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TRAVAUX ORIGINAUX

L' . ANIDROSE

ammr les  dysplusies  eclodarmiques  ou

P u congenital eetedermal defects n dies
suteurs anglo-saxons, 17 o anidross avec
hypotrichoss o snodontis » (Slemens)
réallse um Lype clinijua lria gpbeial, pou conns
en Framece.

Co synidemne est
glandes sudoripures ot
chose  géndralisée, 13
presque, e dents.

A colte brinde fondameniale, obligatoire, 8'os-
socient habiluslloment  de nombreuses autees
dyeplasies qui porient surtout sur les diérivés
de l'ecloderme embryonnaire. Parmi les plus
fréquentes  sont la rhinite atrophigite, avee
iifformation du nez e kelle, lo produiinence des
areades  sourcilitrer, aln mierifopy,  1dpaissizee-
ment des lteres, sdes mlformalions iles angles
ol, enfin, des fronhiles inlelleclucta.

1 1ol enseinlile rialbsr nun des dognis los plus
flevits ue peient alb wlve Tes alysplosies aclo-
dormbiques sans pesseT d'ttee comipalililes avec
1o vhe M dnil Mee rangt parmi les mplwdics
Jumilinles el parait aldir anx lois de hérdlild
mendelirane,

caruclirisé por 1'obsence de
abbnctes, une hypoelri-
suppression  lotale, 2u

Hrmnmguee.

Ce sxnrrome ext rare el o diude assez pécente.
Cependant, d'apris K. Sleiner, Iarwin  parle
M d'une funille hindoue vue par ‘Wedder-
Burn, en 1838, dans laquells 10 honumes Elnient
alteimts. O commalt ensuite les cas de Thurnam,
Ae Willlams, on 1848 el surtout cenx de Guil-

Fig. 1.
filsermation Gaublford (1883,

Fow clickds de mef aplisfe st stas i Fiuklig

Whserralin

AVEC HYPOTRICHOSE ET

{Polydysplasie sctodermigus hardditairs)

Mir A. TOURAINE

1 Midecin oe IIbpital Sainl-Loais,

ford, en 1883, d'Ascher, en 1508, ches deur fri-
res, de Tendlau, en 1902, de Wechselmann et
Lowy, em 1911,

Puis vignnenl csux de Christ (1813), Siebert
{1929), enn Allemngne, de Gilibs (1815), Cocknyne
(1920}, en Anglelorre, de Blajsdell ol Cunnin-
ghan (1017), Gueckermuonn (1920), Mackes el An-
drows (1024), aux Etats-Unis, deo Strandberg
(1018), nux Pays-Bas, de Thadonl (1921) au=
Indes Anglaises.

A partic de 1025, la litkérature devient moinz
pauvre, Glesl en 1028 e cns d'tliver el Gilbert,
en 1928 ceux de Harris, de Lulz, de Rjabow et
Janilzkaja, en 1929 ceux de Weech, de Roberts,
de J. 8mith, de Falconer, en 1030 ealul de Ker-
ley, en 1931 ceux de Jamleson, de Fleischmann,
rn 1882 ceux de Zeligs, d'Apfeltholler, en 1833
ceux de Hill, de Rademaker, en 1934 celul de
Hiebort et Garland, en 1935 celul de Touraine
(premier cas frangais), ebe.

Cerlaines de ces observations soni discutables |
aussi peut-on estimer, aujourd’hui, & 30 ou 35
le nomnbre des cas probants, 1 est d'sillears
probable que ce typs de dysplasie est plus fré-
quent, Geeckermann fail ohserver que bien des
cas ont di #tre méconnus ou confondus aves des
dystrophies hérddo-syphilitiques,

Des études d'ensemble de ce syndrome ont &b
écriles par Christ (1913, 1852), Slemens (1821,
1099), K. Steiner, Mayr (1852) en allemond, per
Genckermann [1920), Mackee b Andrews (1934},
I. B8mith (1823, Hill, Hodemaker {1951,

anglais.

B

Fig. 2.
Tenalan L JINE),
re e i,

Fig. 3. — Ohservathon
Werlseimann i Loewy (1711).

