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Un syndrome ostéo-dermopathique :
La pachydermie plicaturée
avec pachypériostose des extrémités

PAR MM

A. TOURAINE, G. SOLENTE et L. GOLE

v syxunoue vsl caraclérisd par des lislons
ﬁ] pechydermigues, © oves  plicalures, di
Franl, cnir chevelu, o vis el

ailis, =

oslose e oe longs,

des putr

cléos & une pachy-
arli-

ins aileinle des

cHe
g i
g el
di passemible
avilogies i Jusgua ce jour,

LAmpertoney relative accorddée jusiqn'ics lanldl
# la pachydermis, lantdl & la piéripsloss, avait
condult & sidérer los cas anbérieurs soit
comime fes
soft comy des o osléo-arthrites
phinntes n du Lype Ferre Marie,

En dépouillant les docoments relatifs & cos
deux maladiss, nous avons distrait ceux qui de-
viiend flre réunis sous e nom gueé BoUs propo-
gons pour individualiser ce nouvean symdrome.

i, 14
, Thiwe oo P

hypartro-

=
L

Hmronue. — Ne cifons i que les  princi-
paux parmi los fravans denl nous avons consi-

willeurs (Th dbe Galf) liste forl longue.
ibre observation parail remonter &
Tournier (Frovince Médicale, Mai 1881, sous la
nam de o Maladie hyperirophiante singulidre :

Fig- 1.

— Mulwl: de Sidlmer.

el de commenter les [ails |

s e la o cutls verticis gyrala », |

.

lesions Gl planlsigues dis parties molles et du
sjuelelic »
Depuis lo jid
an 1500, sur
phinnale u, de
licn enl

wal e Pierre Marde,
arbligoputhic - hyperloe-
voinples de celle aflfec-
sioms pochyder-
potamment e

(2] =i das

a5

assohn, on TH0E, el

par Unna, en 1907, Des foils clinigques forl dis-

somblables ont élé pullids, depuis ceble épagquae,

sous ce nom ou Sous celul de o« pachydermie
vorticelife w [Audry, 1908 °

La classification de Fisher (1022),

ol simpliflée par Troffi (1028), individ

complélés
lise plu-

sieurs lypes de o eolds gyraia o Tl 8%agil lantdt |

de tumenrs conglnitales, du groups des naevi,
tantdt de réactions locales d'erigioe  inllamma-
toire ou lraumatbgoes, elc., fankdl eofin d'ung
associalion de In pachydermie avec des lésions
aEspLied,

Ca dernier Lype comprend deux Orli{l!:i aie fails
fréy dififcents

o % — Malule d¢ Touralne el Bolente. Pochydermsia

de o faoe, liyperirophie des wxlrémblis.

lisamns
Un ez a ald

DIrams cerlains cas, les
puremsent lo i

solt & 1'hyperk
1623, solt & o g
rlété de = culi
venl ches de

les,

5

rlacnes

races  inférien dritahle
caroclére atavigqua x e Fisher
el de nombreas  peachiolees Srangers @ Aac
Dowall, Monlemesss, Bravelts, Parkes  Weber,
ek}

Dans d'aulres cas, les 1Sions osseuses, oD

plug locales maks & dislance, ne peavenl pas dtre
la cause puremenl mdeanique de la pachyder-
mie plicaturée. Un fagtoor commun, agissant
simullandément sar les o5 ef In pean, peut seal
expliguer catle assoclalion olin

Cog légions osseusus sont
portées b acromdgalie. Clest une ereenr d%in.
terpréfation; les zignes carcdinaux e Aot
galia font défaut. En réalitd, ln pachypiriostose
s rapproche bepucoup plas, nows le verrons, do
l'valéo-artheite hypertrophiante et de  ostéite
engainanle des diaphyses, décrite par Rénon el

frilement rap-

Geéraudel  (flude critique des  observationa de
Leva, Stihmer, Basset-Emith, Mulzer, Sisson,
ole)

En 1024, MM. M. Labbé et P, Renault pu-

bliaiemt, & In Socidld médicala des Hipitaox,
une abservation intitulée ! o Un cas o'estéo-der-

