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SEANCE BU 20 PECEMERE 1939 1491

Une affection congénitale et symétrigue
du développement osseux : la dyschon drostéose,

par MM. André Léri el Jean Weill.

La malade que nous présentons esl une nains, puisqu'elle ne mesure
fue 1"36. A premibre vue elle donne I'impression d'une achondroplasique
ou, plus exactement, d'une de ces variélés
tachondroplasie atténuée, 4 « hypochondre-
plasie », qui soni teés fréquentes. Elle n'a pas
en effet de l'achondroplasie compléte ni Ta
macrocéphalie, ni les mains en trident; mais
comie les achondroplasiques elle a un trone &
pen prés normalement développé avee des
membres exagérément courls, et c'est cette
micromélie qui est I'élément essentiel du (a-
bleau elinique. Cependant, quand on examine
eliniquement et radiographiquement ces mem-
bres écourtés, on remarque que la micromélie
est d'un type fort différent el que sa cause en
esl toul autre.

Onsenvarmon. — MU G, vingl-cing ans, vienl
consulter pour des douleurs dorsales assez va-
gues, qui durent depuis de nombrenses anndes,
Sa taille est de 436, Sa #te est normale, Le crine,
un peu court, a un diamétre antéro-postérieur
de 17 centiméires pour un diamétre [ransversal
de 14 centimitres. 11 est régulier, of ne pré-
sente, & la radiographie, aucune anomalie de la
voute ou de la base. La face est normale, 11 n'y a
pas d'anomalics dentaires ni palatines.

Le tronc parait, lui aussi, normal, sans ensel-
lure exagérée, mais avec un certain degré de
scoliose dorsale supérieure. 11 est plotét un peu
effil&, puisque le tour de poitrine vst seulement
de 73 centimires el la distance du pubis au verlex
de 77 centimélres. Ni ce tour de poitrine, ni cetle
distance pubis-verlex ne sont pourlant propor-
lionnés & la taille, qui doivent ftre normalement Fra, 1.
le double de ces deux dimensions, ¢'est-d-dire
Amed (73 20 2] ou 1258 (77 X 2. Oest 1a micramdlie des membres inférienrs qui
en sl Lo canse : T distance du pubis an sol, qui deveail dfre égale 4 eello du
pubis au vertex, n'est que de 59 centimétres au Jien de 37, Autrement dit, par
apporl an trone les membres infévienrs sont deaurtss de prés de 20 centimtres,

La micromélie porte également sur les membres supérienrs, car, leg hras
pendants, le hout des doigts natleint que le tisps supériear de la cuisse, comme
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chez Tes achondroplasiques. La grande envergure est de 1m3, ce qui esl propar-
tionné & la taille (1=36] & laquelle elle.est normalement fgale, nullement au
tour de portrine (0=73) dont elle devrait étre le double (1=56).

Cotte micromélie supéricurs et inférieure est donc le symptome dominani.

o 2.

¥

Elle west pas, comme dans I'achondroplasie, & prédominance rhizoméligue = les
segments supérienr et moyen sont Goourtés Lous deux, mais conservent & peu
prés lenrs proportions normales ou méme c'est le segmenbmayen qui est, rela-

livement, le plus atteint].

Anz membros supdricurs, Le bras a 22 centimitres de long, lavani-hras 18,

alors que chez une fernme ayant 1z méme longuenr de trone les deux segments
mesureraient respectivement de 29 & 30 et de 271 28 centimétres, Sur la radin-
raphie les humdérus, i part leur taille réduite, n'ont rien danormal ; ils n'on
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ni les fortes saillies apophysaires, ni les incurvations, ni I'Gpaississement de
Pachondroplasie. Au contraire, les oz de l'avant-bras sont trig altérés, L'exirs-
mité inférienre du eubitus, saillante sur Ja dos du poignet, est complétement
luxée en arrvitre du eoté gauche, partiellement a draite, &l ne participe pas &
Particulation du poignet. Cette Tuxation nst réductible par traction sur la main
el relonlement du cubitus en avant. Mais cetle manamuyre est doulourense ef la
luxation se reproduit aussilot. Lexirémite supéricure cubitale est épaissie,
lrapue, massive. La Léte radiale, au contraire, dépourvue de cupule, est aplatie &
droite en tampon de wagan, presque inexistante i gauche ol os reste séparé par
Plusieurs centimétres de larticalation du coude, L'extrémité inférieure du radius
est large ef élafde. Lo corps de 'os est fortenent ineurvé, exagérant la distanee
qui le sépare du cubitus. Ceb intervalle est en partie comblé par une large

lamelle en forme de nageoire qui prolonge la créte interosseuse radiale. Ces
déformations donnent done aux avant-bras un aspect radiographique tout & fait
apéeial.

Les os du carpe, du métacarpe el des prhalanges, qui sant DOTIANE,
paraissent, par comparaison, relativement trés longs.

