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tiens & remercier notre colldgue Milian de l'appui que m’a
_apporté son intervention si autorisée.
.~ si, dansle feu de la discussion, j'ai pu heurter quelques-uns de nos
o mpﬂ, je me hile de m’en excuser; jo les prie de recevoir 'expres-
 gion de ma profonde estime et de ma vive sympathie. (Applaudisse-
ments.)

DYS0OSTOSE CRANIO=FACTALE HEREDITAIRE,

par M, 0. Crouzoxs.

Jai I'honneur de présenter a la Société deux malades que j'ai pu
observer i la Salpétriére, grice a la bienveillance de M. le professeur
Pierre Marie. '

Ces denx malades, la mére el I'enfant, sont atteints d'une malforma-
tion curieuse atieignant le crine el la face, portant surlout sur le
systéme osseux : aussi il me semble logique de désigner provisoirement
cet étal sous le nom de dysostose cranio-faciale héréditaire.

La mére, M™ W..., esl dgée de vingl-neul ans. Elle présente au
niveau de l'os frontal, une bosse volumineuse, en grande partie dis-
simulée par sa chevelure, bosse de consistance dure, comme le reste
du crine, sans zone dépressible, de forme assez régulitre, sauf au
niveau de la partie la plus élevée, oi elle se termine par un sommet
mousse, et vers la partie latérale ol elle est prolongée par une créte

~Jusque vers les os pariétaux.

Au niveau de la face, les os présentent une malformalion caractéris-
lique: tout d'abord un prognathisme qui porte les dents du maxillaire
inférieur & 3 ou 4 centimétres en avant des denls supérieures, qui
s'accompagne de briéveté de la lévre supérieure avec saillie manifeste
de lalévre inférieure. Les denlts sont assez régulitres, sauf les incisives
supérieures, qui sont un peu écartées. Le nez esl arqué et, de profil,
donne & la face I'aspect d'une téte d'oisean ou d'un bec de perroquet.

Les yeux font saillie comme danslamaladie de Basedow, et 1'examen
qui en a 6té fait par M. Coutela donne les résultats suivanis :

« Exophtalmie bilatérale trés accusée, & peu prés réductible ; strabisme
divergent de 1'eil gauche de 45° environ; acuité visuelle OD 9/10,
0G 5/10; leger astigmalisme de = 0,75 & droite, #=0,50 4 gauchea 18°;
hypermétropie légare 4 2 4 la skiascopie ; fond d'ceil : persistance bi-
latérale de fibres 3 myéline ; les vaisseaux rétiniens sont normaux; pas
de chorio-rétinite; papilles grisailles, mais toutes deux semblables,
Pouvant étre considérées comme normales ; champ visuel absolument
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normal pour le blanc comme pour les couleurs; les réflexe
existent et la mobilité des globes oculaires est parfaite.»

Le corps thyroide présente une hypertrophie nette a dr
base du cou; le goitre est un peu douloureux le soir ou quand e
met en colére; il augmente de volume quand la malade gonfle se

La malade nous déclare que ces malformations lui sont ven
unes, la grosseur ¢t la divergence, dés sa naissance; les autres,

formalions osseuses, quelque temps aprés sa naissance, au dire d
mére. Dans la premiére enfance, elle eut des convulsions. Depu
n'apas été gravement malade; elle a été réglée & quatorze ans &
réguliégrement. Elle n’a pas d’albumine dans ses urines; elle
depuis quelques mois des migraines, el, 'année derniére, ella
crises de coliques hépatiques.

1l y a dix ans, elle a en un enfant qui asl normal, qumqu’il
semble vaguement. Il y a trois ans, elle a eu un second enfan
que nous présentons aujourd’hui. Son accouchement, fail a |
loeque, a eu lieu normalement. L'examen qui a été pratigu
organes et de son sysléme nerveux n'a montré rien de particuli

W..., Roger, son fils, est actuellement 4gé de trois ans. 11
comme sa mére, une bosse frontale trés accentuée avec une
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~wversale qui se prolonge latéralement jusqu’aux os pariétaux. La fonta-
nelle antérieure n'est pas oblilérée. Sur cette bosse frontale, il existe
une créle antéro-postérieure, qui se prolonge jusqu’a la racine du nez.
Au centre de cette bosse, il existe une portion dépressible de la dimen-
sion d'une piéce de cinquante centimes, de forme triangulaire.
La face présente, comme chez la mére, un prognathisme inférieur trés

accentué; les denls inférieures dépassent les supérieures ; la lévre infé-
rieure fait saillie, alors qu’il y a une briéveté singuliére de la lévre supé-
rieure ; les dents sonl bien conformées; la voite palatine est ogivale ; le
nez est arqué, comme celui de sa mére, et contribue &4 donner, avec la
malformation du crane, I'aspect d'une Léle d'oiseau.

