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T il
11 faut done que les pigments qui passent dans le sang s’y m:cumu}é‘;:.'r.
el ¥ acquidrent wne tension osmotique assez élevée avanl que le
pénal se laisse traverser, Comme dans les icléres atiénués, on trouve
assez souvent de Iurobiline seule dans lorineg, alors que le sérum ren-
ferme ala fois de la bilirubine et de urobiline, on peul en conclure
gque Irés probablement ce dernier pigment passe plus acilement &
{ravers le rein quela bilirabine, En tout cas, le fail que je viens de son-
mettre & votre observation prouve quil peut y avoir des pigments dans
le sang el par suile une coloration ictérique, méme assez prononcée des
téguments, sans que 'état des urines corresponde & une des variélés
Lielire décrites jusqu'a présent, Jajoute que, chez le malade en ques-
tion, l'urine ne renferme ni albumine, ni suere et guil n’y a ancung
raison de supposer une diminution de la perméabilité rénale.

M. Gavcren. L'observation trés intéressante de M. le professent Hayem
éelaire d'un jour tout nonveau la nature de la xanthochromie du xanté-
_Jasma. 1l est vraisemblable que celle ~anthochromie n'est antre chose
quun iclére méconnu, di & des lésions xantélasmiques hépatiques.
L ahbsence de pigments dans Turine estla seule différence qui distingue
1a xanthochromie de Uielére vrai, c'est que, dans la premiére, les pig-
ments sont dans le sang en quantité insuffisante pour passer dans
T'urine.

' ONSERVATION D'HYDROCEPUALIE MEREDITAIRE (PERE ET FILS), PAR VICE DE
DEVELOPPEMENT DU CRANE ET DU CERVEAU,

par MM. Pmrne Mame et Patt BAINTON.

A... (Pierre), dgé de trente-neuf ams, enlrd & I'hospice de Bicétre, le
g aeril 1897, Son pére a soixanle-qualre ans; s mére est vivante el bien
portante. 11 a iuatre fréres ef swars ne prézentant aucune déformation cri-
nisnmne. Un an avant sa naissance, sa mére a o un enfant né 4 huit mois et
qui n'a véou que dix & douse heures, Elle attribue celte naissance avant
terme & une chute qu'elle aurait faite en marchant.

Notre malade est né o terme : le travail a duré dounze heunres. 11 est venu
an monde en état d'asphyxie « il étaik tout blen » 1l ne semble pas qu'il ait
en une lée extraordinairement grosse : cependant la téte élait un pen
allongée et la sage-femme T'aurait, par un massage, rendu plus ronde ([Vail-
lenrs la mére ne se rend pas irés bien compte de la grosseur de la téte de
son fils : il est certain qu'il a eula téte grosse dis 2a naissance).

Pendant son enfance, il s'est bien porté, n'a jamais eu de convalsions, ni
de maux de téte. 11 avait un goidt prononcé pour la méeanique de préeision;
il a fait son apprentissage dans une maison d'éléciricité médicale, puis @
fabriqué des récepteurs de téléphone. Sa force musculaire étail meédigere;
cependant il marchait trés bien et ne ge servait jamais de voilure, quelle que

* firt 1a longueur de la course qu'il edt & faire.
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ol g'est marié en 188%; sa femme a eu deux gargons toua Eleux nés a le’ﬂ:m.
2 L'ainé est vivant et fait I'objet de I'observalion qui suil ; le second est mort
.deconvolsions & deux ans ef demi, sa fonlanelle antérienre n'était pas fer-
mide et la téte avait des déformations analogues i celles du crime de I'enfant.
. qui survit.
ALy & cing ans, au mois de seplembre 1892, notre hemme a b1 pI'JB ;duu
engourdissement graduel de la jambe droile et de la main du méme et 5
il pouvail cependant marcher ot travailler. Le 2 janvier 1804, il a été seTré
une voilure contre un trottoir, et a &té obligé de rester an lit pendant un
ais it canse des lésions qu'il s'était faites & la jambe droite: mais qouand il &
~ voulu marcher de nouvean, il n'a pu le faire quavec une canne : en {805, 2a
droite fut paralysée & son tour, les mouvements des doigls étaient im-
_yaaa]blaa Depmis, Uhémiplégie wa fait quavgmenter, Le malade ful v an
mement de 'déclosion des aceidents paréliques par M. Charcot qui le traita
E ‘pu I'ipdure et les pilules de Dupuytren.
 FEtat aetuel. — Mai 1897, L'aspect de la tite est tout & fait spéeial; vue par
li vant elle est ronde avee prédominance de la partie cranienne sur la parlie

Dimensions de lu téte.

