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ECTOPIE DES CRISTALLINS ZI

1ité facile a linjection est un signe de grande valeur, certaine-
ment le meilleur que nous possédions actuellement, a condition
qu’elle soit recherchée par un opérateur exercé i cette recherche ;
car il ne suffit pas de dire que I'injection a passé, mais d'appre-
cier comment elle a passé. Et méme si le passage a eté facile,
le sac peut néanmoins étre gravement altéré. I examen bacté-
riologique me vient qu'en seconde ligne et expose également
2 de graves mécomptes.

Tn attendant la découverte de signes meillenrs, c'est le sens
clinique exercé de l'opérateur qui aura le dernier mot.

ECTOPIE DES CRISTALLINS
ET MALFORMATIONS GENERALES (1)

G. Weill (Strashourg)

En 1902, Achard domna le mom d’arachnodactylie & une
affection congénitale que Marfan avait décrite pour la premiére
fois en 18gH, sous le nom de dolichosténomélie.

Il s'agit d'une maladie trés rare, caractérisée par des modi-
fications du squelette, de la musculature et du tissu adipeux,
qui n'avait été observée que chez des enfants et & laquelle les
pédidtres seuls s'étaient intéressés.

Ce qui donne au point de vue ophtalmologique un intérét
particulier a l'étude de cette malformation, c'est que dans
environ la moitié des cas observés on avait pu relever une ano-
malie congénitale des yeux que nous avons tous V'occasion de
rencontrer : c'est lectopie des cristallins.

(Grice A cette coincidence, les oculistes se sont, a leur tour,
‘occupés de cette affection. La premiére communication ophtal-
mologique nous parait étre celle d'Ormond en 1g24. Depuis
lors le nombre de publications ophtalmologiques a augmenté.

 {1) Un résumé de ce teavail a 4té communiqué & o Société frangaise d’ophtalmo-
 fogic dans sa rénnion annuelle en mai 193T.
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Mais il est encore restreint, quoique Ormond dans une
communication au Congrés international d’ophtalmologie de

. 1929 ait, h nouveau, attiré l'attention des oculistes sur la
question. ;

Le hasard a voulu gu'an moment oft paraissait le rapport
d’Amsterdam avec la publication d’Ormond, nous avions en
observation & la clinique ophtalmologique “de Stragbourg un
cas typigue d’arachnodactylie avec ectopie des eristallins.

A cette occasion nous ayonscherché 4 reveoir quelques autres
malades porteurs d’ectopie des eristallins ; il nous a été possible
d'en retrouver & cas, observés par nous dans les deux derniéres
années, et de constater que ces porteurs d'ectopie des cristallins
ne présentaient pas seulement, et avec une fréquence assez im-
portante, les symptomes de larachnodactylie, mais encore
d'antres malformations congénitales des plus curieuses, dont
étude clinique, pathogénique et étiologique souléve de nom-
breux problémes qui n'intéressent pas seulement l'ophtalmo-
logiste.

Au moment ot nous venions de rédiger un résumé de nos
observations pour la réunion de la Société Frangaise d'Ophtal-
mologie (mai 1931) nous avons appris que le professenr Wewe,
d'Utrecht, s'était de som cOté, et, indépendamment de nous,
occupé du méme sujet. M. Wewe a bien voulu nous communi-
quer le travail qu'il venait de terminer et qui a paruil y a quelques
semaines dans UArchiv fiir Augenheilkunde. La publication de
Wewe, sur laquelle nous aurons 'occasion de revenir souvent,
est partie d’'un autre point de vue. Alors que sous ayvons recherché
les malformations oculaires et générales des porteurs d'ectopie
des eristalling, Wewe s'est efforcé de réunir des cas d’arachno-
dactylie: i1 a pu en trouver une soixantaine publiés, aux-
quels il a réussi & en ajouter 23 personnels, parmi lesquels
10 avec ectopie des cristallins. :

Pour ceux qui s'intéressent plus spécialement 4 'arachno-
dactylie nous renvoyons au travail de Wewe qui contient tout
ce qui a éié publié jusqu’ici sur la question, ainsi qu'une biblio-
graphie irés détaillée,
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OBSERVATIONS PERSONNELLES

Parmi nos huit porteurs d’ectopie des cristalling le plus jeune
avait 3 ans, le plus dgé 46 ans ; il y avait parmi eux deux enfants
et 6 adultes ; 5 étaient du sexe féminin, 3 du sexe masculin ;
dans 2z cas U'enfant et la mére présentaient la méme malforma-
tHion octlaire, mais des malformations générales différentes,

MATFORMATIONS OCULAIRES

Nos 8 malades présentaient une ectopie des cristalling ; mais
alors que chez 7 d'entre eux la luxation eétait trés prononcée
et accompagnée dun fort iridodonésis avec légére décentration
des pupilles, la huitiéme malade en présentait une forme fruste,
compliquée de colobome des iris et des cristallins. Ces formes
frustes nous semblent assez fréquentes ; elles sont souvent
difficiles 4 reconnaitre et par cela méme passent souvent ina-
percues, On devrait cependant toujours y penser et les rechercher
lorsqu’on se troive en présence de forte myopie avec fort astig-
matisme : trés souvent dans ces cas ofl finit par trouver une
légére ectopie pupillaire avec tremblottement partiel de I'iris
qui mettent sur la voie du diagnostic,

Deux de nos malades étaient aphaques fonctionnels, par
suite de luxation presque totale de leurs cristalling, et leur
vision était sensiblement améliorée par des verres a cataracte ;
les autres au contraire avaient une forte myopie avec astigma-
tisme de plusieurs dioptries.

Dans deux de nos cas la radiographie et 'examen ophtal-
mologique nous ont montré des cristallins caleifiés, logés dans
le bas du witré.

Un miosis extréme, et rebelle a tous les mydriatiques, a été
rencontré chez deux de nos malades, accompagné d’atrophie
trés prononcée du tissu irien, que nous sommes tentés d’attri-
buter 4 une aplasie des muscles de I'iris, analogue a l'aplasie du
reste de la musculature qu'on trouve chez un certain nombre
de ces malades.

