ptheque numerique

medic[@)

Dictionnaire des maladies
éponymiques et des observations
princeps : Marfan (syndrome de)

MARFAN, Bernard Jean Antonin. - Un
cas de déformation congénitale des
guatre membres plus prononcée aux
extrémités, caractérisée par
I'allongement des 0s avec un certain
degré d'amincissement

In : Bulletins et mémoires de la Société médicale des
hoépitaux de Paris, 1896, Vol. 13, pp. 220-6

Licence ouverte. - Exemplaire numérisé: BIU Santé
(Paris)

Adresse permanente : http://www.biusante.parisdescartes
fr/histmed/medica/cote?epo0655


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/cote?epo0655
http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/cote?epo0655

220 S0CIETE MEDICALE DES NOPITAUX.

Pour nos denx confréres, la contagion pourrait expliquer celte petite
epidémie. | ‘L EE

Les recherches sur la pathogénie de 1'éclampsie ne peuvent qu'élee
facililées par de semblables travaux, et c'est & ce litre qu'il m'a semblé
intéressant de vous signaler les ohservations de MM, Oiry el Lair.

A PROPOS DU PROCES-VERBAL

SUR LA DESQUAMATION DANS LA FIEVRE TYPHOIDE CHEZ L'ENFANT,

par M. MaRrvan,
Agrégé, médecin des hbpitaux,

Le 18 janvier 1896, j'ai présenté, a la Glinique des maladies de en=
fance, un sujet de huit ans atieinl de fievre typhoide. Jo fis remarquer
qu'il présentait une abondante desquamalion, offrant les caractires
déerits par M. Weil (de Lyon). J'ajoutai qu'en suivant I'évolution de la
maladie jour par jour, nous avions yu celle desquamation suecéder &
une éruption confluente de sudiminag el je conelus que, dans ce cas, la
desquamation relevait de I'éruption sudorale et non d’un trouble de la
nulrition de I'épiderme, comme M. Weil l'avait avancé. Depuis, il m'a
sté donné de voir un fait semblable. J'ai done élé conduit, sans con-
naitve les recherches de M. Comby, & une interprélation identique & la
sienne, qui, décidément, parait gappliquer & presque tous les cas de
desquamation typhigue. '

[N CAS DE DEFORMATION CONGENITALE DES QUATHE MEMUHES, PLUS PRONONGEE
AUY EXTHEMITES, CABACTERISEE PAR L'ALLONGEMENT DES 05 AVEC UN
CERTAIN DEGRE D'AMINCISSEMENT,

par M. A.-B. Magrax,
Agrégt, médecin des hopitaux.

Je présente a la Socicté une petile fille de cing ans el demi, alteinte
Aane déformalion congénilale des quatre membres, dont je n'ai pas
irouvé d'exemple dans les auteurs qu'il w'a 6L6 possible de eonsulter.

Gabrielle P... est dgée anjonrd’hoi de cing ans et demi.
Antdeddents havéditaires. — Le pire, 4g¢ de trenie-huit ans, est aleooligue
of absinthique. La mére se dit un pen neryeuse ot sujetie & la migraine, Blle
aen six grossesses; elle o fail une fausse conche & trois mois et demi et &
¢ing enfants vivants; denx sont morls, T'un # meuf jours sans qu'on ait pu
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gavoir de guelle maladie, Tautre, i dix-neuf mois, de méningite; trois sont
yivants ; une fille a en des convulsions en nourrice et a eu du strabisme dont
elle a été opdrée ; un garcon a eu wng cataracte congénitale ; le dernier enfant
est notre petite malade, '
 Antéeddents personnels. — Notre malade est née 4 terme. Lo déformation des
extrémités ef des membres @ é¢ vemarquee & la naissance de lenfunt par la sage-
femme qui @ prafiqgud Taccowchement. th

Pendant que la mére dtait grosse de notre petite malade, elle raconie que,
dans le premier mois, elle fut fortement impressionnée par la vue d'un
homme brilé. L'accouchement a ¢1é difficile; Uenfant s'est présentée par les
pieds, le cordon élait enroulé aulour du gon et il ¥ aurail eu « commence-
ment d‘aﬁph"’xia N - ; J |'

La fillelte a été mourrie au sein par sa mére et sevrée & deux ans; elle a
mis sa premifre dent & quatre mois; elle n'a jamais marché; elle n'a
commencé a parler qui trois ans el jusque-la on amgmt qu'elle ne fil
idiote. Elle n'a jamais eu aucune maladie de Penfance.