'. jamétre biauricnlaive pris de la partie antérieure du conduit m.ldlllt‘

milee dela léte au nivean de la végion lemporale dla méme hauteur. 170

Girconférence biauriculo bregmatique. . . . . . . . . . B i
niérence de la glabelle i la parlm inférienre de la pmtuhéram:e
ceipitale externe. . . . . i T 30

conférence passant an—dassoua dﬁs hﬁs&s frﬁntalaa ol ag- Iiﬂasm.ls
des areilles. o 1 ¥ £ 7 M T T HT0
conférence en pasgnnt sur les hoss.e:s f‘mntﬂlﬁu et Elul'la pmlmbéranua
occipitale externe. . . . . SR ittt Slas T A |

D‘ﬂpl'éﬁ les chiflres que nous r.'lonmns, on voit gque la hantear du front en
e-méme, n'a pas de dimensions extraordinaires mais qu'en revanche la
tteur de la face est notablement diminnée. Le nez est déformé & concayvité
& vers le 6016 droit, un pen déprimd vers sa racine surtout i dreite, la
ipérieurg est courte, la lévre inférieure proéminente et grosse. Ouand
tr'ouvre leslévres, on constate un prognathisme du moxillaire inférienr,:

Sy ' Bﬁ.ﬂicﬁwl{l&l ;ﬂiﬂu 7‘““

) millim.
Diamétre antéro-postérieur MAXIMUM, . . . . .. o0 oo P A8
Distance Lotale de la partie inférienre du menton i-la ligne d‘implu.n-
 tation des cheveux sur la ligne médiane. . . . . . . . . T
Distance du point le plus déclive de la racine des cheveux & la rég.um
“intersourcilidgre. . . L oo . B U Lealng (58
stance de la région intersourciliére aa bord mféneur -lu mn:i“m- ;
B nianienr s iR Rt L R delE e e 103
‘Z}{amﬁtre mentoceanien vertical maximum. - . . . .. . . . PR
jamétre du menlon 4 la protubérance occipitale externe . . . . . . 195
elrs transversal MAXImOm. S0 w v c o v b 182

en appuyant fortement & cause de U'épaissenr des parties molles . 120
métre du ¢rine an nivean des apophyses orbitaires externes, . . . 41§
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‘les dents de celui-ci passent an-devant de la face antérieure des denls
masxillaire supérieur et frottent un peu contre celle-ci. Le malade est g
ot un fort double menton vient allonger un peu I'aspect de sa face. ;
Lies yeux ne sont le sidge daucune déviation. 1l n'y a pas d'exephtalm
cependant en y regardant de plus prés, on s'apercoil que le rebord orbitai
inféricur est considérablement en retrait, 3 cenlimétres an moins par T4
port & une verticale passant par le rebord supérienr; de cellte facon, sl
west pas en exopthalmie par rapport au rehord supérieur, il lestau contrai
beaucoup par rapport au bord inférieur, et avec le doigt placé contre < e
mier rebord, il serait facile d'énucléer l'eil. Celte disposition Tend comple
aussi de l'aplatissement si particulier de la face (joue et pammeues].L‘acuit&'
visuelle est normale : le champ visuel n'est pas rétréei.
En consultant les chiffres énoncés plus haut, on voit qu'an mivean des
fosses temporales les dimensions ransversales de la téle sontb considérable-
ment augmentés : ce fait est dit & la présence d'une ¢norme saillie eccupant
ses régions el v semblant nettement limitée. "

Sur la partie antérieure du front, au-dessus de la glabelle, existe une dé-
pression verticale asses accentnée, resle évident de Pextrémité antérienre de
1a fontanelle antérieure; du reste,  la place qui conslituerail le centre de
cette fontanelle, il v a une dépression trés marquée de consistance moins forle
que sur le reste du crine ; cependanl on w’y sent aucun battement, de sorte
que I'on peut admettre que Possification qui s'est faite en ce poiot est trés
rudimentaire ou gu’elle n'y est pas encore compléte. Un reste, au cenlre de '
la fontanelle postérieure, on constale une dépression et ung diminution de
consistance comparable & ce qui existe dans la fontanelle anlérigure. i

La partic postérieure du crine est plutat aplatie et la saillie de la protobé-
rance oecipitale externe pst moins netle qu'd I'état normal.

