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DE 1 IGTERE FAMILIAL.

CONTRIBUTION A L'ETUDE DE LA DIATHESE BILIAIRE,

par MM. A. GieegRt, J. CASTAIGNE el P. LEREBOULLET.

La prédisposition héréditaire & la lithiase bilinire esl connue depuis
longtemps ; pour les autres affections des voies biliaires cette prédis-
posilion ne semble pas avoir éé suffisamment mi€t en lumiére.

+ Pourtant un certain nombre de fails, que nous avons cu récemment
l'oceasion d'observer, nous paraissent prouver que I'hérédite pent se
relrouver aussi bien dans les cas d'angiocholite simple ou cirrhoging
que dans les cas d'angiocholécystite lithogéne. Entre tous ces fails,
celui que nous prosentons i la Société esl remarquable par la congéni-
talité de Uictére et par la netteté des antécédents familiaux : :

Oee [ — M. René X.., Az de vingl-trois ans, esh istérique depiis sa naissanee.
Né i terme, il Gtait jaune, dil-il, dis les premiers jours de sa vie, et aurait pré-
senté des phénomines typhoides graves quelqies mois aprés sa naissance. 1l se
développa normalement néanmoins, el n'sut ancune maladie infectiense dang
Venfance, sauf les oreillons & dix ans. Longlemps portenr de végétations adé-
noides dont il n'a ét¢ opéré que récemment, il a en de nombrenses angines et
des otites suppurées.

A vingt ans, blennovragis compliguée de prostatite avec manifestations artist-

¢ laires qui nécessitirent un séjour de trois semaines au lit et menagbrent de so
termingr par ankylose du genou gauche,

A vingl et un ans, engine diphtérigue intense diagnostiquée backiriologique-
ment el pour laguelle on lui injecta 30 centimitres cubes de sérum antidiphié:
rique ; arthralgies consécutives assez violentes,

Fn janvier 1900, grippe & forme thoracique nécessitant un repos de vingt
jours au Lit. En mai 1900, pleurdsie séche passagére & la base gauche.
 Depuis = naissance, le malade a tounjours £1& ielérique; mais cet ictére a
passé par des aliernatives de rémission et d'avgmentation sans jamais tonfe-
fois devenir trés intense. Pendant Uenfance, le malade avail presque conli-

. nuellement des poussées d'urticaire avec prurit violent par tonl le corps, i Ta
suite d'une cause alimenlaire. Depuis, ces poussées d'urkicaire ont & pen prés
complétement disparu et le malade ne ressent plus de prurit.

Enfant, le malade avait manvais cavastire, batailleur et querelleur; il avait
peu de godt pour les exercices physiques. De bonne heure il avait des ten-
dances 4 dermir, somnolences qui le prenaienl souvent dans ses éludes.
L abattement, 'asthénie, lincapacité de tout efforl moseulaire élaient surtout
marqués au moment des poussées d'ictére survenant lors des fortes chaleurs,
mais ne saccompagnant pas de décoloration des matiéres, ni d'étdt gastrigae
notable, -
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Depuis de longues années le malade ressent fréquemment des douleurs
rthralgiques, ayant lous les caractéres d'un rhumatisme subaigu, mais ne
Jaceomipagnant pas d’éparichement, ni de déformation articulaire. Ces arthral-
ies, antérieures A celles apparues du fait de la blennorrhagie on de la diphtérie,
surviennent encore assex fréquemment.

 Lijctére, sl a persisté depuis la naissance, a subi néanmeoins des rétroces-
 sions asses marquées au moment des diverses maladies infectienses [oreillons,
' plennorragie, diphtérie). Chaque fois le malade a noté trés nettement cette
rélrocession caractérisée par la digparition presque complite de la teinte
Cigtérique de la peau, les conjonclives redevenant claires, Puis, ln maladie
guérie, Tictére reprenait son intensité premiére.

 Une réteocession analogue, mais durant & peine quelques jours, aurait &té
ghservée par le malade & la suite de chacun des séjours quiil fait & Vichy
depuis 1895 ¥

Enfin, il y a un an et demi, le malade, i la suite d'alimentation défecinense,
Jd'émotions, d’exeds sexuels, a en une poussée diclére catarrhal véritable, avec
Aécolaration des matidres, qui a durd une dizaine go jours.

Actuellement c'est un sujet grand, bien développé, sans signes d'infanti-
lisme. Les cheveux ot les moustaches sont blonds eb eomme poudrés, La peau
du visage et celle du tronc sonl nettement ictériques, mais l'ictére reste relati-
vement discret. Les conjonctives sont jannes, les muqueuses légérement
imprégnées. : =
[ abdomen est souple, sans ascite ni circulation collatérale. Par la palpation
‘on sent que le foie déborde légérement les fausses cdtes, de un & deux travers
de doigt; il mesure 18 4 20 centimbives sur la ligne mammaire el ne pariit
~ pas avoirune consistance supérienre it la normale. i

La rate est volumineuse, également de consistance normale. Elle déborde
~ de 8 centimétres lo rebord costal et mesure environ 13 centimétres dans son
grand axe. : : . -
Pas de troubles digestifs nolables.