. La déformation singulitre quelle présente aux quatre membres el surtont
& lenrs extrémités a é1é eonstatée par la mére dés les premiers jours de la
ie et nous I'avops loujours vue avec les mémes caractéres depuis trois ans
qu'elle est sous nos yeux; je dois dire loutefois qu'eile semble avoir en ce
moment une cerlaine tendange i Pamélioration. 0

nte notre fillelte
membres; elle
hres. Elle consiste

x maing que ces dé ipns sont earactéristiques et vrai-

s mains 0Nt Temarg wable h_?mi‘ﬂjbngemant teds grand |
tous les o= qui en constitaent le 'Mﬁ"-ﬂﬂ*&:}gﬁﬂ!@ﬂt&nt Ies tableanx
snivent, on verra que la longueur de chague os pris en particulior

e la longuenr du méme os d'une fillette saive du méme Age. Les
rpiens, les premiéres, denxiémes el lroisiémes phalanges sont frés
de: les miétacarpiens sont proportionnellement pluz allongis que les
nges ; Pannulaire est plus long que le médius, En méme lemps qu'ils
allongés, les os de o main sonl amincis et déformés. La déformation est
elle consiste en un élargissement de Vextrémité inférienre de la pre-
phalange et de Vextrémitd supérieure de la deuxidme, élargissement qui
Aaillears que =i on eompare I'épiphyse au corps de l'os qui est nota-

t aminei. On a dit se demander si lamincissement des o5 n'était pas
munt apparent, et ne Lenait pas & la maigreur et & Pémaciation :-i_ir'n_si\.ﬂi'
Quelques comparaisons, malgré les difficultés qulelles présentaient,
aincu que réellement les phalanges Halent amincies. '
juatre derniers doigts sont d'ordinaire fléchis au niveau de larticula=
la premitre avec la deuxiéme phalange. Au pouce, il n'y a pas de
ituelle, mais la deuxidme phalange est inclinée sur le hord radial.
cherche 4 étendre les quatre derniers deigts, on 'y parvient pas
ent, en raison des rétractions fibreuses des tendons qui limitent
s de Particutation de la phalange avee la phalangine. 11 it
ide un peu spéciale. } !
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-

L'aspect général est celui d'one main trés longue, trés minee, aux doigls flé.
chis, de .« pattes d'araignée », Toules les masses musculaires de la main ont un
pelit volume ; mais, iei comme aillears, M. Laral a o gue toutes les réactions
dlestrigques dtaient normales. Malgré ces obstacles, nons avons v Fenfant
apprendre pen & pen 4 s¢ servir de ses mains; apjourdhui elle hahille sa pou-
pée avec assez d'adresse: elle prend sa cuillére el mange sa soupe toute seule.

De méme, les avani-fras sont tedés longs; les denx os qui les constitueot

puraissent amiucis, si on en juge surtont d'aprés les épiphyses; celles du
poignet el du coude sont d'une extréme geacilité; comme il ¥ a pen ou pas de
graisse et que les masses musculaires sonl émacides, lavanl-bras paraft (ris
aminci etteés allongd, |

Le bras est aussi trés allongé, moins toolefois) proportionnellement que
I'avani-bras, en sorte que la déformalion parail aller en diminuant de l'ex-
frémité 4 la racine du membre of cesse loute anomalie. Quant & 'amincisse=
ment de Phumérns an moins an nivean des épiphyses, quant an petit volume
des muscles, mémes remargues gue pour Pavant-bras,

Les monvements du poignet sont libres; cenx du conde sontun pen limités
dans Uextension par des rétractions fibreuses ; ¢eux de I'épaule sont libres,

Anx membres inférieurs, nous constalons des déformations analogues i
celles des membres supérienrs.

Dans son ensemble, le pied el extrémement allongé ; la distance qui sépare

Un cas de déformation congénitale des quatre membres plus prononcée aux ... - page 3 sur 7


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0655&p=3

Un cas de déformation congénitale des quatre membres plus prononcée aux ... - page 4 sur 7


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0655&p=4

Un cas de déformation congénitale des quatre membres plus prononcée aux ... - page 5 sur 7


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0655&p=5

e

 skaxer ﬁa‘%mm

Gabriells Pae
Agte de b Ans 1/8, de Sans “iE
1 — g T :

M. e, i _ﬁ.
AR e W M S [
curssens*r 022 1
" De la fourchette sternale an pubis . . . 030 (R
 périmétre thoracique o o« + - v - B 0 i
N B e i AP 41 0 56
3 ; 76 3 Ry

Indice céphalique. . . . . - . - - - -

Il est intéressant de comparer les chiffres précédents i eeux qui onf 1
 fournis par des mensurations antérieures, Voici quelques chiffres recueillis il
: “g'est faite dans des pro-

~yaunan On jugera d'aprés enx fque Ja croissance
~ portions au moins normales, sinon supérieures i la normale.