Les oreilles sont assez bien ourlées, la partie supéricare dun pavillon esl par-
ticuliérement large, par leur partie supérieure plles sont écartées : le pavillon
fait aves le lobule de Toreille un angle vérilable qqui se rapproche de l'angle
droit.

Les chevenx sont assez bien implantés ; il y a une tendance i la ealvitie an
sammet de la téte; le tourbillon siége & droite de la ligne médiane et en un
point qui serail & pen prés i égale distance de la protubérance oceipitale
externe ¢t du bregma.

Les deats sont trés manvaises, elles semblent avoir ¢4 implantées trés irré-
gulitrement, il en mangue beaacoup actuellement etil est impossible de juger
de leur quantité. La cavilé buccale est de dimensions fart vestreintes.

1l existe une imperforation de la voile palatine sur la ligne médiane, L1
volite osseuse du palais présente une fente dus i la non-sondure des os qui
composent la portion dure de eet organe : en arriére, la pariic molle exisle,
elle se continue presque & angle droit avee la voile osseuse, les piliers sont
tombants, tris développés charnus ainsi que la luette qui est grosse, ils des-
cendent trés bas, de sorte quils sont cachés par la base de la langue : la
Iuette et les piliers ne sont séparés par aucun intervalle contrairement & ee
qui a lieu normalement, Farcade formée par les piliers et la luette est rem=
placte par un simple sillon, tellement ces parties sont aceolées l'une &
l'autre. :
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‘est pas d'ailleurs la senle défprmation que présente le malade. i on
ne les elavieules, on voit gque [ gauche ne présente rien de pacticulier,
que son extrémité sternale est enfoncée ot pen accessible & explora-
A droite, au contraire, an niveau de la partie moyenne de la elavicule,
it une dépression ol les doigls entrent profondément : il semble quiil
e denx fragments on qu'ils soient péunis par une partie cartilagineuse.
t, quand on porte le bras du malide en avant, Fexirémilé sternale reste
hile.
sternum n'offre aucune déformation, sauf peut-&ire une légire dépros-
an mivean du manubrinm. Le membre supérienr ne présente rien de
al 4 Vexamen; la main est un pen pelite, elle n'est pas déformée, non
ue les ongles. : '
malade esl gros et a un abdomen proéminent,
2 o8 (qui conecerne les organes génitaux, les deox testicules sont de volume
spect normaus, mais on ne peut les fuire rentrer complétement dans le
nguinal.
srge est d'aspect et de dimension habituels : aucune lrace d'hypos-

cuisses sonl un peu rapprochées I'une de Uantre et il ¥y a un certain
 de genu valgum. Pas de déviation de la colonne vertéhrale.

ystéme pileus est tras développé sur tout le corps; quand on déconvre
de, il se produit un réflexe de la chair de poule tris prononede, ainsi
1e cyanose marquée.

iste une hémipligie droite aveo légire conlracture, cependant le malade
i presque pas se servic de sa main; la paralysie de la jambe droite est
: notre homme tombe frégquemment.

éilexes tendinenx sont exagérés aux quatre membres.

un pen de diminution de la force du coté ganche.

| point de voe de Viptelligence, nous avons vi qu'elle est suffisamment
oppée pour que le malade it appris la mécanique de précision. Tl pré-
= toutefois une apathie singulidre, il reste dans la salle, assis sur s
8, de longues heures absolument immobile, et il fant Pappeler souvent i
eurs reprises, pour le tirer de cette torpeur. La mére du malade raconte
epuis plusicurs années, il a une tendance & dormir.

relion de Joseph A..., dyé de douze ans, fils du précédent. — An moment
naissance, si grand’'mére n'a rien remargué d'extraordinaire ; il est
naturellement an monde et sans lrace Fasphyxie. Pas de convulsions. T1
fait dautre maladie qu'une bronchite i I'dge de cing ans, bronchite
revenue i plusieurs reprises et a donné des eraintes pour sa vie. Il a
pé aux Enfants-Malades of il contracta la rougeole et de li fut admis

phelinal de Forges ol il est actuellement. :
: . — Joseph A... a douze ans moins deux mois, il est plutdt un

mais d'un bon aspect de santé. La téte est manifestement trop volu-

Dimensions de la 18tz

" ' 3 millien.