Du coté du eorur eb des poumens on me trouve rien d'anormal. Légire
tachyeardie (80 a 8&). -

Le malade accuse daillsurs des palpitations fréquentes. Actuellement
encore, somnolences Lrés caraclérisées. Ges somnolences surviennent surtout
dans la période digestive, aprés les repas.” Elles sont i pen prés invincibles.
Asthénie 16gére, mais qui ne l'empéche pas de mener une vie active, Réflexes
roluliens conservés. Pas do froubles marqués de la sensibilité, mais le malade
o des points hystérogimes Lrés accusés,

Les wrines sont le plos souvent hautes en couleur, mais leur aspect varie
suivant Uheure de 1'émission: trés foncées aprés les repas, plus claires au con-
traire dans D'émission matinale, Examinées an point de vue du chimisme
figpatique, elles ont paru normales, ne contenant ni indican ni urobiline.
On y trouvail, au moins i certaines heures, des pigments biliaires vrais, L'urée
¥ est en proportion normale. L'administeation de 200, puis de 250 grammes
de glucose n'a amend aucun passage de sucre dans les urines. Pag d'albumine.
Les selles sont normalement colordes, plutdl surcolarées.

Lesang a £t examing 4 plusienrs reprises. L'examen pratiqué le 27 juillet
a donné les résultals suivants ;
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Globules Touges . o . . a . vvo.oh o 3BE000
Globules Blaned ', | . . oo ... n . 8,370
Richesse globulaive, . . . . e v DR 0. OB
Valeur globulaire. . .\ . vy« .. . 0LH

Le sérum éait trés riche en pigments biliaires mais de maniére variable
suivant le moment o il élait prélevé, k
Jamais d'épistaxis. Pas d'hémorragies d'aucune sorte.

L’apyrexie parait étre & peu prés constante.

En résumé @ iciére chronigue congénital @ poussies paroystigues avec
foie ldgivement accru, splinoméqalic velativement marqude, avee cholémin
“pt cholurie, sans troubles de Uétat général, et avee sympidmes fonctiinnels
légers {aomﬁn!.encas, dowleurs articulaires).
Nous avons pu examiner le frére de ce malade et recueilliv quelques
notions sur les aulres membres de sa famills.

Onsg, I, — Mare X..., dgé de vingt-huit ans, & el un etére cafarrhal i vingl
et un ans nettement cmaclénsé A vingi-trois ans i en des crises doulon:
remses qualifices coliques hépatiques et néphrétiques, mais qui puraissent
avoir été purement néphrétiques. Somnolences fréquentes, doulours artisulaires
semblables & celles de son fréve. Sulictéve chronique.

Actuellement, sujet bien développé, ne présentant qu'on teés leger subictize
apprém].-.lguéanmmm qumd on le regarde en pleine Tumitee, surtoml marqué
an visage, Conjonclives & peine touchées,

L'abdomen est sonple. Le foie parait déberder iégt’*mmeut les fansses ebtes,
de deux travers de doigt environ, sans étre abalssé, et mesure environ
2 eentimétres sur la ligne mammaire, La rafe ne semble pas nellement

+  hypertrophiée ni A la palpation nid la percussion.

Aucun autre trouble viscéral. Le malade est nervenx ol paralt priésenter
comme son {rére des points hystérogénes, .

Les urines, examinées i deux reprises, légtrement troubles du fait d'une
cystite récente, me contiennent pas traces de pigments biliaires vrais.
Pigment rouge brun en faible quantité, Pas d'indican. Pas d'urobiline. Le
‘malade dit que ses wiines ont && & cerfains moments beapcoup plus hautes

“en coulenr, trés rouges en méme temps que le subictire augmentail.

L'examen du sang donne les résullals suivants : )

‘Globules rouges . . . . .. .. .o . 2335000
Globmles Blanés . V- oo 0L &, 060
Richesse globulaire. . . . . . . . . . 3,32§000
¥aleur globulaite’ . . . - . . .. . 090 g

Le sérum, netternent teinté en jaune, éteint la partie droile du spectre.

En résumé ; subictéve chronique Wger, paraissant dater de lenfance,
sans pigments bilinires dans les wrines et ventrant dans fe groupe des
ictéres acholuriques.
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digh de trente mﬁ;-h’m-!me'cﬂna'ﬂe:.cuﬁqusa hipa-
consdentil, Pas de crises depuis
Douleurs articulaives BSSeT fré-

Ogs. 1L — Eugine X..., i
finyes violeles A vingl-cing ang, avee subictére

ehle époque. Pas de gubictére permanent.
AU antes. 4

8 Ous. JY. — Marie X. dgée de trente et un ans, de sanlé pénérale asses

aible, 2 du subigtére chronigue et a en il ¥ a quelques annies un iclere plus
marqué aveo taméfaction hépatique qui aurail fait craindre & un moment
donnd une cirehose, et gui a dapuis rétrocedd, Jamais de coliques hépatiques.