La plupart de nos malades, en particulier ceux qui étaient
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arachnodactyles, frappaient par l'enfoncement de leurs yeux
dans l'orbite.

Dans aucun de nes cas nous n'avons trouvé la mégalocornée,
le nystagmus, 1'aniridie ou la membrane pupillaire persistante
releviés par quelgues auteurs.

MALFORMATIONS GENERALES

A, ARACHNODACTYLIE. — Six de nos huit malades présentaient
les signes classiques de l'arachnodactylie, trés prononecée chez
quatre d'entre eux, alors que chez les deux autres — un enfant

FIG. 1
Crine énorme avee dolichocéphalie et prognathisme (arachnodactylie).

de trois anset unautre desix ang — il s’agissait de formes moins
développées, avec dimensionsexagérées des mains et des pieds.

Contrairement & ce que fait supposer le nom d’arachnodac-
tylie il ne s’agit pas seulement dans ces eas d'une malformation
des doigts en forme de pattes d'araignée, mais d'une multitude
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d'autres malformations intéressant tout le squelette, 1a mus-
culature, le tissu adipeux, les tendons et articulations, le ceeur
et le systéme pilenx, ?

Ce n'est pas & tort qu'on a considéréa l'arachnodact Ylie comme
une forme de gigantisme congénitale : en effet tous nos arachno-

Hain d'uwebusductyls Hain permals
FIG. 2.

- dactyles avaient une taille sensiblement supérieure 3 la moyenne
des personnes de leur ige et de leur sexe i le plus dgé de nos
malades, un homme de 46 ans, mesurait 1 m, g5, les femmes
dépassaient toutes 1 m. 72.

Leur squelette présentait un grand nombre de particularités
décelées par la radiographie, Chez I'un d’eusx (voir figure 1), le
crine frappait par sa grandeur, sa dolichocéphalie et son pro-
gnathisme trés prononcés. :
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Il en était de méme des deux enfants, dont le crane dépasse
la moyenne des enfants du méme dge. Au contraire, deux autres
arachnodactyles avaient une téte trés petite, surtout comparée
a leur grande taille.

La selle turcique était normale chez les uns, en particulier
les enfants, alors que chez nos autres arachnodactyles at con-
traire, elle était trés peu développée.

Main dr caninme Mah virmals
FIG. 2.

A plusieurs endroits du crane la radiographie montrait des
calcifications, une fois aussi dans la glande pinéale,

Chez un de nos malades un cristallin était totalement calcifié.

Des lésions multiples furent trouvées 4 la colonne vertébrale :
4 part les deux enfants, tous présentaient une ou plusieurs
scolioses, alors que chez les enfants on découvrait un spina bifida.

Dans deux cas un mal de Pott était visible avec foyers mul-
tiples. Mais ce qui frappait le plus c’était la grandeur démesuréde
des matns ef des pieds chez tous nos arachnodactyles, y compris
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les deux enfants. Cet allongement exagéré était situé dans les
diaphyses, les métacarpicns, métatarsiens et premiéres pha-
_ ;angetms} comme le montre les phatographies ( Radios n® 2, 3, 4).
~ Vus de face, plusieurs de nos arachnodactyles frappent par
E: f’ﬁl&ioncemmt de leurs orbites et par leur ouverture exagérée
: ;31{ parait tenir 4 un rapetissement parhcuhet de l'étage anté-
"i;ku;r du erine.

Lethomxchezlaplupart de nos malades était trés aplati,
_enfoneé, et présente I'aspect du thorax tuberculeux ; les épaules
sont affaissées, les homoplates écartées du thorax.

- Toutes ces modifications du squelette donnent aux arachno-
dactyles un aspect et une démarche particulitres auxquels
te une maigreur trés marquée, par suite d’atrophie de la
lors que d’aprés Wewe les arachnodactyles auraient souvent
figure vieillotte, deux de nos cas avaient au contraire un
: frais et rose contrastant avec leur maigreur et rappelant
1 peu certains types d'infantilisme,

Tesque wujems nous avons trouvé une rétraction trés pro-
cée des tendons fléchisseurs, surtout aux mains, que plu-
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sieurs de nos malades n’arrivaient ni 4 fermer ni A ouvrir com-
plétement.

B. NawrsmE., — Jusqu'ici toutes les publications concernant
les malformations squelettiques des porteurs d'ectopie des cris-
tallins ne mentionnent que l'arachnodactylie, qui, comme nous

FIG. 5
Cristalline calcifiés, de face

venons de le dire, pourrait étre rangée dans le cadre du gigan-
tisme congénital,

Nous avons an contraire trouvé chez deux porteurs d’ectopie
cristallinienne des signes trés prononcés de nanisme,

II s'agit de deux femmes ayant dépassé toutes deux la qua-
rantaine, et ne mesurant comme taille qu’s m. 42 et présentant
les caractéres marqués du nanisme. L'une d’elles avait un enfant
arachnodactyle, ;

Les deux, comme du reste, plusieurs de nos arachnodactyles,
avaient le cuir chevelu trés peu fourni, alors que I'une d’elles
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frappait par une hypertrichose trés marquée des lévres et du
menton qui depuis des années l'obligeait 4 une épilation jour-
naliére,

Les deux présentaient un teint rappelant un peu le myxcedéme.
Comme chez nos arachnodactyles les tendons de nos deux naines
ctaient fortement rétractés, en particulier chez I'une d’elles,
dont les doigts trés petits, trapus, et i extrémités renflées ne
pouvaient qu'imparfaitement étre ouverts ou fermés,

FIG, 6
Cristalling calcifiée, de profil

Enfin chez les deux les radiographies montrent une ou plu-
sieurs scolioses et des arthropathies multiples aussi bien aux
extrémités qu'aux vertébres. Le crine était trés grand chez
I'une, excessivement petit chez lautre,

A c6té des luxations, les cristallins d'une de nos naines étajent
totalement calcifiés (voir les radios des "fig. 5 et 6 et de la
planche II).

