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SUR UN TYPE NOUVEAU DE DEGENERATION
(TYPUS AMSTELODAMENSIS)

Par CORNELIA DE LANGE

P'rofesseer de Clinlgoe infantile & 1'Universitd 4’ Amstesdam.

Il est tellement difficile de bien dénommer le type de dégénération
(«multiple Abartungen s, selon'expression de Plaundler) que je veuxdé-
erire, que jail choisi le nom de typus amstelodanensis ou type d’ Amster-
dam, empruntant mon exemple i la bactériologie,

A I'époque actuelle, il est presque impossible de découvreir en méde-
eine un symptdme nouveau ou un type nonveau. En dépouillant
minutiensement la hitérature, on est presque sir de rencontrer sa
pseudo-découverte, Pourtant, toutes mes recherches étant vaines, je
venx présenter les deux observations que j'ai recuseillies.

[rans le tableau que je vais donner, onreconnaitra des traits familiers;
on v verra le pelit doigl en crochet incurvé vers Mannulaire de Uidiotie
mongolienne, de la pléonostecze familiale de Lér el de la dysostosis
multiplex (type Hurler), la syndactylie qui se trouve en outre dans a-
crocéphosyndactylie d*Apert et souvent aussi dans Uhypertélorisme de
Greig, les narinesenavant, qu’on voil de méme dans Uhypertélorisme, la
microméliec humérale déerite par Stannus et Kinnier Wilson et lagquelle,
selon ma propre expérience, se trouve parfois dans!'idiotie mongolienne,

Les deux enfants, dont il s’agit dans cette communication, ne sont
pas apparentés et dans leurs familles on ne trouve pas de pareilles
dystrophies. Ce sont done jusqu’a présent des cas isolés, mais il est

ABCH. DE WEDEC, DES ESEANTS, 1815 NXXVI. — 46
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trés probable quiil sagit pourtant d’anomalies du génotype, d'ung
lésion du germe, quoiqu’on ne puisse pas exclure complétement les
facteurs parakinétiques. 5

OnseavaTion [ — L'enfant W. E __est née & terme le 17 juillet 1931, Poids de

Fig. 1. — Croquis emprunts & A, Scavetz (Bull. Sop. d'études des formes humaines, t.N,
1427).
De gauche & decite : Jo pied d'orang, du chimpanzé, da Gorilla, de Gorilla baringei ot de
I'homme.

paissance 1 250 grammes, présentation do sigge, Alimentation difficile, A Pige de
quatorze mois enfant fut eapable de se tenie
debout dans une posilion assize, mais pas
encore sur ses piods,

Admizsion & la clinique le 28 décembre 1932
pour une hroncho-pneamaonie.

Fig. 2. Fig. 8.

_Poids 5 500 grammes, taille 65 centimitres {—14), circonférence maxima de la
tete &1 centimétres, du thorax 40 centimétres, indox céphalique 82 Développa-
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ment mental arpices, Doged moddré de pachitisme, fontanelle antéricure eneote

Fig. 4.

lavgement ouverte. Chevenx longs, asser clairsemes, bruns, gourcils noirs tres

Fig. 3.

margués g6 rencontrant dans ka ligne médiane, cils extrémoment longz, Oreilles
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non déformees, mais placées un peu bas. Neg effilé, narines en avant, mandibule
peu diveloppée el en conséquence menfon petil. Visage pile, mais teinte blendtre
autour des yeux, du nez et de la bouche. Veines dilatéss dans les régions tempo-
rales. Voite palatine un peu ogivale. Pas encore de dents.

Une radiographie du créne ne révéle rien d'anormal en dehors de la brachyes
phalie, ;

La bropchopnenmenie ne dura que quelques jours. Rien du calé do ceur of de
"abdomen. Béflexes normaux.

Mains el pieds petite et potelés, doigts et orteils courls, pelit doigt incurve vers
Famnulaire. Pouce et éminence thénar
dans une position plus proximale que
dordinaire, donnant ainsi a la main

Fig. &, Main gauche de W H... Fig. 7. — Main gauche d’un enfani noromal
du méme fge,

e certaine ressemblance avec le pied de Porang et du chimpanzé (fig. 1). An pied
droil, syndactylie des deusiéme et troisibme orteils, au pied gauche du gros et du
deuxieme orteil, laissant libees leg derniéres phalanges.

Réactions de Wazsermann et de Sachs-Georgl negatives dans le sang.

Examen du sang ; pourcentage de "hémoglobing (Sahli non corrige) 52, globules
rouges 5 370 000, globules blanes 25 500. Formule cellulaire normale fanémia hy-
pochromigue). Dans les urines une trace d"albiemine, pas de suere, réaction de oo
biline positive, L'examen microcospique ne donne rien d'anormal.

Les photographies (fig. 2 et 3) sont prises le 3 février 1953 pendant le séjour
de Uenfant # la clinique. Lienfant sort le 9 féyrier pesant 6 200 grammes.

NMous avons revue e 27 juin 1983 (fig. & et 5) ne pesant que 5 900 grammes.
Liintelligence ne 2'est pas développée, la fontanelle antéricure est devenue petite,
plusieurs dents ont pered.

La figure & montre une radiographie dela main gauehe de W ... prise pendant e
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séjour A la elinique; Ia figure 7, de la main d’un enfant normal du méme dge. Sur
la flgure 6 on voit la petite main potalie avec les doigts conrts el obins et Phypo-
plasie des denxiéme ef troisiéme phalanges du petit doigt.