X..., actoellement Apce de cinguante-six ans, i en
des crizes de coliques héputiyues frig violentes alors qu'ells Etait enceinte dn
oot de Tobservation I. Ces crises 56 terminirent favorablement ot U'neconche-
* ment fut nérmal. Depuiz, il n'ya jnmais e d’autres crises, et auenn désordre
hépatique. La malade est rhumatisante, aVec ohésité assen MACQUes.

" Qps. V. — ba miére M=t

M. X.... a toujours 6té sujet & des doulewrs rhisma-

Ous. VI — Lo pére,
| présente par moments un féger .

 tigmales. Actuellement Agé de soixante ans, i
aphictére.

A et de ce premier groupe do Faitwsoil le caraciiee familinl se mani-
feste nettement, nous pouvons citer une anlre série de cas o nous
avons constaté un iclére congémital el familial.

Ope. VIL. — Julez Ho.., agé de vingt ans, méranicien en précision, enire
aecidentellement salle Lastgue, & Ihopital Broussais, Je 3 juillet 1900,
~ Spjel bien développd, avec chevenx ot moustache noirs, grand, ¥igourenx.
Coloration jomne maripée des teguments, d'un jaune chamois spécial, se
rapprochant plus de li canlhochvomie que de Pictére vrai; cetle teinte janne
sal diffuse ot sartoul marguée a visage; les eonjonctives sont phles, peut-
e pourtant Iégémment.suhictériques. Au con la teinte el agsed prononoée;
' on la retrouve an trone et & V'abdomen; elle est moins marquée i 13 ratine
et & la partie moyenne dea membres, mais s'accentue & leurs extrémités. Les
~ prganes génilaux sonl fortement colorés,
© Le malade s'esh toujonrs conn ansi et cet
 sps occupations.
Il o'y aaucun trouble de Vapp

k- colorées,
I abdomen g5t souple, sans circulation eollatérale, ni ascile. Le foie ne parait

pas augmenté de volume; la rate, au coniraire, se gent sous les fansses edies
et mesure environ 12 A 13 centimétres dans son grand axe.
‘pas de iroubles cardio-vascalaires ni Tespiratoires.
. Pasde troubles du systéme neryeux. Tiéflexes rotuliens un peu diminués.
Pas de tronbles des grganes des sens, Les forces musealaires sont normales.
Les urines ne contiennent pas de suere; elles renferment des  lraces
~ d'albmmine, une ndtable quantité d'indican (mais le malade présentait & son
_ entrée des troubles digestifs dus au teniaj, du pigment Touge bran en assez
~ grande quantité, de Purobiline, mais pas de pigments nbiliaires vrais. L'urée
 dosfe, Sélevait i 23 grammes ERVITOL. ¥ ;

ietive ne Ua jamais arrétd dans

areil digastif, les selles sont Tégulitres el
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L'examen du sang, pratiqué la & juillet, donne les résuliats suivanis :

Globules rouges . . . . . .. .. .. §.84.000
r GlabiTes Blanaesd =br s of Gl b 10695

Richesse globulaire, . . . . e e 3. I THE

Yalenr globulaire. . ., .. . 0.89

Le sérum est nettement leinlé en jaune verditre par les pigments biliaires,

Ows. VII, — Léon H..., son frére, Agé de dix-huit ans, présente également
du subietére mais moins marqué, Le teint est uniformément janne, mais celte
jaunisse z'accentus au visage (particulitrement an niveau des sillons naso-
labiaux) et & la paume des maing. Cette jaunisse existe également depuis la
naissance sans troubles appréciables de I'état général et des forces.

L'examen de 'abdomen montre que le foie déborde légérement les fansses
coles mais n'est pas modifié dans sa consistance. La rafe se sent profondd-
ment sous les fausses cdtes et mesure environ B 4 10 cenlimélres dans son
gramd axe.