1 diamatrs antéro-postérienr . . . . .. e drsanle e asdih
diamdtre trapaversal . . . . . .- e w s s e e s 5 152
L)

,_m_an‘_tfqn&um%u;nasn—frontaL R S e R g

=TTy
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1 bl
Diinanotrs DEmasboldien o -0 o % s aia e miene e pe PRI~
Circonférence la plus grande passant par les parties les plus saillantes

des hosses temporales et OECIPIEALES. oou 0 = b o s s s Gl
Ligne antéro-postéricure parlant du creax naso-frontal et aboutissant

4 la ligne courbe demi-virenlaire supérieure de Uoceipital. . . . . 363

En regardant le malade, on voik que la face est petite, les narines dilatées,
les liwees épaisses; il respire en grande partie la bouche ouverte. Les yeux
sonl plutdt de pelites dimensions, les soursils surdlevés. Le front présente
sur sa moitié supérienrs dans la région médiane une dépression mani--
feste qui est évidemment due 4 une sondure inecompléte de la fontanelle
ankéricure ; les bosses frontales sont assez saillanles; i sa partie moyenne
celte méme fontanells n'est pas encore soudée et l'on voit nettement les bak--
tements dont elle st le sidge. La suture fronto-pariétale forme une dépres-
gion nolable surplombée par le pariétal. Le diamétre transversal bi-lemporal
est trés étendu et I'écaille des temporaux fail nne saillie manifeste surtout &
droite. 11 existe une bosse assex volumineuse sigeant sur chague pariétal au
voisinage de la ligne médiane et & Punion de la moitié antérieurs et de lo
moilié postéricura,

Il existe également une saillis trés manifeste de Voceipital surtout & sa
partis supéricurs au niveau de la suture lambdoide,

Les oreilles ne présentent pas de malformations.

Los yeox woffrent rien de particulier, les réflexes lumineux et i la conver-
gence sonb NOTIHALY.

Le palais st axtraordinairement ogival, la dentition trés irpdguliere, les
dents supérieures sont trés petites, los incisives ont les dimensions de petites
canines. Les canines sont cupuliformes. Toutes ces dents sont déja nsées, Les
dents inférieures sonk un pen moins pelites, les canines également capuli-
formes, Une ou deux dents sonl déji cassées,

Le malade présente & droite une atrophie de la moilié interne de la clavi--
cule. La partie externe articulée avec I'acromion g& termine en dedans au
nivean de lapophyse coracoide.

La clavieule ganche est divisée en deux portions osseilses, séparées par une
intersection fibreuse permellant aux deux fragments des grands mouvements
“de chevanchement.,

“ Lpp coles supérieures, premidre et peut-dtre deuxidme paraissent également .
manguer et U'on sent teés netlement le bord externe du sternum.

Aux denx ponces les ongles prosentent Vaspect en verre de montre, ce qui
peat tenir daillenrs & la bronchite chromique de notre petit malade. Les
festicules sont pelits comme des haricols. Pas de hernie.

Lintelligence est tonchée, notre sujet lit, mais il ne fait que commencer i
éerire, pendant assez longlemps il 2 assez mal profité de son séjour & l'éeole.

Colte eoincidence de Ihydrocéphalie chez le pere et le fils (probable-
‘ment méme chez les deux fils] est tris singulidre, el ce qui monire
bien quelle est due & un vice de développement c’est que chez le pére
ot e’ fils on constate encore d'aulres anomalies du méme genre.

Le pére a une séparation compléte de la vodle palatine, le fils pre-

Fl
q
|
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sente une vodte du palais extraordinairement ogivale qui reproduit
un moindre degré la déformation paternelle. Le pére a une clavicule
droile séparée en denx fragments non soudés. Le fils a une atrophie de
toute la moitié interne de la clavicule droite, et 5a clavicule ganche est
en deux fragments incomplétement soudeés.

Ces deux malades présentent done au point de vue des anomalies du
¢rdne, du voile du palais et des clavicules une similitude parfaits.

Cette observation nous a semblé intéressante en ce que les fails de
ce genre paraissent étre trés rares; malgré des recherches bibliogra-
phiques assez élendues, nous n'avons pu en frouver un seul présentant
une hérédite similaive aussi nette. Cerles dans quelques observations
on voil plusieurs fréres et sieurs atteinls d’hydrocéphalie, mais nous
"wlen connaissons aucune dans laguelle Thydrocéphalie se montre
comme ici sous la forme héréditaire dans dews généralions.