C. AUTRES MALFORMATIONS GENERALES RARES. — Plusieurs
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auteurs ont signalé d'autres malformations chez les porteurs
d’ectopie des cristalling, telles que des anomalies du pavillon
e l'oreille, du palais, des ongles, des organes génitaux, ete,

Parmi nos malades, nous avons une fois — chez un enfant
de 3 ans — trouvé une ectopie des testicules, alors qu'au point
de vue des organes génitaux les autres paraissaient normaux,

Plusieurs de nos malades étaient mariés, avaient des enfants
gqui dans deux cas présentaient & c6té de leur malformation
oculaire des signes d’arachnodactylie.

PATHOGENIE ET ETIOLOGIE

Le caractére congénital des malformations présentées par
nos huit malades n'est pas doutenx, comme il ressort aussi
bien de nos observations personnelles que de celles des autres
atteurs, mais leur pathogénie de méme que leur étiologie sont
encore inconnues.

Les quelques cas publiés avec autopsie n'ont donné aucun
éclaircissement A ce sujet et nous en soml-'ne's réduits 4 des hy-
pothéses dont je ne citerai gque guelques-unes (1).

Ormond pense 4 une altération profonde de la croissance
dans un stade précoce du développement embryonnaire et range
I'arachnodactylie dans le méme cadre que le crétinisme, 1'achon-
droplasie, le mongolisme, le gigantisme et le namisme. Pour
lui la plupart des modifications se rencontrerait dans les tissus
venant du meésoblaste ; mais les difficultés surgissent quand
on considére les symptomes oculaires, le cristallin, de méme
gue le dilatateur de l'iris et le ligament suspenseur étant d'une
autre origine,

Salle décrit des modifications de I'hypophyse et de la selle
turcique provoquées par une saillie ossense de la base du crane.
L’'hypophyse elle-méme contenait de nombreuses cellules éosi-
nophiles que l'auteur considére comme pathologiques ; mais

(1) Drepuis la rédaction de notre trawail, deux de nos malades — observations
nt 11 et n® 111 — sont morts, et nous avons pu faire procéder & leur antopsie A
l'institut d*anatomie pathologique de la Faculté de Médecine (Directeur: M. le
Prof. Géryl.

Les procés-verbaux d'autopsie qoe nous devons a obligeance de Mlle la Docto-
resse Hoerner, se ttouvent pages 33 €t 34 -
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de nombreuses recherches faites plus tard de différents cotés
sur des hypophyses normales ont réguliérement trouvé les
éosinophiles ainsi que des formations kystiques des lobes movyen
et antérieur.

Birger mentionne les lésions congenitales du ceeur, mais
les glandes endocrines — thymus, thyroide — serajent nor-
males. L'hypophyse contiendrait des formations kystiques an-
térieures et moyennes, mais en somme les glandes endocrines
lui paraissent normales.

Igersheimer ne croit pas a une Iésion endocrine, aussi peu an
point de vue clinique que radiographique,

Ganther accuse une maladie fébrile intercurrente de la mére
d'étre la cause de l'arachnodactylie,

Poynton admet une dystrophie musculaire,

Piper des troubles de la nutrition embryonnaire, alors que
Stettner pense dans deux de ses cas i des lésions provoquées
par l'application des rayons X sur Iembryon.

Thaden en relevant le grand nombre de malformations en
cherche la cause dans des anomalies des glandes endocrines,

Marfan considére l'arachnodactylie comme un trouble tro-
phique d'origine névropathique et estime qu'aucun fait précis
ne permet d'en faire une affection d’origine endocrine.

Neresheimer se basant sur des recherches et épreuves fonc-
tionnelles faites d’aprés Eppinger et Hess ne crojt pas 4 un
rapport de cause a eflet entre I'arachnodactylie et la sécrétion
interne, sans cependant l'exclure.

Les épreuves d'Eppinger et Hess sur la vagotonie ont du reste
€té réfutées ; quant aux épreuves d’Abderhalden elles n'ont
été, que nous sachions, faites dans aucun cas d'arachnodactylie,

Méry et Babonneix songent A une influence hérédo-spéci-
fique. Wewe dans son grand travail tout récent considére I'arach-
nodactylie comme une affection congénitale systématique
souvent familiale et héréditaire, caractérisée par un développe-
ment anormal des tissus du mesoderme, dystrophia mesoder-
malis congenita, typus Marfan.

Les malformations oculaires seraient d’aprés lui également
a mettre sur le compte de lésions secondaires et fortuites, pro-
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vogquées par des lésions primaires du mésoderme. Pour lui l'ori-
gine endocrine doit étre exclue, d'autant plus que les recherches
anatomiques poussées dans cette direction n'auraient donné
aucun résultat. La recherche du métabolisme basal pratiquée
chez cing de ses malades a donné dans un cas une diminution
de 2,8 9, dans trois autres jusqu'a 12 %. D'antres auteurs
avaient obtenu dans plusieurs cas des résultats assez contra-
dictoires. Brock, 2, g4 %, au-dessus de la normale, Young, une
diminution de 30,6 %.

OPINION PERSONNELLE

Les différentes hypothéses que nous venons de citer ne nous
permeiient done pas de formuler une idée précise sur la patho-
génése aussi bien de I'arachnodactylie que des autres malfor-
mations associées i l'ectopie des cristallins. Aucune ne répond
4 toutes les questions que souléve le probléme.

Et cependant il nous semble qu'au point de vue clinigue
et en premant en considération nos connaissances actuelles -
sur les répercussions que provoquent les déficiences des glandes
endocrines, un rapport de cause i effet parait trés probable
entre les modifications pathologiques de ces glandes et les mul-
tiples malformations que nous avons mentionnées dans nos
observations. Gigantisme, nanisme, rétractions tendineuses,
calcifications des cristallins et du crine, anomalie du systéme
pilenx.

Nous estimons qu'il v a lieu de considérer toutes ces malfor-
mations comme résultant d'une dystrophie dont les causes
étiologiques peavent étre multiples et variées ; l'influence de
ces dystrophies sur les glandes endocrines est connue et nous
en trouvons des exemples assez fréquents chez les hérédo-sy-
philitiques, chez les enfants issus de parents alcooliques, dans
les cas de consanguinité ; peut-8tre méme y aurait-il lieu d’y
ajouter encore d'autres agents mnocifs, tels que les rayons X
ou une maladie intercurrente pendantla grossesse. Nous savous
d’autre part que l'ingestion de certaines substances telles que
la naphtaline ou une nourriture avitaminée ont domné liew
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dans certaines expériences de laboratoire a4 la naissance de
rejetons présentant i cdté de malformations oculaires d'autres
malformations comparables & celles que nous avons trouvées
chez certains de nos madlades.