'
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mopathie hypertrophiants ». Lo disgnostic
pesé pour V'aflection osseuss dtail celui d'os-
léoearthrile hypertrophlani mals o 1Ty
pertrophie considérabla ¢ A peau du o wi-
sage gl surlout du front o justifiait T e
alinn

da lenr commpiuni

personnel,  alir i de co
syndrome el Ini domng u Megalla
fant Ty culis of ossenm », Il en
rappelle plosicurs anldrisures

rplasi

nhearvalions

Al pensg e celte affection seralt dus & un
Irsuble  du £l probaklement
d'origine  endac

Plus tard, sous

publivs

lilfirents, somt
dtmansiy:
el dle Bus:
i (cay T

Behidjet,
5 dans ne syndmmea
Tialilé est anjourd Hud alfirme,

LR i

vair tleg
dont 1ind

L

*
C'esl  une  affection  da
Faduli ng ; alle b loufowrs trds natte:
menl caraclérisée & 1'ige de 25 I 30 ans,

Elle débule toujours avant Ia vingtitme
annde, A la fin de la crolssance des ag, b oun
Age oi tout troubls d'oedre géndeal est sus.
veplible de retentic sur lg développament
squeleils,

Tous les malades of
sexe masculin,

Rien me permot
professionnelle gu

Avcun i
ladia hérddils
sligmata 'k

Ermorooik, . —

du |

rvés jusqu'ici sont dy

une  infloemnoes

Aucun signe ni
Iz n'a fi nald, bien
quecetle infection ail loujours él6 raclerchic
avac sein, Seul lp malade de Noumann srsit une
péaction de Wasserm: légéroment  positive.
Tous les aulres 61 L apparemment indemines

il

de syph hifrdlilaire ou i fae

L'afféction n'ast pns conginilale. Elle apparat
cher des adolestents qui n'ont prisentd, jusque
I, angune anomalic de diveloppement, ancune
Hsion cutlamée,

Fig. 4, — ‘Malde da Si
;

e Toura e
s plientur

L
L

il de La maladie esl
manifesle par

Ervee cLpsque, — Le
s3er car |l ne s
dpizode Thrile, WCALE)
lionmel. Tout au plus a-1
corlakng maladresae o

signe  fonc-
parfols  wne

par
n - aolé

une Iighre sensation de 1
fquelques ¥ ss douleurs  arile {L.. Ba-
mond, Touraine el Solente), Ces ST Limes

i des dpisndes doulourens

n'onl jamais en 1% i
i, le idébul de |'os-

qui marguent, habituells
léeearthrile hypertropliante,

G'est done incidemment qua le malade ou son
enfourage romarquent que la peau do visnge
s'paissit, qua les ridos du frant s coen buemnt,
qua lés extrémités angmentent de volume,

Le tablenu clinique se compléte lentoment,
pragresslvernent, en quelgnes anndes,

L'aspect du malade rst alors irds  caraclépls-
Vi (fig. 20, T0 est en gindral do tallle MOYEnne

Fig. i, — Malmle e Ordnkery.

-2

ol parait, dons son ensernble, de constitu-
tion normale, Le thorax et Dabdemen soni
coux d'un bomoee de sa laille @ les masses
musculaives sont bien développes, Fail &
signaler, aucun de ces malades ne présenie
d’arliposité, Mals on ezl frappd por leur fa-
cies Irds spieinl el par  hyperirophie des
exirémilds.

Con denx oridres de symmpliines, pachyder-
miie plicalurée el pachypériostoss, résament
toule In maladie ; {la doivenl fire éudids
de plus pris,

17 Paelipdermie plicatnede, — Elle peul
allgindre le fronl, le visage, lo cuic cheveln,
na, el les pieds, Flle respecle toutes
partics du corps. (est 17 un de
5 fomidam,

los
les s

|
Elle p

nurquel s'asaocienl

.
cnstant, le fronl,
wes  altéralions de

Bt

senle un Sk

Ia Lace.

La pachydermie fronfale attira d ‘emblée
Iattemtion. La  peaw, époissie en  masse,
o, dlasti des sillons  pro-
fomids aqui limitent de gros bourrelets.

Ces plicplures ne seraient. pour Fisher,
alion patholo e s plis nog-
on e calle

prizenia

que |exag
mnux. K
pachyd

11 pxiste, en el
siltons, D
1l PIOgTes

t, parfols deux au trols
1% el paralléles, qul sat.
ement vors les régions

trois plis verticaux qui semblent convorger vers
Ia racing du nez.