Wairr, gmbegrengihe de Fhipiind Seind: Lewin.

ANODONTIE.,

Srsrrisim.,

Le o type majeur de la dysplasic eclodermiigin
hértditaire » comporte des signes cordinans,
chligaloires, fqul 1'outhentifient, ol de  mem-
breuses dysplasies assocides, inconsiantes, dont
cerlaines sont irés fréquenies.

1% Smawes camomavx (hypolrichose, anidrose,
anodontie). — Ns n'attirent, en général, 1"atten-
tion qu'h partir de la deusldmes enfance, guand
les phasds sucressives de développement du sys-
thme pileux, des dents, de la vie de relation e
sonl montrées netlement snormales. Aussi s
dingnostic est-il rarement posd avant 1'dge de
4 ans,

Une fois constitu®, le syndrome est sfalle,
difinitif; les malades da Guilford, Tendlau,
Wechselmann avalent 48 ans, celui de Thur
nam 58. :

Les sujets atieints sont presque toujours du
sere masculin, 4 ohesrvations seulement concer-
nent 1o sexe Mminin, celles de Smith, de Wil-
liams, de Jamieson, de Geeckermann. .

L'hypolrichoss ost le signe qui attire d'habi-
tude 'atiention du malade et de son entourage.

Sur le crir chevelu, elle est rarement abso-
lus, du typa de l'slopécle congénilale’ diffuse.
Presque loujours, les cheveux ne sont que rares
ou clalrsernés; le vertex est particulidrement
touché. Parfols, 1'hypotrichoss générale se ren.
forea en quelques ploques d'alopécie réglonele.
Les cheveux sont gréles, secs, soyeux au  bou-

Fig. §. — Observalion
Weehustmann ot Lowy (1011).
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cher, casants el fragiles; leurs follicules pileux
sont atrophids. Aussi Inlopécia s'eaghre-t-alle
rapidement avec 1'dge, sclon les carnclbres d'une
calvitla séborehéique prématurie.

La mousleche, la barbe vestent, en gindral,
normales. Elles sont quelquefois peu Tournles
(Touraine) om méme ahsenies (Gapckermann).

Les sourcily peuvent conserver leur denasitd
{Guilford, Christ). Desucoup plos souvent, ils
so raréllent, surlout dams leur molthd externe
qui sa déglabre. Parfols, ils tont défaut.

Les cils, habituellement rogpoctés,  étafont
lamugineux cher lo malada de Tendlau, rares et
fins cher coux de Strandberg, de Mackee et
Andrews, nuls chex celui de Jamieson.

Les poils des amisselles sonl Lrés clairsemés
dans la moithé des cas.

Au pubis, |'alopécie &alt presque complite
chez les malodes de Geeckermann, de Touraine.
Chez celul de Mackee et Andrews, les poils
dteient d'apparence fminine.

Tl subsiste nssez souvent quelques poils longs
el griles devant lo  slernum, entre les omo-
plales. Mais, sur le resle du corps, Valopdeio est
toujours Lodale | tout duvet [ait iéfaut.

L'anidrose ost du rdgle absolus dans Loules
les observalions. Mis dans les meilleures condi-
tions de sudallon, les malades conservent umne
pean sbche. Kb 'efforl musculaire, ni les plus
hautes températures de 1'été ne provoquent la
maindre transpieation. 11 en est de méme aprés
uno injection de 0 gr. 01 de pilocarpine (Rade-
maker, Touraine).

Celte anidrose entraine d'essee graves froubles
de lo régulalion thermigue. Les malades sup-
portent mal 0'exerclee physigue, tout travail
fatigant, surfoul pendant lan saison chaude.
Aprds vingt minutes de séfour b l'air, en é&é,
b 82%, In température interne du malade de
Goekermann s'Slave de plus de 2°; elle atieinl
408 un jour de grande chalour. Wechsslmann
applique des’ sacs chauds sur ln poitrine et les
jombes d'un aubre sujel; la tempirature rectale
monte & 40°1 on vingt A& vingl-cing minules,
mais il ne s& produit pas de sudation. Le ma-
lade de Tendlaw sbsorbe un demi-litre de lait
h 40%; D'sscension thermique est de 0°2 en cing
minutes, de 05 en dix-neufl minules.

