-
che. Les douleurs duraient deux heures apres lesquelles la malade
remarquait un léger gonflement gui augmenta ensuite progressi-
vement.

Méme étal du maxillaire supérieur droit. Au milieu de la moitié
droite du maxillaire inférieur, un gonflement fusiforme dur et
lisse, plus gros quavant ia premiére opération. Dans 1a fosse canine
gauche, une tumeéfaction dure comme de 'os, ovalaire, de fa gros-
seur d'un haricot.

On intervieut. Apres libération de la mugueuse el du périoste,
on enléve le gonflement a la gouge et au maillet. Une partie de 1a
masse est molle et peut stre enlevée a la curette. Les débris d’os
enleves correspondent 4 peu pres au volume d’une noisette. Su-
ture de la mudueusc.

En Janvier 1915, 1a malade revient. Pendant un an, la malade a
continué a souffrir de la méme maniere, surtoul dans le maxillaire
supérieur, avec jrradiation dans tout I'hémicrane droit. Elle se
plaint & nouveau de diplopie. L.e visage paralt glargi. 1.7oeil droit
esh dévié en dehors. L'apophyse nasale droite est nettement épais-
sie. Lo gonflemenl du maxillaire inférieur semble ne pas avoir
évoluc.

En 1916, nouvelle intervention & Phopital Marie.

En Feévrier 1919, la malade vient me voir. Elle avait éprouvé
une sédation de ses douleurs depuis dix-huit mois. Sa figure élail
asymétrique. Le maxillaive supérieur droit ot le malaire étaient
considérablement ruméfies. Loeeil élail dévie en avant et en dehiors.

Recherches microscopiques. - — Méme aspeet que le cas ne 2, au
niveau du maxillaire infericur, mais pas de lésions inflammatoires.

Tout a fait en dehors existe une couche de Lissu compacl, mince
par endroits, épaisse par ailleurs, dans laquelle les cavilés médut-
laires sonl de plus en plus allongtes vers lintéricur, jusqu’a ce (que
le Lissu spongicux s¢ cOMmMpose de tissu sf)ungieux A grosses muailles,
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mailles remplies de tissu conjonetif dont la richesse en cellules va-
rie d’un endroit & un autre. On Voit aussi des régions pseudo-sarp-
comateuses, avec des travées osseuses disséminées. Dans ces zZones,
les cellules el les fibrilles conjonctives sont disposées concentrique-
ment autour des vaisseaux, en sorte que des images en tourbillons
apparaissent sur les coupes.

Dans les zones de transformation olt les cavités médullaires sont,
en voie d’accroissement, se trouvent des ostéoclastes en plus grand
nombre que dans le cas n° 2. Dans la région la plus ¢loignée de la
face superficielle, il Yy a des différences fondamenlales avec le cas
n° 2. On voit au centre des Jeunes travées osseuses des masses gra-
nuleuscs de structure plexiforme, se coloranl en blen a4 I’héma-
toxyline, alors que les régions périphériques des travees apparais-
sent en rouge dans les préparations H Van Giesen. Dans la région
des bords de ces masses granuleuses, on voit des formations ana-
logues a des corpuscules osseux. Dans les préparations C, les bords
des travées restent incolores, tandis que les masses granuleuses
apparaissent en rouge foncé.

De telles formations n’existenl( pas dans les deux premiers cus,
Il s’agit d’une formation osseuse trés primitive par calcification du
tissu conjonctif, pouvant étre comparée & Vexistence de concre-
ments et ne peut étre considérée comme identique 4 une formation
d’os plexiforme.

Dans les tissus fibreux, on trouve du pigment jaune trés abon-
dant, ¢n amas extra-cellulaires, dans lequel la réaction du bleu
de Berlin montre du fer. Les morcenux reséqués du maxillaire su-
périeur sont formeés de tissu spongicux de structure lamelleuse ou
plexiforme. Les mailles sont remplies de tissu conjonctil & fibres
assez epaisses, un peu plus riche en cellules. Fn dehors des fibre-
blastes, on y voit des maslzellen, des ccllules migratices au repos
et des Iymphocytes.

Iy a & peine lieu de douler que le cas précité appartient au
groupe Paget Recklinghausen, mais il se Iaissc encore moins que le
précédent cataloguer sans difficulté dans Pun ou Pautre cus. Clini-
qucment, il pouvait étre décrit comme hyperostose du maxillaire,
ou léonliasis ossea, mais il se distingue histologiquement de fa.
con trés nette de cette derniére affection.

Le cas constitue a mon avis, un type particulier voisin de la
maladie de Paget et auquel deux de mes cas appartiennent.

Cette disposition concentrique du lissu conjonelif autour des
vaisseaux a été vue par Frangenheim dans un cas d’ostéite fibreuse
du crane.




OBSERVATION V

Premier cas d’Uyeno

Klinische chir. T. 65, 1909.

1o Paysanne de 20 ans, porte depuis 10 ans, une tumeur s’'ac-
croissant lenlementl dans le maxillaire, accompagnée de douleurs
dentaircs. Résection totale de la machoire. Tout le maxillaire supé-
rieur cst plein d’une masse osseuse. N n'existe plus de sinus maxil-
laire. La tumeur csl plus molle que de 1’0s normal. Elle renferme
des travées osseuscs, un peu plus minces que dans les 08 normaux,
avec de grandes cavilés meédullaires. Les mailles sonl remplies de
tissu conjonelif, a fibres fines remplagant complélement la moelle.
Des parties cntiéres de la néoformation sont constiluées par du
tissu fibreux. Aux environs des travées osseuses, on voil des osteo-
blastes. Ses travées ont une disposilion osseuse, Sals disposition
amelleuse.

OBSERVATION V1

Deuxiéme cas d' Uyeno.

90 Domestique de 20 ans, porte depuis six ans a4 1a face externc
du maxillaire supéricur gauche, une tumeur lisse, dure comme de
P’os, indolore, & deeroissetnent lent, stationnaire depuis 3 ans. La
tumeur lisse est englobée dans du tissu osseux tres dur. Elle est
formée de Lissu mou qui éludié au microscope se présente comime
un ostéome avee des régions fibreuses done osléofibrome.

Langenskiol affirme que ces deux cas doivent élre comptes par-
mi ceux d’osléite fibreuse que ee soit une forme Paget ou une forme
Reklinghausen {1},

OBSERVATION VII

Cas 5 de Langenskiold
(Loco cilalo, p. 37, 1920)

Femme de 30 ans, Pére mort de tuberculosc.

Mére morte vraisemblablement de tuberculose. Les dix dernieéres
années de sa vie, clle a porté au niveau de la branche droite du
maxillaire inférieur, une Lumeur qui s’est acerue d’une facon lente

(1) Langenskiold, loco cilato, p. 35, 1920.
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et continue. Deux ans avant sa mort, la tumeur aurail augmenté
brusquement de volume et se serait fistulisée. Aprés I’écoulement
de pus, la figure serait redevenue symétrique.

Antécédents. — A quatre ans, affection de Ia hanche gauche ren-
dant la marche impossible, avee contracture immobilisant le genou
et qui n’a pu étre réduite que quelques années plus lard. Régles a
17 ans, devinrent ensuite plus abondantes et plus douloureuses.
Hystérectomie a 20 ans.

En 1907, la malade se plaint de ses dents en bas et a droite.
Apres l'extraction, tuméfaction de la branche droile du maxil-
laire inférieur. Fistulisation. Libération ultérieure d’un séquestre
ct guérison. mais il persiste un gonflement qui reste stationnaire.

En Janvier 1908, la malade accuse de l'anesthésie dans la ré-
gion mentonniére gauche. Aucunc douleur, mais le maxillaire infé-
rieur commence a grossir. La tuméfaction progresse sur les deux
branches du maxillaire, en méme temps que s'installe un gonfle-
ment douloureux du maxillaire supérieur gauche, dans la région
prémolaire. En outre, il existe une suppuration abondante de plu-
sieurs alvéoles. L’extraction de plusieurs denis fait rélrocéder la
douleur et les phénomeénes inflammatoires.