Il n’y a pas d'anlres troubles appréciables des divers viscéres,

Les urines sont elaires ef conliennent une certaine quantité d'albumine, dont
la présence a ét¢ reconnue il ¥ a teois ans & loccasion de doulewrs articulaives
ressenties par le malade (il y a six ans, le malade a eu une scarlaline assez
grave). Elles ne contiennent ni pigments biliaires vrais, ni utobiline,

L'examen du sang & donné les résultats suivants :

Glohules romges ", 7. 50 L S 3,265,300
Globules blanes. . . o v ool Lk 7.822

Le sérum examing e2t netlement teinté el efface lapartie droite dn spectre.
" Le pére de ces deux malades que nous avons pu examiner est atteint dun
ictdre leger et géndralisé, qu'il a depuis sa naissance. L'ictére est plus accen-
tué an visage que surle résle du corps. Conjonctives légérement imprégndes.
Le faie déborde les fansses oites de trois travers de doigl et est légbrement
abaissé. 1l mesure 15 centimétres sur la ligne mammaire, La rate présente
une matité un pen’aogmenfée. Les wrines sont claires et ne renferment pas
de pigments biliaires vrais ou modifiés. Le sérum est teinté,  °

Le grand-pére ef Varridre-grand-pére, les oncles, avaient prasentd un teint
jaune foncé assez marqué. Une saur est ézalement subictérique,

De ces faits nons ponvons rapprocher un cas dictére acholwrigus
régulitrement suivi par l'un de nous, obh lictére généralisé exislo
depuis plusieurs années, s‘aceompagnant de troubles dyspepliques
el nervenx assez marques. Lo mére de ce malade présenie également
du subictére chronique.

Enfin nous avons pu récemment uhsewer un eas d'ictére acholurigue,
oil les antécédents familiaux sont également trés nels, .

Ops, IX, — M. X..., officier d'artillerié, a toujours en la pean du visage
d'un teint jaune foned, avee subictére léger des conjonctives, sans gue ceile

=
-
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inte ictérigue se généralisdf an reste du corps. Get ifcldre, qui existait dés
NLenfance, gaceompagne au moment des chaleurs d'asthénie assez marquée;
en méme temps ictére s'accentae et les urines deviennent plus foncdes. Le
malade n'a jumais eu de douleurs articulaires, mais il a en souvent des som-
uolenees survenant surtout aprés les repas, le prenant au cours de ses étodes
ptqui furent surtout accentuées il v a six ans, époque o1 elles commandaient
.'.-- repos absoln d'une heure an moins aprés le rﬁs; actuellement elles ont
dimioud. 1 y a cing ans, prusséd comgestive au Toie, avec ictére beancoup
plus marqué, Lictére, qui saccompagnail de douleurs dams la région hépa-
tique, de déeoloration des matidres, el drurities trés foncées, rétrocéda au bout
d'une dizaine -de jours, L'été suivant, le malade fit une saison 4 Vichy, qui
- Paurait heauncoup améliord; daprés lui, chagque cure de Vichy aménerail une
amélioration trés réelle de son ictére, qui, pour un temps, salténuerait consi-
 dérablement, en méme temps que les selles normalement colorées devien-
draient beaucoup plus colorées.

Acluellement ¢'est un sujet grand, robuste, hien développé, qui présente
~ une teinle nettement deterique du visage el du eou, mais respeciant le reste
 du corps; léger subictére des conjonctives.

Pas de symplomes objectifs ; peut-&lre le fuie déborde-t-il un peu les fausses
~ oibes. Les tirines sont claires, et ne renferment pas de pigments hiliaires; on
note senlement une proportion relativement forte d'uro-hématine.

Le sérum ost forlement teinté.

Sa mére, dzde de ginguante-huil ans, a tonjours eu un subictere trés net,
‘mais & parl ccla sa santé est bonne; elle souffre pourtant de douleurs arficu-
laires fréquentes.

Un frére, igé de vingt et un ans, grand, vigoureux, a le teint foncé, bronzé;
selte teinte reste d'aillenrs limitée au visage.

Une seur, qui ne présentail pas de sabictére, est morte il y a quelques
années i la suite de Facconchement d'un enfant qui est mort en yingt-quatre
heures, d'ictére.

:4'

Tels sont les fails que nous avons rencontrés & quelques jours d'in-
(ervalle. -Le caractére familial en est le {rail commun, mais an point
de vue clinigue ils ne sont pas identiques. -

Dans les uns, il s'agit d'ictéres qui se rapprochent par cerlains eités
des faits rapportés ivi méme par Le Gendre (1), Hayem (2). Encore se
distinguent-ils des cas de ce dernier par le caractére familial et par
l'absence de troubles dyspeptiques & leur origine. lls rentrent dans le
groupe des ictéres acholuriques (3) et paraissent dus b une angiocholite
infecticuse chronigue, simple, légére. ; :