Toutes ces causes de dystrophies peuvent manifester leur
action sur le développement de l'embrveon en général et sur
celui de ses glandes endocrines (hypophyse, parathyroide, ete.)
en particulier, sans qu'il soit possible, dans I'état actuel de nos
connaissances, de discerner ni leur nature, ni la part qui revient
a chacune d'elles.

PROCES-VERBATX D' AUTOPSIE DES OBSERVATIONS 2 IT BT n@ 11T

NeIT:1M 13, 47 ans. Homme de trés grande taille, prés de 2 métres,
trés maigre. Allongement du squelette, en particulier des doigts
et des orteils.

Pannicule al:llpeux peud prunonce Ceeur de volume normal. La
valvile mitrale présente sur toute sa face libre un épaississement
jaunitre, vallonné, de consistance un peu gélatineuse. Aspect d'une
endocardite guérie ou d'une dégénérescence muqueunse.

Corps thyroide de taille petite pour la grande taille du sujet.
Pas daltération macroscoipque. Parathyroide petite, d'aspect nor-
mal. Thymus — environ I8 grammes — volumineux pour 1'ige
du sujet, pas de sclérose. Surrénales de taille normale, sans fc::ma—
tion adénomatense.

Créne : épais, augmenté dans tous les diamétres, de hauteur exa-
gérée, Dure-mére : tendue, un peu opague, aplasie partielle de Ia
faux du cervean en avant au niveau des lobes frontaux avec sym-
physe de ceux-ci, Hypophyse de taille normale ne paraissant pas
altérée.

Diagnostic anatomo-pathologigue

Arachnodactylie, absence partielle. de la faux du ceryean, sym-
physe des lobes frontaux. Ancienne endocardite mitrale.

Les glandes endocrines ont été remises a 1'Institut d’histologie .
potir examen microscopiqie, la réponse ne m'est pas encore parvenue |

Ne IIT: Mme B. Catherine, 27 ans. Femme jeune, de grande taille,
corps puissant, membres inférieurs et supérieurs trés graciles, minces,
allongement démesuré des doigts, moins prononcé aux orteils. Masses
musculaires fortes au trone, faibles aux extrémités. Ceeur: 400
grammes, volume augmenté, forme élargie et légérement allongée, -
Cavités droites, oreillette, ventricule un peu dilatés, cavités gauches

3
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ga;:ches, oreillette et ventricule trés dilatés. Valvule aortique dilatée,
la valvule postérieure ‘et la gauche sont soudées 4 leur jointure qui
est raccourcie, épaissie. Les valvules sont étirées en longueur et ne
s'appliquent pas contre I'aorte qui est dilatée en arritre des valvules
en petites ectasies sacciformes. Hypertrophie notable du coeur
gauche, Aorte intrapéricardique : dilatation ectasique trés forte-
ment accusée, surtout en arriére et 4 droite. Poumon gauche —
sommet — tuberculose chronique avec épaississement pleural trés
prononcé. Thyroide normale congestionnée, parathyroide normale
sans lésions macroscopiques wvisibles. Thymus non reconnaissable,
perdu dans la graisse. Paneréas ferme, normal. Rate augmentée
de volume, hyperplasie de la pulpe rouge. Foie de volume augmenté,
surrénales de volume normal, pas de selérose, la médullaire ne se
distingue pas de la couche pigmentaire brundtre un peu foncée, de
dessin flon. Encéphale : pie-mére, convexité, cerveau, glande pinéale
normaux. Hypophyse petite, normalement conformé, enfoncée
profondément dans la selle turcique.

Diagnostic anatomopathologigue

Arachnodactylie, endocardite aortique ancienne, congestion pul-
monaire, Pas de lésions macroscopiques des plandes endocrines.
Ces derni¢res ont été remises 4 M. le Professeur Max Aron de
I"Institut d’histelogie pour examen microscopique. Voici la réponse
de M, Aron en date du 4-12-103T :
« Je n'ai rien trouvé de frappant. Voici les constatations que
j'ai faites :
1) Hypophyse: lobe postérieur . rien 4 signaler
lobe intermédiaire : normal
lobe antérieur : cellules éosinophiles peun abon-
dantes
2) Thyroide : signes d'activité excrétrice faible
3) Pancréas : ilots de Langerhans normaux
4) Surrénales : rien 4 signaler. Aucune lésion évidente
5) Owaires  : scléro-kystiques. »

OBSERVATIONS DE MALADES

Observ, no 1 — MUe M. 1., dgée de 42 ans, institutrice, atteinte de
forte myopie avec ectopie des cristallins et légére corectopie. Irido-
donésis. Vision: O. D.= 618 + 6 D.; O. G.: 6 /18 — 26 D. Aspect
général de 1a malade : trés petite taille — 1 m. 42 — teint pile,
maxillaires supérieurs saillants, peau de la face ridée, rappelant le
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mongolistne. Rien d'anormal au point de vue psychique, Le systéme
pileux des lévres et du menton est fortement développé au point de
necessiter depuis des années une épilation quotidienne : le cuir che-
velu au contraire est peu fourni et les chevens plutdt raréfiés. La
musculature et le tissu adipeux sont normaux. Tes mains sont parti-
culiérement petites, les doigts légérement crochus, trapus et renflés
a leur extrémité ; les tendons fléchisseurs durs et rétractés empéchent
la fermeture et l'ouverture compléte des mains. Nanisme pro-
noncé,

EXAMEN RADIOGRAPHIQUE. (Service de radiologie de 1'Hdpital
Civil ):

Crane de profil . crine petit. Aucune lésion osseuse visible. Pas
d'impressions  digitales, Selle turcique extrémement petite. Les
apophyses clinoidiennes antérieures et postérieures sont bien vi-
sibles. Les apophyses clinoidiennes postérieures sont trés longues
et tournées en avant rejoignant presque les antérieures. Pas de Tac-
courcissement de la partie antérieure de la base. Pas d'osténsclé-
rose. Voiite cranienne sans particularités. Les apophyses styloides
sont trés longues,

Crdne (base) : Aucune lésion osseuse visible, Rochers sans parti-
cularités. Sinus sphénoidanx libres.