Ensuite, phénomeénes douloureux intermittents au niveau du
maxillaire supérieur gauche, non soulagés par les avulsions den-
taires qui ont été pratiquées.

En 1911, apparition d’une bosselure dure, non douloureuse au
niveau de la tubérosité frontale gauche.

En automne 1912, le médeein traitant pratique une biopsie, sur
le maxillaire supérieur gauche et sur le maxillaire inférieur droit.
I1 porte le diagnostic de sarcome & cellules fusiformes et la malade
est envoyée a la clinique pour une cure radicale. En méme temps,
on fait un Wassermann qui est négatif.

En Janvier 1913, mauvais état général, muis rien 4 noter de
particulier.

Membre inférieur gauche raccourci, en flexion, adduction et
ratation externe. .

Toute la moitié gauche de la figure cst enflée, en particulier la
région du maxillaire inférieur, en sorte que la commissure labiale
gauche est déviée a4 gauche. Sur la tubérosité frontale gauche :
petite saillie osseuse dure, de la grosseur d’un pois.

La tuméfaction de la branche gauche du maxillaire inférieur
est bosselée, dure, bien limitée, fusiforme, atteignant prescue la
grosseur d'un ceuf d’oic. Elle commenece a quelques eentimeétres en
avant de 'angle du maxillaire pour s'étendre jusqu’a la deuxiéme
incisive droite. La peau et la muqueuse sont normales. La branche
droite esl également trés tuméfiée surtout au niveau de I'angle.
Les dents qui subsistent (incisives el molaires gauches), sont en-
chéssées dans la masse tumorale. .

La région maxillaire supérieure gauche fait légérement saillie.
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Le bord alvéolaire est notablement épaissi au maximum dans la
région de la premiére molaire. La fosse canine est remplie par une
masse dure comme de 1’os.

Fitude radiographique. — Sur le négatif fail de face, le maxillaire
inférieur droit se montre tumétié. Deux champs sombres et ronds
apparaissent séparés 'un de I'autre par une couche marbrée et
enlourée par une mince écorce claire.

Sur la branche gauche du maxillaire inférieur, on peul aussi dis-
tinguer une écorce claire, un peu plus épaisse et une zone mdédiane
qui parait tomenteuse. klle est claire aussi, mais elle est séparée de
I’écorce par un trait sombre.

Le sinus maxillaire droit esl nettement visible, mais le gauche
est opaque.

30 Janvier. Premiére opération. Incision le long du hord gau-
che du maxillaire inféricur. On libére ce bord qui n’est pas épaissi,
mais & la surface de I'os apparait une tumeur faisant saillic dans la
cavité buecale. A coups de gouge, on fail sauler unc tecorce osseuse
mince comme une feuille de papier et on met & jour une masse bos-
selée dure, ayant Papparence d’une tumeur. Celte masse forme en
avant et en arriére des tubercules indépendants de l'os et faciles &
isoler de leur loge. Mais la masse de la tumeur se prolonge en dedans
et en bas d’une facon conlinue avec I'os. L.a masse de la tumecur est
extraite 4 la curctte ainsi que les purlies d’os ramolli. Extraction
des incisives noyées dans la lumeur. On tamponne la cavilé qui en
résulte avec de la gaze iodoformée par la bouche.

11 Février. Radiothérapie sur le maxillaire supérieur gauche et
sur la région frontale gauche (deux séances par semaine).

3 Mars. Deuxieme opération, incision cutance sous le bord infé-
rieur du maxillaire inférieur droit. Le bord basilaire de 1'os est
épaissi. Le périoste qui n’est pas sensiblement altéré est décollé
et, la partie antéricure du maxillaire est mise 4 nu. On voil ici un
trone nerveux qui sorl par un orifice osseux pour rentrer & nou-
veau par un autre orifice. 1l s’agit vraisemblablement du nerf
dentaire inférieur qui a été mis & jour par I’expulsion d’un sé-
questre ainsi que nous en avertil Panamnese. On excise 1a face anté-
rieure de 1'0os qui esl mince comie une feuille de papier, mais com-
ptetement intacte.

11 apparait alors une masse tumorale, identique & celle qui a él6
découverte a gauche. Cetle masse est bien limitée en avant ct en
arriere et forme des lubercules arrondis de la grosseur d’une noix.
Ces tubercules se laissent facilement ¢nucléer, mais vers son milieu,
la tumeur s’enfonce insensiblement en bas et en dedans vers la pro-
fondeur de '0s ramolli. On enléve toules les parties molles a la
curctte. Il en résulte une grande cavilé limitée en dedans par une
lame osseuse dure, qui semble &lre la couche osseuse compacte de
1'os.

La plaie du maxillaire inféricur gauche est bien guéric. La cavité
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osseuse est devenue plus libre et en partie bourgeonne. L’os est un
peu épaissi du coté de la ligne médiane. La radiothérapie n'a pas
eu une influence remarquable sur la tumeur frontale et le sinus
maxillaire. :

16 Mai, quatriéme opération.

Incision & travers la muqueuse buccale tout a fait saine dans le
pli gingivo-labial gauche. La fosse canine est ouverte. Le périoste
peu altéré cst décollé. Sous celui-ci, la lamelle osseuse, mince com-
me une feuille de papier 4 cigaretle est enlevée a la gouge. Il appa-
rait alors une tumeur tomenleuse, analogue 4 celle du maxillaire
inférieur. Par endroits, les tubercules se laissent facilement énu-
cléer. En d’autres endroits, la limite entre 1'os et la tumeur est
impossible &4 préciser. A la curette, on enléve par morceaux cette
néoformation qui a le volume d’un ceuf de poule. l.e sinus maxil-
laire transformé en une fente étroite est séparé de la tumeur par
une mince lamelle osseuse et la muqucuse sinusienne n’est pas sen-
siblement altérée. Au cours de 'énucléation de la tumecur, dans sa
partie antérieure, on ouvre la cavilé nasale. En avant, il n’est pas
possible d’enlever complétement la tumeur.

3 Juillet 1913. La malade sort de 1’hdpital, considérée comme
guérie des suites opératoires.

8 Mars 1915. Elle revient & la clinique. La bosse du frontal gau-
che a grossi. Le maxillaire inférieur esl dans le méme état ou il se
trouvait 4 I'exéat de la malade. Les excavations opéraloires s'é-
tani revétues de muqueuse saine.

Elle n’a pas souffert du maxillaire inférieur, mais par conlre a
éprouvé de temps en temps des douleurs sourdes dans le maxil-
laire supéricur gauche. A ce niveau, au-dessus de 'extrémité pos-
térieure du bord alvéolaire, on voit une ouverture de la dimension
d’'un pois, cerclée d’une muqueuse rouge, veloutée, ¢’est évidem-
ment ’épithélium de 'antre d’Higmore. Cet orifice laissc apercevoir
dans la profondeur, une formation en grappe molle, de la grosseur
d’un ceuf de pigeon, que I'on peut saisir 4 la pince el qui a Pap-
parence des polypes muqueux ordinaires. Lorsque la malade se
rince la bouche, ’eau ressort par le nez. ’

On pratique 1’ablation des polypes.

Recherches microscopiques. — Les résultats microscopiques ont
été identiques pour les trois os examinés.

La mince lamelle osseuse qui ne mesure pas plus d’un milli-
metre par places, monlre & sa face exlerne, partout une couche
d’ostéoblastes et des indices de néoformation osseuse. Elle con-
siste en os lamelleux, lrés riche par places en vraies fibres de Shar-
pey. La couche la plus externe est médiocrement calcifice. 1.°6-
corce esl lraversée de canaux de Volkman et de Havers serrés et
est formée de couches superposées, séparées les unes des autres par
des lignes sinueuses cimentaires. Par ailleurs, les sysiémes lamel-
laires s’entrecroisent contusément.
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A sa face interne, 'écorce aux endroits ou elle est contigué aux
masses lomenteuses de la tumeur est tout unie, exception faite
de quelques Lucunes dans lesquelles se Lrouvent quelques ostéq-
clastes A cing ou six noyaux. La, pas de bordure d’ostéoblasteg.