Cos poussées s'sccompagnent de divers  ma-
laises : fébrilité, congestion do la face, ciphalée,
thlonizsements, verligea. Si le malade persisle
i roster ou soleil o & teavailler, du dérobe-
mant des jambes, une syncope pouvent
suivre. Neplasd & D'ombre et ou frols, les acci-
dants ne disparaissent que lemlement.

Aussi les sujels évitentdls tout effort inop-

Fig. ¥ n
Olgersntion il (1993).

Fig: G — Oloervslion Geeckermann (1),
Jeizng flle de ¥l wna.

Fig. 0. — Observation Mackee el Androws (1904},

Fig. 7. Olsersalive Gonbain el Jasubesan (RG],
Jriime Bie de 17 sais,

portun. Les enfants jouent aux joux lea _pilus
calmes : les adullss ss comfinent, 1'été, au plas
frais ds leur maison, sa nourrhsent de mels
ftrolds ot boivent on sbondance. 5'ils sont con-
trainls b un effort ou seulement b sortic au so-
loil, ils se vétomt da linges Lrempis dans l'emn
frolde et, de temps & suire, se baignenl ou
« passent sous la pompe » (Tendlau}.

La sécrétion sébacde est complitement suppri-
mée. La peau & perdu son onctaositd ; ells est
sbche, un pea réche, parcheminds ou soyeuse au
woucher, Elle donme, au palper, 1'impression
d'Mre plus fine, plus mince, plus souple que
normalement. Elle parait nussi, souvent, plus
Hlanche (Geckermann, Hill, Toursine, eic.).

Cependant, 1'absence des glandes mne modifle
pas la pouvolr d‘absorption de la peau. Tendlau
& véridé e fait pour Llode, les pommades mer-
curialles,

L'gnodonlie peat #tre letale; aucuns dent
n'est visible (Guilford, Wechselmann et Loswry,
Strandberg, Geckermoun, Kerley), mais la ra-
dlographis déctls parleis alors quelques germes
denlaires restés inclus dans un maxillaire. 0
pat plos habituel de trouver quelques dents. On
en comple parfols @ (Christ, Luts, Smilh, ¥n-
ligs) ou 8 (Hill). Une formule nssoz Iréquente
s résume en deux inclsives et deux pré-molaires
(willisms, Tendlau, Wechselmann o Lowy,
Blaisdell et Cunninghem, Harels, Toursine,
ole.). Quand slles sont aussi rared, les denls
sibgent toujours b ln méchoire supérigure; la
maxillaire inférleur est compldement dégarni.
Au-dessus de 4, des denis peuvent s veir aussi
4 la mbchoire inférieurs, mais elles sont teu-
jours moins nombreuses qu'h la supérisurs
[Madernaker : 3 dents en haut, 2 en bas; Mackee
ot Andrews : 5 dents en haut, 1 en bas; Hiebert
ot Garland : § denls visibles en hauat, ¥ en
bas, plus 2 germes imclus en haut ot & &n
has).

Les dents somt trés déformées, atrophiques,
pointuss el coniques, en « dents de cochon w,
w on bouteills ». Elles se ressemblent ~ toutes;
seul lour sidge permet de parler d'incisives, de
molalres, Cos altérations frappent aussi bien la
seconde dentition que la premidre; los denis de
lait persistemt souvent, définitives (Ag. 11).

Entre les dents, lo rebord alvéolaire des maxil-
laires est arasd et la gencive lisse.