Crdne de face : pas de lésion osseiise visible, Pas de sclérose DSSEUSE,
Sinus frontaux et maxillaires libres, Trou grand rond droit, un peu
plus grand que le gauche,

Colowne dorsale : légbre scoliose de D 1-D VI. Calcification du
nucléus pulposus entre D III, I IV, D V et D VI et surtout entre
D VIII et D IX. Calcification des cartilages costaux des arcs anté-
rieurs de la 8¢ et g® cote des deux cités. La dernidre céte est rudi-
mentaire,

Colonne lombaire : Début d’ostéophytes & 'angle inférieur droit
de L II, Sacralisation complite de T'apophyse transverse droite de
L V. Effilement des angles inférieurs de 1, IV.

Bassin, sacrum, articulations sacro-iliagues el coxo-fémorales : sans
Iésions osseuses,

Articulations des deux genonx sans lésions osseuses. Aspect trés
gracile des os. Les lignes épiphysaires ne sont plus visibles,

Deux mains de face : aucune Iésion osseuse. Mains trés petites,
Pas d'allongement des métacarpiens ni des phalanges. Les lignes
épiphysaires ne sont plus visibles, Dessin et contours psseux partout
nets. Pas de périostite.

CONCLUSIONS :
Aspect radiologique d'une naine. Créne petit. Selle turcique
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petite. Hypertrophie des apophyses clinoidiennes postérieures.
Trou grand rond droit plus grand que le gauche. Légére scoliose
dorsale supérieure. Calcification du nucléus pulposus du disque
intervertébral entre D III, D IV, D V, D VI et surtout entre
D VIII et D IX. Derniére cite rudimentaire. Calcification
des cartilages costaux de la 8¢ et g cote. Début d’osthéoarthrite
déformante de I, IT et I, IV, Sacralisation compléte de 'apophyse
transverse droite de I, V.

Mains trés petites, sans lésions osseuses, sans allongement
ni des métacarpiens ni des phalanges.

Obsery, n0 11, — M. D, 40 ans. Forte myopie avee ectopie des cristal-
lins, léger iridodonésis, Taille : T m. g5 ;le malade frappe par sa grande
téte, son prognathisme, sa maigreur. Les épanles sont relativement
étroites, les homoplates écartées. Les chevenx sont peu fournis, la
musculature et le tissu adipeux peu développés, Les mains et les
pieds trés grands, les tendons fléchisseurs rétractés. Arachnodac-
tylie typique,

EXAMEN RADIOGRAPHIQUE.

Crine de projfil: dolichocéphalie trés prononeée.l'os frontal est
trés développé, épais avec des traindes d'ostéocléroze, La selle tur-
cique est pen profonde ; aplatie. Les apophyses clinoidiennes anté-
rieures et postérienres sontbien wvisibles, les postérienres montrant
un éperon osseux en arridre et vers le bas. Une petite ossification
est visible derrigre la lame quadrilatére, Au-dessus des rochers on
voit deux calcifications de la grosseur d'une noisette chacune, mon-
trant des contours nets. Une petite ossification est visible plus en
avant. Le maxillaire supérieur et inférieur montrent un prognatisme
assez prononcé.

Crdne de face: crine trés grand. Les calcifications sont wisibles
4 droite. Le sinus frontal gauche est beaucoup plus grand que le
droit, il montre un voile diffus. Sinus maxillaires grands, mais libres,
Hypertrophie des cornets.

Colonne cervicale de profil @ pas de lésion osseuse ; pas de signe
d’arthrite ou de mal de Pott, pas de scoliose,

Colonne dorsale de face : légére scoliose dorsale & la hauteur de
D II-D IV. Les corps vertébraux sont grands, mais bien formés.
Pas d'arthrite. Les apophyses articulaires sont fortement dévelop-
pées. Les derniéres cites sont trés longues.

Colonne lombaire : sans particularité. Une petite ossification est
visible au-dessous de l'apophyse trahsverse gauche de I, V.
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Bassin : trés grand, mais sans lésions osseuses. Des phlébolithes
sont visibles dans le petit bassin des deux cotés. Coxa valga trés
prononcé des denx cités. Articulations coxo-fémorales et sacro-
iliagues libres.

Dz mains de face : les deux mains sont trés grandes. Elles sont
allongées et seulement agrandies dans le diamétre longitudinal.
Cet allongement se voit surtout a la hauteur des diaphyses, des
métacarpiens et des premiéres phalanges, I'épaisseur des os est
restée normale. Le dessin osseux est partout net sauf 4 la phalangette
du médius droit qui montre une épaisse bande d'ostéosclérose 4 son
intérieur. Aucun épaississement du périoste nulle part.

Dewx pieds de face : les deux pieds sont trés grands et surtout trés
longs. Cet allongement se wvoit également 4 la hautenr des métatar-
siens et des premiéres phalanges. L'épaisseur est normale. Le dessin
et les contours osseux sont partont normaux, aucun épaississement
du périoste. Les scaphoides sont trés larges avec un os sésamoide
surnuméraire (os tibial externe) visible 4 gauche,

CONCLUSIONS

Crane trés grand. Dolichocéphalie trés prononcée. Epaissis-
sement de 'os frontal avec des trainées d'ostéosclérose. Selle
turcique peu profonde, aplatie avec un éperon osseux des apo-
physes clinoidiennes postérieures. Trois calcifications intracra-
niennes (deux grandes, une petite) sont visibles & droite dans
les parties moyennes. Prognatisme assez prononcé. Iégére sco-
linse dorsale de D III-D IV. Les derniéres cites sont trés longues.
Coxa valga des deux cdtés. Phébolithes dans le petit bassin.
Les 2 mains et les 2 pieds sont trés grands et surtout trés longs ;
ils sont allongés et non épaissis. Cet allongement se montre
surtout i la hauteur des diaphyses des métacarpiens, des méta-
tarsiens et des premiéres phalanges. L'épaisseur est restée
normale. Dessin osseux partout net sauf a la phalangette du
médius droit qui montre une épaisse bande d'ostéosclérose
a son intérieur. Les scaphoides sont trés larges aux deux pieds
avec un os sésamoide surnuméraire (os tibial externe) a
gauche.