Par places, exisle enlre la tumeur ol la coque osseuse du sang
Aux cndroits ou la limite entre la tumeur et I'écorce osseuse n’é;:
parait nellement macroscopiquement, on s'apergnit des saillies
cunéiformes, traversées par des canaux de ITavers, qui pavtant de
Pos pénetrent dans la tumeur. Ces saillies sont construites en og
lamelleux et entourées d’ostéoclastes semblables & ceux de Ia face
interne de ’écorce ogscuse, mais cn nombre beaucoup plus éleve
Dans quelques canaux, existe unc couche d’ostéoclastles. ’

Une des incisives arrachées, ainsi que le tissu environnant, ong
été débites en coupes. On constate sur celles-ci uce les masses {y.
morales juxtaposées ont en grande partie delruil la paroi alveg-
laire ol sont méme parvenues jusqu’d lu racine de la dent, laquelle
montre également des excavations lacunaires.

Les masses tumorales consislent en un tissu conjonetif trés riche
en cellules el a fibres moyennement fines. Ce tissu monlre partoyg
une disposition en tourbillon ; les vaisseaux formantl e centre dqy

‘ tourbillon. Dans les coupes cxternes, les vaisscaux sont assez dé-
veloppés. Mais en dehors de cela, ils sonl tout petits et paraissent
atre constilués dans une partie de la lumcur par un simple fourreay
endothélial, Dans d’autres coupes, particulierement dans celleg
de 1a face superficielle, le revétement endothélial est entouré ¢ une
gaine sans structure, colorée en rouge par I’éosine.

Dans les coupes ou les sections des vaisseaux sont visibles, on
t'rouve des formations rondes ou oblongues trés abondantes, quel-
quetois disposées en couches concentriques vee l:hé"mﬁtox,\flilm
eosine, elles onl un centre bleudire ot une périphérie rouge : ave
le earmin, elles sonl colorées faiblement en rose, et enclavent par-
fois des cellules comparables & des corpuscules osseux, mais qui
n'auraient pas de prolongements visibles. Ces formations ne peu-
vent étre envisagées autremenl que comme des concrétions eal-
caires. Elles siégenl dans la régle, au cenlre des tourbillons, par-
fois pres du vaisseau, mais Je plus souvenl on ne peut découvrir ¢q
dernier. Ce n’est pas d’ailleurs accidentellement que ces conepes-
tions se trouvent en grand nombre dans les coupes o les gaineg
des vaisscaux sont visibles, car une étude plus :1])])1‘()f«)ndie,Vmun-
tre qu'elles sont ¢laborées ¢n grande partie dans épaisseur de ¢eg
gaines. Flles sicgent dans le revélement vasculaire dépourvu (e
structure, parfois méme, elles entourent la lumiere vasculaire, myig
la plupart du temps, leur forme cst celle d'une plague ou d’une
sphere. Les concrétions ot I'on ne peut découvrir les vaisseaux sont,
enlourées d’une couche amorphe ressemblant & de la tunique vag.
culaire. La, on ne relrouve pas de vaisseauX ayant la signilication
d’ostéoblasles. On conelut de ce fait que les conerélions ne we qa-
veloppent pas seulement dans les parois vasculaires, mais qu’ril
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existe aussi une substance similaire 4 la face superficielle des sail-
lies osseuses pénéilrant dans la tumeur. Ces concrétions ne témoi-
gnent donc pas simplement d'un foyer de calcification, mais repré-
sentent au contraire le produit d’une ossification primitive. En se-
cond lieu, elles sont délruites par les ostéoclastes. Maiscetle des-
truction ne se produit pas exactement de la méme fagon que celle
que I'on voit ordinairemenl dans 1’0s. Les concrétions ne sont pas
en effet rongées de tous les ¢otés, mais d’un seul, de sorte qu’elle est
détruite par son intérieur jusqu’a ce qu’il ne reste plus qu’une mince
écorce. Ces écorces de concrétion s’observent surtout dans la zone
de transformation ou la deéstruction semble avoir licu de facon ex-
clusive, mais en grande abondance. 11 esl évident que les couches
périphériques des concrélions offrent une plus grande résistance
aux ostéoclastes que les couches profondes. Ces ostéoclastes sont
plus grands que ceux de la vieille substance osseuse, ils contien-
nent fréquemment de dix 4 quinze noyaux.

Dans les zones exlernes, les concrétions sont en amas serrés
et autour d’elles se trouve du tissu osseux Lypique et plexiforme.

Dans ce tissu intriqué, on voit pénétrer comme Ltoujours des fi-
bres conjonctives provenant du tissu aveisinant, ce qui ne se pro-
duit pas pour les coucrétions elles-mémes. Certaines de ces der-
niéres sont isolées et incluses dans du tissu osseux lamelleux.

Les cellules, de la tumeur sonl des fibroblastes. Elles possédent
des noyaux assez grands, parfois ovales, purfois plus allongés et
dans ce cas un peu incurvés. Ces cellules prennent faiblement et
irrégulicrement la substance colorante, si bien que dans les prépa-
rations May Grunwald Giemsa, il est presqu’impossible de distin-
guer les noyaux du protoplasma qui est trés faiblement basophile.
Mais une trés courte coloralion préparatoire au lithion carmin fait
apparaitre le noyau sans modifier sensiblement la coloration du
protoplasma. Dans chaque noyau on voit le plus souvenl deux,
quelquefois un nucléole, pas trés grand. La chromaline est répar-
tie en tout petits grains dans tout le noyau. Pas d’hyperchroma-
tose, ni de polymorphisme, de rares mitoses. Quelques cellules mi-
gratrices, pas de cellules plasmaliques, pas de matzellen.

Le diagnostic de sarcome, préalablement porté, devait élre re-
jetté par la multiplicité de I’affection, sa longue exislence et la len-
teur de son développement. Le manque absolu de polymorphisme
cellulaire Vinfirmait également. L’évolulion ultérieure a montré la
véracité de cette opinion, puisque malgré une opération qui n'a
pas été radicale, il n’y a pas eu de récidive.

11 élimine le diagnostic de tumeur bénigne pour les raisons sui-
vantes : .

le La tumecur, si elle est limitée en cerlains points, diffuse en
d’autres dans le tissu voisin.

20 Les lésions sont multiples.

3° Par contre la forme noduleuse de Ia tumeur, 1'ossification
atypique, la composition presqu’exclusive de la {umeur en fibro-




- - 93 -

blastes, sans que les autres formations cellulaires du tissu conjone-
tif ne sc présentent en quantité anormale pourraient faire croire au
contraire 4 la présence d’une néoplasie hénigne. Mais une etude
plus atlentive des fails prouve qu’il existe des cas d’ostéite fi-
breuse non douleuse qui ¢taient limités et énucléables. La présence
exclusive de fibroblastes, sans modification des éléments figurés
avoisinants n'a pas encore donné lieu a des recherches permettant
de juger de ces cas. D'autre part, Ja disposition en tourbillon des
fibres conjonctives a été retrouvée par Krilz dans son cas et par
Frangenheim dans un cas d’ostéite fibreuse du crdne.

Se basant sur toutes ces considérations, I'auleur pense qu’il doit
s’agir d’une forme nouvelle d’ostéite fibreuse.

OBSERVATION VIII

Cas de Kritz

(Rapporlé par Langenskiol, p. 48) (1)

Femme de 34 ans qui porte depuis cing ans une tumeur qui s’est
développée tres lentement, de la grosseur d’un ceuf de pigeon, indo-
lore, sur le bord alveéolaire du maxillaire supérieur droit. Elle porte
également sur la région correspondante du maxillaire inférieur,
une tumeur de la grosseur d’une cerise. Ces deux tumeurs ont été
réséquées ainsi que la région environnante du rebord alvéolaire.

Dans les préparations microscopiques de la tumcur du maxillaire
supérieur, on trouve presque partoul des dispositions fibrillaires
concentriques constiluant souvent des images en tourbillons, Mais
jci les vaisseaux ne passent pas au centre des tourbillons, ce qui
est le contraire, au niveau de la Lumeur du maxillaire inférietir.