Le malade de Naumann présentail Lesis longs
pliz paralléles aux areades sourcilibres. Le pli
supérienr dalt interrompu par devy plis verti-
caux venus de la :

Le malade de S
I ligme i

monirait, sur
fe profonds plicature verti.
che de quelques plis

15

o ik

il frnlement, s
ment du front,
stparunt une plics-

un profond sillon

r horieoniale Inférieure, i-deasus de chagque
reil.  Deux  plicaturos  horizontales Supia
rieures, lighrement discontinoes, barcaiont tout

ilre.

B portait deux sjl-

Ie franl d'une Letnpe §
Celui de Grinherg (i

— Makube i Hisssalai.

Fig: 1.
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Fig. & — Malude dr T
Peshydermiz plicsdor

x el Ealemin,
In panme

en  hawl,
ttlap

lons varticaax paramiédians, arcélés
par deux sillons hosizontaux el par

Chez d'auires malades, le= #lllons TREOTE:
naissent plus la direction des plis no ux du
front. Ils prennent sne direction contournée,
vaguernent gyrolde et échappent A foule  des-
eription systdmatiste. Dans ces cas, l'aspect esl
trds volsin do celui des cimonvolutions de la
face externe ddu cerveau. (Busalal, fig, ¥
Touraine el Solents, fgz. 5, Le malads 4'0ta
fig. 3 esl le type lo plus aceusd de colle va-
Tidld cérébriformes,

Ces plicalures zont permanenies, Elles  peu-
yenl &'exapérer par ln contraction des muscles
peauciers; mais elles ne disparnisseni pas come
plitoment quand on cherehe & déplisser In
pean. La ssnsibilité focale e=t intacte,

Do front, I'hypertrophle cotonde  gagne les | any

paupitres dans In plupart des cas, ot
suriout  les  paupitres  supfrieures.
L'épalssissement da ces dernidres esl
porticulidrement prononed chez les
malades d40ta, Tourning et Salents,
EisqsorL; chez lo dernier, il a mime
nécessild une intervention chirurgl-
cale.

Lis paupidres sonl fermes, dures an
toucher ; elles ne peavent Mre ni plis-
sfes ni incarvdes, L'hyperlrophie peut
prédomriner d'un cdtd ou b leur parlie
exteene | elle st en géndral plus dis-
crale aux paupitres inférieores.

La pesle du vieage parlicipe an pro-
cassus parchyderminoe, mais e ma-
nitre plus léghre,

Les joues sant souvent plus dpnisses,
comme cartonndes, fes plis  nago-gé-
niens Irda accuséz, parfais donhlés pir
des sillons paralldles,

Par conire, le nez, los oreilles of les
libwres sant respectés,

L'spsemble rdalise un facles trds
particalier o wieilli, bizarre, § 1a fois
soucheny el endormi o (Touraine) sur
lecruel fous les auteurs sant d'accord.

Quelquetais, 1= visage prend un
aspact peaude-léprenx o (L. Mamand,
Bassol-Smith, Grin}, sl typique cher
le malade de Grinberg qu'il ne put
dibarquer aux, ElatsUnis of fut ren-
voyt em Subde dans uno oservice s
cinlisd,

Lo pachydermie s"accompagne toi-

jeurs d'un élat séhorhélque 1oks marqut. La
peau est duisante, hulleuse méme, porsemée de
camédans, avec des ostia folliculaires irks ou-
vorts. On comprend la Iréquence  des  lésions
surajouiises d'aceé, de folllculite el mime de
furanculose. ;

Lo peehydermis du cair chevela est fréquants,
mals inconstante, Elle manguait, en  particu-
lier, duns noire cas oi épaississernent de la
pean eessalt brusquement & ln limite des régions
pilenzes de la B4l

DNans les cas schématigues, elle forme des sll-
lams el des  houreelsts  lengitudinaox,  paral-
iflex @n avant, gyrofdes sur le  vertex, se per-
dant progressivement vers la réglon occlpitale.
Teur nombes est warinble (jusqu's 15 sillons
chex I malade 'Ot}
lquefois wn o deux sillons Eramsvorsanx
il In réglon occipitale, d'une apophyse
& U'nutre, et émetlenl quelques sillons
voerlicanx (ohsorvations de Stithmer, Fisher).