Observ. no ITT, — Mme B, 27 ans. Ectopie des cristallins, iridodonésis,

myosis extréme ne cédant i ancun mydriatique, amaurose totale del’ceil
droit avec caleification du cristallin (voir radiographie.) Taille 1 m. 75,
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trés petite téte, yeux trés enfoncés. Thorax plat, épaules étroites,
homoplates écartées. Bras et jambes trés longs de méme que les
mains et les doigts, ces derniers crochus et amincis iradio.) Hypo-
plaSie de la musculature et du tissu adipeux. Trés fort développe-
ment des épiphyses des genoux, rétraction des tendons fléchissenrs,
Genoux et hallux valgues. Lésions scléreuses des poumons, hyperten-
sion artérielle, aorte trés élargie, ceeur agrandi vers la. gauche (sus-
pect de spécificité). Bordet-Wassermann négatif. Arachnodactylie
typique.
FEXAMEN RADIOGRAPHIGUE,

Crane de profil : léger vaccourcissement de la partie antériewre de
la base du crine avee ostéosclérose. Selle turcique un peu petite, mais
de configuration absolument normale. Les apophvses clinoidiennes
antérieures et postérieures sont hien visibles, elles se touchent. Pas
d'impressions digitales, pas de dizjonction des sutures, pas de pé-
riostite, Voiite cranienne sans particularités. Cristallin caleifid wi-
sible dans Porbite droite.

Base dw crdne : ancune lésion osseuse des étages moyen et posté-
rieur. Glande pinéale calcifiée visible. ¢ Leristallin calcifié est visible
@ droife. Rochers et trous de la base sans particularités,

Colonne dorsale : Scoliose de la colonne dorsale & partiv de D 1-I VII.
Lésions osseuses trés étendues de D V. La partie inférieure droite du
corps de D V montre une disparition de son dessin trabéculaire.
Une forte réaction osseuse (nstéosclérose) est visible dans cette région,
en plus on voit de la prolifération osseuse. Les contours inférieurs
droits et la moitié inférieure du bord dreit de D V sont tout & fait
irréguliers. Les contours supérieurs de D VI sont tout 4 fait irrégu-
liers également avec la prolifération osseuse 4 V'angle supérieur droit.
Le disque intervertébral entre D V et D VI montre un pincement
extrémement net, plus prononcé 4 droite qu'a gauche. T1 s'agit d'un
foyer osseux bacillaire en partie déji sclérosé, en partie encore en
évolution. Les corps des vertébres dorsales inférieures A partir
de D VII sont trés hauts, mais sans ancune lésion osseuse, La derniére
cote est flottante de chaque coté,

Colonne lombaire de face : 1, 11, le corps montre un aspect plus
opaque que L, 1 {ostéosclérose). Les contours supérieurs sont irrégu-
liers, les contours inférieurs sont tout & fait déchiquetés. Le
disque intervertébral entre T, IT et I, IIT montre un pincement
net,

L IIT: Le corps montre un écrasement de la moitié supérieure
avec large destruction osseuse et subluxation du corps vertébral
vers la droite, IL'espace intervertébral entre I, IT et T, III n'est plus
visible, il est comblé 4 droite par la néoformation osseuse. Le bord
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inférieur de I, IIT est également déchiqueté surtout a gauche oi

I'on constate un fover de destruction osseuse avec un ostéophyte.

L IV : Tes contours supérieurs du corps vertébral ont disparu

" & gauche on 'on voit également une zone de destruction osseuse,

avec un grand ostéophyte. Le disque intervertébral entre I III et

I, IV n'est plus visible. La moitié supérieure gauche du corps de
I, IV montre une condensation osseuse nette,

L V : pas de foyer osseux. Sacralisation compléte des apophyses
transverses qui atteignent l'os iliaque des 2 cotés.

Colowne lombaive de profil :

L I: Les contours inférieurs sont irréguliers, le disque entre L I
et I, IT est pincé dans la moitié antérienre, un pont osseux relie le
bord antérienr inférieur an bord supérieur antérieur de I, IT.

L IT: contours supérieurs irréguliers. Large destruction de la
moitié inférieure antérienre du corps vertébral awvec subluxation
en arriére.

L IfI: Ecrasement du corps vertébral avec destruction de la
' moitié supérienre. Un autre foyer de destruction osseuse est visible
dans la région postéro-inférienre.

Bassin : pas de 1ésions osseuses, Coxa valga des deux cotés surtout
& gauche. Les ischions montrent une ligne presque verticale.

. Deux gemoux de face : pas de lésions osseuses, pas de périostite.

Dessin osseux partout nets, Les deux genoux montrent une augmen-
tation de lenr grandeur en général. '

Pied droit de profil : pied plat trés long, allongé surtout dans la
région des métatarsiens, Dessin et contours ossenx partout nets,
Articulation tibio-tarsienne droite libre. Augmentation du diamétre
longitudinal des métatarsiens,

Deux matns de face : Les oz des deux carpes sont un peu agrandis.
Allongement énorme de tous les métacarpiens et des phalanges des
denx mains. Les métacarpiens et les phalanges des denx mains
montrent une augmentation trés prononcée de leur diamétre longi-
tudinal. Leur diameétre transversal par contre n'est pas augmenté.
Le dessin et les contours sont partout nets. Pas de périostite, pas de
fovers ossenx. La phalangette de l'index gauche mangue presque
complétement (ancien traumatisme).

