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DYSTROPHIE OSSEUSE GENERALISEE,
CONGENITALE ET HEREDITAIRE :

: LA
PLEONOSTEOSE FAMILIALE
Par André LERI

Professenr agrégé a la Facalté,
Hédecin de i'Hopital Cochin.

Nous ne connaissons guére jusqu'ici de ma-
lzdie familiale qui soit caractérisée par ume
dystrophie généralisée de l'ossification et qui,
manifeste dés la naissance, s"accentue progressi-
vement dans le cours de 1'existence.

L’achondroplasie est bien une dystrophie
osseuse difluse, mais elle n'est gu'exception-
nellement familiale; et de trés rares exemples
authentiques @'achondroplasie héréditaire ont
é1é rapportés '; en outre; la dystrophie, qui tou<
clie les os dés les premiers stades de leur déve-
loppement; est & pen prés éntiérément constituée
2 la naissance. Lia dysostose cléido-cranienne de
Pierre Marie et Sainton, la dysostose cranio*
faciale de Groufon et Chatelin sont des dys-
trophies osseuses héréditaires, mais limitées 2

Fig. . = R..; 35 et = Les mambres supérieurs sont
= en parenthéses » lé long di éofpe, piar suite de l2
rotalion en dedans des bias €t de la pronaiion des
aviot-bras, Cetté allitudé spormale eif fizde; elle
peat dife aigmeniée, mais boo diminude, Lés condes
ne peiivent dtFe FAPp da eorpa. Leg bras sont
courts; les mains soBl 8GF 16 dévant ded enisses etnon
e dehors ; elise arrivent b l'anlon des dess tiers supé-
riears des enisses ¢l Bon des deus Liers ialérieurs; les
doigts e peavent &iFe éleadus:

 Les membres inférienrs soni én rotation externe
fizée, les rolulés regardemt én déhors; léger genu
valgum, écirtément ded pieds; pleds eréax, cambris,
courts, earrds da boatl.

Iine partie di “lnelﬂ.w él nolamment aux os
plais & ébaushe membraneuse.

La pléonssidose familiale se présente de

fagon fori différente : il s"agit d'une dystrophie
Osseuse généralisée & I'ensemble du squelette et
particuliérement aux os longs; elle est congéni-
tale, car on peut la constater dés la naissance,
msaiz elle &’ancéntue dans le cours de l'existence;
elle esta la fois héréditaire et familiale, car les
trois malades que nous avons présentés & la
-_;?C_ﬂ!é médicale des Hépitaur, le 39 Juillet 1921,
étaient un pire et deux de ses enfants,

C'est thez le pire seulement que nous troe-
vons la maladie entiérement constituée et proba-
blement 4 son maximum; chez les denx enfants, la

maladie est aitéhuée, elle existé « en ministare =,
pour ainsi dire, chez I'énfant de &4 ans, élle ést
tont jeste ébaochée chez I'enfant de 3 semaines”.
C’est I'é1at du pére que niods allons preéndre pour
type de notre déseriplion.

=

L'attitiide anormilé et la diminution de mobilizé
des _ﬂiﬂ!uhlﬂ segments des membres sonlt les

Petit doigt en érochet; inenrvé vers l'ansalaire.

éléments fondamentaux de l'affection; les-altéra-
tions sont bilatérales et & peu prés rigoureuse:
ment symétriques. ; -
C'est au nivean des mains que les déformations
gont le plus caractéristiques. Les mains sont
courtes, épaisses, carrdes, o pataudes » (fig. 2 et 3);.
la paume est creusée de-plis entre des bourrelets
saillants. Les doigts sont gros; massifs, en bou-
dins. Jls sont tous fléchis & angle droit dans leur
deuriéme phalange, et c'ést |k un des caraciéres
les plus frappants; l'extrémité distale des pre-
miéres phalanges proémine et forme une sorte de
chapiteau au-dessiis des seconides. Quelques-uns
des doigls; surtout les pouces; Bont irréguliere-
ment bossélés et préséntent des ostéophytes

cilaires ont leur dernlére phalange déviée ep
dehors.

Les phalangines, fléchies & 90°, sonl & peu pris
cimplétement ankylosées el immobiles, j compris
celle des pouces; les phalangetiés, étendiies, sont
aussi presque immobiles; les phalanges sont nor-
malement en éstension sur les métacarpiens,
elles peuvent étre fléchies de 45° seulement. Le
rapprochement et 'écartement des doigts se font
aussi bien que le permet leur légfion permanente.

Les pl:iiftluts gont épli!; m_ils nen difformes;
ils n'ont conservé que 5 a 6° dé fexion oun d'ex-
teasion, aucun mouvement de latéralité.