Giabriglle B
a4ans 1/2

o

» . e
el iy e e me me e R 1M
Longueur de la main sur le piRdita A AT S
SeatrTne: il MR S T T T e oisdf2
Lengueur dupied. . o o ox o= woe e = on 0 0 ih
: 3 022 |

Jnmbe; i dnon BRREE AT s -

e

 Le crdne présente quelques déformations A'ordre banal. Tl existe une dé-
pression transversale allant d'une oreille & U'autre en passant par le bregma.
- On note aussi une 16gére asymétrie cranio-faciale et un degré assez accusé
e dolichoséphalie (indice céphalique est de 76,3). Le trone ne prézents au-
~ cunc anomalie du squelette, mais semble raecourei: de la fourchette sternale
4 la symphise pubienne, on trouve 30 centimetres au lieu de 36 le périmétre
{horacique est normal (54 centimbtres); le périmdtre du bassin mesure
55 centimbtres au lien de 56. Il n'y a pas d'incurvation de la colonne vertd-
brale. :
tat des divers appaveils. Un fait remarquable est Tabsence, au moins #n ce
_moment et en apparence, de troubles pariemEa o ¢ <h iRl ¢

(uand nous avons recu l'enfant, il y & bientdt trois ans, elle était dgée de
denx ans et demi; elle ne parlait pas et ne paraissait pas tris éveillée; nous
avons pensé quelle étail et gqu'elle resterait idiote. Nous NOuUS S0MImes
trompés; son imtelligence sost développée tardivement, mais pgrmn
méme dans le pauvre milicd d'une salle d'hopital. 1’enfant a appris & deman-
der i manger; puis elle a retenu le nom de toutes les personnes qui appro-
chaient; aujoned’hui elle parle correctement ; quand elle n'est pas intimidée,
on converse facilement aves elle; dans Ia journge, elle est trés gaie; elle
chante, cause, joue avec sa poupée. L'humeur est trés égale. Le sommeil est
trés bon. Elle est trés propré. 5 e 810
- Létat des muscles et de la motilité est trés singulier. Les muscles des mem-
 hres sont dans an 6tat 4" émaciation qui appelle tout de suite le nom d'atrophis;
cancon de ces muscles n'est paralysé. Bien plus, M. Laral nous a
vils réagissaient normalament d toutes les formes de rélectricitd, Malgré
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. les diffienltés qu'on éprouve & vechercher I'état des réfloxes tendinenx, nous
eroyons pouvoir affirmer qu'ils sont 4 PeU Prés normans,

La sensibililé est intacle dans tous ces modes. Les YEUX ne présenient
aucune anomalie. Les oreilles sont assez bien conformées: mais leur implan-
tation est un pen vieieuse : la direction générale du pavillon est trés ablique
de haut en bas et d'arridre en avant. Les dents de Jait dont I'éruption a &1&
normale, sent de mauvaise qualité, La plapart sont alteintes de carie,

La peau est pile et fine; mais elle ne présente aucune altération.

Les appareils digestif, eirculatoire et réspiratoire n'offrent pas danomalie.
Lesurines ont une composition normale.

En terminant, je dois dire que depuis quelgues moiz, il semble que la
_situation de notre filletle s'améliore; les mouvements sont plus libres et peat-
étre Iz déformation est-elle un peu moins caractéristique ou um peu moins
saisissante qu'il ¥ a un an.

En réswme, cette fillette est atteinle d'une déformation congénilale
des quatre membres, plus prononcée aux extrémités, caractérisée sur-
tout par Pallongement des os, avee un cerlain degré d'amineissement,
On pourrail peut-étre donner 4 cette déformation le nom de dolichosté-
nomélic, :

Il n'y a pas de paralysie; les muscles sont minces, mais réagissent
normalement & l'excitation électrique. L'impolence partielle et les atti-
tudes vicieuses tiennent surlout aux rétractions tendinenses. On ne
trouye aucun signe d'one maladie nerveuse délerminge, 11 est possible
que la déformation soit le résultat d'un trouble trophique d'origine

-névropathique, mais rien ne permet de Uaffirmer. Duant aux auwtres
hypothéses qu'on pourrait faire sur la eause de cette déformalion —
lelle I lésion d'une glande & séerétion interne, par analogie avee ce

~qu'on dit de 'acromégalie — aucun fait, aucune induction ne permet-
traient de les étayer. :

Jai lenu surtout & présenter un cas qui m'a semblé exceplionnel, Je
prie mes collégues de vouloir bien me dire 'ils onl renconles des faits
analogues.

et WA i s e i

(IBSERVATION DE PLEURESIE SEREUSE SOUS-MAMMAIRE GAUCHE SANS
EPANCHEMENT POSTERIEGR,

par M. Ceespix (d'Alger),
Médecin de I'hiipital Mustapha, d'Algar.

{Vote fue par M. CaTrin.)

Un homme de vingt-six ans, sans antécidents liéréditaires, el n'ayant
comme antécédents personnels gu'une scarlatine avec néphrite consé-
culive guérie actuellement, est atteint, en 1895, d'une pleurésie droile
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