Anz membres inforicurs 1 cuisse of la jambe ont des dimensions P2u pris
proportionnées : les deux premiers segments sont trop courts, le moyen étant
l& aussi un peu plus atteint que le suptrienr.

Le fémur a 36 centimitres de long, alors que chez une femme avanl méme
longueur de trone il en mesure 42, .

Le péroné a 28 centimitres ot le tila 25 centimetres, ¢e qui représente un
raccourcissement de 8 4 {0 centimétres. Tous ces o8 ont, d'ailleurs, un aspect
normal si ce n'esl quan nivean des régions diadpiphysaires tibiales, aux extré-
milés supéro-internes de ces 08, s& délache de chagque edté une épine nssense
#n bee, éhauche d'exostose astéogdnique semble--il,

La téte du pérond n'est pas « surélevée » comme on Tobserve souvent dans
Yachondroplasie. Elle starticule gvee le tibia par une large facetle. Les pieds
sont tout & fail normanx,

Par ailleurs on ne note pas la moindre altération visairale.

En somme, toul se résume chez cette malade en une micromslie
accentuée, i laquelle prennent part les segments rhizo et mésoméliques, et
spécialement ce dernier. L'avant-bras présente, en particulier, de grosses
altéralions osseuses & pen pros symétriques, visibles sur la radiographie
fque nous publions,

La ressemblance avec l'achondroplasie est tras superficielle. Les alts-
rations osseuses congénitales et symétriques ne rappellent en rien celles du
rachitisme. La malade, nourrie au sein, a, d'ailleurs, marche et perce ses
dents & I'ige habituel. Elle a présenté pour toute maladie une angine
diphtérique & trois ou quatre ans, un ictare a vingt ans, Elle est réglée
depuis I'ige de quinze ans, tras régulicrement.

ITest possible que I'héredité syphilitique soit en cause dans ees altéra-
tions du développement osseux : sa mére, paralysée depuis plusieurs an nées,
est considérée comme syphilitique par les médecins qui la soignent; son
frére, paralysé dés I'enfance, aurait un pied bol et une jambe impotente
{paralysie infantile spinale ou cérébrale 1. ;

Ouoi qu'il en soit de I'étiologie, les troubles du développement, congéni-

T T —————
[—— Ty
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taux el symélriques, que cette malade présente, constituent une véritable

entité morbide dont nous ne cOnBAissONs pas d'autres exemples. L'achon-
* droplasie, qui débute de fort bonne heure dans le cours de la vie intra-
utérine, dyit son nom & ce qu'on admét que le monule cartilagineux ides os
sa forme mal. Nous croyons gqu'on peul proposer le nom de dyselondiie-
stéose pour I'affection que présente notre malade et qui parail survenir plus

tardivement, puisque bien des os ont une morplhologie normale avec un
volume réduit et certains seulement une morphologie tout & fatt anormale.

o : g
COMM TIONS
s :

Tétarios intermittent (1).

par MM. Ph. Pagniez el R. Rivoire.

Liohservation que nous voulons vous communiquer, et que, faute de meil-
pure appellation, nous avens désignée sous le nom de tétanos intermitten s
celle d'un homme de trente-cing ans, employé de barean, entré & Ihapital
Antoine le 23 avril 1929, 11 présente an moment. de la visite un aspect
de tétanos : contracture violents des membres inférieurs.et des museles abdom
naux ; pouls & 120; température & 38°; aspect anxieux, sUeUrs profuses.

Un interrogatoire rapide du patient révéle que In maladie & commence,
aune quinzaine de jours, par un trismus léger; puis les contractures onky
gresst, atteignant Tes jombes depuis quelques jours.

Dautre part, trois semaines avant le déhut, le sujel recut sur le pied d
une lourde caisse gqui traumatisa som gros orteil, et fit une plaie légere d
rainure inguinale (11 est aisé de juger, dapris laspect actuel des p
malade, que cetle plaie a pu facilement s'infecter).

En présence de ces symptomes caraetéristiques et des commémeral
diagnostic de titanos est posé de facon ferme : Je pronostic semble relative
bénin, h cause de la longue incabation, de extension des
tions, de la températore pea élevée aTeB).

Une henre apeés, 1618 Sommes ramenés au lit du malade par un externe g
nous déclare gue ce tétanos vient de cesser brusgquement. 5

Effectivement nous constatons que les contractures ont disparu : il
seulement une léghre raidenr masculaire, mais les monvements aclifs et pa
somt possibles, le malade peut méme se lever el marcher. L'anxiété a
1a sudation inlense gest tavie. 8i I'on voyait ce malade poar la p
am a is il ne viendrait & idée de parier de 1éfanos.

Le dingnostic est alors loissé cn suspens jusquia interrogatoirs

plug apprafondis.

11} Comymunieation faite & I zéance du 6 décembre.
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