Les avant-brag sont én pronalion de 45° au
repos (fig. 1); on peut sugmenter la pronation
d'environ 20°; toute sigpi h ést impossible. Les
avant-bras sont légérement déviés en dehors par
rapport aux bras, en « cublti-valgam ». Ils ne
peiivent éiré fléchis directément sur le bras, la
main me peut éire poriée en avant de I'épaule
comme 4 I'état normal; quand 1é ebude sé fléchit,
la main se porte fortement en dedans, devant le
sein du coté opposé (fig. 4); 12 flexion de coude
est d"ailleurs trés réduite, I'avant-bras et le bras
forment un angle minimum de 45°. L'olécrine
est fortement saillant. L’extension de I'avant-bras
n'est pas compléie, il s'en faut de 15°. .

Fes bras sont en rolation interne fite de 60, de
telle sorte que les biceps regardent directementen
dedans; la rotation interne peut éire augmentée,

. cuisses, non pas en

larges, plats et inégaux. Les poucés et-les auri- |-

mais la rotation extérne ext mulle. Le bras est
aussi en abddctitn, télle que le coude ne peut
étre collé 2o edrps ni activemeént ni passivement.
L’élévition est limitée 2 45* an-dessus de |'bori-
#ontale, &t le malade est tout 2 fdit incapable de
porter ses bias le long de la téte. L2 réwropulsion
du bras né dépasse pas 407, de sorte qu'il né pent
mettre qo'avet difficulté sa main derriére son
dos, ed la frotiant contre ses hanches.

Quaid lé malsde est a0 répdsd, 1és bras pen-

Fig. 2 et 3.— Maio da milade R...l—- Mains cogries, paissds, tarréed; commé capitonnées. Dulgts & demi Aéchis dans
leur 2+ phalabgs (position fixe). Téts dis prémidres phalpages proéminentes. Nodosités iﬂ_éj‘i.li!fu sur le poiéé.

dants le long du corps, cétix-ci dessinent dé
chaque ¢oté du corps une « parenthése » (fig. i};
ée qui tient 4 la fois & la pronation fixée des
avant-bras et a la rotation efi dedans également
fixée des bras, pent-étre aubil & I'inclinaison &n
dehors légére des avant-braé siif les bras. Les
mains pendent au hiveau dd iiers supérieut des
3 dehors; mals en avant des
quadriceps.. =i X Ba e
Lés déformations des membFes [nféridirg,
moins apparentes & premiéré vilé; Bont trés ana-
logues & celles des membres supérients (6§. 1).
Les pieds sont des pieds éFeiis varus ; ils s6at
un pen courts et massifs, carrés du boiity i'axe
de la jambe passe par I'avant-dernier-orteil”. Les

Fig. 4. — Flezisn de I'avent-bras. Ls fexion ne peut 3¢
faire autrement, ni activement, pi passivement. La
imail né peut étre portée ac-devant de I'dpaule; elle
est portée devant le sein opposé par suite do défadt
de rotation dp brad en dehors &t de mobilité du cotde.

orteils ne sont ni déformés ni fléchis, mais leur
mobilité est trés diminuée, et notamment les
phelangines et phalangettes sont & peun prés
entiérement soudées. Les gros orteils sont irés
voluminenx et courts. La flexion et I'extension

1. Pruscwrnt et Zawasy, == Jesnographic de lo Salpé-
fritre, 1910,

2. Clestd'un second marikge que cit hommie & en cea

denx esnfants: d'une premibre femme il avait en une
£lle, actoellement Apée de douse ama, gui 8'3 ssedne
déformstion, Lubmime a use seur, gol s'est sbtelals

=

@'avcuns dysirophié csseéusé, pas plus que ses parents,
3. Il s'agil pent-étre 'mie délormation corrigeant
rélativement 1d rotalles éxlerne do membre,
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dn pied sont considérablement limitées i droite;
4 gauche, I'extension seule est trés réduite.

Iy a un léger degré de genu valgum, de telle
sorie que quand les genoux se touchent, les  ieds
restent écariés de 5 on 6 cm. an nivean des
talons, de 25 cm. an nivean des gros orteils. Le
malade est pourtant capable de faire toucher ses
tzlons; avec beaucoup d'efforts, il est anssi capa-
ble de faire toucher ses gros orteils, mais il est
tout & fait incapable de faire toucher ses pieds
& la fois par tout leur bord interne; quand il
rapproche ses pieds, il repose sur leur bord
externe, sur la pointe et le talon, mais il-reste
entre les bords internes un espace ovalaire.

L'extension dn genou est normale ; le f{émur
surplombe un pen le platean tibjal en avant et
produit une apparence de léger gend recurvatum.
La flexion du genou est limitée; I'angle minimum
que la jambe fait avec la cuisse ne dépasse pas 45°
(la -flexion est un pen moindre 4 gauche qu'a
droite).

Les cuisses sont en rotation externe fizée de 15°
(un pen plus prononcée  droite qu'a gauche); on
pent augmenter la rotation externe de 15 4 20°,
mais on ne peutla diminuer ; les rotules regar-

B : dent en dehors et en
avant. La flexion des
hanches est limitée 4 90°.
Il n'y 4 pas d’extension ;
quand le malade est cou-
ché sar le ventre, non
seulementon ne peut pro-
ddire d'extension passive
de la cuisse sor le bassin,
mais I'abdomen ne pent
toucher le plan do lit,
ce ‘qui parait tenir & un
certain degré le raccour-
cissement relatif du qua-
driceps.