On trouve partout des dépots caleaires, mais nulle part de traces
d’ossification. Aux endroils ou les dépols calcaires sont isolés, ils
sont irréguliérement arrondis, qu’ils soient au contraire sous forme
de gros amas, ils forment alors des images déchiguelées, con-
fluentes entre elles.

A la tumeur inférieure, le pord alvéolaire qui a été intéressé
par la coupe, s€ montre par beaucoup: d’endroits rongé et méme
fracturé. Des cellules géantes Lypiques (ostéoclastes) font recon-
naitre qu’il s’agit réellement d'un processus de résorplion osseuse.

—_—

(1) Krilz. — Uber das gleichzeilige symmetrische Auftreten von
fibro men am uber eud eunterkiefer Inaug dissert, Leipzig 190%2.
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OBSERVATION IX

Cas de Le Dentu

(Revue Mensuelle de Médecine et de Chirurgie, 1879, p. 871).

Une jeune fille de dix-huit ans, entire 4 'hopital, le 1er Mai 1879,
11 y a huit mois, on lui arracha la premiére grosse molaire inféricure
droile dont elle souffrail. Au début de Février, une légére tumé-
faction de la gencive est apparue au méme point et s’est é¢tendue
en largeur et en épaisseur, sans douleur ni fiévre. Un mois aprés,
une tuméfaction analogue se développe sur la gencive du maxiliaire
supérieur droit. Enfin, il y a six semaines, on note un soulévement
analogue & la face externe du maxillaire inférieur et au maxillaire
supérieur a gauche, sans souffrance.

Examen au 1¢r Mai. — Les joues sont soulevées et arrondies,
celle de droite est la plus volumineuse. L’examen buceal montre
une altération du squelette facial portant sur les deux maxillaires
supérieurs et le maxillaire inféricur. Les deux faces du maxillaire
inférieur dans sa moitié droite sont soulevées par une Lumeur
allongée parallétlement a I'axe de l'os, commencant en arri¢re de
la canine et se prolongeant jusqu’a I’angle de la branche montante.
La tumeur est plus grosse en dehors qu'en dedans. Sur la moilié
gauche les lésions sont moins développées. Sous les incisives, a la
face exlerne de 1'0s, on voit deux pelils soulévements dont le re-
lief dépasse de deux ou tlrois millimétres la surface des gencives.
Sur le maxillaire supérieur droit, on note des altérations analogues
et égales, La partie correspondante de la voiite palaLline esl soule-
vée, d’avant en arriére, au voisinage de arcade alvéolaire. Les
mémes productions existent au maxillaire supérieur gauche, mais
moins avancées. Les lésions sonl donc d’une symélrie parfaite,
mais on voit & leur développement anormal inégal & gauche ct &
droite, qu’elles ont dii commencer 4 droite. Les dents sont fichées
au milieu d’un tissu mou, mais non fongueux, qui entoure toute
la couronne, elles semblent prés de tomber spontanément. Le Lissu
¢lastique qui les enveloppe, non saignant a une consistance élas-
tique. Toutes ces productions sont d’un rouge violacé d’intensité
variable. Leur consistance est d’une dureté élastique par places,
d'une dureté absolue par d'autres, comme si I'on se trouvait en
présence, tantdt de tissu osseux, tantot de tissu fibreux. Les masses
morbides sont netlement divisées en lobules séparés par des sillons
trés peu accentués. Aucune douleur spontanée ni provoqudée.

Les anlécédents héréditaires et personnels sont sans intérél.

Au premier examen histologique on porte le diagnostic de sar-
come.
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Thermocautérisations profondes sur les deux productions de la
vofile palatine. Reéaclion inlense, puis au bout de quinze jours, le
tissu morbide a repris sa premiére apparence.

Ultérieurement, propagation aux os du crane. Légére protrusion
de I'eeil gauche, tempe plus bombée a droite. Peu & peu, les prT)-
ductions morbides changent de consislance. Elles deviennent dures,
de consistance osseuse. En méme temps le Lissu en changeant de
nature semble se rétracter un peu.

Examen histologique. —— 1.es coupes se montrent formées par une
charpente osseuse trés irrégulicre, dessinant une séric de lames rem-
plies par du lissu conjonetif. Le tissu osseux a unc extension sensi-
blemenl moins considérable que e tissu conjonclif. It est constitué
par des travées allongées, disposées sans ordre. Elles renferment
des ostéoblastes, mais on n'y découvre ni couches régulierement
ordonnancées, ni canaux de llavers. Le lissu conjonctif est formé
de fibres denses, contenant un _certain nombre de noyaux et de
cellules embryonnaires. Au voisinage des ilols usseux, on observe
des éléments polyédriques comparables aux cellules médullaires
des os, en voie d ossification. En outre, de place en place, & proxi-
milé des travées osseuses, on remarque des cellules géantes ren-
fermant quatre 4 six noyaux.

OBSERVATION X

Cas Le Dentu

(Clinique Chirurgicale, 1904)

Une femme de trente-cing ans cntre 4 Beaujon, Je 15 Juin 1890.
A examen le front esl bombé, les 0s malaires et maxillaires supe-
rieurs sonl irés saillants, surtout & gauche. La face est considéra-
blement élargie. Le maxillaire inférieur fail un relief extraordinaire
qui repousse la levre et forme dans Dorifice buceal unc saillie
monstrucuse. On enléve le maxillaire inféricur dans sa presque
totalité. La malade meurt quelques jours aprés opéralion.

La coupe de la tumeur enlevée, montre qu’elle est formée par
un tissu hétérogeéne, disposé cn masses arrondies en amas demi durs
et parsemés de substance osscuse. Il esl évident qu’il y a la & pre-
miere vue autre chose que de Y'os. Or, celte piece provient d'un
malade chez qui l'affection avait débuté vingt-sepl ans aupara-
vant. Aprés avoir commenceé par les maxillaires supérieurs, elle
avait atteinl le maxillaire inféricur, mais c¢’est depuis trois ans scu-
lement que la partie moyenne de cet os dépassait en avant e ni-
veau de la rangée dentaire supéricure. Depuis six mois surtout,
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le développement s’était beaucoup accru et depuis deux mois la
marche du mal était devenue aigué, avec hémorragies abondantes
de la muqueuse buccale fongueuse.

Méme description anatomique que la précédente.

OBSERVATION XI

Cas de Bardeuheuer

Fallvon leontiasis (Deutsche medicinische Wochenschrift 1905, p. 525)
(Analysé par Bockenheimer (loco citalo)

Malade de dix-sept ans, chez qui le maxillaire supérieur gauche
a été tres développé depuis sa plus tendre enfance. Peu & peu, il se
produisit une hypertrophie des cornets et de I'arcade zygomatique.
Cure iodurée inutile. Ablation du maxillaire, qui est dur et pres-
qu’entiérement sclérosé. Dans les parties alvéolaires, les dents sont
comme emmurées. La volite palatine est trés épaissie. Le sinus est
comblé., Peu de temps apres, le maxillaire inférieur s’épaissit, ce
qui amena & pratiquer une hémi-résection. La patiente supporta
bien les deux opérations. Une coupe montra que les os étaient en
partie formés par une substance de consistance analogue a de la
pierre ponce et en partie analogue & de I'ivoire. La branche ascen-
dante du maxillaire inférieur et le processus coronoidien sont trés
peu épaissis.

A I'examen microscopique on trouvait toute une série de travées
osseuses, disposées irrégulicrement. Les plus récentes consistaient
en tissu osseux bien ecalcifie. Autour des travées osseuses se trou-
vait une rangée de multiples cellules fusiformes qui représentent
des osléoblastes. Les intervalles intertrabéculaires sont remplis de
tissu conjonectif, tantot pauvre, tantdt riche en cellules conjonc-

. tives et qui ressemble 4 du tissu conjonctif jeune, se colorant bien.

De nombreux vaisseaux Y sont contenus, tandis qu'il est rare d'y
trouver des cellules lymphoides.

