870 DE LA MALADIE OSSEUSE DE PAGET,

membres inférieurs que les altérations atieignent leur maximum: les cuisses

2p -

Fia. 306. — Sujel atteint d'ostéite déformante. Musée

: - | Fre. 307, — ie osseuse de P:
du collége des chirurgiens de Londres. (Pagel.) i slndiel gl

sonl en arceaux et demi-fléchies, les trochanters saillants, les rotules proémi-

Fi6. 508, — Crane du méme sujet atteint d'ostéite déformante. (Paget.)

nentes ; les genoux arrondis restent écartés, tandis que les malléoles arrivent aun
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conlact et parfois méme s’entre-croisent (fig. 503). Les tibias, qui sont souvent
Jes premiers os envahis, ont leurs crétes émoussées, leur lige épaissie, incurvée
en dedans et en avant; et, ce sont eux, surtout, qui contribuent a donner au
malade cet aspect raccourei, si frappant

dans tous les cas.

Les pieds el les mains reslent, en général,
indemnes.

Les troubles subjectifs et fonctionnels ne
sont pas en rapport avec les déformations
extérieures. Les plus fréquents sont les
douleurs, que l'on nole dans les deux tiers
des cas, avec des caracieéres d’ailleurs
assez variables d’apparilion et d’intensité.

Contrairement & ce qu’on observe, en gé-
néral, pour les ostéites, ces douleurs sont
aussi bien diurnes que nocturnes, aussi
vives spontanément qu’a la pression, loca-
lisées aux os déformés ou irradies dans
tout le membre, comme des douleurs de
névrite, parfois fulgurantes, comme dans
I'ataxie. Fig. 300. — Déformation du fibia dans la ma-

Cest surtout aux périodes de début de ladie de Paget. (Cas de A. Robin.)
I'affection que les douleurs ont leur maxi- ;
mum dintensité. Plus tard, elles s’allénuent, elles deviennent plus sourdes,
elles apparaissent seulement a Poccasion de la fatigue, et elles peuvent se
comparer, d’autant plus exactement, aux douleurs des variqueux, qu'elles s’ac-
compagnent, souvent alors, d’cedéme malléolaire et de dilatation des grosses
veines.

Joncheray indique, en outre, plutota titre de complications que de symptomes :
lo quelques troubles cérébraux retentissant rarement sur intelligence; 2° la
surdité ou la cécité progressives, probablement par compression des nerfs, au
niveau des orifices craniens; les orifices de la base ont été trouvés cependant, en
général, peu ou pas rétrécis; %0 divers troubles, relevant plutot de I'arthritisme,
tels que : migraine, hémorroides, emphyséme pulmonaire, ete. Ces accidents
sont dailleurs rares; le malade conserve habituellement longtemps un état
général excellent.

Evolution. — Pronostic. — L'ostéite déformante a une évolution lente.
Elle peut débuter d'une facon insidieuse, ne devenant manifeste qu'une fois les
déformations établies. Il est classique, & ce sujel, de rapporter I'exemple de ces
malades obligés d’abandonner une coiffure devenue trop étroite, et n’éprouvant
encore aucun autre malaise. Dans de tels cas, tout peut se borner aux défor-
mations qui débutent alors, de préférence, par le membre supérieur, gagnent
trés lentement le reste du squelette (forme indolore généralisée), ou, au contraire,
restent indéfiniment localisées & un membre, 'avant-bras surtout (forme indo-
lore incompléte).

Mais, en général (deux tiers des cas), la douleur s'installe trés violente, dés le
début de la maladie, avant tout signe extérieur. Puis, les déformalions se mon-
trent, d’abord aux membres inférieurs, aux libias, pour gagner d’antres parties
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de la charpente osseuse, dont la tofalité arrive a éire prise, au boul de dix &
quinze ans; exceptionnellement, au bout de deux ou trois ans.

Pendant cet envahissement, sauf dans les périodes de début durant lesquelles
les douleurs trop violentes le condamnent & I'immobilisation, le malade, ou plu-
tot 'infirme, peul continuer & vaquer a la plupart de ses occupalions. II est
affaibli, marche avec peine, en s'aidant d’une canne, mais ne souffre d’aucun
trouble viscéral.