Les cuisses peunvent
éire écartées chacune
de 45°; elles ne peuvent
éire portées en adduction ;
le malade assis ne peut
faire toucher ses genoux
qu'avec effort; il ne peut
absolument pas croiser ses
cuisses; il peutentrecroi-

Fig.5.—R...(Germaine),
* - 4ans.—Membressupé-
rieurs cogrts et en pa-
renthises ; rotation en
dedens des bras, pro- -
nation des avant-bras,
maias so-devant do
tiers sapériecr des
caisses. Hotation ex-
terne légire des mem-
bres inféciears - avec
faible geou valgum.

lement avec les genonx
trés écariés eten formant
on X trés onvert.

Quand le malade est
debout, les genoux sont
légérement fléchis, les
talons écartés de 10 em.,
les pieds en rotation ex-
i terne de 45°. .

La téte n'est pas volumineuse (tour de téte
= 57 em. 5}. La racine dunez est déprimée, mais
le nez est basqué et nullement étalé. L'ounverture
de la michoire est un pen réduite, les arcades
dentaires ne s'écartent que de & cm. au maximom.

Le tronc n'est pas déformé ; cdtes, clavicules
et sternum paraissent normanx. Mais le dos est
plat; et les difiérents mouvements de la colonne
veriéhrale sont notablement limités ; le sujet ne
peut toucher ses pieds avec le bout des doigts, la
flexion du tronc sur les cnisses dépasse peu
I'angle droit, et dans la flexion, le dos reste rela-
tivement plat. L'inclinaison du trone est sartont
limitée latéralement. :

En station debout, le haut du torse est rejeté
en arriére, le cou et la téte sont projetés en
avant, inclinés & 320 ou 30° sur la verticale, le
menton est & & travers de doigt du sternum. La
flexion dela t2te se fait bien, mais 'extension

1. Il &'y a azcun trooble de la secaibilité subjective
o3 objective, accon trouhle trophigue muosculaire on
cutacé. Les réfezes tendinenx somt tous faibles, an
poiat que les rotulieas scat méme dontens,

2. Notre ami, le Dr Dacroquet, nons a peété, pour l'exa-

ser ses tibias, mais seu-"

=

est trés réduite, ainsi que la rotation & gauche et
surtout & droite; Iinclinzison latérale est tris
faible. =

Le sujet est petit (1 m. 56), mais nullement
nain, tant s'en faut. Les différents segments des
membres sont gros, mais courts. Leur longueur

i — o s
Fig. 6. — Main de R... (Germaine). — Main zourte, large,
épaisse, potelée. Phalangines léchies. Auricnlaire court
- et incarvé en debors.

relative est & pen prés normale; peut-éire les
bras sont-ils un peu courts relativement aux
avant-bras; les membres supérievrs pendants,
les mains arrivent un peu plus haut que norma-
lement, entre le tiers supérienr et le tiers moyen
des cumisses; la distance duo sol au milien de la
rotule et celle de larotule & 'épine iliaque antéro-
supérienre sont égales (45 cm.), comme a |'état
normal.

En somme, outre les déformations des mains et
I'immobilisation de la plopart de leurs segments,

I'affection se caractérise par certaines attitudes
firées, comme la pronation des avant-bras, la
rotation interne des bras et la rotation externe
des cuisses, et par la réduction de la presque
fotalité des mouvements, réduction qui porte de

Fig. 7 et &, — Main de R.., (Germaice) [A] comparée & la maio d'vn enfant sormal du méme age (& ans; [N}, — Te
les os sont trds courts et extrémement larges, comme massils et mal dégrossis. Les points d'ossification épiphy- =
saires sont sussi tous trop volumineuxz; certains paraissent bien pris de se souder. Les os du carpe, I'épiphyse
radiale, I'extrémité inlérienre du radins et do cubitus sont aussi nettement plus gros que chez Fenfant normal. =

facon plus accentuée sur la p:h:part des moave-
ments de rotation et de latéralité *. 9
Par le fait de cette immobilisation relative de

toutes ses articulations, le malade 2 un pen l'as-
pect figé, & premiére vue, d'un sujet attieing de .
spondylose rhizomélique. Il marche & petits pas, =
les jambes écartées, la largenr du pas atteignant
7 & 8 ¢cm.; & chaque pas, il aborde le sol les
genoux légérement fléchis, le pied presque 3
plat d’emblée ; puis il redresse ses genoux’et, &
la fin de I'appui, souléve largement le talon; les
articulations tibio-1arsiennes restent presque im-
mobiles®.