CONCLUSIONS :

Léger raccourcissement de la partie antérieure de la base
du crine avec ostéosclérose. Cristallin caleifié visible 4 droite.
Scoliose dorsale supérieure et moyenne, Mal de Pott en partie
ancien, en partie encore en activité & droite entre D Vet D VL
Allongement des corps des vertébres dorsales inférieures. Der-
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niéres cotes flottantes, Mal de Pott de T, II, L 111 et I, IV
dvec large destruction vertébrale, subluxation et ostéoarthrite
déformante secondaire, Sacralisation des apophyses trans-
verses de LV. Coxa valga surtout 4 gauche, Pied plat avec allon-
gement des métatarsiens. Allongement trés prononcé de tous
les métacarpiens et des phalanges des deux mains sans Iésions
ossetses.

Observ. o IV, — Mme W,, 52 ans, Colobome bilatéral de U'iris et des
cristallins avec 1éger iridodonésis. Taille T m. 72, trés petite téte, face
tose, thorax trés plat et enfoncé, Bras et mains trés longs, scolinse su-
périeure marquée, tissu adipeux et musculature peu développés. La
malade est opérée de cataracte gauche avec bon résultat, quitte la
clinique pour s'aliter peu de temps aprés sa sortie et meurt de tuber-
culose pulmonaire dont elle souffrait depuiis plusieurs années. I,'exa-
men radiographique du squelette n'a pas pu étre pratiqué. Arach-
nodactylie nette,

Obsery, no V. —Mme Gz, 36 ans, taille 1 m. 73- En 1916, opération de
strabisme divergent. Iridodonésis et subluxation des deux cristallins,
Forte myopie, hernie des vitrés dans la chambre antérieure. Thorax
plat, musculature et tissu graisseux pen développés. Bras et mains’
trés longs et minces, Déviation de la colonne vertébrale. Arachno-
dactylie,

EXAMEN RADIOGRAPHIQOUE,

Crine de profil : ancune 1ésion osseuse visible. Pas de Taccourcis-
sement de la partie antérieure de la base, pas d'ostéosclérose, Selle
turcique trés petite et peu profonde, mais de configuration normale,
Les apophyses clinoidiennes antérieures et postérieures sont bien
visibles. Epaississement des apophyses clinoidiennes postérienres,
Pas d'impressions digitales, pas de disjonetion des sutures,

Crdme de face : pas de lésions osseuses visibles. Pas de sclérose
osseuse, Sinus frontanx grands, mais 1ibres. Sinus maxillaires libres.

Colonme dorsale : scoliose dorsale moyenne et inférieure a partir
de D V- XII. Ostéophyte visible 4 'angle inférieur gauche de I V7,
de méme & 'angle inférieur droit de D VIT, 4 I'angle supérieur droit
de DVIIL, et & V'angle supérieur droit de D IX. La 9° vertébre dor-
sale montre des contours osseux supérieurs irréguliers. Son bord
inférieur est déchiqueté avec zone de destruction osseuse situéde 4
droite (foyer osseux). Rapetissement des espaces intercostaux 3
droite & partir de la 4® cite.

Colonme lombaire : scoliose lombaire. Pincement de la moitié gauche
du corps de L II avec effilement de I'angle inférieur et ostéosclérese.

Ectopie des cristallins et malformations générales - page 21 sur 25


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0652&p=21

ECTOPIE DES CRISTALLINS 41

Effilement des angles supérieurs et inférienrs de I, IV & droite avec
début d'ostéophytes.

Sacrum @ sans lésions nssetises.

Début de coxa valga avec effilement du sourcil cotyloidien des 2
cotés,

Dewx pieds face : 1'os scaphoide est trés large des denx cdtés, il
déborde largement 1'astragal. Le cuboide montre des contours ossenx
externes irréguliers. Les deux pieds sont trés grands, trés allongés
dans le diamétre longitudinal. Pied plat des deux cétés. Les méta-
tarsiens sont trés longs, mais ils montrent un dessin et des contours
absolument nets. Hallux wvalgus surtout & droite.

Dewx mains face ; les denx mains sont trés grandes, trés longues,
mais non épaissies. Tous les métacarpiens et toutes les 17 phalanges
‘montrent une angmentation énorme de leur diamétre longitudinal,
sans augmentation de leur diamétre transversal. Les contours et le
dessin osseux sont partout nets. Pas de péniostite. Un os sésamoide
surnuméraire est visible 4 la base de la 17¢ phalange de l'index droit.

CONCLUSIONS :

Selle turcigue petite avec épaississement des apophyses
clinoidiennes postérieures. Scoliose dorsale moyenne et infe-
‘rieure. Ostéoarthrite de D V-D IX avec foyer osseux de D IX.
Scoliose lombaire avec ostéoarthrite de L IT et L IV. Début
d’ostéoarthrite des 2z hanches avec coxa valga. Développement
osseux exageré des z scaphoides aux pieds. Pieds plats. Augmen-
tation du diamétre longitudinal des métatarsiens. Début d’os-
téoarthrite des cuboides. Hallux valgus surtout & droite, Aug-
mentation trés prononcée du diameétre longitudinal des méta-
carpiens et des phalanges des 2 mains, Os sésamoide surnumeé-
raire 4 la base de la 1™ phalange de l'index droit.

Obsery, n° VI.— Enfant Gr., fils dela précédente, 6 ans. Luxation des
cristalling et iridodonésis, Téte trés grande. Spina bifida de la 5¢ wver-
tébre, Mains et pieds trés grands. Arachnodactylie.

EXAMEN RADIOGRAPHIQUE.

Crdane de profil @ le erine est trés grand en général, il montre un
développement exagéré surtout des parties moyennes. L'os frontal
est normal, de méme le massif facial. Le crine montre de multiples
impressions digitales dissémindes partout. La selle turcique est
absolument normale. Les sutures ne montrent aucun élargissement,
les contours osseux sont partout nets.
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Crdne de face : sans patticularités.

* Colonne cervicale inférienr et colonne dorsale sans particularités,
Pas de scoliose.

Colonne lombaire : spina bifida de Ia 5% vertébre lombaire,

Sacrum : spina bifida de la 1re et ge vertebres sacrées,

Bassin : pas de 1ésions osseuses, Légire coxa valga des deux cotés
sturtout & droite,

Dewx mains de face : les detx mains sont grandes et surtout allon-
gees. Cet allongement se fait surtout le long des diaphyses des méta-
carpiens et des premiéres phalanges. Dessin et contours ossetx par-
tout nets. Pas d'épaississement dn périoste.