Dans quelques observations (Siebert, Lutz),
les dents élalent ssulement ditormées, mais non
diminudes de nombre. Ces cos réalisent ddja
dea formes allénudes, do passoge,

2° Dwerrasmes assocries, — Elles

Fig. 8§ b r
Obaservatbon HiNl (1),
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bireirses el varides, Les wnes soal commnnes, les
paires plus rares.
u) Dysplasies jréquentes. — Ells guiclond sar
1o foce, les ongles, lo ersiime serecor conlol
Dyeplasies fociales, — Ca sond bos plus Tré-
quentes. La plus caractéristique inldresss le ez
dont ba racine et dargie et trds dpabie, conmme

offondrée (nez en selle) el les alles souvent dpnis- |

ses 6t chermues, Cetle hypoplosic est  presque
towjours lide & une rhinile cleronique alropligue
i a débutd dans Penfince ob persiste, rebelle
i toot traitemenl. Lo rhinile se teadail par de
Vozéne, un jetnge mucospurulent modérd, Jdes
cradtelles filidos el parfois dos  Gpistaxis, e
madpue raremenl,

Le froni est habilwellemenl boanhd de Bigow
rignlibre ou en carfne, Les areaides saueril
sont forfement saillaniex ches presgue Ions s
malades et font paralire Jes yeas plos esen
Cowesch, un pen deartizs par 'flargissement e la
meine du nex, présentent seavenk e asser Rerche
wllbpuitd de bewr ave, conunne dans e
Tieme. Les paapitres send i
pidme cher Tes sujele jeu
Lir peprrel e=l, en piadt
pe Vil e st Tkt

L Ty Vishijisnirs
Flarisses, v e et
MRl s
Lol g
lienile.

Le mewlor o=l larpge,  feo-
iy sailband; le pli nenton-
nler en parait plos prafemd,

Les oreilles ol Tin Tl fielle-
mepl grandes, wn pen doar-

® - wifil

i,
o Fleltes,  Leur

el |||||'I'ms nmil

tipe, A oudels  wassil= el
jrrossiors,  parkds oo oreil-
Jos ele  sulvee (Wilsl

i),
La wer en selbe, I |r|'r||:||||- 2

nence dued  arpniles soureillt- .
res, des lévees, i mwenton
o melmvenl  chex  presquoe

tous los malades. Aussi cews-
i onl-lls un focies moees spd-
eial, wn pew grossier, Qui
leur eonfire un corlain air
o famille.

Malfornwalions ungudales, —
Elles s'ohservent dans la moitié dues cas, Dilalés
rles, symétrigques; rarement importantes, e
pachyonyals, anychorrhesls, onychogryphose.

Troubles nervens, — Une diminution de [l
leliigenee eat molée dans ln moltié des abservn-
tisns. 1o diveloppemsent inlelleeioel o &0 Bt
ol Insufilsant; be jugement, 1'idéal sl pit-
diocres, L'enfanl puis, plus toed, Padulle res-
ftent netiement au-dessons de ln moyenne (Tl
Tow, Wochselmann ol laewy, Macker ol A
drews, Fleischmanm, ele). Alors  mfme  que
Vintelligence paralt mormale, on a signald e
timidild extefioe (HillY, Vafilsilation, des
paritinns Brisspoaes ol passagtees e la oedmeie
(Touraing) .

Le pelit malade de Kerley 0 prd
vulsioms, vers "dge de 15 mois. A
cription du erdne fhit punser & on
lie (Temdlauw, ete.).

K} Autrez anomalier. — Elles sonl plus mres,
mais Irés varifes. L'aplosie des glandes [acer-
males ot mitme celle des glandes salivaires a Cle
slgnalés par Slabert. L'whsonce de glandes miom.-
mairez o é1é nolée par Tendlou, Wechselmann
Fleischmann, Christ ; dans les Lrois premiers
cas, il n'existait pas de mameion (abhedlie).

Liodorat peutl falre difaut (Guollford, Wech-
sefmnnn ol Loowy) on Mee diminud (Christ, Rja-
bow et Tonlizkajn), Le godtt fait aholl chee un

olis-

ikt abes cone
rH, I abese

Timlrocdpha-

suabude e Vyeclselmann el Lowy, peu dive-
loppté chex celui de Guilford, Une cods raugue,
i piriodes dapdenie, o elenn Palleation i
I erl el dsarlaml.

les orgones plnilens sonl mmremenl louchés,
L'I.'Fll:ﬂﬂilll Mackss et Amddrews, Touraine onl nos
te une certaine hrporplasko e In verge. Le -
Indle e Touraine n'avail encors connn, § e
dle I8 ams, oucume Ay ol sexibelle.