Aussi pour Bockenheimer, cet examen miecroscopique lui permet
de conclure 4 I'ostéite fibreuse. Nous nous demandons étant donné
qu’il existait des zones dures comme de 'ivoire, au sein d’un tissu
plus mou, s’il ne s’agit pas d’un cas de léontiasis ossea.




OBSERVATION XII

Cas de Paquet

(Archives de la Sociélé de Chirurgie)
1881, p. 329.

Jeune fille de vingt-deux ans.

Depuis I’age de trois ans, elle avait une légere enflure du maxil-
laire supérieur gauche qui grossit lentement jusqu’a I'dge de vingt
ans, puis jusqu’a vingl-deux ans, U hypertrophie devint plus rapide,
ce qui amena 'ocelusion compléte de la narine gauche. 11 fut pro-
cédé a I'extirpation de tout Ie maxillaire. 1 était trés épaissi et Lres
dur. A une place seulement, au niveau du sinus maxillaire existail
unc dégénérescence sarcomateuse.

Bockenheimer analysant ce cas, en fait une hyperoslose avec
production sarcomaleuse comme on en voit dans lostéite tibreuse.

Nous faisons des réserves sur ce cas.

L’expression « épaissi et trés dur » est dans le plan de la leon-
tiasis. Le manque de renscignements plus précis rend toute con-
clusion impossible.

OBSERVATION XII

Cas Philip, de Bordeaux

(Annales des maladies de loreille, p. 575, 1911)

Jeune homme de dix-neuf ans, se présentant avec une asymeélrie
de la face et de I'obstruction nasale. Le rebord alvéolaive gauche
est plus large. La pommelte gauche est saillante, il y a abaissement
du palais et nivellement de tous les reliefs osseux. La paroi nasale
rejoint la cloison. Pas de signe fonctionnel.

A T'intervention, bloc de tissu spongicux, pas de plan de clivage.

A l'examen histologique, on trouve du tissu de soulénement fi-
breux, mais présenlant en de Leés rares points une structure mu-
queuse. Travées avec ostéoblastes englobés au milieu de lamelles
osseuses stratifiées. Cavités méduliaires avec leur contenu habituel,
Ce tissu se présente & des élapes variables de son développement
et la présence d’ostéoblastes el d’une sorte de polycaromatophilie
fait pressentir un slade peu éloigné de la période préosseuse. De
trés rares myéloplaxes épars dans le tissu conjonetif témoignent

d’un cfforl de résorplion peu accus
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OBSERVATION XIV

Cas de Max Koch

Boil rapporte (Arch fir klinische chir., 14 Mars 1922, tome
XCVIIL{. 3), le cas de Max Koch, d’une hyperostose du crane et du
maxillaire supérieur, dans lequel ses observalions microscopiques
concordaient parfaitement avec celles relevées dans la maladie de
Paget.

Boit ajoute que l'observation histologique de ce cas ne differe
en rien avec celui dont il rapporte 'observation. Or ce dernier
était en tout poinl comparable a4 ceux que Reklinghausen a décrit
dans l'ostéite fibreuse.

OBSERVATION XV

Cas II (résumé)

De Langenskiold, Acta Chirurgica Scandinavica, p. 20, 1920.

Jeune fille de vingt-neuf ans.

Lobe droit du thyroide moyennement hypertrophié, dur, noueux.
‘Wassermann négatif. Dans son enfance, mulliples fractures spon-
tanées. A neul ans, cuisse gauche. A 11 ans, fémur droit. Deux
autres fractures du fémur droit a treize et & quatorze ans. A cette
période elle se plainl d’odontalgie et on lui enléve quelques dents.

En Juin 1913, elle accuse des douleurs dans la moitié droite du
maxillaire inférieur qui est tumétiée. Puis les douleurs cessérent, et,
Penflure diminua sans toutefois disparaitre complétement, il per-
sistait sculement sur la partic postérieure du bord alvéolaire une
tumeur grosse comme un ceuf de pigeon, dure, sensible a la pres-
sion. Puis, les douleurs ont réapparu par intervalles, accompagnées
chaque fois d’augmentation de la tumeur.

A l'examen, on trouve un crine trés agrandi, la moitié gauche
de la vofite cranienne est plus ¢levée que-la droite. La fosse tem-
porale gauche est remplie par une masse d’une dureté osseuse,
allant se perdre sans démarcation sur la vofite cranienne. L’os ma-
laire et I'arcade zygomatique sont épaissis 4 gauche. Au milieu de
la moitié gauche de la branche horizontale du maxillaire inférieur,
on trouve une tumeur dure non sensible, du volume d’unc noisette.
La branche horizontale droite du maxillaire inférieur est augmentés
de volume dans sa totalité, sensible & la pression. Au milieu, existe
une zone fluctuantle. La deuxiéme pfémolaire et la deuxiéme mo-




laire sont cariécs. Derriere celle-ci, on fait sourdre du pus par pres-
siomn.

Fazamen radiographique. — T.a volte cranienne est épaissie.
Dans la-région parictale, on voit une quantité de taches sombres
de la grosseur d’une cerise. Parmi celles-ci, les unes sont tres appa-
rentes, tandis que d’autres sont estompécs. Une vue de face montre
dans le maxillaire inféricur des foyers sombres analogues. L'angle
droitl du maxillaire inférieur apparait entierement sombre sur le
négatif.

4 Décembre 1913, Intervention. Incision intrabuccale dans le sil-
lon gingive-jugal. Plus tard, la premiére incision pe donnant pas
assez de jour, incision cutanée le long du bord inférieur du maxil-
laire inférieur. La couche osscuse externc est cnlevée a la gouge.
On ouvre ainsi une cavité contenant du pus. Les parois de cette
cavite sont formées par des rmusses osscuses spongieuses, ¢paisses,
mais assez molles. On les enléve 4 la gouge. Les racines dentaires
wapparaissent pas. La plaie cutanée est suturée. La cavité tam-
ponnée par la bouche.

7 Revrier 1914, s cavité est épithélialisée. La tumeur maxillaire
a disparu.

] Février 1915, Par correspondance, on apprend que la méchoire
depuis Vopéralion n’est plus douloureusc.

Recherches microscopiques. — Epaississernent du périoste. Dans
les pieces plus éloignées du fover purulent, la couche exlerne est
tres mince, elle peut & peine élre appelée couche compacte. L.a
couche compacle est composée d'os lamelleux. Sous elle, on trouve
du tissu osseux spongieux dont les mailles sont remplies de tissu
conjonclif riche en cellules. Dans les couches plus profondes, les
{ravées osseuses diminuent au profil du tissu conjonctif. Les tra-
vées osseuses sont remplies d’ostéoblastes qui ne sonl pas rangés
réguliérement. Les travées montrent des bordures rose clair, bor-
dures qui par places sont nellement séparées des parties centrales
des travées, colorées plus ¢nergiquement. Les travees présentent
une structure plexiforme. Dans les Jacunes, on voit un assez grand
nombre d’ostéoclastes, avec six ou huit noyaux. Enlre les tra-
vées existe du tissu conjonctif moyennement riche en cellules ;
avee, par places, des quantités considérables de cellules pseudo-
sarcomateuses, des cellules géantes libres tout A fait isolées. Par-
tout exislent des fibrilles conjonctives sous une épaisseur considé-
rable el dans les parties pseudo-sarcomaleuses, des amas pigmen-
taires, brun jaunitre, extra cellulaires, et j’ai démontré dans ceux-
¢i par la réaction du bleu de Berlin la présence de fer. Pas de fer
dans les travées osseuscs. Tans un fragment qui venail de la ré-
gion de la couche superficielle, jai trouvé des quantité énormes
de substanee cartilagineuse. Celle-ci avail en majeure partie le
caractére du cartilage des tissus conjonctifs et se continuait sans
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démarcation avec le tissu conjonctif environnant. Avec le carti-
lage conjonctif se trouvaient plusieurs ilots de cartilage hyalin
qui semblaient réunis par un pédicule au cartilage conjonetif.
On passait de 1'un 4 I'autre sans transition. Ces ilots étaient en-
tourés d’une capsule conjonctive pseudo-périchondrale. Dans
les masses de cartilage conjonctif, il existe quelques débhris de subs-
tance osseuse lamelleuse dont les bords montraient des lacunes
profondes.