Dewx pieds de face : les deux pieds sont trés grands et trés longs.
Cet allongement se montre également le long des diaphvses des
métatarsions et des premigres phalanges. L'épaisseur est normale.
Le dessin et les contours ossenx sont partout nets, Pas d’épaississe-
ment du périoste. Les os des tarses sont normausx,

CONCLUSIONS : |

Criane trés grand en général avec un développement osseux
exagéré surtout des parties moyennes et de multiples impres-
sions digitales. Selle turcique normale. Spina bifida de la 5e
vertébre lombaire et de la I et 2¢ vertébres sacrées, Légére
coxa valga des deux cétés surtout a droite. Les denx mains
et les deux pieds sont trés grands et surtout trés longs. Cet
allongement se montre surtout le long des diaphyses des méta-
carpiens, des métatarsiens et des premiéres phalanges. Dessin
€t contours osseux partout nets. I,'épaisseur des os est partout
normale,

Obsery. n° VII, — NMme Spr., 38 ans, taille T m. 45. Luzation des
deux cristallins avec iridodonésis. Trés fort mysosis résistant aux
mydriatiques. Calcification des deux cristallins {voir radio). Crine
agrandi avec calcifications multiples. Tvpe de nanisme,

EXAMEN RADIOLOGIQUE.

Crdne de profil : vu la petite taille de 1a fernme, le crine est sfire-
ment trop grand. Les contours sont partout nets. Au-dessus de Ia
grande aile du sphénoide on voit une grosse calcification et deux
petites plus en arridére, La selle turcique est normale, les apophyses
clinoidiennes antérieures et postérieures sont normales,

Crine de face ; sinus frontaux libres, Sinus maxillaires petits, sur-
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- tout le droit. Dans lorbite gauche on voit le cristallin ecaleifié, dans

- lorbite droite début de calcification du cristallin.

 Colonne dorsale : scoliose dorsale trés prononcée. La 7¢, 8¢, g@ et
10® vertébres dorsales montrent un rapetissement des corps verté-
branx sans destruction des contours ni du dessin osseux. Une calei-
fication est wvisible an-dessus de 'articulation costo-vertébrale de
D XII 4 gauche.

Colonne lombaire : scoliose lombaire. Téger pincement de la moitié
droite du corps de I, IV avec prolifération osseuse 4 son angle supé-
tieur droit. La 48 vertébre lombaire 4 l'air d'étre subluxée vers la
gauche. Ancien fover de destruction osseuse & gauche entre T, IV
et I, V avec ostéosclérose, Sacralisation compléte de T, V surtout
a gauche,

Bassin : aplati surtout & gauche avec raccourcissement du sacrum.

Pied : plat et trés grand sans lésions osseuses.

Dewx mains : trés grandes, sans aucune lésion ossense, Les mains
montrent surtout une augmentation de leur diamétre longitudinal
visible atix métacarpiens et aux premidres phalanpes. L'épaisseur
est normale. Les contours sont partout normaux. L'apophyse sty-
Ioide du cubitus droit montre encore som noyaun épiphysaire.

CONCLUSIONS :

Crine agrandi avec 3 calcifications (une grande, deux petites)
an-dessus de la grande aile du sphénoide, Selle turcique nor-
male. Sinus maxillaires trés petits, surtout le droit. Cristallin
calcifié visible & gauche, début de calcification du cristallin
% droite. Scoliose dorsale trés prononcée avec rapetissement
des corps vertébraux de D VII, VIII, IX et X

Calcification visible au-dessus de la XIT cbte & gauche.
Scoliose lombaire. Subluxation a4 gauche de L IV avec pince-
ment de la moitié droite de son corps vertébral et arthrite proli-
férative & son angle supérieur droit., Ancien foyer osseux avec
ostéosclérose A gauche entre I, IV et L V. Sacralisation compléte
de I, V surtout i gauche. Bassin aplati avec raccourcissement
du sacrum. Pied plat et trés grand. Mains trés grandes. Noyau
épiphysaire visible 4 I'apophyse styloide du cubitus droit.

Observ, n9 VIII. — F, Spr., 3 ans, fils de la précédente, né par
opération césarienne.

Luxation des cristallins avec iridodonésis. Crine agrandi, mains
et pieds trés grands, Arachnodactylie, forme fruste.
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EXAMEN RADIOGRAPHIQUE.

Crane de profil : le ctine en général est grand, des impressions
digitales sont visibles dans sa moitié postérieure, Les contours sont
partout nets. Pas de disjonction des sutures. Selle turcique absolu-
ment normale,

Colonne wertdbrale : pas de 1ésions osseuses de la colonne cervicale,
dorsale ni lombaire. Pas de scoliose. Légére spina bifida de la 17 et
2¢ vertébre sacrée.,

Les deux mains et le pied sont grands, mais on ne voit nulle part
des lésions osseuses. Les points d’ossification sont normaux.

CONCLUSIONS .

Créne agrandi avec des impressions digitales dans la moitié
postérieure. Légére spina bifida de la 1T et 2¢ vertébre sacrée.
Mains et pieds grands.

A PROPOS DE LA TECHNIQUE LINDNER-GUIST DE
L'OPERATION DE GONIN
Par Noélle Bercioux (Lausanne)

L'opération de Gonin, telle que la comprennent les oculistes
du monde entier, consiste en une thermo-ponetion, pratiquée a
I'endroit méme o siége la déchirure rétinienne, dans le but
d’oblitérer cette déchirure.

Le principe opératoire de Gonin consiste en toute interven-
tion qui provoquera une choriorétinite adhésive dans la région
occupée par la déchirure rétinienne et qui empéchera celle-ci
de fonctionner en tant qu'orifice de communication entre les
liquides pré et rétro-rétiniens.

En 1921 déja (Annales d'Oculistique, 'T. 158, page 193) alors
quil esquissait les grandes lignes de son traitement, Gonin
écrivait :

« Je regrette de n'avoir pas expérimenté non plus jusqu'ici
« I'action de certains irritants chimiques, tels que la teinture
« d'iode, dont mon Maitre, le Professeur Mare Dufour m’avait
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