=

C'est I'état du pére, igé de 35 ans, que nous
venons de décrire; il fait remonter le début de
son affection & la naissance’ et se souvient que,
dés l'enfance, ses membres, et ses bras en par-
ticulier, ont tonjours é1é « raides »; cependant =
il ne croit pas que ses doigts étaient ankylosés — =
dés la naissance. L'examen de ses enfants montre
qu'il ‘en est vraisemblablement ainsi et que la =
maladie, congénitale d’origine, s’est progressive-
ment affirmée et développée. dans I'enfance et
l'adolesecence. : o

Chiez la fillette de & ans, c'est I'aspect des
mains qui frappe tout d'abord par leur extréme
similitude avec celles du pere. Elles sont courtes, -
larges, épaisses, trés potelées {fig. 6), la pavme
est rembourrée et plissée. Les doigts sont courts
etgros, et, comme chez le pére, les phalangines
sont fléchies 2 angle droit sur les phalanges et
surmontées d'une légére « avancée » de la tére
phalangienne; comme chez le pére aussi, la der-
niére phalange des auriculaires est inclinée en =
dehors. Les phalangines ne sont pas compléte-
ment ankylosées, car elles penvent étre fléchies
de quelgues degrés de plus, mais elles ne peuvent =
&ire étendues. Les phalangettes ont une exten-
sion normale, mais une flexion diminuée, Les
phalanges n’ont qu'vne flexion de 45° et une
extension légérement limitée. ;

Cet aspect des mains est si spécial qu’il nous
avait seul frappé quand I'enfant a é1é amende &

A -

"

notre consultation, avant que nous can.n:.issiolll_:-
le pére. Ensuite, nous u_dns pu nous assurer
que l'enfant avait hérité de ioutes les antres alté-
rations ostéo-articulaires |paternelles, plus
moins atténuées, mais calquées.

on

mesn de nes malades, 'sppul de sa grande compétence en
=it de physiologie normale et pathologigue des mouve-
ments.

3. I eroit que sa najssance = £ié toot & fait normale.
En toot cas, la mise ap monde de ses denx enfants s'est

faite & terme et tout & fait normalement; elle a semle-
ment é4é un pern longue pour la fille, vingt-quatre heores =8
(il s'agissait d'mme primipare); elle a été trés rapide, &
upe demi-henre, pour le fils gui est né un pen vielack =
par soite d'une cirenlaire du cordan.: ° =
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°  Les poignets sont presque immobiles, exten-

sior pulle et 15° senlement de flexion.

Les ayant-bras sont en demi-pronation, les mains

* ag-devant des cuisses (fig- 3); la pronation peut

angmentée sque normalement, mais la

- m’ jon est trés fzible et limitée & 410°. L'exten-

sion de Pavant-bras est 2 pen prés compléte, mais

_ dans la flexion maxima, le bras et l'avant-bras

font encore entre eux un angle de 45°. Les bras

_ sont nettement en rotation interne; celle-ci peut

gire en partie corrigée, mais la rotation en de-

dams et surtout la rotation en dehors sont fort

réduoites. L'élévation des bras est un peu res-

treinte, mais la malade peut néanmoins élever

ses bras le long de la téte. Elle peut aussi appli-

quer ses coudes au corps et porter sa main
derriére son dos.

‘Les pieds ne sont pas creux, mais un peu
courts et carrés. Les orteils sont gros, mais
proportionnellement plus longs que chez le pére.
Le gros orteil ganche n'a que trés peu d'exten-
sion; le gauche et le droit ne sont susceptibles
&'ancone flexion ; les autres orteils ont leurs mon-
vements limités, surtont l'extension. La flexion
des cous-de-pied est un peu réduite, I'extension
I'est plus encore; les mouvements de torsion sont
trés diminués. : -

L’extension des genoux ne peut étre tout i fait
compléte, elle est limitée de 2 on 3°; 12 flexion

. est trés réduite, puisque la jambe et la cuisse ne
fontan crenx poplité qu'un angle minimum de 45°.
Les cuisses sont en rotation externe permanente,
et les rotules regardent en avant et en dehors;
1 rotation en dehors peut étre augmentée 2 pen
prés normalement, mais-il n'y 2 aueune rotation

_ interne. L'abduction des cuisses atteint 60° de

~ chaque cbté, mais il n'y a pas d'adduction, I'en-
fant ne peut qu'avec peine eroiser ses genoux et
du tout ses cuisses. Il n'y a pas non plus
d'extension, la flexion ne dépasse pas 120°. :

Les mouvements du coun sont assez bons; il y
a seulemeént peut-étre une légére diminution de
mobilité de la colonne vertébrale.