Cependanl, si dans la majorité des cas, l'ostéite déformante ne semble pas
devoir par elleméme abréger la durée de la vie, il ne faut pas oublier que le
pmpostic en est assombri par la concomitance si fréquente du cancer; Pagel
avait trouvé 5 fois une tumeur maligne sur 6 autopsies (proportion reconnue
trop forte depuis).

‘Anatomze pathologique. — Les lésions macroscopiques paraissent loca-
lisées aux os, que I'on trouve épaissis plutot qu'hypertrophiés dans toutes leurs

Fic. 310. — Fémurs, tibias et péronés dans la maladie de Pagel. (Cas de A. Robin.)
Iconographie de la Salpétriére, 1894.

dimensions. La longueur varie peu; les dimensions transversales, au con-
traire, sont augmentées fortement, au niveau des diaphyses, peut-étre plus
encore que sur les épiphyses; les aréles s’émoussent, certaines saillies nor-
males s'exagerent, landis que d’autres s’atténuent. Ainsi, langle d’inclinaison
du col fémoral se ferme, et, de ce fail, le grand trochanter immit déjeté en
dehors.

Le périoste, fibreux et résistant, adhére fortement a Los sous-jacent.

A la coupe, I'épaississement varie. Enorme sur les os du crine, ou il atteint
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9 el 3 cenlimétres, il est moindre dans les diaphyses, dont le canal médullaire
se présente, plus souvent agrandi qu'étranglé. Sur la colonne vertébrale, on a
vu assez souvent les
trous de conjugaison
amoindris, a la fois
par le tassement des
vertébres et par I'é-
largissement des pé-
dicules. Ces rétré-
cissements sont plus
rares pour les trous
de la base du crane.
La consistance des
o0s varie aussi, mais
moins, suivant les ré-
gions que suivant les
périodes de la mala-
die. Au début, on
les trouve ramollis,
faciles a incurver
(c’est en effet alors
le moment des gran-
des déformations),
se fracturant rare-
ment, contrairement
A ce qui se passe
dans le rachitisme et
I'ostéomalacie. Plus
lard, ils reprennent
de la consistance et
de la rigidité, tout
en restant plutot ra-
réfiés. Cest sur la ta-
ble externe du crane,
sur le tissu spon-
gieux des épiphyses
et surla couche sous-
périostique des os
longs, que porte prin- {
5 . Fic. 311. — Os des membres dans la maladie de Pagel, comparés aux os
c1palc.me.nl. la raré- d'un squelette normal. (Iconographie de la Salpétriere, 1894.)
faction. Leur surface
persillée ou piquetée d’exosloses parcellaires apparail, creusée d’espaces cana-
liculés, comblés par de la moelle rougedtre ou par de petits vaisseaux dilatés.
Les couches les plus internes de “os, au contraire, deviendraient plus com-
pacles, presque é¢hurnées. Chez un autopsié de Pic, donl la calotte cranienne
el le squelette des membres inférieurs ont été présentés a la Sociélé des sciences
médicales (séance du 5 décembre 1896, voy. fig. 504), le crine, les tibias, les
fémurs, élaient le sitgge d’'une hyperostose considérable. Sur certains points, le
canal médullaire était presque oblitéré par des couches osseuses de nouvelle
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formation, offrant lous les caracléres de I'ostéile condensanle. Le poids de ces
0s, lourds comme du plomh, était considérablement augmenlté, c'est ainsi que
I'un des fémurs pesait 1¥,250.

Les scissures des os du criane disparaissent, par une synostose hative.

Au microscope, on a relevé des lésions d’ostéite raréfiante et d’ostéite con-
densante, correspondant, comme distribution, aux portions aréolairesel éburnées,
mais sans caracléres propres. De méme, la moelle osseuse, congestionnée, d’ap-
parence fcetale, conserve ses ¢léments normaux. D’aprés J. Renaut, Postéite de

Pagel esl caraclérisée par la prépondérance
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énorme, que prend, au point 1ésé, I'os médul-
laire (1).