Los lruables ele la pigmenfofion sonl raceaenl
npparenls, e ilelvors cho celbe leinte pile, lan-
el abe la g oo earegisleend e porilieee-
ses observallne, Towlebels, HIlL pirle d'une dé-
coloralion  prestpuie eompld bos eliwvveus, ol
win eiifanl da @ nps Tourine o vi uie hyper-
FEF R I verge rrasl wine wne frle
elvvolommlion do sersdon el voe Sl Tigrme
lirvme ane sur le perinde.

Asser ourbeuss osl |exislie
arrea aflwieds e pErgdo-peilian
W limidd
e Mackew, ol

w abis appdeEm-ge .

vlwg les pnialades
o il Cewckipiinn el surioul
wipaiams, e sonl e minnscibe
dlevines, lanchidlees, arcondies, doni Ie dia

il

Fig- % Mk ._ (Thaervation Tenrmbne (1705},

Ire varie autour d'un millimétre et qui eriblent
1o surface de la peau par conlaines el nllime par
alllers (Toura . Wwul en reslant lsolfes les
wnes des anlees  par des  inlervalles de puswa
wing (g 19).

Lo Taire sl lenr Fies o leetion. D In eiglon
nisale, lwjonrs envahile, les s 'dleandenl pox
Inbiniex, v panpiires dans les cns
mann 1 e Weeliselmann ol Lavwy,
e Tuwiarninie, resprcienl  ors
deux domitres nigions, ke couveenl, Aves
profastan, la glabelle, Jos fowipes, les joues, lo
wie (ul obles Spargrioenl wie chalebse de Brinn-
tiswwed, I parfie sopériesre i cmd, Devanl e
corps Thyrobile, ans  aiss s I pubis, les
micro-nddnoanes sorienlent en sirles lindaires,
dlroiles, peclilignes comume cerlaing v donld
on dail les rapprocher.

8 Svuprdues oisEmux, Unlgr oes noms
breuses alveplasios, I'#lal gdndral des mnlardes
reste nssex bon, Cerles, lo distnuilibre de leur
répubnibon thermigue lea porla i &viler une irop
rande netivitd physique ; ils sonl souvent indo-
bz of nussi moddefs dans  leurs  gestes  gue
fdans leur bddéalion. Celle apalhie, joinle  aux
pousstas [Ehriles qu'ila fonl sk fsellement & 1%oc.
easlon des efforie, les a parfois fait soupponner.
4 tort, do iuberenloer. En rtaliléd, lenr longduiie

parelt normabe; certaing malades n'onl &4 exa-
wilnds qu'h I'ge do 48 el de OB ans, Toul au
plus a-l-on skgnald, cher V'enfanl, un léger ra-
cliltksme (Bademaker) de 'hypoltrophic gtnfrale
(Hill} of, cher Padulie, wun éial un  peu
chetil.

L'examen des principnux viscires resio. nor-
mal, ainsi que Uexpleralion  rwlislogique du
spuelelle, nolamment e o selle  Tureigues
CLTTEN .

lav formnle  sanguine est hanabe (10, Hies
bl ol Ginrlaml). La tenenr alu sang en hémo-
ehobine o pu baksser & 70 ou 75 pour 100, La
vomiposilion shiminqua parall normale pour. les
vhilorares, les phosphales, le soere, In choles-
lorine: o coledmie & A6 de O gr. 1.146 &l
@ gr. 1.170, Irds Mphrement angmentie, daneg les
rox rla Hill, ¢la Hishert ot Garlnndl,

La mitlnbolisme hasal a &8 Irita régulier ohex
les snjels ale Alacker el Andrews, de Hicheri ol
Tinm wl.