Nous ajouterons d'aillears que le terme d'hydrocéphalie dont nous
nous servons faute de mieux, ne saurait dans notre esprit désigner une
maladie autonome, qu'il ne peut évidemment caractériser qu'un état
spécial du cervean et du crine produit par des processus exirémement
différents, lant au point de yue anatomique gqu'an point de vue étiolo-
glgque.

Si done, en I'absence d'autre dénominalion, on gaccorde & ranger les
faits semblables au nolre sous le nom d’hydrocéphalie, deux grandes
classes nous paraissent devoir étre avant Lout constituges : I'une, la plus
fréquente, composée des cas dans lesquels U'hydrocéphalie est due &
une lésion acquise du cerveau (lraumatismes, infections, ete.), ou du
erane (rachitisme]; lautre, a laguelle appartient notre ohservation,
composée des cas dans lesquels il s'agit d'une malformation inhérente
i un vice de développement de Vindividu (1).

M. Respu. On peat se demander si le malade que vienl de nous
montrer M. Marie est véritablement atleint d'hydrocéphalie. 11 pre-
sente, assurément, un volume de téte exagéré, mais sa conformation
cranienne n'est pas celle des vrais hydrocéphaliques. Elle se rapproche
singulierement des cranes naliformes décrits par Parrot. Ne pourrait-on
soupconner ici la syphilis héréditaire comme facteur de cetle malfor-
mation cérébrale?

M. Mage. J'ai pu examiner la mire de mon malade et ne Tui ai trouvé
aueun sligmate de syphilis. Je m'efforcerai de voir son pire, mais tout
en aceeptant que 'hydrocéphalie puisse, aver heaucoup d'aulres maﬁ-
formations, dériver de la syphilis horéditaire; je ne connais pis de mal-

i1 En méme temps que ce malade, MAL T Marie et P. Sainton présentent un nain

rachitique hydrocéphale, pour faire ressorlic los différences qui existent entre oEs -

deux formes dhydrocéphalie.
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formation hérédo-syphilitique qui se transmette ainsi in fofo du pére an
fils.

M. Jacouver. Je rappelle que M. Fournier croil & l'origine hérédo-
syphilitique fréquente de I’hydroeéphalie ; pour ma part, je I'ai vue se
développer sous mes yeux pour ainsi dire chex un nourrisson infecté
par hérédo-syphilis.

M. Commy. Les deux intéressants malades présentés par M. Marie
sont des exemples de deux variétés bien distinetes d’hydroeéphalie.
L'un est un nain rachitique avec hydrocéphalie acquise; anlre est un
hydroeéphale congénital, un malformé, qui a transmis & con enfant sa
malformalion eranienne ainsi que d'aulres malformations osseuses
relevées par M. Marie. On a parlé de syphilis héréditaire & propos de ce
dernier malade; mais il me semble que le seul fait de la transmission
héredilaire simifaire de malformations multiples plaide contre 1'idée de

. la syphilis. Le crane natiforme, qu'on & noté chez ce malade, ne prouve
rien en faveur de la syphilis; Parrot avait cerlainement exagéré la
valeur de celte déformation, que jai relrouvée maintes fois chez des
rachitiques purs el qui est simplement en rapport avec le retard de
l'ossificalion du erine et des fontanelles. Chez denx rachiliques purs,
j'ai constaté un épaississement avec voussure des bosses pariélales
qui expliquait I'aspect natiforme. Il ne faut pas oublier, en effet, que le
rachilisme épaissil quelquefois les os du erdne comme il les amineit
(cranio-tabes). A mon sens on a singuliérement exagéré le réle de la
syphilis dans la production de 'hydrocéphalie. Cette maladie reconnail
des causes multiples : elle peul étre congénitale el tératologigue, comme
dans le cas de M. Marie; elle peut éire acquise et dépendre alors d'une
maladie infectiense 4 détermination encéphalique, d'une thrombose
veineuse, d'une poussée méningilique; les convulsions en marquent
souvent le débul. C'est en vain que jai cherché la fare syphilitique
chez les nombreux hydrocéphales que j'ai observés. Cependant cette
tare exisle dans quelques cas el je ne lui refuse pas toute influence
pathogénigue.

M. Coasuy. Les malformations craniennes de ces malades sont peul-
élre des lésions osseuses seules sans hydrocéphalie.

M. Mamie. L'hydrocéphalie est au moins trés vreaisemblable, élant
donné le volnme de la téte. Je me sers d'ailleurs, ainsi que je U'ai dit a
l'instant, de eetle expression pour désigner un syndrome, sans préjuger
le point de départ des lésions ni de leur nature.
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