La téte est tout a fait normale (circonférence

- 54 cm. 1/2); il y 2 un léger enfoncement de la

racine du nez. -

La proportion des différents segments des
membres est normale. La taille est de 1 m. 03.
La distance du sol an milien de la rotule est
égale & celle de mi-rotule & I'épine iliague antéro-
supérieure (26 cm.). En station debout, les bras
sont un peu « en parenthéses » (fig. 5), les mains
en avant de I'union des tiers supérieur et moyen
des cuisses; les genoux sont fléchis de 10°, les
pieds sont en rotation externe légére et écartés

ment latéral do tronc & chaque période @'2ppui;
la largeur da pas est de 10 em.; le tronc est ren-
versé en arriére, un pen comme chez on.myopa-
thique au début.

_En somme, en debors de l'aspect si caracté-
ristigue des mainz; on observe chez [I'enfant

Fig. 9. — Main du pére (R...). — Les os sont courts, larges
ot épais. Les métacarpiens sont trés courts, leurs extré-
mités trés volominenses, comme chez les achondro-
plasiqnes. Disparition de l'espace clair qui sépare les
phalanges, « emboltement » partiel des phalanges
I'nne dans l'antre (cet aspect se veit surlout su pounce

- &t an petit deigt).

comme chez le pére une attitude firée de prona-
tion des avant-bras, d'abduction des jambes, de
rotation interne des bras et de rotation externe des
cuisses; on constate aussi cne réduction de la
presque toialité des mouvem:.nts, plus acceniuée
pour les segments distaux, doigts et poignets,
orteils et cous-de-pied, plus marquée “pour la
rotation et la latéralité.

Mais, autant du cété.des attitndes anormales
que du défaut de mobilité, les troublés sont
moins-accentués chez la fille que chez le pére;
I'enfant n’a pas l'allure générale soudée qu'affecte
le pére’. v

L'enfant mouveau-né ne présente, & premiere
vie, ancune déformation notable ; il est parfaite-
ment fort et bien eonstitué et parait avoir, antant
qu'on peut en juger chez un nouveau-né, une
mobilité normale. Pourtant, on constate que ses
mains et sés pieds sont particuliérement larges
et courts; les phalanges sont courtes,

'l'.-l

L'examen clinique des malades nons permet
de dire qu'il s'agit d'une dystrophie osseuse
diffuse, systématisée, congénitale et héréditaire.
Il ne nous en laisse pas soupconner la nature.
A défant d'examen anatomique, I'étude radiogra-
phigae nous fait faire un progrés dans ce pro-
bléme pathogénique. - :

C’est surtoat la radiographie des mains, o les
lésions sont les plus nettes et les moins malaisées
a interpréter, qui nous fournit les renseigne-
ments essentiels; la radiographie des autres
parties da squelette nous monire ensuite que ces
indications sont applicables anx autres os.

Si I'on compare le squelette des mains de notre
fillette de & ans & celui des mains d'un enfant
normal de méme dge {fig. 7 et 8), la dissemblance
est on ne peut plus frappante. Toutes les phalan-
ges el tous les métacarpiens de notre malade sont
trés eourts et surtout extrémement larges; an lien
de I'aspect effilé, relativement « élégant », qu'ils
ont & I'état normal, ils ont une apparence massive
et cubique; .leur couche compacte est moins
épaisse et moins distincte, leors angles sont plus
aigus, moins arrondis, lenr extrémité du edté de
I'épiphyse est plus irrégulitre que sur les os
DOFMAUX. : o A iy,

L'augmentation de volume porte non~ seule-
ment sur 'as diaphysaire, .mais aussi sur -les
points épiphysaires; ceux-ci sont tous trop volu-
minenx ; sur les phalanges ils touchent presque
la diaphyse, le cartilage diaphyso-épiphysaire est
trés rétréci; sur certains métacarpiens, la soudure
g'est déja faite en grande partie entre I'os dia-
physaire et I'os épiphysaire, le cartilage inter-
médiaire a disparu. . ;

Au lien de former une languette biconvexe 2
peine épaisse en son milien de 1 mm., le point
épiphysaire de la base de la' phalangine’a le
volume d'une lentille et est presque soudé & la
diaphyse; aussi la phalangine se tronve-t-elle
subluzée en avant de la téte de la phalange; les
ligaments et les tissus mous n'ayant pas aug-
menté proportionnellement, on comprend que
tout redressement actif ou passif soit impossible.

Bien que les phalanges soient trés courtes, les
espaces clairs interphalangiens sont trés réduits
par suite du développement excessif des épi-
physes. Les points d'ossification des os du
carpe sont les mémes que chez un enfant

épaisses et volumineuses, notamment
2 l'index; la phalangeite des aurico-
laires est déviée en dehors, exac- -

/)]

tement comme chez le pire et la
seeur; l'extension des phalangettes
est légérement diminuée,

L’extension des genoux est éga-
lement un peu limitée, surtont &
gauche. .