Parmi les cellules de tissu fibreux, les fibroblastes constituent
1a masse prépondérante. On peut y voir les corpuscules centraux
au voisinage du noyau, ou ils sonl au nombre de deux ou trois,
parfois quatre. Ils si¢égent la plupart du temps dans du plasma
non différencié, mais sont entourés d’une petite zone claire. Dans
quelques cellules, cette zone est grande et se trouve alors éloignée
du noyau.

La découverte du foyer cartilagineux & la face externe du maxil-
laire inférieur est importante, car endroil ou elle a été découverte
permet une opinion précise sur sa genese. Le maxillaire inférieur
est, d'aprés toutes les déclarations, un os de revétement. Seul le
condyle résulte d’'une piéce cartilagineuse antérieure ainsi que
la partie interne du maxillaire, provenant du cartilage de Meckel.
Mais la partie externe du maxillaire inférieur apparait sans pré-
formation cartilagineuse.

Le foyer du cartilage trouvé appartenait 4 la face externe
du maxillaire inférieur, trés superficiellement puisque des fibres
musculaires venaient y prendre attache. Le foyer siégeait donc &
une place ol pendant aucun stade de la vie intra et exlra-utérine,
il n'était possible de trouver des inclusions ecartilagineuses. Il ne
peut, par conséquent, étre considéré comme un reliquat de carti-
lage ancien, mais au contraire, comme néoformé.

Ainsi Popinion de Bockentheimer se trouve confirmée ici. Les ilots
de tissu cartilagineux fréquemment trouvés dansl’ostéite fibreuse ne
sont pas des indices d'un rachitisme persistant, mais simplement
une manifestation de la capacité du tissu conjonctif périostique
et endostal de former toute espéce de tissu mésenchymateux.

D’autre part, notre cas montre combien il est difficile de dé-
terminer convenablement une distinction Lranchée entre 1’'os-
téite fibreuse de Recklinghausen et I'ostéite déformante de Paget.
Car, tandis que l'épaississement considérable et I'incurvation de
la cuisse, les déformations du créne parlent en faveur de l'ostéite
déformante de Paget, le début précoce de 'affection, les nombreu-
ses fractures de cuisse et les foyers qui peuvent étre considérés
comme des kystes rappellent bien l'ostéite fibreuse.

Malheureusement, la présence des kyste n'a pas été prouvée,
car les foyers considérés comme tels n’étaient pas aussi nettement
limités qu’on pouvait é’y attendre et la cavité trouvée dans le
maxillaire inféricur peut aussi bien étre le résultal de la fonte
purulente du tissu solide qu’un kyste infecté secondairement.
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OBSERVATION XVI

Cas de von Haberer, ciié par Frangenheim

Beitrage ziir klinischen Chirurgie 1914

Garcon de 10 ans. A Vage de 3 ans, la mée remarqua sur la
noitié droite de la face une enflure dans la région de la maichoire
inférieure, qui s’agrandissait lentement et & laquelle elle n’altacha
aucune importance ; I'état général de Uenfant n’en étant aucu-
nement modifié. Une autre enflure se produisil. bientot apreés dans
la région temporale droite. A cing ans, Venfant se fractura le
fomur droit au cours d’une marche. La fracture se consolida avec
une légere angulalion du fémur. Trois ans plus tard, I'enfant se
cassa de nouveau le fémur a la méme place, celte fois encore
pour un traumatisme relativement insignifiant. La fracture
guérit, mais avec une angulation encore plus considérable.

Quant aux tumélactions pariétale et maxillaire, clles ont aug-
menté lentement et dune fagon indolore.

A Yexamen, on constale, dans la région de 1'os pariétal droit,
une tumeur hémisphérique, dure comme de V'os, de surface lisse,
insensible, sur laquelle les téguments peuvent stre déplacés nor-
malement. Immédialement en avant de cette tumeur ct toujours
située dans la parlic antéricure du pariélal, une voussurc plus
petite et plus plate, neéltement fluctuante en son cenlre et entourde
d'un rempart crénelé. L'orbite droile est fortement enflée. L ceil
droit est plus enfoncé que le gauche, mais les mouvements sont
libres et il 'y a pas de diplopie. La branche horizonlale droite
du maxillaire inférieur esl foriement augmentée de volume ct
est sensible a la pression. Les deux fragments du fémur consolidés
forment un angle obtus & sommet externe et esl trés augmenlé
de volume 2 ce niveau. Le grand trochanter gauche est également
tuméfié.

Examen radiographique. — Tumeur pariétale droite a aspect
kystique. Au niveau du maxillaire inférieur, il s’agit aussi d'une
formation kystique qui ne se manifeste cependant pas aussi nel-
tement que le kyste pariétal. Dans toute la moitié supérieure du
fémur droit, image d'un kyste multiloculaire, surtout marquee
dans la région fracturée et dévide. La corticale est, par endroits
raréficée, par ailleurs on voit des néoformaltions osscuses.

Incision d’épreuve. Apreés Vincision des téguments de la région
pariélale el du pcrioste, on tombe sur un os bosselé, mais lissc.
La tres mince couche osseuse céde au ciseau et I’on apercoit alors
des cavités multiples d’ou s’écoule du sang.
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OBSERVATION XVII

Cas Carl Beck

In thése Ramijean, page 74

Malade de 37 ans, sans antécédents spécifiques, alcoolique. Se
plaint depuis dix-huit mois de nevralgies dentaires, puis de dou-
lecurs dans le ¢6té droit de la face. Depuis un an, sa face, 'extré-
mité de ses doigts ont augmenté lentement de volume. C’est une
femme de petite taille, & squelette gréle, & peau mince et bronzée.
La téte cst la partie du corps la plus déformée. La face est proé-
minente. Les 0s de la pommetle font une saillie comme deux balles.
Le nez perdu ecntre ces deux éminences est seulement indi-
qué par les narines. Les cavités nasales sont obsiruées. Le bord
alvéolaire du maxillaire supéricur est tres élargi. Les lévres pa-
raissent trop courtes et la malade ne les ferme que difficilement.
Le maxillaire inféricur est également hypertrophié, spécialement
au niveau des branches montantes. Les cotes el les clavicules
sont déformées comme si-elles avaient 6té frecturées. Aux mains,
les phalangettes sont double des aulres phalanges. Les jambes
sont atrophiées. Pas de lésions viscérales.-

A la radiographie, contour des os de la face cffacé, sinus maxil-
laires opaques.

Cure iodurée sans résultat.

Les douleurs faciales devenant plus aigués, on intervient, non
pas tant pour faire disparaitre les productions osseuses que pour
supprimer la compression- des filels nerveux. On se borna a ex-
tirper les parties saillantes du maxillaire supérieur. l.a malade
meurt cing jours aprés Popération de pncecumonie double.

La structure des prélévements esl celle d’'un os embryonnaire
aux différents stades de son développement. Des travées osscuses
courent irrégulierement. Un gros stroma de tissu conjonctif et
muqueux les entoure, il renferme de nombreux vaisseaux.