Les yeux sont saillants avec un strabisme divergent plus accentué
pour I'eil droit que pour I'mil gauche. L'examen des yeux, fail par
‘M. Coulela, donne les résultats suivants : « Exophtalmie bi-latérale;
strabisme externe de 1'eeil gauche ; hypermétropie 4 la skiascopie 4 2;
pas de persistance des fibres & myéline; papilles grisailles paraissant
toules deux semblables, mais difficiles & voir & cause de l'indocilité duo
snjet. La vision semble bonne. »

- La figure est pleine, le menton pas trés développé, le cou un peu court
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avee une adénopathie sous-maxillaire et cervicale légere, |
normale; il n'y a pas de goitre; il n'y a pas de lésions ¢l
naptndnnh peut-étre la clavicule gauche ne rejoint-elle
Les organes génitaux sont normaux. Il y a de I'inconti
nocturne et quelquefois diurne. L'enfant respire la nuit la k
verle el ronfle. Son ceeur est normal. Son pouls est de 108,
Le reste du squelelte est normal. L'enfant marche nurmalarma:it.
Ilest attentif & tout ce qui I'entoure et il a une intelligence moy
cependant, depuis le mois dernier, il aeu lrois crises convulsive
paraissent étre épileptiques.
Cet enfant n'a eu ancune affection depuis sa naissance. 1l est venu
monde sans la bosse fronlale, comme nous avons pu le vérifier sur
photographie qui nous a été communiquée. A la naissance, ses
étaient gros, mais ils se sonl dans la suite compliqués de strabis
Cet enfant a marché & onze mois ; il n'a pas parlé avant vingt m
maintenant il parle, mais peu distinctement.
Dans les antécédents familiaux, on constale qu'un oncle a été h;
céphale. En outre, M™ M... avait un frére qui a eu sept enfants; 1
avons pu examiner six d'entre eux, les deux derniers présentent
malformations osseuses : I'un a eu un rachitisme léger, et présente
niveau de l'os frontal, une légére eréte antéro-postérieure; un
présente une créte antéro-postérieure fronlale des plus nettes, ¢
4 celle de nos malades, mais sans bosse. -
I1semble done que chez ces deux derniers il y ait une forme fro
la malformation frontale de nos deux malades.

En résumé, la mére et 'enfant que nous présentons sont
d'une affection caraclérisée: 1° par une malformalion du cri
participe 4 la fois du crine en earéne (scaphocéphalig), et surte
crane « en forme de coin » (lrigonocéphalie); 2° une malform
la face portant surtout sur le nez et sur le menton; 3° de I'exo
avee strabisme divergent.

A cité de ces trois caracléres principaux, il faul notler, chez
des crises d’épilepsie et de l'inconlinence d'urine; chez la mére
signaler un goitre partiel, indépendant, croyons-nous, de I'ex
et qui ne semble pas révéler un syndrome de Basedow.

11 est indisculable qu'il s'agit tout d'abord d'une ma
osseuse, d'une dysostose portant sur le crine et sur la face.
drome rentre & coup sir dans les dystrophies osseuses localis
nitales, puisqu'une partie du syndrome existait 4 la naissa
aussi acquise, puisqu'elle s'est accentuée pendant 'enfance.

Cette maladie est différenle de la dysostose cléido-crani
taire, puisque la clavicule est développée chez nos deux sujels.
ces malades aient une physionomie qui rappelle celle du
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, il ne s'agit pas davantage d’acromégalie. Nous ne pensons pas
olus qu'il puisse s'agir de U'hyperostose diffuse, connue sous le
n de leontiasis ossea, qui est acquise et progressive, et qui n'est point

m&. comme dans nos cas. L'adénnidisme présente aussi des malfor-

'mﬁm osseuses, mais ne peul expliquer les lésions si précises el si
localisées que présentent nos malades.