Cox sillons peuveni dlre asymétriques, n'exis.
teg ou prédominer que d'un senl oitd, En fail,
la pachydermie du euir chevelu peat réaliser
los nspecis el les degrds les plus divers.

Les cleveux sont, en gintrol, dros, hien four-
nig, de couleur foncfe.

Lo pochydermie des eztrémilis, aux mains et
anx pisds, existe dans In plopard des  oliserva-
3, maiz & des degrés hien diflférents, Elle
dtalt porticulifrement marqués chez 1z malade
dr Nawmann el dans  nofre cas  personnel
fg. & et 11}

Les lésions sont surtont accentodes duns les
paumes, dont les lignes normales sondt  netie-
ment plus profondes. Sor les Aminencss thénar
el hypethénar et mima sur la racine palmaire
des quatre dernders dbigls, on velt de nombreox
stllons plus ou meins profonds qui délimitent
des Bourrelels « en miniature o, Comme le font
rommarguer Naumann et Fuock, ces allérations
da ln paume mappellent les plicatures du ooir
chovelu, Elles ressemblénl, pour Apert ot Ngﬂl.
doefissures d'une langue scrotale,

Fig. B == Dopigis hippocratinpes [Toeraine.

Fig. 1

— Muin dacromégule (Lortat-Teeok).

== LA PHEDBRE MELILALL, IN* 7,

uralne et Solente.
na ales doigte

Los I6sions sont beancoup plos alténudes i la
lace dorsale des mains. La pean  est  surtout
épaiesin oy niveau dos deux  derndires  pha-
|anges ef conlribue, nveo les plis da Ta face pal-
i denner anx extoémmités des deigls an
aspect arrondl, en baguetls de tambar,

Aux pleds, la pachydermic existe. mals & un
degrd mpindre qu'aoy mains.

Sur le reste du oorps, oo he pool
auenre modificntion pechydermbque, méme mi-
mirme. Lo falt doit Mre soulignd,

lrouver

5 Pqph}'pr'rin:busr. — Les altéralions osseuses
pnl dez capaciires ]uéuis, presgus immuoshles,
que 1'on relrouve dons tountes les abservations
Elles sl bilaldrales et symdbrinues, o gquelques
diétails pris,

Awx exirdmités, pachydermis et pachypérios-
tose  s'unissent  pour Téaliser
hyperirophie considérable dos mains
el ades pieds, donxidme slgne cardinal
4y syndrome,

Lot piging 200l énorowes, oun e
allongées el surlont trds élargies, em
batloir (fg. & et 11). Les doigts soml
boudinds, énormes ewx sossi, laeges,
trapis, La phalangette et boursou-
flde, on bogustte de tambour, Les on-
gles send arrondis, convexes dans tou-
lex lewrs dimensikons, an verre  de
minnire.

Lag a5 du carps parsissent normanx.,
Pap contre, ao ]ng‘En.—l. UIE AUTTECT-
tation consldérable des épiphyses du
ractivs ot du cubitus eéalise dans cer
laines ahservations (L, Ramond) una
déformalion en oz de  fonrchetis
comparalde & oelle des fractores  du
palgnat,

Aux pleds, lea Msions osseuses ond
les mitmes caraclives : hypertrophie
des orleils avee angles bombds, tarse
normal, sohumineuse hrperivaphie des
deus mallfoles,

A ces diformations des extrdmiids
s'oppose In gracilild des oaisses ot des
Lraa,

L'ezarmen radivlogigre permat d'd-
todier, plus en détail, les altérations
asseuses of d'@laklir quo la 1dsion fan-
damentale est une pachypiriostose,

Celte islon consisle essentiellement
en une prolifération du péricste qui

nne
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engaine I'cs ancien dont elle n'est cependant sé- |

parde  par aucune  ligne e
(M. Labbé of P, Renault, Touraine ot Solsnte),
L'os mnéoformé m'est pas  toujours céguller,
suzi sa surfoce eslelle souvent semde de bos-
2oz, de larmes, da dentelures.