C'est tout ce que l'on. constate
actuellement chez cet enfant; mal-
gré la similitude de cerfaines défor-
mations avec celles des denx autres
sujets, comme l'inclinaison anor-

- male de 'extrémité des cinquiémes

Fig. 10. — Epanle du malade B... (A) comparée & une épanle

" doigts, on oserait & peine dire qu'il
s'agit d'une ébauche de la méme

Fig. 11. — Hanche du malade B... (4] comparée & nne hanche soe

male (N). — Elargissement de la téte fémorale, épaississement et
racconrcissement du col, augmentation de 'ensemble des os.

zormale (N} [calqoes de radiographies]. — Oo woit I'élar-
I.:Imptn: de la téte humérale, le raccourcissement et
Fépaississement du col, le volume excessif de l'emsemble .

affection, si la mére n'affirmait que
sa flleie avait & la naissance un

des o3, ¥ compris lear partie diaphysaire.

de_a ouk em.;la partie supérienre duo torse est
rejetée en arricre. ,

La marche se fait & petits pas, les jambes écar-
tées, avec un certain dandinement di au déporte-

état zbsolument ‘analogue et que les défor-

mations ne se sont accusées que vers trois
ou quatré mois®, si, d'autre part, la radiogra-
phie ne nous montrait des troubles de l'os-
sification exaciement similaires chez les trois
suojets.

normal, mais ils sont manifestement plus larges.

Chez le noureaw-né, la main ne présente
zncun point épiphysaire, et cependant les pha-
langes arrivent presque au contact les unes des
autres, tant les os sont gros et massifs, surtonta
leur extrémité.

: B8 On_l'wuhh chez cette enfant un strabisme conver-
Eent gui pe daterait que de guelgues mois.

2. Depais s rédaction de cet article, les délarmations

e sont accentuées et précisées. La dernitre fois que nous
avons revo l'enfant, il avait 5 meis; depuis l'ige de 3
on & mois, comme la mire nons l'avait prédit, les doigls
s'étaient mettement inflichis dans leur decxilme pha-

lange, et la main, coorle et patiode, était devenme
exirémement anelogme & celle de la sour alnde @ la
similitude des altérations est maintepant dvidente et
indiscutable.
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Simaintenantnous e.omparoni les mains do pére |

(fig.9) avec celles d'un adulte normal, nous retrou-
vons des modifications analogues. Les métacar-
piens et les phalanges sont énormes, mais trés
courts, leurs épiphyses particuliérement volumi-
neuses, leur couehe compacte pen dense et mal
délimitée, Les espaces interpbalangiens ont en
grande partie disparu, et le cartilage articolaire
Iui-méme semble avoir été absorbé par la proli-
fération osseuse. Bien plus, celle-ci progresse
par places ep arriére de 'os sous-jacent et forme
les bosselures et les « avancées » osseuses guoe
nops ayons signalées cliniquement; les deus os
voisins s'emboitent plus on moins réciproque-
ment, et peut-étre se soudent-ils complétement
en certains endroits. Les os du carpe paraissent
anssi en partie sopdés i la hase de cestains
métacarpiens, ¥

Ce seul examen des mains nous permet de
nous expligner le pracessus, et voici comment
nous le comprenans, sous Téserve d'ezamens
anatomiques ultérieurs, Dans des ébauches car-
tilagineuses saps doute déji hypertraphiées, 'os

se développe d'upe fagon & la fois précoce et

excessive, Nan seulement la diaphyse est épaissie,
mais les points épiphysaires preonent aussiun
volume exagéré, Il en résulte upe disparition
prématurée des cartilages diaphyso-épiphysaires ¢
T'os cesse de s'accroitre en longueur. Plus tard,
Ihypertropbie pssense empigte méme sur les
cartilages articulaires, puis, dépassant'os yoisin,
le subluxe et détermine, an nivean des doigts,
des déformations et des psendn-ankylpses, peut:
ire méme des ankyloses véritables par continuité
OSSEUSE, -

L'examen radiographigque des auires parfions
du squellette confirme cette interprétation des
lésions. ;

Lesorteils sont, comme les doigts, courts, épais
et massils; les phalanges sont pourvues chez
I'enfant d'pn point épiphysaire excessif, elles
gont chez V'adulte indistinctes les pnes des auires
etirréguliéres. 2

Les o5 longs des membres sant fous polumineus
dans leur ensemble, mais surtout gros au voisi-
nage des articulations (fig, 10 et 11); nulle part ils
ne présentent d'incurvation 2normale,

Les points épiphysaires des grosses articula-
tions qui existent chez I'enfant de 4 ans sont
particuli¢rement étendus : épiphyse inférienre
du radius, poipt cendylien de 'humérps, téte dp
fémur, épiphyses inférieure du [émur et supé-
rieure du tibia, etc. Chez le nouvean-né de
trois semaines, op constate non seulement un
point épiphysaire sypérievr du tibia gros comme
un petit pojs, mais encore un léger point gé_p:qgs
lique de I'humérus, qui ne doit apparaitre perma-
lement qu'au troisiéme ou quatriéme mais de la
vie extra-utérine,

Chez I'enfant comme chez I'adulte, plus nette=
ment engore chez eelui-ci, la téte de 'humérus eg
celle du fémur sent larges et plates, le col sous-
jacent est coprt etlarge; le col f{émaral en par-
ticulier est extrémement court et massif, cubique,
d'une largepr égale 2 celle de la tlie, avec une
ligne intertrochantérienne d'une langueur tout
& falt anoymale.