La liguidp céphalo-rnchidien esl pormal el les
whietinns by Pamdy on b V'ar eollofdal Maient nd-

wallves ddans Pabservntlon de
Wiekene =1 Analrewa,

Farim e Faaming

Ceclnius  Admends du syn-
dlrine  Tondarmsnial envenl
dlre slténuds on fidime  ale
sants. Ainsl se (rouvent rdn.
lints dea faits sbo possage en.
I In complene Lyphyue, dé
erit Jusgu'ici, et lea cas oh
n'existe gquon seal des ¢
ments cardinnux, lel qu'une
hypotrichose ou alopécin con-
ginitale, une ancdontis (on
ne connalt pan do eas d'and-
draoss pure).

Cea fails de passaga ont Gld
longuement  dtudiés par
Christ, en 1032, Qu'll sul-
Mie d'en shgualer el les prin-
cipaux iypes.

On connalt des cas d'hypo-
Irfchowe avee anodonils oh
Ianlidross  #alt  incomplide
ou nAulie, La jeuns malnde
e Crerny parvenail & tronapirer ighrement am
plus chand e 1'%#1d Lea snjels de Cunningham,
Pollet, Girfschel, (liver, tinericke avalent une
suilatinn normale, !

Ihans le can e Gieeene of  Abramson, 0l n'y
il o wermbontbe, saim pdducton du ndin.
bire dos dents, ot by poirichose Timilds b goelques
planues alopiclques: 1 n'exlsiail pas A'anidross,
wends wni ber one selle, unn profminenoe des ar-
cades sourcilibres b des Wyres, nne forle divhl-
nutlon de intelligenee. e

Parmi bes cxemples dhypoleicloes ares and-
afenae, vinls sans andbon e, oo coonnall cenx e
Gnillon], da RKldvekorn,

Fufim, 17 lation anidr donile no a'ne-
eomnpngnalt gue d'une hypolriclhoss des ssur-
ells ot des glls chez un minlade de Drayer, Chee
coeluil o Siclert, lex denls #aient trés atrophibes,
winls en nombre normal ; 11 existaif un nez en
selle, wne rhinile atrophique, une proéminencs
des nreailes sourcilibres of des lTawres,

Dex cax plus frustes encore ont &4 signialés &
propos e 1'alopétls congtniiale héréditaire (Tean-
pelme ot Rimé, avee kératose pilaire, Wghres mal-
forsnatlons wnguiales: Cappelll, avec absenco de
wlammlen  pélmcdes), de 1'anodontie fllﬂ_llrn ot
Lelsourgh, ele.

Nans un walrs  ordes de fi“.l,. an syndrame
anidrosediypotrichnse-snodontie, plus on mnoins
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i i is-

: fent d'aulres lasies  eclo- ; venait da la lignée maternelle. Dans le cos de Ce caractire héréditaiee, femilial, transm
ﬁnl:};ku‘:“::cum des ghn:::pmmmah\el Touralne, lo grand-pire aveit eu la syphilis. sible, se rotrouve dams cerlsines races ami-

ou des mamelons (Hulehinson, Guilford, Tend-
lou, ofc.), kératose palmo-plantaire (Jarrd), hy-
petplasle des orgenes génitsux (Josefson, Mackes
el Andrews, Touraine), micro-adénomes séhacs
{Geeckermann, Mackes &b Androws, Touraine,
gte.), albinieme (Hil1), leucodermies partietles
(Touralne), sle.

A Vinversa, un des déments du syndrome
pout devenlr hyperplasique, Clest sinsi que,
dans des familles b hypodontle, Reinkhart, Th.
Fiirst ont vu une forte hypertrichose. Avec 1'hy-
podontle et 1'hypotrichose, Beverdin, W. Ogles
ont nold une polythélia.

Les combinaisans les plus variées senl dene
possibles. Elles concernenl presque toujours des
maltormations d'un des dérivds de V'sctoderme,
Aussi les rdunit-on souvent dans les pays angho.
saxons spus  la dénomination gpéndrale  de
« congenital ectodermal defecls ». p

LEsions ARATOMIQUES.