L'oxyeéphalie, qu'on appelle encore acrocéphalie ou « crine en tour »,
est caractérisée aussi par des malformations du ecrdne, assocides a de
l'exophlalmie, mais cette oxycéphalie ne s'accompagne pas de malfor-
malions de la face aussi caracléristiques que celles de nos sujets.
D'auntre part, dans nolre eas, ¢'est bien plutdt & la trigonoeéphalie qu'd
l'oxycéphalie qu'il conviendrait de rapporter les déformations.

- Pour les mémes raisons, nous devons séparer notre affection de
Vacrocéphalosyndactylie, qui a été décrite par M. Apert, et qui, comme
son nom l'indique, est une association d’acrocéphalie el de syndactylie.

Enfin, ce qui distingue la dysostose cranio-faciale que nous présen-
tons de tous les autres Lypes que nous venons d'énumérer, c'est le
caractére héréditaire et familial.

. Cette malformulion osseuse hérédilaire est-elle due & un trouble d’'une
glande vasculaire sanguine? Nous pourrions étre tentés de l'admettre,
dés lors que la mére présente un goitre; mais, comme nous l'avons dit,
rien ne nous autorise & dire qu'il s’agisse 14 d'un syndrome thyroidien,
les aulres signes de la maladie de Basedow fonl défaut, et 'exoph-
thalmie semble due & la malformation eranienne, qui a réduit la profon-
deur des cavilés orbitaires, comme cela se voit dans l'oxyeéphalie et
dans quelques autres malformations craniennes.

- Nous pencherions plus volontiers vers I'hypothése d'une malformation
héréditaire d’ordre lératologique, comparable a celles qui ont été
éludiées pour les dents et pour la face par Magitot et Galippe, par
exemple I'hérédité du prognathisme inférieur de Charles-Quint et de
ses descendants.

(Qunant & la cause premitre de cette maladie, elle nous échappe. Nous

m'avons aucune raison de soupgonner la syphilis chez nos malades.

Nous resterons donc provisoirement sur le terrain de 'observation
clinique pure, sans pouvoir émettre de théorie ni fonder d'hypothése.

‘Nous pensons done qu'il s'agit d'une dysoslose eraniofaciale avec
signes oculaires, héréditaire et familiale, el si nous connaissons dans
la litlérature médicale quelques exemples qui peuvent étre comparés i
l'affection que nous décrivons, nous pensons néanmoins qu'elle cons-
litue, par ses caractéres hérédilaires et familianx, un type clinique,
dont la deseriplion ne nous semble pas avoir 6té faile jusqu'iei.
M. Haeg, Parmi les diagnostics qu'il faut diseuter & propos des deux
trds curienx malades que nous présente M. Crouzon, il faut s'arréter un
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mnt i celui de cette élrange maladie qui porte dd]iﬂ“
nom de leontiasis ossea. 11 existe plusieurs formes de
osseuse qui peul prendre tout le tissu osseux du crine et d
se limiter & un des segments céphaliques, ou bien i l'un
‘des maxillaires. Les formes qui se limitent au erfne, ot & L
crine rappellent assez bien les malades de M. Crouzon Fai ¢
méme l'occasion d'en observer un cas et on y voyail comme
déformations osseuses énormes, siégeant i la vodle et a
crane, donnant lieu objectivement a des Lroubles variés, en
de’ 1exophialmie. Mais piumeurs raisons nous éloignent ici du le
et font penser qu’il s’agil ici d'une malformation vraiment s
D'une part, dans le leontiasis, les lésions ne sonl pas au e
limilées que dans les cas de M. Crouzon. Ici, la lésion est
niveau de la vodte du crdne et & la sulure médiane. Je ne
qu'il y ait des faits semblables dans le leontiasis. i
D'autre part, I'évolution est différente. Le leontiasis comm
I'adolescence, mais son évolulion esl le plus souvent progressiv
malades finissent généralemenl par succomber au progrés de la
qui les emporte par des lésions cérébrales par compression
I'affection qui remonte & la premiére enfance ne parait pas
depuis cette époque. ir
Enfin, je ne sache pas que le leontiasis soit héréditaire al oe
serail de nature & éloigner les malades de M. Crouzon du leo:
v a donc lieu de penser que les trés étranges malades de
sont alteints d'une affection osseuse vraiment particuliére. -