OBSERVATION XVIII

Cas de Lexer

Frangenheim (loco citato, p. 129) rapporte le cas de Lexer. Il
s’agit d’une -femme opérée & I'age de 30 ans, pour une ¢pulis de
la méchoire inférieure. A 40 ans, elle présenle un sarcome a myé-
loplaxes de la machoire supérieure, en méme temps que dans les
autires parties du squelette, les ultérations caracléristique de 1’os-
téite fibreuse,




e 103 —

OBSEBVATION XIxX

Cas de Castro Freire {Itésumé)

faladies des Enfants, mai 21, page 289
, ge 2

In Archives des A

ele vu par le Professeur 8 b r
,8‘7(,;maissable a des frar,i,]s:ei:, 1‘;1[;111;113111:53
» des traumas minimes, pour des déIfurS
mbres inféricurs, de la colonne dorsaln-
et pour macrocéphalie: Le .dék,,nit .de ,h{ maladic remonte i l’ﬁgé
de seize mois, ’I’hy'}')el'U'Ol’h]e cranienne a commencé & 23 ans.
Castro Freire revoit 10 malade & 27 ans. 11 présente une téte
Sl mentée o volume flu,e l::’ fu(:,‘e. Les cavités sonl élargies,
'une par rapport 5 rautre <{\ ec t'obliquité des axes oculaires. Le
Puno par T de pache, A echune haseh élargie. L.es narines sont
voiite palatine élargie. Le maxillaire

Le malade 2 d'abord
fragilité des 0% jongs I
spontanées ou sm-,cédant
mations du passin,

larges et héantes; aveo unét: . :
inférieur est tres develop? ,,7(17 que moins due le supérieur. Le
s des arcades orbitaires devient ensuite

dessu
sont hypertrophiées. Le crine Mmesure

front saillant au-
fuyant. Les mastoides =7 :
66 centimetres de c‘u-conterenc.e ‘tiu lieu de H2.

Par ailleurs on M0 thorax déformé, ayant fa hauleur de celui
d'un enfant de dix &% Cotes irrégulierement développées. Cy-
phoscoliose dorsale GOD’VOX”/G droite. nga vara hilatéraje. Fé-
murs atrophiés et (:(H{I‘hef’ en d(_‘/d’tfus: Tll)las a courbure irrégu-
lidre & convexité anleérieut® Elflrtfe }nfemem-e 3 convexilé externe.
Pieds en varus J6ger- pas d epgxssmscrnent des épiphyses, ni de
sensation de 1-amollisscmenl,, ni de flexibilité anormale.

OBSERVATION XX

cas de veri, Faure-Beaulieu et Ruppe
o des Hopitauz de Paris, 25 novembre 1923

Sociélé Aédical
5 en prés
L ment bosselée, parait disproportionnée avec
1a taille du sujet est trés inférieure a 1,;
mA47. ©
Cousulter _pour des troubles gastrigues, nulle-
ment préocn:llpé des .défm-mat‘lons osseusgs qu’il porte depuis son
enfarnce. e son hisloire {Lm‘l,s ].Ctml(ms quil aurait fail, vers huit ou
neuf ans, unt maladie Lres febrile, pendant plus d’un an, entrainant
une rétraction des § gelle que ses lalons touchaient ses fesses.

ambes;
Quelgue temps apres

Nopus somme
énorme, irréguli€r
le corps, drautant
moyenne. i mesure

11 est venu nous

goll crane se serai s ¢ i
serail déforme, 'hypertrophie




ayan{ débuté du co6té du pariétal gauche. Ces tuméfactions au-
raient ensuite augmenté progressivement jusqu’a I'age de 20 ans.
Depuis le volume de la téle est resté stationnaire. Mais son his-
toire est trés enrichic par les traumatismes qu’il a subis. A six
ans, il s’est fracturé le bras droit a la partiec moyenne, la fracture
s’étant produite en jouant, par une chute brutale sur le coude.
A treize ans, chute d’'un arbre et fracture du maxillaire inférieur.
A trente-cing ans, nouvelle chule d’un arbre de grande hauteur
et fracture du bras droit au méme endroil que la premiére fois.
Au sortir du platre, pour un choc insignifiant, il se rebrise le bras.
Enfin, 4 quarante ans, il est victime d'un accident du lravail, et
se fait une nouvelle fracture de ’humérus droil, cette fois au tiers

inférieur.
Actuellement
Crdne. — Nous sommes frappé par la grosseur du crine, dont

le contour au-dessus des orbites est de 64 centimétres, au lieu
de B2. Mais ce n’est pas une hypertrophie diffuse. Le crane est
“trés irréguliérement recouvert des deux cotés par des saillies de
consistance nettement osseuse, séparées par des sillons Lrés irré-
guliers. Les masses n’ont aucune symétrie. Elles ne sont aucune-
ment limitées d'un c¢dté ou d’un autre, par la liene médiane. Une
énorme masse passe transversalement d’une fosse temporale 2
I'autre, en raquette 4 grosse extrémité gauche. Une seconde oc-
cupe la région fronto-pariétale droite et se prolonge jusqu’a l’or-
bite. Une troisieme intéressc la région occipitale médianc et se
continue jusqu’a la mastoide droite. Les deux mastoides sont '
d’ailleurs trés mal limitées sur leur bord poslérieur. Le malaire
droit est aussi manifestement plus gros el les deux arcades sour-
cillieres sont fortement saillantes.

Toutes ces hyperostoses ont une surface a peu preés lisse, Llles
se perdent insensiblement par leur bord avec 1’0os voisin. lLes tégu-
ments qui les recouvrent sont souples. Elles ont une consistance
osscuse et sont indolores.

Au niveau de I'angle droil du maxillaire inféricur, on note une
saillie du volume d’une trés grosse noix. A l'ouverture de la bouche,
on est frappé d’apercevoir un orifice de deux centimetres de dia-
meétre, occupant le rebord alvéolaire, au niveau de la région mo-
laire et laissant voir une cavité osseuse spacieuse, recouverte d'un
mince exsudat blanchitre. Par ailleurs, le maxillaire inférieur
est sain. Le malade est atteint de pyorrhée et a conservé son in-
cisive centrale et sa canine droite, sa canine, sa deuxiéme prémo-
laire el ses deux molaires gauches.

I.c maxillaire supérieur est édenté. La voflile palatine présente
a droite une forte voussure allongée dans le sens antéro-postérieur
et empiétant légérement sur le coté gauche. Elle est dure, de sur-
face légérement granitée, recouverte d’une muqueuse normale.

Tronc. — Si nous découvrons maintenant notre malade, nous
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constatons que le cou est tronconique, avec chule des ¢paules.
En réalité, la clavicule droite est plus courte que la gauche, en-
trainant une déformation maxima & droite. Le bassin est évasé
et le trone est rectangulaire. Vu de dos, notre malade présente
une scoliose a4 convexité droite et une accentuation de la lordose
lombaire. On sent quelques saillies irréguliéres par le palper des
crétes iliaques.

Membres. — On ne note rien d’anormal, au niveau des membres,
hormis une déformation légére du bras droit avec angulation a
sommet externe et un épaississement du deuxiéme métacarpien
gauche. ' .

L’examen somatique montre que le malade esl porleur d’une
insuffisance aortique. Les réflexes sonl normaux. Son Wassermann
est négatif.

Examen radiographique. — Nous mne voulons (ue résumer ici
les renseignements fournis par les épreuves radiographiques.

1o La radiographie du crane donne une image oualeuse tout &
fait comparable a4 celle d'un crane pagetlique ;

20 (elle du maxillaire supérieur, par plaque intra-bucecalec mon-
tre une zone de raréfaction osseuse limitée par deux remparts
osseux, itres condensés ;

30 Celle du maxillaire inférieur, fournit une image kyslique,
mais les parois de cetle cavité pseudo-ksylique ne sont pas nor-
males puisqu’elles ont un aspect floconneux qui est celui de I'os-
téite fibreuse.

40 L’humérus gauche est légerement incurvé dans sa moitié
supérieurc. A ce niveau, la diaphyse est augmentée de largeur ;
elle est aussi large que la téte humérale. Toule celte moitié de
diaphyse el la téte sont occupées par une cavité, a contours nets,
a fond clair homogéne.

no L’humérus droit dans sa totalilé présente toule une séric
de plages claires, plus ou moins larges, entourées par des trabé-
bécules plus ou moins épais. La téte humérale et la cavité glénoide
praticipent & ce processus.

6° On retrouve cette méme image arcéolaire au nivesu du 1er
métacarpien droit, du 2¢ métacarpien gauche, ainsi que de la Re
et 3¢ phalanges du ?¢ doigt gauche, de la clavicule droile, de la
téte de la 3¢ cote, de la partic moyenne des ge Ue et 10e cotes.