Nous
s'stend a V'ensemble des os du squeleite, du
‘moins & tous les os & ébauche cartilagineuse.
‘§'étend-i] aux o0s & ébanche membraneise? Il ne

uvons denc dire que le processns'

semble pas, si ‘nows en jugeons du moias par
I'épaissenr des os de la yodie do crine et par
celle des différents os de la face qui, sor nog
radiographies de I'adulte et de I'enfant, pe parais-

sent pas exagérées.

P

En résumé, la dyn;uphic que nous yenons de
décrire se caraclérise pap nn développement
prématuré e1 excessif de jous les os, tout au
moins des os précédés d'une ébauche cartilagi-
neuse. L'hypertrophie porte antagt et pent-étre
plus sur les épiphyses que sur la dizphyse. La
soudure diaphyso-épiphysaire précece qui en
résulte arréte le développement en longuenr de
ces 08 ; ceus-ci sont « tauf en largeur ». Clest
aussi I'hypertrophie osseuse qui détermine les
attitudes anermales et la diminptiop de mobilité
de presque fonies les articulatiens, notamment
la péduction des mouvemenis de rotation et de
latéralité, C'est cette bypertrophie qui, poussée
plus loin encore ehez l'adulte, produit an niveau
des doigts et des orieils des hyperostoses locali-
sées, des sublusations et des anmkyloses'

Cette hypertrophie esseuse mous parait donc
étre le caractire anatomique dominant de cette
affigetion, dont le caractére étiologique essentiel
est d'dtre congénitale et hérdditaire. C'est pour-
quoi nous avons propasé de la dénommer
s pléongstéose familiale », c'est=a-dire gssification
eragérée, aussi hien dans le temps que dans l'es-
pace, & la fois prématurée et excessive : =hiov =
en trop, surabondant, superflu (d'o0 pléonasme =
superfluité) et soviooi; = ossification.

-l*-!

P,-S. — Quand nous avons remis cet article
a lipapression, nons n'avions aucune idée sur la
cause fpouﬁhl_# de ceite gssification exagérée;
nous faisions remarquer gp'un prahléme patho-
génigue analogue se pose pour toutes les mala-
dies familiales et p'est epcore résolp pour apeyne
d'elles. Nous notions seulement, d'une part que
lz syphilis'ne parait pas étre en jep chez nps ma-
lades, car nous n'en avons trouvé aucun stigmate
¢t la réactiop de Wassermann a ¢té négative,
d'aptre part que la selle turcigue est normale &
la radiographie et que 'hypophyse ne semble
pas &ire en cause. i -

Depuis lorg, nons avops acquis quelques dop-

nées nouvelles fort intéressantes; nops les de-
vons 2 notre ami le D” Crookshapk, I'ajmable et
grodit médecin de I'hdpital frangais de Lopdres,
dont les connaissances anthropologiques font
autorité. '
." M. ‘Cropkshank nous a signalé que le « type
mongolien.n, quil gagisse de la race mongo-
lienpe pu des idiots dits mengoliens, était loin de
s¢ réspmer dans l'aspect bridé classigue des
paupiéres : on y frouve aussi, notamment, des
membres courts et trapus avec tendanee 2 la
diminution relative du segment rhizomélique
{bras et cuisse) comme dans I'achondrgplasie,
une petitesse anormale de |'apriculaire, les deux
plis cutangs inférieurs de la papme de la main
tendant & se réupir en un seul comme chez cer-
tains singes’', la bouche proéminente, en trom-
pette, chez l'enfant, les yeux écartés, la langue
fissurée, etc,

Or, ces caraciéres, qui spnt des earaptéres

« résersifs » au point de voe de Uanthropologle,
car ils p'appartiennent plus guére qu'a ume race
trés apeienne * qui s'éppise et 2 guelques mallor-
més épars, nous les trouvems précisément chez
nos malades. Nous ayons dii qu'ils ont les memp-
bres courts et trapus, avec les bras peut-dire un
pen plus courts que les avant-bras, qu'ils ont yp

petit dojgt conrtetincurvé. Les plis inférienrs de

la paume de leur main sont dpnbles, mais ils sont
courts I'un-et 'antre, presque paralléles, et ten-
dent & se copfondre par un pli de passage, Chez

notre nouvesu-né, la bouche est nettement sail.