M. Crovzox. Comme M. Tlallé, j'ai comparé le type clinique,
présente deux exemples, au leontiasis ossea, et je suis tﬂutafﬁit [
avee lui pour dire que le leontiasis est le plus souvent diffus ale
s'agit iei d'ostéopathies localisées et que le leontiasis a une
progressive, alors que l'affecltion qui nous occupe aujou
immobilisée d&s l'enfance, & en juger par I'histoire de M= W.., g
ici présente. UhgH

- M. Apert. La saillie osseuse cranienne de ces deux -mnlaﬂﬁ;
tout remarquable par sa situation exactement sur la ligne
par sa symétrie. Elle sidgge en plein au niveau de la sulure
tale et de la grande fontanelle. C'est ce qui m'empéche de la
comme une exostose, qu'il s'agisse d'exostose tuberculeuse ou
tique, ou d'exostose de celle affection, du reste msl X
appelle le leontiasis ossea. .
Cette excroissance osseuse, en forme de créte de molr _
de casque de pompier, ressemble au contraire tout A fait & cell
wvoit chez les sujets dont les sutures craniénnes, & la l:ululnf.
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sure du criine, se sont soudées prématurément dés la vie fortale
premiers mois de la vie. Dans ces cas, le contenu du crdne se
refoulé en avant et fait saillir la suture médio-frontale et la
ande fontanelle ; ullérieurement, vers 'age de deux ans, I'ossification
e ces parlies membraneuses transforme la saillie, restée jusque-la a
yur ainsi dire, d’encéphalocéle, en saillie osseuse. Cette confor-
_malion s'accompagne de saillie des globes oculaires dont I'origine est
1a méme que la saillie de la suture médio-frontale. Il y a en outre sou-
vent une déformation du maxillaire supérmur L'ensemble de la téte
- rappelle done bien, dans ces cas, ce qui existe chez les sujets qui nous
sont préaenlés
J'ai eu oecasion d'étudier cette conformation spéciale du crine dans
- les cas ou elle est jointe & une malformation des quatre extrémités,
~ consistant en une syndactylie de forme spéciale, donnant aux mains la
forme d'une cuiller ou d'une téte d’oie; j’ai réuni ici méme onze cas de
ce genre, sous le nom d’acrocéphalosyndactylie (1). Mais il existe aussi
des cas on la syndactylie fait défaut. Ce qui est trés particulier 4 I'obser-
“vation de M. Crouzon, c’est la notion familiale qui montre que, dans son
observation, il ne s'agit pas d'une malformation accidentelle, d'origine
syphilitique ou autre, mais d'une affection familiale d'un type particulier.

M. P. LErEBoULLET. Les cas fort intéressants présentés par M. Crouzon
i propos desquels il rappelle diverses variétés de malformations osseuses
me rappellent par bien des points ceux que, en 1903, avec mon regretlé
malitre le professeur Brissaud, nous avons décrits sous le nom d’hémi-
~ craniose (2). Bien qu'il y ait enlre eux des différences cerlaines, comme
par exemple le ecaractére familial si net dans les faits de M. Crouzon,
c'est du type que nous avions mis en lumiére, plus encore que du
leontiasis ossea rappelé par M. Hallé, que peuvent étre rapprochés ces
 faits.
La malade que nous avions suivie de longs mois &4 Saint-Antoine puis
a I'itel-Dieu frappait par deux caractires que l'on retrouve chez les
mﬂlﬂ.ﬂﬁﬂ qui nous sont présentés : une exophlalmie trés accusée, une
hypertrophie cranio-faciale localisée, prédominant chez elle a droite et
sarrétant & pen prés a la ligne médiane du crine. Comme chez les
muln.ﬂes de M. Crouzon, cetle hypertrophie occupant la région fronto-
pm-iét,a.la droite était forl ancienne, remontant vraisemblablement & la
p.remlhm enfance, puisque la malade la rattachait & une chute qu’elle
aurait faite de son berceau. Elle n'était pas douloureuse, et pendant de
;annes années ne s'élait accompagnée d'aucun autre symptéme lorsque,

i} Apert. L'acrocéphalo-syndactylie. Bulletin de la Société mc‘dwm'e des Hﬁp:tain
lhlm 1340,
Jmhrhm&et Lereboullet. Deux cas d'hémicraniose, Soc. de Neurol. et Rev, de
.y 45 juin 1903,