Dans les autres faits il s'agit d'ictére avee splénomégalie, paraissant la

1) Le Gendre. lotire urobi!inli';ua chronique. Soc. wéd. des hip., arril 1847

|2} Hayem. Soc. mid. des hip., mai 1897 el mars 1899,

|3) Gilbert et Castaigne, De Lictére acholurique. Sociéld de bislugie, 13 avril 18399
ot Borrel, Thése du Paris, 1899, Un de ces fails a &é étudié par l'un de nous aves
L. Fournier dés 1896, st publié briévement en juin 1897 [Gilbert, art. = Sang », it
Traité de pathalogie générale de Bouchard, €. 1V, p. 810
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manifestation d'une angioeholite infecticuse ehronigoe plus marquée,
Tls se rapprochent’ des cas d'ictére chronique hérédilaire avee spléno-
meégalie rapportés.par Minkowski (1}, et du fail publié récemment par
Bettmann (2}, oit Uictére datait de l'enfance. Lears caractires clinigues
sont analagues & certains des egs publiés par M. Hayem sous le nom
dlietére infeclienx chronique splénomégalique et dans un desguels le
subictire est nolé chez les ascendants (3).. : : ;

Mais certains des fails publiés par M. Hayem paraissent corrospondee
i des eas oi les lésions sonl déji plus avancées que dans les ndlres; el
nous admettrions volonliers qu'ils constituent des faits de Lransition,
suseeptibles d'évoluer plus tard vers la cirrhose biliaire constitude, qui,
elle anssi, pent affecter le caractore familial. 3

Kn effet, Hasenclever (4) a publié récemment I'histoire d'une famille
dans laquelle, cher trois enfants, apparut dans le jenne fige une eirrhose
biliaire entrainant un arrét de développemenl marqué, ainsi que liz
prouve le tablean comparatif de I taille el du poids chez ces bnfants et
chez ceux qui restérent indemnes. De méme, Boinet (3) a rapporté la
curieuse histoire d'une famille oi le pére et denx enfants furent alleints
d'ictére avae cirrhose hypertrophique du foje et augmentation de
volume de la rate: trois vutres enfants de la méme famille étaient por-
teurs d'une grosse rate, mais les observations restent mueltes. sur
Pexistence du subictére ou d'autres symptomes hépatiques. De ees fails
nous pouvons rapprocher deux eas de cirrhose biliaire que nous avons
pu récemment examiner, cirrhoses i dvolution spéeiale, existant depuis
de longues années sans amener de troubles fonctionnels marqués, et
dans lesquelles ge retrouve la prédisposition hérédilaire.

Onz. X, — M. X..., gquarante-huit ans, est aiteint ictere dapuis qu'tl s oonnail.
Sa mére a en du subictére chronique avee arthralgies, et fréquentes poussées
durticaire; une fanfe o en également da subictire. Lui-méme & lonjours L6
janne, A vingt-cing ans el jusqua ces dernibres anndes, crises e gastralgie
violenites; en méme temps, ponssées ecaématenses, prurit et surbonl somuni-
lences teds aceusées, Depuis quatee ans, les symptomes 5ulralgiquea s sonk
amendds, mais Victhre est plus marqué, avec urines haules en conleur.
Bonne conservation de Fappétit et des forces, le malade peat continuer ses
oceupations, ; y y 3

Actuellement, 1e sujet est robuste, avee facies lighrement sotdrique; les Lrails
sont tirés, le vegard fatizné, les paupieres tombantes, 'aic somuolent. L'en-
semble du tégument est ielérique, mais Uictére reste atlénud,

{1y Minkowskl, XVIIie Congris de médecine inlerne de Wisshmden, 1900

(2} Bettmann, Minchener med, Woehenseh,, i juin 1900, ! ("

{3 Hayem. Presse médicale, mars \§05 et Legons clinigies sur dov maludics di
sang, 1900, i ] :

{4} Hosenclever. Rerliner klin. Wockenseh., T nov. 1898, £

(%) Boinet. Bur Porigine infectieuse de la cirrhose hypertrophigue Dilinire. Avehives
génirales de médecine, avril 1398,
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~ L'abdomen est souple, sans ascite, sans circalation collatérale marquée. Le
déborde les fansses chtes de trois & qualre travers de doigh; il st ferme,
'dnn bord est épaissi et mousse. [l mesure |8 centimétres sur la ligne mamne-
_'nn,mm La rate se sent sous le rebord des fansses cotes; ells mesure 44 con-
j:,t_:_létres dans son grand axe.
- Pas de troubles viscéraux. Appétit conservd. Selles solorées.

Pas de troubles du systéme nerveux hors les somnolences.