Le tissu osseux a une structure normale,  he-
mugine, el ne présente pas de 2ones de conden-
sation, Surtoul, il n'existe aucune lésion d'ea-
Iéoporcss (Touraine, Gronberg), sauf, dans un
secdenr 1eds lin chez le malnda de Bossalai,

Aue inembres supfrienrs, lns pholanges, sur-
tout e dens premibres, ent lear diaphyse tris
dpaissie o en fosean o, w en bordl = Une large
hande d'as néoformd  engaine I diaghyse des
midtacarpiens. Les o8 du corps sont  normair,
Le radius et Ie cubitus sont  hyperlrophids sur
toute la hautenr do lewr dinphyse, mais plus
encora & mesare que 1en sapproche  des fpl-
physes cubilale et surtout mdiale da poignet
(Ag. 12 a1 14

Par contre, toules los surfaces nrtienlaires des
doigls, de la main, du poignel sont respactips.

Awx membres inférienrs, les 1ésions anstama-
radiologiques sont les mdmes, Leur maximum
o5t toufoars juxtn-épiphysaire, Los surfaces arti-
culafres reslent intactes (fig. 17). i

Bl, cliniquement, Ia pachypériostoss dos oxtri.
mités - est seule évidente, un examen radiolo-
glque complet pent montrer que e pTocesss
affecte parfoie d'ueibres secleurs di squelelte. Lo
malade da Griinberg présentnit un dpaississo-
ment des clavicules, celul de Touraine et Solente
una plague dsseuse sur la face antériours dos
rotules qui én doublalt le dinmdtre antéro-paos-
térieur (fg. 14). Bussalai a wn des zones fpals-
slas sur le pourtour dn pubdz, du sacram, des
corps vertfbranx, de la table externs du crine.
Maia ces diverses localisntions paraissent rares.
L&z o5 du criine, notammant, sont presque Log.
jours intacts. La selle turcigue a toujours &8
Erouvie morrale (Ag, 1517 oo ik est important.

I Auires sympidmes. — La pachydermie of
In pachypériosiese résument foote la maladie

L'examen complet des malades ne révile gu-
cun Arauble des divers appareils, Toules les ro-

Irfnelosn die I mnin ot du poigned
{Touraing et Eslenls).

démarcation |

. ———

Fig. 13. — Pachypiéeiostose dp lavant-bras
(Toeraine ot Salente].

cherches  complfmentaires  hahituelles  (sang,
urines, liquide cfphalo.rachidien) ne montremt
rien e particulier. L6tat mental ne parait nul-
lement modifié dons la plupart des cas,

Loz troubles endecrinfens ont 814 recherchis
avoe eoin par fous les auteors, dan: un bul de
disrnssion ftiologique et pathogénique,

Gritnborg, le  premier, rappelle  quolgques
ph=srvalions o0 sux lésions osssuses of oota-
néss  a'asaociaiont des  {roublezs  endooriniens
nets {Schwank, Mirschior of, depunis Grénberg,
Orkild). Sen malade prisentait de 'hypervago-
tonie, da la glycosurie alimentaire, des  trou-
Liles du systime pileux el de Uhypersudation des
runing ol des pieds

Teulll & olsarvé une légbre
fonetion parathyroidiensne.

Il faut avouer, cependant, que ces froubles
amdocriniens sent Mpers ou ohsents dnns Ia plo-
port des ens, Le métabolisme basal ne varie que
dans des limites physlologiques; Fappétit seomel
est conservd, Lexamen interférométrique n'a fa-
maks fné praligud, & nolee connaizzance; =8 vi-
bewe est d'pillovrs contealée,

allération de In

4= Pormes elinfques, — Tous les malndes na
réalisent pas au complet le fablean clinique prd
cédent. On pout distinguwer des :

Formes complites, aves pachypériostoss et pa-
chrdermia du front, du vissge, du cuir chevalu
el dex extrémitis {ons de Grinberg. Manmann;

probablement coux de Leva, Buek, Mulzer,
Sisson, Calwell, Foerster ol L. M. Wicder)
Farmes (neamplétes, on mangue Ino laealizn-

ton au enlr chevelu (cas de L. Ramond cof Ros-
oourret, M, Labbé et P. Renault, Bussalnl, Tou-
ring ot Solenfe, sle ).