?, R

st
R

"
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A I'dge de vingt-neul ans, la malade fut pl-isﬁ de vomisse

Al'entrée & 'hopital, le diagnostic de tumeur cérm‘br ale ou mémngfée

cranienne étail évident, vérifié par l'examen oculaire; de plus, éta
notée I'hypertrophie cranio-faciale, manifeste quand nn examinail la
malade de face, peu marquée au niveau des maxillaires supérie
inférieur ; I'hypertrophie élait plus accusée au niveau du front I8
voyait une forte saillie sus-orbitaire du edté droit, s'arrétant & peu

~ " «

exaclement a la ligne médiane. En oulre existait one volumineuse
exostose normalement cachée par la chevelure de la malade, mmpﬁ{ N
toute la région fronto-pariétale droite et y formant une bosse énorme.
Elle avait la forme d'un céne & sommet accenlué situé en dehorset en
arriére, & peu prés sur la ligne médiane du crdne. Elle était dure et non
douloureuse. Elle s'arrétait assez brusquement en arriére au nmﬁﬁﬁ”ﬁ
I'occipital. Son analogie avee I'hyperostose cranienne des malades
M. Crouzon est lrés grande, comme le montrent les phot.ogra"f
ci-jointes (fig. 1). Si I'unilaléralité nous avait frappés, M. Brissaud
moi, elle n'étail toutefois pas absolue, et chez les malades deH. G : '
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impression triés comparable i celle que donnait I'nyperostose de notre
malade.

~ Celle-ci, aprés plusieurs mois de séjour A ['hdpital, succomba
aux progrés de sa maladie et l'autopsie révéla 'existence d'une double
lésion osseuse et méningéde expliquant les symptomes observés. Toute la
face interne de la dure-mére droite était en effet parsemée de tumenrs
pe'lil_&a ou grosses avant I'aspect du sarcome angiocholilique (aspect
vérifié histologiquement). Sans insister ici sur la descriplion anato-

mique de ce cas que nous avons donné avec délails, M. Brissand et
moi , dans notre travail de 1903, je me borne i vappeler que nous avions

é1é trés frappés de l'associalion de ces tumeurs méningées mulliples a
base d'implantation osseuse et vraisemblablemenl récentes avec une
hyperostose cranienne ancienne, On pouvait supposer « que la dure-
mére qui, dans le jeune dge, en sa qualilé de périosle inlerne, avail
contribué au développement progressil de I'hyperostose, a eu, lorsque
la période de croissance a été achevée, son activité orientée dans un
autre sens, d'onr la prolifération néoplasique qui s'est lentement déve-
loppée dans ce cas ».

Quelques mois aprés avoir observé cette malade, nous observions un
eune homme venu consuller le professeur Brissaud pour des crises
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comiliales et qui, lui aussi, présenlait une hyperlropl
remontant & I'enface (i 'ige de deux mois), avec exostose
la uhmrn!m, s'arrélant brusquement a sa parlie postérieure eui
1’&5&1}1% cessant aussi brusquement sur la ligne médiane; ¢
hyperostose, on notait également chez lui une bosse l.'!'(:rnt-ﬂua"t
taire. Celte hypertrophie osseuse siégeait chex lui & gauche, m.
- celte différence, étail superposable & celle de nolre prerm&l’@
Le rapprochement s'imposait, et tout en ne notant chez lui
convulsions espacées |il avail en une dizaine de crises de vingt
quatre ans) sans aucun aulre signe objeclif, nous nous dems
quelques productions dure-mériennes, encore peu volumineuses,
taient pas le cortex et ne pro'mqualant pas les convulsions. Pou
pendant les mois qui ont suivi, rien n'est venu confirmer catﬁ [
thése, et nous avons perdu de vue le malade.