Les urines sont peu abondantes, hautes en conleur, riches en pigments
bilizires normaunx et anormaux, Pas d'arobiline. Indicanurie légére, Urée en
quantité normale. Glyeosurie alimentaire négative.
 L'examen du sang pratiqué Ie 2 juillet, donne les résultals suivants @
G, T 3.224.000.
B B TR,
I Gl 2.550.000, )
V. G.: 0,88, g
Le sérum est riche en pigments biliaires. \

 Ome, NI (1) — 8p..., dgd de cinguante el un ans, st atteint d'ictére depuis
un temps qu'il me peut préciser. Ce sont des accidents loganx [maux perfo-
:'am.g] qui U'amenent & Uhapital et il ne peut dire gqoand a débuld sa jaunisse.
Sa mérve, morte dgée, avrait toujours. eu du subictére chronique; elle avait
le teint « jaune citron », pas d'autres antécédents hérdditaires,
- Lui-méme & sepl ans, & quatorze ans, i vingl-sept ans aurait en des Ilu:ni‘ms
~ de poilrine, la dernidére assex grave. Pas de syphilis. Aleoolisme modérd,
En 1893, il entre & Ihapital Broussais, pour un panaris analgésique do gros
~orteil, quion lui ampute. :
~ En 1894, il souflve d'un mal perforant plantaire & la plante du pied ganeche.
qui guérit lenlement, puis apparail 4 nouveau, en 1840, en méme temps gue se
développe un antre mal perforant an pied droit. .
Examiné depuis, au cours des deux séjours quil a faits, & Broussais en 1899
&t 1900 pour les maux perforants, il n'a jamais pu préciser le début de son
detére. ' ;
C'est un homme robuste, i systéme pﬂeux bien développé. Liclére est
géndralisé i toot le tégument, mais beaucoup plus marqué i la I’ace. Légar
subietére des conjonctives.
Deux ordres de troubles (rophiques attirent Uatlention : les doigls des d{mx
mains sont nettement déformés en baguette de tambour, présentant aspect
Lypique des doigls hppocratiques, Dantre pact, on note I'épaississement du
Wzument du tiers inférienr de la jambe, surtout & ganche, avec déformation
et épaississement du pied, et mal perforant profond sur la face plantaire; du
eOté droit, mémes troubles mais moins accentuds; un mal parforant moins
avancé se voit sur la fnr:e dorsale de Iarlmu!almn mﬁtutarsu-phalnnglenne
du gros orteil. L4
Pas de troubles digestifs. Appélit hien conservi. l.‘nbdomen, autrefois
~souple, est actuellement un peu tendu et il semble exister on peu de malité

[1) Cette observation a paru dans la thése de Boutron: Du deigt hippocratipie dans
fes cirrhoves biliaires, Paris, 1809,

De l'ictere familial. Contribution a I'étude de la diathése biliaire - page 8 sur 12

o e T P Y TR R e ST


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0380&p=8

956 S0CIETE MEDICALE DES HOPITAUX.

*dans les flancs révélant la présence d'une faible quantité d'ascite. Circulation
eollatérale appréciable. Le foie, difficilement délimitable, parait un pen gros,
débordant de_lrois travers de doigt les fausses eotes ef mesurant 19 centi-
métres sur la ligne mammaire. La rate, non accessible & la palpalion, paralt
mesurer par la percussion environ 10 centimétres dans son grand axe.

Pas de troubles circulaloires ou respiratoires.

Pas de troubles du systtme nervenx. Quelques modificalions de la sensi-
bilité du cété des membres inférieurs, mais variables el pen’nettes.

Les urines sont abondantes, hautes en couleur, effrant la coloration de la
bitre forte, présentant depuis le jeune dge des alternalives de coloration
foncée et de coloration normale. Pas d'albumine ni de sucre. Indicanurie.
Urobiline en faible quantité, Pigment rouge brun en assez grande abondance.
Pas de pigments hilinires, du moins actuellement {mais leur présence a £l
constatée & plusieurs reprises). Urée en faible quantité. Glycosarie-alimen-
taire négative.

Le sérum esh riche en pigments biliaives vrais.

i

Ges deux faits de cirrhose biliaive se ressemblent done par leur début
impossible & préciser (1), paraissant remonter & de longues années en
arriére, et par leur longue évolution sans troubles marqués de 1'élat
geéndéral. :

Mais tandis que le premier parait conlinuer & ne s'accompagner
d’aucun trouble fonctionnel important, le second, ol sont survenus des
troubles trophiques notables, évolue vers une aggravation des symp-
times, ainsi quen témoignent U'apparition d'une légére aseile et des
gignes de linsuffisance hépalique. - 2

De eat ensemble de faits se dégage la notion d'une prédisposition héré-
ditaire aux affections des voies biliaires. Ce n'est pas seulement la lithiase
bilinire, ce sont toutes les infections des voies biliaires que I'on penl
voir survenir chez tes individus d'une méme famille. Elles sont variables

- dans lenrs lésions anatomiques et dans lenrs manilestalions ‘eliniques.
Seule la prédisposition hérédilaire 4 linfeclion des voies biliaires est
sommune el fait de ees cas, divers au point de vue clinique, nn groupe
naturel. L'apparition de nouveaux faits (gqui nous paraissent devoir se
multiplier, étant donné la facilité avec laquelle nous avons pu grouper
ceux-ci, dés que nolre attention a éé altirée sur ce point), permelira
sans doute de décrive plus complétement Uhistoire de la famille biligire.