7o 11 v a un léger gpaississement des ecrétes tibiales. Tien au
fémur. Le bassin est évasé et la b2 vertebre lombaire vient rétrécir
le détroil supérieur.

En résumé, il existe une image floconneuse au niveau des os plats,
une image de grand lkyste au niveau de I'humérus gauche, par ail-
leurs des aspecls aréolaires, en coupe de grenade, sans que U'on puisse
préjuger du contenu de ces zones claires.







CHAPITRE XIII

CONCLUSIONS

1o 1l existe des ostéopathics chroniques qui se tradui-
sent anatomigquement par la destruction dy tissu osseux
ancien, la transformation fibreuse de la moelle osseuse
el la production de Lissu ostéoide, mal caleifie. Pour ces
raisons, les auteurs étrangers les qualifient de « malacics
métaplasiques ».

20 Elles peuvent se présenter sous des formes générali-
sées - maladie de Reklinghausen, maladie denlfisc;gce‘;:ltézzlri—
tiasis ossea ;

30 Mais elles peuvent revétir ausst des formes localisées.
Cette localisation peut étre réelle. Dans d’ayty ,
n’est que le début d’une maladie dont on n‘;l,;:ztcgiéféli:
Pévolution ultérieure. Mais le plus so'uvent7 elle n’est qu’ap-
parente. En effet, un examen radiographique systémati-
que permet de découvrir les lésions osseuses parfois 6ten-
dues, mais latentes.

De toute maniére, ces formes localisées ne doivent pas
atre méconnues, sous peine d’élre confondues avec des
tumeurs. Cetle erreur de diagnostic entrainant des opéra-
tions inutilement mutilantes.

40 T,es auteurs étrangers groupent ces maladies dans
une méme famille pathologique pour des raisong purement
anatomiques. Elles ont, en effet, méme formule histolo-
gique et si leurs lésions macroscopiques différent, elles sont
néanmoins dies au méme mécanisme anatomilque ; tout
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dépend de l'intensité respective des deux processus osseux
constructeur et destructeur qui les produisent.

Mais cette parenté déja discutable au point de vue ana-
tomique, puisque le processus de sclérose osseuse est un
mode de réaction banale que 1’on rencontre dans nombre
d’affections osseuses, doil rester uniquement anatomique
et étre prise dans un sens générique.

Il est possible que I'étiologie de ces ostéopathies ne soit
pas en accord avee la division anatomique. Actuellement
cette étiologie nous échappe ecomplétement.

Enfin, cliniquement, ces affections sont tout 3 fait dif-
férentes et doivent rester comme des entités cliniques
distinctes. .

Si bien que dans ce groupe pathologique, que nous se-
rions assez tentés d’appeler « cirrhoses osseuses », on peut
décrire quatre affections ;

a) La maladie de Reklinghausen, véritable ecirrhose
atrophique aboutissant a des productions kystiques et a
des tumeurs brunes & myéloplaxes

b) La maladie de Pagel, cirrhose hypertrophique, dé-

formant, et hypertrophiant les os longs ot ceux du crane ;

¢) La léonliasis essea, hyperostose cranio-faciale avec
foyers limités de caleification

d) Les formes localisées, au moins d’aprés les apparences
cliniques, ot I'on ne trouve que de Phypertrophic osseuse
avec les signes histologiques de lostéite fibreuse. Nous
adopterons pour celles-ci, le terme d’attente d’ « ostéite
fibreuse », terme devenu classique, mais faisant préjuger
d’une étiologie que nous ne connaissons pas.

L’osiéite fibreuse peut donc siéger au niveau des maxil-
laires comme une forme localisée.

1o Cliniquement, elle entraine une hypertrophie lissc,
indolore, recouverte par des téguments normaux. Des
pseudo-cavités kystiques ont pu étre notées au niveau
du maxillaire inférieur. Ces hypertrophies n’ont pas d’ordre
particulier d’apparition ou d’extension. Elles atteignent
rarement un volume comparable A celles de la léonliasis
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ossea. Les signes de compression qu'elles engendrent sont
plus tardifs.

L’état général n’est jamais modifié et il n'y a pas de
métaslases. Leur évolution est lente, progressive, mais
peut s’arréter et devenir stationnairc. Il n’y a pas de rétro-
cession. La dégénérescence sarcomateuse a ¢té signalée a
titre exceptionnel.

90 La radiographie faile avec des rayons aussi mous que
le permet I'épaisseur des tissus & traverser, doit étre lue
en comparant, sur le méme cliché, les parlies malades avee
les parties saines. On appréciera ainsi si les rayons posse-
daient un degré de pénétration satisfaisant.

Les plaques intrabuccales, la radiographie de langle
du maxillaire par la méthode Belot, la radiographie de
profil du crane, peuvent seules donner des images osseuses
détaillées. L'image de lostéite fibreuse est une « image
floconneuse » caractéristique.

La radiographie des sinus permet sculement d’apprécier
leur envahissement.

§’il y a pseudo-cavité kystique, outre les contours nets
du kyste, les parois apparaissent avec un aspect radiogra-
phique floconneux.

Dés que Uon soupconne une pareille osléopathie, I'exa-
men radiographique doil élre syslémalique el porler non
seulemenl sur les régions voisines de la zone hyperirophiée,
mais encore ¢ dislance ld ot aucun signe clinique n’allire
Uattenlion. On sera surpris de découvrir ainsi des lésions
typiques d’ostéite fibreuse souvent étendues.

La maladic est done radiographiquement décelable
avant de l'étre cliniquement.

Sur les os plals, U'image radiographique de Uosléile fi-
breuse est idenlique @ celle de la maladie de Paget el de la
léonliasis ossea. Mais la léontiasis est moins fidéle a I'image
floconneuse, car elle peul engendrer aussi des zones d'une
imperméabilité homogéne aux rayons X.

3¢ Analomiquemenl, le tissu de 'ostéite fibreuse esl mou
et se laisse facilement couper au bistouri.
11 est formé par une moelle fibreuse riche en f{ibroblastes,
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en ostéoclastes et ostéoblastes, pauwvre en cellules rondes.
II ’y a pas de cellules graisseuses.

Les travées osseuses présentent de nombreuses érosions
logeant des ostéoclastes. En certains points, la périphérie
des travées est occupée par des ostéoblastes englobés dans
une substance fondamentale homogéne non calcifiée, Par
ailleurs, les travées sont comme effilochées ot 1'on assiste
insensiblement au passage de la fibroglie & la substance
fondamentale osseuse.

Les vaisseaux nous ont paru normaux.

Il peut se produire des formations pseudo-kystiques
sans revétement épithélial et des amas pigmentaires.

4° Le diagnostic de ces formes localisées présente de grosses
difficultés avec les tumeurs. 11 faut donc s’aider de la ra-
diographie et de I'anatomie pathologique. Sans ’associa-
tion de ces symptémes, le diagnostic est impossible.

Dans les formes plus diffuses, on éliminera facilement
Phypertrophie diffuse des gencives et l'acromégalie.

La maladie de Paget cst une entité clinique bien dis-
tincte, s’accompagnant d’endovascularite. Elle hypertro-
phie le crane de fagon diffuse et respecte le plus habi-
tuellement le massif facial.

La maladie osscuse de Reklinghausen atteint surtout
les os longs. Mais elle est aussi susceptible de provoquer
au niveau du crane et de la face des hypertrophies diffuses.

La léontiasis ossea engendre une hypertrophie diffuse
qui ressemble comme consistance et structure histologique
au tissu de I'ostéite fibreuse, mais au sein de laquelle se lrouve
des productions qui se calcifient au point de devenir ébur-
nées. Le début par les branches montantes des maxillaires
supérieurs, 'extension symeétrique, I'intensité des hype-
rostoses complétent ces différences avec lostéite fibreuse.
La production des ostéomes éburnés n’est explicable ni
par une réaction périostée, ni par un age différent des lé-
sions ; elle souléve au contraire le probleme si obscur de
la calcification.

5° L’intervention n’est indiquée que s'il y a des troubles
de compression ou des signes d’infection surajoutée. Dans
tous les cas, elle doit éire modelanie el jamais mulilanie.
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