Toutes les biopsies concordent dans leurs
tralts essemtiols. Les follicules pileuz fonl com-
plitement défout dons les régioms alopéciques
ou restent trés rares (Wechselman en trouve
un sur 800 coupes). obh il mn'y a qu'hy
potrichose, des follicules existent mais atro-
phiés, du type lanugo (Mackee et Andrews),
Les glondes sfbacdes annexdes aux follicules
sont absentes ou exceptionnelles. Les glandes
sudoripares manguent (g, 14),

Par ailleurs, la structure de la peau est
sensiblemant mormale. L'dpiderme a #14 wo
amincl et lghrement dépigmentd par Sirand-
borg, un peu hyporkératosique par Mackee et
Andrews, les papiifes plus petites par Christ ot
par Strapdberg. Dans lo derme,
les volsseaux ont paru dilatés h
Wechselmann &t Leswy; ils
dtaient entourdés de petlts infil-
trats cellulalres dana les ces de
Mackes el Andrews, da Hill.
Les couches sous-épidermiques
éinient, au contraire, peu vas-
culaires dons  les coupes de
Strandberg, de Mackee et An-
drews, Le tissu élastique est
partont signalé comme intact.

Doms les cos de Goechermann,
de Mackee st Andrews, de Tou.
ralne, les féments de  pseudo-
milium qui eriblaient cortaines
rigioms dtalent formds par de
petites glandes sdbacted en Elal
d'hyperplasie, annexfes & un
follicule plleux  rudimentaire.
La strocture de ces minuscules adénomes élail
normale (Touraine) ou léghrement désorganisée
(Mackee ot Andrews) (fig. 15).

Morions raTrociNmgues, y

Trois processus différents ont ébé Invogués.

Les dystrophies nesales, dentaires, frontales
ont toujours fait penser b I*hérddo-gyphilis. On
connait, en effet, la rolo important de cette in-
fection dans la rhinito atrophique aves ozime,
dans In réduction du nombra des dends [Walfl,
A. Fournier, M.-P. 'Weil et Villnin, Millan el
Lebourg, ete.), dons 1'hypotrichose (Bedjet, etc.).

Ca rile a cependant £ Slimind, Jusqu'icl, au
nom des arguments sulvants :

On ne retrouva pas habituellernent In syphilis
chez los nscemdants directs des malodes. Senls
coux da Christ, de Gosckermann avaeint eu un
pire syphilitique ; mais Phéridité dysplasique

Les réactions sérologiques de la syphilis ont
toujours &4 négatives tant chiez les molades que
parmi leurs proches parents (Wechselmann et
Liewy, Christ, Srandberg, Mackes et Andrews,
Zoligs, Bademaker, Touraine, eic.). 11 en o Eté
de méme dana des syndromes voising (anodontie
des malades ds Milian ot Lebourg, do Gardi-
ner, ele.).

Une hérédité syphilitique directe expliqus mal
la prédominancs presque exclusive du syndrome
dans le sexe masculin

Des dysplasies idontiques ont &8 signalées
chezx 1'animal (chien, cheval, bmuf, rat, atc.).

Fig. 1. — Moulsgn de la michoire d'un malude de
Wechsclmann of Lewy. Trols demts défermibes, poin.
tuen (w dents de cochom ) e bourgeon Incisif & ln
michaire supéricure. Anodostin complita de la mid-
chairs inférbeare,

Le traitement anil-syphilitique resta
actlon sur la rhinile atrophique.
Ces divers arguments ne soni pas sans appel.

BENS

— sarvatien Gordon el Jamizson.
Mowlage des michoives.

Fig. 12,

Uns dysendocrinie, invoqués par Siebert,
n'explique pas ces malformations embryon-
naires. Aucune recherche n'a confirmé 1'exls-
tence de troubles glandulaires. Un trailoment
opothérpique, méme prolongé, n'a eu aucun
résultat (Hill),

Par contre, on s'sccorde & volr, dans ce syn-
drome  dysplasique, une maladie hérddifaire
familinle, L'existence de cas similaires oo
d'autres dystrophies dans la méme famille a
frappé presque lous les observaleurs, depuls
Wedderburn en 188 el Gullford en 1883, Enlire
wulres eas probants, on peut clter coux d'Ascher
{deux frives), de Wechselmann el Leewy (oncle
el neveu; pira ol 3 enfants), de Christ (mére,
fils ot 2 filles), de Goockermanm (lanle ot nidee),
de HI {mdre ot Als), de Hishert et Garland
(grand-phra paternel of petitnls), de Toursine
foncle, tanle, mére &b un cmsin du ma-

Insda),

wales, §i propos de Phypolrichoss avec ano-
dontie du chien (nakihund), du cheval, du
ral, alc.