. Mais dés maintenant nous pouvens nous en faive une idée asser pré-
cise. .

Chez les individus d'une méme famille, prédisposés par Uhérédilé,
Vinfection des voies biliaires peut se manifester dés la naissance, on
ne parailre eliniquement, que plus tard. Elle peut n'entrainer quune

© {1} D'ailleurs, dans la phipart des fails de circhose biliaire il est ires difficile de
preciser le début exaet de Vietére, et la limile que le malade assigne an début de
son ietére est le plus sonvent Lrés incertaine.
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“angiocholite légére , ou délerminer une angiocholite cirrhogéne; dans
utres cas, et ce sont les plus anciennement connus, e'est 'angio-
cholécystite lithogéne ‘qui traduit Uinfection des voies biliaires. Enfin
eertaines splénomégalies en apparence primilives nous gemblent ren-
trer dans le méme cadre, quelles saccompagnent d'un subiclére léger
traduisant 1a lésion hépalique sans autres signes objectifs, on qu'il
agisee de splénomégalie meéta-ietérique, ainsi que nous ayons pu en
' ghserver des cas, les symptomes de l'angiocholite disparaissant, alors
que la splénomégalie, congéquence de celle-ci, devient le phénoméne
 clinigue primordial.

Nos Fails nous permettent de résumer les earacléres symplomatiques
(e ces divers types cliniques.

Au premier degré (et ce sont par exemple les faits de nos observations
11 et 1X) il y & angiocholile chronique simple légive. Lo début se fait ala
" paissance mais peut passer plus ou moins longtemps inapergu. A la
périgde d'étal, Victére reste léger, géndéralisé ou parliel (face, mains,
- pieds, etc.}, les muquenses sonl pas ou peu imprégnées. Parfois méme
* Pictbre reste si pen margqué qu'on peut diseuler sa présence, mais la
cholémie est-toujours appréciable. On pent dene admetire gue dang ces
Taits, la cholémie puisse exister sans ictére netlement constatable. Le
foie n'est que peu ou pas augmente de yolume, et sa consislance est nor-
male, la rate est normale. Il ya achiolurie le plus souvent, ce qui tient &
Ia faible quantité de pigment répandu dans le sang, pourtant le sérom
est netlement teinté, traduisant la cholémie. Le sang peut présenter un
Iéger degré d'anémie. Pas de démangeaisons, saul passagérement et
exeeptionnellement; parfois on note quelques douleurs articulaires, des
troubles dyspepliques, quelques troubles nerveux (somnolences, neu-
rasthénie, hystérie). Lévolution de cet ictére acholurique familial est
¢hronigque, indéfinie, mais peut étre entrecoupée par des poussées
intermittentes d'ictére [rane avee cholurie.

A un second degré (el ce sonl nos ohservations T et VII) il ¥ a angio-
cholite ehronique infectieuse splénomégalique répondant plus ou moins
complétement au lype de Uictere infectienx chronique splénomégalique
de M. Hayem. Le début se Fait & la naissance ou dans lenfance. A la
périnde d'élat Viclére est plus foneé que dans la forme précédents, mais
reste léger, avec poussées plus notables survenant par paroxysmes i la
suite d’exces alimentaires et d'influences diverses; les muqueuses sont
pew imprégndes. Le foie est normal ou légerement augments, sa lumé-
faclion survenant par poussées; il resie de consislance normale. La
rale est hypertrophiée, de consistance ferme, mais non dure. La cholurie
- peut exisler, mais se réduit le plus souvent an passige des pigmenls
hilisires anormaus et de Furobiline. Le sérum est nettement teinté par
les pigments biliaices. L'examen du sang révele une légere anémie. Les
troubles généraux restent peu margués. On note quelquefois des trou-
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bles digestifs, des somnolances, des douleurs articulaires, des troubles
nervenx. Lorsque Uielére est accentué dés le jeune dge, il pout y avoir
de linfanlilisme (comme dans deux des cas de Havemn ). L'évolulion esl
indéMhie; dans certains faits il senble qu'il puisse y avoir passage a la
cirrhose.

Dans d'autres cas la prédisposition & Uinfeclion ne se traduit pas tout
d'abord, et ce n'est qu'a un moment variable de l'exislence qu'elle se
révele par un iclére catarrhal simple ou accompagné de splénomégalie,
persistant plus ou moins longtemps ef pouvant laisser & sa suite du
subictére chronigue; cet ictére calarrhal peut aussi survenir au cours

“d'une angiocholite déja cliniquement appréciable par du subictére
chronique.