= - ————— . 10

Formes friostes, ot la pachydermis ast évi
dente, mais oi les [éslons ossenses sont minimes
{eps  de Elihmer, DBassel-Smith, Troffi, Ota,
ate.), ou méme ebsentes au  mement de exa-
men (cas de Moeda, Laubal).

8% Evolution ef pronoslic, — Celle affection
fvalue lentement, progressivement, sans  pous-
sbes piguils, sans éplsodes [ihriles; elle  parait

rester  lomghemps  stationnaire, L'ftal  général
dlameure excellent

L'avenir de ces malodes pst Pl eonmn. Ceanx
e Na

um, de Bossalal ont &8 examinds A
nnies d'intervalle, sang changemont
. La plupart onl &4 perdus de vue.
it, I'nflection ne parail comporter awcun
grave, O n'a pas signalé de compli-

calinns locales ni génd 2. la recul mamguno
er avenie de ces maliles,
*
* &
ARATONIE PaTEOLoGQUE, — Les [dsioms annto-

miques da ln pachypiriosiose ne senl pas con-
mes. Tons decuments directs (mulopsies, pidces
apératolres) font défant. On est rédeit aunx pi-
sulfats de 'examen radiclogigus. :

Les lésions histologiques de la pechsdermis
picatirde ne rappellent en rien colles qui earae-
lérisenl les autres formes de o culls verticis
grrata #, comginilales ou nmviques, post-inflam-
matnires, post-lraumatiques,

Four Buzsa # toul peul se résumer en
une hyperplasie el hypertrophie des annexes de
la peau, surtout des glandes sébacies, avec hy-
pertrophie du lissu conjonctif oo Cot dtal s'ne-
eorde aves la séborrhée qui me manque jamais,

L' &y dermne normal le plus souvenl. Nau-
mann a signalé une liglhre scanthosa svee spon-
giose, une faille parakéralose gqu'Ota  retrouve
sculement aw niveau des crifices des follicules,

Plus imporlantes sont |"hypertrophie  diffuss
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Les  glandes  sibaedes, parfols  sn
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Clargls,

Les plandes sndoripares sont plus nombrenses

nombre
excrifenss

v Fig. M. — Aeremdmbin
{(Ledonx-Likarnd),
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aont s Capsamidl i serialnes divergpences ana-
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taldoputhins, |"absence de manifesta-
Hons cutandes dans les deux premid.
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toae & cot8, mais en debors de Ia
aren Maris et e |

banales, oinsi qu'en
uwarmel, Irérjuenes
lites do Tows Types

Lo tissp adipe:
Inlsitusdlement n
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Phans 'ensembila, cos [ds
identigques i ool
e pure du  culr el
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nanli
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La radiographio locals a
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les autres formes de o« oulls
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08 rayons
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1k e avcune influence
les Lroubles cssoux ni
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0§ -
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bourrelels n'emplehn s
In pesu cde o s'enraunlsr,
me souds un  bandage
IriE compressif ., Le
résullat doigng Tul déce.
vank quelques  mois [ELTES
= ler cicoiricos for-
1l des  slllone  endre
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nées du emir chevelu ot
de 1z facs (cxlindrimes, sn-
dothéliomes, sarcomes
plexiformes, Bonedimides)
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plus ou moing plicatund.

L'dvolution en esl  loute -1 sruels 1a pean s'bpakssis.

lilférente. Fig. &n bourrelots =,
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plus  pouar p e In

malades & pu  mappel
eelui de la 1bpre
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plicatunie e

Ll

gk sl Ionn din-

i |
elle cons

2= Pachypdriostose, — Les ldsions ossopses o
€lé spovent considirdes commo apparicnant
Vacromidgalie. Cependant, facips da oz
lodes me rappelle an rlen celui de 1'acromd
I m'y a ni avgmentation de valume du
des oredlles, de la Langue, ni =urfont hyportra-
phis du maxillaire inférieor, I i

la fin ¢fa la ernis

coinme une
b des Lrous

alarmin-clin i ues

4 calles
ppelons |
nea malides, alors qu i Dnng Vignoranes ofi mons sommes i s wir-
importanis de la mals- | fable cpose, au Lenitmment ﬁti.e;lugiqun nln
. Les douléurs articalaires, peul enegre 8fre form

malndie A'Fvlution, |
Iles pnadocriniens,
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