Dis 1021, Slemons & admis, au wu des pre.
miers cos, que la syndrome obdissail aux lois
d'hérdditd de Mendel, selom la fype réceself-
sesuel, commae |"hémophilie, 1'héméralopie, La
transmisslon so fernit per les femvmes, qui
resteraient  indemnes, mux  hommes seuls
alteints; la descendance des hommes
narmils. i

Cette loi no se vérifie pas loujours. Les cas
frustes ne sont pas trés rares chez la femms;
des exemples typiques ont €18 vus, chex elle
DFaulre part, des dysplasies ont £04 signa-
Iées dams 1o descendance directe des hommes
atlpinls (2 aplasies dentaires sur B enfants dans

In cpx e Guilford, 3 aplosies dendaires sur 8 en-

fants dans un cns de Wechselmann el Larwy).
Enfin, 'irsdité appartiont quelquelsis b la 1i-
e panlernaedls (Miehert ol Garlond, Towrning).
Ny o done liea de falre quelques réserves sur
lea comclusions de Sismens,

IVnpeis  Cocknyne, les cns hlon  tranchés
sorabonil  ricessifs-sexucls ;. les  dysplasies alid-
nuées pourraient ftre dominantes et atlsindre
éventuelloment les femmes. Bleiner pensd
quune telle différenciation n'est pas suifisam-
ment justifide par la clinlque.

Pout-8tre faut-il faire Intervenir aussl un &
ment racial, car la plupart des cas ont &té chser-
vés chex des Anglo-Saxons.

Quod qu'il en soit, 'anidrose avec h:pulrl-
chosa el anodontie dolt #tre rangée parmi les

maladies hérédilaires familiales, Ella pésida dans-
un trouble du développement des dérivés da

P'ecloderme, awquel s‘assoclent qualques mal-
formations mésodermiques (prod-
minencs des arcades sourcilidres,
des lwvres, du menlon, ate.).
Cotle assoclation s'explique par
'intime intrication T'ectoder-
me ot du mésoderme en certalns
points de 1'exirdmitd ofphali-
que, cher 'embryon. Mals les
dystrophies  d'origine mésoder-
migue restenl toujours au s
cond plan.

ror parmi lez o congenmital eslo-
dermal defects » dont i1 repré-
sente o iype le plus complet
i soit compatible avee la vie.
La dysplasie dolt se produire
nvant le troisibme ou- le  qua-
Iritma mols de la vie Intre-uté-
rine, eor cest h ce moment
que =8 forment les glandes sodoripares. -
Cuant A& la camuse méme des malformations,

alle reste inconnue. La polydysplasie se com--

porle comme une mutation, capabls de sa trans.
mottre hirdditairement. Le fait n'ooxclot pas 1a
poseibilitd d'une orlgine Infectieuse.

J'ai montré que le lapin « Rax », aux dyspla-
slas sclodermiques si carscléristiques, &lalt un
oemple d'hérdditd mepdélienne d'origine infec-
tlense, due au = Treponema cunfcul] ». Slamens
en o =ignaléd d'nutres.

Teul-2tre sagit-il iel d'un processus analogus.”
Le ride de la syphilis me parslt develr 8tre
repris en conskdération, nom pes tant en ligne
directe qu'en hérédité de deuxidme ou de troi-
siéme géndralion. Cette infection peut réaliser,
isolément, la plupart des dléments de la poly-
dysplasic : hypolrichose, anodoniie, dysplasies
nnsales ou frontales, thinits, ete. On peut panser
mue In viens axphilitiqne délermine, dans o esl-
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