Si la cirrhose hiliaire survient, elle penl revétir dnrers types cllmques
guivant les cas : eirrhose de Hanol avee hyperlrophie considérable et
paraliéle du foie at de [a rate, cirrhose hypersplénomégalique avec rale
extrémement voluminense et foie relativement peu hypertrophis,
cirrhose mierosplénique o la rate n'est pas cliniquement perceptible.
8i la cirrhose biliaire se gonstitue définitivement dans le jeuns age, il
peut y avoir arrét de développement manifesle. Si elle ne se conslitue
gu'a Uige aduolte, le développement du sujet peut élre absolument
normal, mais des lroubles trophiques peuvenl néanmoins survenir
{Obs. X1). Elle est remarquable dans ces eas par son évolution lente el
pour ainsi dire indéfinie.

Enfin il n’est pas hesoin d'insisler sur la symplomalologie que revil
Fangiocholécyslite lithogéne; souyent on la retrouve dans les antéct-
dents familiaux des sujels que nous étudions, sous forme de coliques
hépatiques plus ou moins violentes.

Quant aux splénomégalies méta-angiocholitiques, nous ne doutons
pas qu'on en leouve, pour peu qu'on les cherche, un cerlain nombre
de cas, et cenx de Bomel. nous paraissent peat-étre devoir rentrer: dans
celte classe. .

Lay pradisposition héréditaire & Uinfection des voies biliaires n'a d'ail-
leurs rien d’anormal, si on la compare & °la fréquence de Uappendicite
familiale. Dans les deux cas il s'agit d'un conduit ouvert en communica-
tion avee la eavité de linlestin; dans les deux cas la prédispasition
héréditaire existe.

De quelle natore peut étre celte prédisposition? Y a-t-il une cause
anatomigue et s'agil-il de malformation congénitale des voies hiliaires?
Nous ne le eroyons pas, el, dans un cas de cicrhose biliniee oit il nous a
élé possible de rechercher T'élat apalomique du cholédoque, nous
n'avons rien vu d'analogue.

Y a-t-il modification des qualités chimiques de la bile facilitant la
pullulation_ des germies & som intéricur et leur aseension dans les voies
biliaires? C'est poszible, peu probable cependant. Pour nous, la raison
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cotle diathése bilinire est dans une modification de Tactivité vitale
cellules des canaux biliaires, La moindre résistance des cellules
s canaux biliaires a Vinfection serait d'aillenrs analogue & ce que I'on
met en matiere de prédisposition & la tuberculose pulmonaire. Les
modifications anatomiques des conduits bronchiques, les quatlités chi-
ques de air contenu dans l'alvéole, paraissent moins importantes
ns la production de la tuberculose pulmonaire que Iactivité vitale
moindre des éléments eellulaires. La prédisposition de Tarbre biliaire i
Vlinfection aurait done, selon nous, une raison analogue & celle que
» I'on peut invoquer pour expliquer la prédisposition de larbre broneho-
pulmonaire 4 Iinfection tuberculeuse. Iei comme i d'ailleurs, cest du
lerrain que dépend 'évolution ultérieure de la maladie. Cest & la pre-
disposilion héréditaire qu'elle a d de pouvoir se développer, et clest
du fait des conditions de résistance du terrain que, suivant les cas, elle
peste a éfat d'angiocholite ligére et de pronostic hénin, ou passe i
'état de cirrhose biliaire. Celle-ci constituce, «'est encore an lerrain, &
l'élal des cellules hépatiques qu'elle devea d'évoluer pendant de longues
années sans troubles notables, ou d'entrainer & bréve échéance la mork
dusujel qui en est portenr.

Quelle que soit d'aillenrs la nature de celle prédisposition héréditaire
a linlection des voies biliaires, elle nous parail prouvés par les fails
(e NOLS AVONS TAppories. L'angiochelécystite lithogine n'est donc pas
spule héréditaire; 'angiocholite simple on cirrhogéne peut U'élre dpale-
~ ment, et, du fait de eette preédisposition, on peut renconirer dans une
méme famille les divers types cliniques dont nous avons lracé les prin- .
- gipaux caraclires.

CINg GAS D'ALBUMINURIE ORTHOSTATIQUE AVEG EXAMEN CRYDSCOPIQUE
HES  URINLS,

-par MM. Pigrre Merxies et HEsRD CLavpE,

" Nous avons soumis i I'examen eryoscopique les urines de cing malades
'~ atleints d’albuminurie orthestatique. De ces cing malades, un seul est
* acluellement en poussée albuminurigue; les aulres Uont é1é & plusicurs
- peprises et d'une maniére plus ou moins durable. Mais, & aucun moment,
leur albuminurie n'a été continue : olle s'est montrée d'emblée et tou-
~ joursintermillente et orthoslatique. Voiei tout d’abord Ihistoire résumée
de nos malades. avee les résultats de l'analyse des urines des vingt-
gquatre heures faite & plusieurs reprises-pour trois d'enire enx,

| Dups, I — 1. €, 4gé de gquinze ans et demi, trés grand, en pleine croissance.
L'albuminurie intermittente a ébé conslatée ches lui, il ¥ a un an, & Poccasion
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