lante, demi-onverte, en irempeite. En eutre,
natre filletie a les yeus netement bridés sur lepr

cété interne, un peu obliques en bas et en dedans

et exagérément £cartés U'un de 'antre, comme leg
Mongoliens. Quant an pére, il a les yeux sinon

bridés, du molns fort petits et distants, et cette

petitesse ayait dés longtempe frappé sa famille;

le rebord de la paupiére inférieure est anormales

ment rectiligne; les axes des yenx semblent lége-
rement descepdants par leur extrémité interne,
Le nonveau-né 2 les yenx grands et non bridés,

mais Iz mére affirme qu'ils étaient semblables au

méme ige chez sa filleite, sios
Une photographie que nous svons apirefojs
rapportée de Laponie, et qui représente une La-
pone & type mongolien trés accusé tenamt son
jeune enfant dans ses heas, nous a, d'apire past,
montré cepfains caraciéres gui nous avaient jus-
qu'alors échappés. Nous y voyens, outre des
yeux trés écariés et trés petits i rebord palpébral
horizontal, des membres gros et trapus avec des

[ bras felativement courts et, chez l'enfant, ume.

bouche en museau, ep trompetie, trés analogue &
la bagche de notre nouvezu-né. De plus, fait qui

constatons que la main de la mere rappelle beau-

conp, sous ceptains papports, la main de potre

malade : nous yoyons 4 cette jeupe femme une

nops parait particulitrement instructif, nous =

main £paisse ef YR pen courte, ayec des daigls 2
demi fléchis dans leur deuziéme phalange, avee

des premiéres phalanges larges surplombant les

deuxibmes, avec un petit doigt coust, éearté de |

l'annulaire, et incurvé en dehors®.
Done, certains caractéres de nos malades rap-

pellent deg caraciéres mopgoliens, et, péciprogpe-
ment, ceriging iraits de lg race mongolienné s sy
perposent plus ou moins i quelques-unes de nos

consfglations eliniques.

Ces diverses abservations coneordent peur

nous faire pénser que I'affection que nous avens

décrite représente une sorte d'anomalie réversive
‘du dépeloppement, un retour gtavigue ef accidentel

vers une race ancienne; cetle Tace serait reprér

&tre par certains négres, etc... !,

L'influence de 1'un ou l'autre génitenr dens I
détermination des anomalies ancestrales est fort -
importante, Elle se marque nettement chez nos

malades par le fait que les caractéres pathelogi-

ques do pére ne ge sont pas transmis 3 Uenfant
d'une premiére femme, alors qu'ils ge sont trang-
mis auz deux enfants d'une secopde [emme qui,
pourtant, parait elle-méme tout } fait dépourvee
de toute anomalie. Popr reproduire les cargefires
d'une race ancestrale, il fau que les deur généra- =
feyrs se prétent un mutuel appui; o'estune régle

bien connue des anthropologistes®.

1. 11 v a b cet égard des variélés chex les singes supé-
rienrs, spivant que las mouyements utiles de lpor main
spat rédoits b la fexion pu compertest oo cerfain degré
d'eppesition fia pogee : ainsi l'orang 2's gu'ss sel pli,
le chim z¢ e & deuz, mais paralliles et toot proches
T'uz de 'antre, le gorille en a'denz, mais biea sépards
et oblignes l'os par rapport & l'auies. comme ches
I'bomme (Crookshank).

Sans doute il pent y avolr d'satres races primitives
qui préseatest des caractires snslogues plos on meins
sssociéy : singl sous trouyoss le racconreissement relatif
des bras, lp petitesse de l'soricnlaire, la tepdancs &
I'upification des plis palmaires cutands seltement repré-

sentés chez I'gn sc mains des migres du Nyasaland
signalés par Stannos et 8. A. K. Wilson poor lear « mi-

cromélie humérale bilatérale congénitgle ». (feomrogiaphic
de ls S‘W"“"nl 1911, p, 465,)

2. D'apres certains eiboologisies, c'esp de la race
mongolitane que dériveraient les diverses races he-
maines,

3. Nous regreilons de me pouveir reprodaire ici ces

documents, ainsi gue le facies suBsamment agrand] de
nos malades,

4. Ries dgns les antécédents connus de pos malades
5¢ opd révile pogrtant po croisement quelcongue,

5. Ce 'I'Bi semble wrai poar la pléonostéose 'est pent-
étre anssi poor Pachondroplasie, qui présente avec elle
biea des points de epstact, Sil'achondroplasie est si
exzceplionnellement héréditaire, bien gu'il gn eyiste par-
fols plosignrs cas dans une méme famille, ¢'est gpe les
ldmn&mp!.uh"n!j ne s'molssent guire enire enx, alars
gaeles races animeles suzquelles o les & compards, les

chiens bassets, les boenls natos, se reprodoisent velon-

tiers zans méladire, sons la surveillince méme des dle-

vewrs ; meais of deus schondroplasigues se marient, ainsi
que Franchizi ¢t Zamasi en ont t?p;mm ::“l:lnpl‘.

ils donmest naissance i on enfant achondroplasigue.
(Feonagrephic de lg Salpfirizre, 1910, p, 261.)
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sentée encore dans l'univers par quelques Lapons -
(il o’y en a plus que 9.000 au plus, et beaucoup
ont perdn le type si accugé de leur race), peufs E
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