Quelque temps aprés le départ de W. 3., un aubre enfant fut admis
i la elinigue, qui présentait tout a fait le méme habitns. Ces enfants sc
ressemblaient, & un degré tel, que les infirmiéres qui avaient soizné la
premiére petite malade s’écridrent : « Voila W. E... de retourl », mais,
réfléchizsant 1in moment, elles ajoutérent: « Non, ce n’est pag possible,
cette enfant est plus jeune que W. E...»

Oms. 11, — 11 s'agissait de Peafant P. d. 4., ndo Lo 20 apil 1932, Quoigue née i
terme, la petite ne pesail pas encore I 000 grmmimes ot sa taille w'étail quede &5
centimetras. Elle fut admise 4 la clinique la 8 fivrier 1933 4 cange 4 une broncho
preumonie, qui d'ailleurs ne tarda pas b disparaitree. 1y avait un degré léger de
rachitisme.

A Padmiseion, lo poids étail de 3 4090 grammes, la taille de 55 centimelees la

Fig. 8.

cireonférenee maxima de la téle 47 peptimbbres, du thorax 3% centimelres. Le
déweloppement mental st #n petard. 11y a brachyoéphalie. Les chevenx sont longs,
mais clairsemds. La chevelure ne g'arrsle pas au front, mais celui-ci st couverl
de cheveux fins, Las sourcils sont Lids marquez ot se joignent sur la ligne mediane.
Lis cils sont Tort longs. La front st légirement bombe. Les oreilles sont grandes,
mais d’apparence normaie, elles sont eituées un pen plus bas que dordinaire, Le
vizage eet pile, mais pourtant Penfant & air sombree & canze de la teinte blondbee
du front, autour des yeux, dunezs et e la bouchs. Sur la face se dessinenl des veines
dilatées [pas de polyglobulie). La Tante des yeux se dirige un peun vers le cdt é Moz
offilé, narines en avant. Bouche petite, léyras minees, veidte palatine ogivale,
mandibule petite (fiz. 8. Les avant-hras sont courts, les mains petiles et potelecs,
le pouce et éminemes thénar dans une sitnation plus proximale que drordinaire,
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donnant ainsi & la main quelque ressemblance avee le pied du singe (fig. 9 ot 10).
Une radiographie [fig, 11) montre la main droite de Penfant Pod, G lafigure 12,
celle d'un enfant du méme dge.

D'ordinaire]les pouces sont cachés dans la paume de la main, les mains se {rou-
vent dans unelégére flexion palmaire,
lez doigls sont [aiblement étendus. Les
pieds sont petits et potelés. 11 ¥ a une
syndactylie bilatérale des deuxitme et
troisieme orteils, laissant libres les
dernieres phalanges,

Rien du coté du cosurni de Pabdomen.
Les urines ne contiennent ni albumineg,

Fig. 9, Fig. 18,

ni sucre. An microseope, on trouve quelques leucoeytos. Liexamen du sang monbes;
pourcentage de "hémoglobine (Sahli non corvigé) 75, globules rouges & 0140 000,
globules Blancs 19 80, Formule cellulaire: polynucleaires segmentés 48 p, 100,
Iymphocytes 47 p. 100, monocytes 3 po 100, basophiles 1 po 100, dosinophiles
1 p. Ao, Leégare aniso et poikilocyiose, Reactions de Pirgquet, de Wassermann ef de
Bachs-Ceorgi négatives, Tanx du caleium dans le sérum sanguin 9™ 8 p. 100, du
phosphate anorganique 317 pA00,

-

A la sortie de la clinique, le poids de Penfant est 4 G50 grammes. a
Dans Uidiotie mongolienne, laforme en erochet du petit doigt s'expli-
que par le fait que la premiére et la seconde phalange de Uaurieulaire

sont mal développées, tandis qu'il y a une atrophie de la troisiéme.
ChezW.E..., ¢'est surtout la seconde phalange qui est petite; chez P d.
G..., onne peut pas dire avee certitude que les phalanges du petit doigt
soient encore plus chétives que celles des autres doigts, tenant. camﬁ‘te
du fait que les phalanges de auriculaire sont Loujours beaneoup plus
petites que celles des autres doigts.

La teinte blenitre que les deux enfants montrent autour des yeux,
dunez et de la bouche s’explique zans doute par la présence d'un résean
veineux superficiel.

(Ouels sont maintenand les traits obligatoires de eette dégénération
combinée (multiple Abartung), quels les traits accidentels ? Pour

Sur un type nouveau de dégénération (Typus amstelodamensis) - page 6 sur 7


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0599&p=6

SUR DN TYPE NOUVEAU DE DEGENERATION 719
s¢ former une opinion sur eette gquestion, il sera nécessaire d’analyser

un plus grand nombre de cas. Pourtant, 1l me semble probable que la
débilité mentale, le chétivisme (naissance & terme avec poids inférieur

Main droite 4un enfant sormal du méme ige.

Fig- 1

Figf11, — Main droite de P. d. G,

qui reste bien au-dessous de la moyenne), la brachycéphalia, les so ureils
et les eils hypertrophite, la petitesse des mains et des pieds, Ja position
proximale du pouce et de I’ sminenee thénar, la position basse des
oreilles, la syndactylie des orteils soient des symptomes obligatoires.

hirgutisme du front, Ia voite palatine ogivale, le petit doigt en ero-
¢het ainsi que la micromélie humérale se rangent peut-&tre parmi les
gymptimes accidentels. La syndactylie n'affecte évidemment pas
fonjours les mémes orteils.
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