Ce qui a surtout frappé ceux qui ont lu notre lravail d_ﬂ
l'association d'une hyperostose ancienne et de néoplasies m
récentes, c'est aussi l'unilatéralité. Cest par ces caractéres qu
tinguaient les faits rapportés sous le nom d’hémicraniose (que
saud et moi nous avions proposé) par MM. Parhon et Goldstei
MM. Parhon et Nadjede, par M. Spiller. Dans I'un des cas de ce
auteur, la tuméfaction osseuse n'était toutefois pas strictement v
rale et débordait la ligne médiane. Mais la plupart de ces
établissent la coexistence de lumeurs méningées récentes
hyperostose eranienne ancienne, ne rappellent qu'assez incomj
ceux que nous avons publiés.

Dans les faits de M. Grouzon, qui se distinguent par leur
familial, rien ne parmet de penser i l'existence actuelle d'une
méningée. Toutefois, dans notre cas initial, 'apparilion en
nement tardive, el, pendant de nombreuses mﬁ nées, seule exi j
ostose cranio-faciale. Je crois done que, quelles que soient
I'on peut émeltre sur la genése de ces hyperostoses localis
tant & l'enfance, les faits si curienx qui nous sont prése
étre rapprochés de eeux que j'ai aulrefois étudiés avee
professeur Brissaud. Sans étre superposables, ils ont des
nombreuses et ce sont certainement des fails de méme

M. Grovzon. Je distingue la dysoslose cranio-faciale de
syndactylie de M. Apert, parce que 'un des caractéres
cetle derniére affection, la syndactylm fait toul il fa-il:
malades. '

Quant & I'hémicraniose de HH Briaaaud el Lerebou &
songé a la comparer & la dysostose cranio-faciale héréd
chez les malades qui sont ici, leur dysostose est bila
pasdu tout d’hémidysostose ni d’hémicraniose. Dans nos ¢
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itée au crue», mais existe toul autant & la face. L'hémi-
une maladie qui est peut-8tre acquise dans la premiére
n‘-progressiva, alors que chez nos malades la maladie, Lout
son début, est congénilale. En outre, la dysostose cranio-
des cas dont parle M. Lereboullet et de toutes les dystro-
ses localisées auxquelles on peut la comparer par ce carac-
lm:tt qu’elle est héréditaire el familiale.

par MM. LeBar et Duranp.

1t traitée, dans le service de notre maitre M. L. Jacquet, pour
hilis tuberculo-gommense de la jambe gauche.

rs de 'examen, alors que nous procédions & la recherche du
‘d’Argyll-Robertson par le procédé, trés imparfait mais qui dans
nous fut favorable, de I'occlusion de la paupitre, nous avons
‘un mouvement trés particulier des globes oculaires el dont
ne connaissons pas d’aukre exemple.

énomeéne consiste en une rotation, sur place, conjuguée des deux
oculaires, brusque, instanlanée et de sens déterminé, se produi-
tour de leur axe antéro-postérieur.

né, la paume de la main est placée comme un éeran devant I'un des
e gauche, par exemple. Si 'on vienl alors & décowvrir alors brus-
cet eil, on observe sur le globe du edlé opposé (il droit) un

ement de rotalion sur place, instantané, autour de l'axe antéro-

ers la droile, ¢'est-a-dire que le pdle supérieur de la cornée
ers le cdté temporal, faisant avec la verticale un angle dont
@ esl approximativement 25 A 30 degrés.

‘on observe en méme temps, I'eil gauche, que I'on vient de décou-
‘constate 'existence d'un mouvement parfaitement analogue, de
mplitnde, mais se faisant vers le coté interne, le pole supérieur
cornée tournant vers la racine du nez.

venons maintenant & recouvrir 'eeil gauche, soit par la main,
un éeran ou par occlusion de la paupiére, le mouvement se
dans les mémes condilions sur les deux yeux, mais en sens

maintenant de la méme facon sur I'eil droit, en le couvrant
nt tour & tour, nous constatons exactement les mémes
& savoir :

x. — Il Sgme. XXXIIIL 48
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alade que nous avons I'honneur de présenter i la Sociélé est -

ma]ade étant immobile, en bon éclairage, et fixant un oh_]et.-

L I.‘;“?_!I.
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