L’analyse chimique n’a pas été d'un plus
précieux secours. Tandis que Paget, Butlin,
Goodhardt, etc., constalaienl dans les os une
proportion d’acide phosphorique presque par-
lout normale, a peine diminuée dans les os du
crane (49,7 au lieu de 55,5), Gilles de la Tourette
: S » leurs dre
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sidérable des médullocelles. Présence ] 'examen des urines, a4 ce point de vue, est
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T e e : La seule LlOlfnuJ anatomo pallfologlque inté

ressante que l'on ail acquise récemment, est

la constatation par MM. Gilles de la Tourette et Marinesco (*) de lésions, can-
tonnées dans les cordons postérieurs de la moelle (2 cas). Ces lésions, déja
visibles sur des sections de la moelle, conservée dans le liquide de Muller, ott
elles forment un secteur de nuance plus péle, seraient moins une véritable
sclérose que le résultat d'un processus d’atrophie endogéne, laissant intactes les
fibres des racines postérieures, mais intéressant les fibres fines de la portion
moyenne du cordon postérieur, au voisinage du sillon médian.

%%g; &

& @,

@ o
%}&@%@5

Pathogénie. — La nature intime de I'affection et ses conditions exactes de
développement nous échappent encore.

Paget, Lun, les chirurgiens anglais avaient bien pu noter, dés le début, chez
la plupart deleurs malades, les stigmates caractéristiques des dyscrasies acides :
migraines, névralgie, gravelle urique, goutte surfout. En Franece, Lancereaux
incriminait '« herpétisme », et Richard, dans sa thése, voulait établir une
parenté entre I'ostéite déformante et le rhumatisme chronique.

Mais, sans nier I'influence de ces états généraux, il ne faut les envisager que
comme des causes indirectes, prédisposantes. Quelques-uns d’entre eux méme,
tels que le rhumatisme chronique, pourraient étre liés a la maladie de Paget,
simplement par des origines communes, c’est-a-dire par des troubles trophiques
de nature nerveuse.

Les expériences de Schiff et d’autres physiologistes ont, en effet, montré que

() DucnesNEAU, De Pacromégalie. Lyon, 1891, p. 163. These.
(%) Voy. Nowvelle iconographie de la Salpétriére, 1895.
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des dystrophies osseuses comparables apparaissaient chez des animaux, sous
Pinfluence de sections nerveuses, dont on pouvait étudier les effets, pendant un
laps de temps suffisamment prolongé. D'un autre coté, Broca, Quénu, ont noté
cel épaississement des os, sur les membres variqueux alteints de troubles
trophiques. Divers expérimentateurs l'ont reproduit, en liant seulement les
veines principales d'un membre.

Ce sont les altérations médullaires, signalées par Gilles de la Tourette et
Marinesco, si elles sonl relrouvées constamment & avenir, qui nous donneront
probablement la clef de ces lésions, dont I'origine nerveuse serait indiquée par
leur exacle localisation au squelelte, leur allure torpide, et surtout par leur
symétrie habituelle.

Diagnostic. — On devra différencier la maladie osseuse de Paget des diffé-
ventes hyperostoses : hyperostoses des membres variqueux, plus localisées et
s'accompagnant presque loujours, outre les varices, de froubles Ll‘ophiqucs.s dles
parties molles; — hyperostoses de I'ostéomyélite chronique, avec des épaissis-
sements pluldt juxta-épiphysaires, un retentissement fréquent sur les articula-
tions voisines, souvent aussi des fistules cicatrisées ou non; — hyperostoses
syphilitiques, beaucoup plus limitées dans la syphilis acquise, bien diffé-
rentes d’aspect pour la syphilis héréditaire (clavicules noueuses, tibia en lame
de sabre) qui laissera d’ailleurs d’autres stigmates et se manifestera dés I'ado-
lescence. Dans tous ces cas, en oulre, la connaissance des antécédents ne sau-
rail laisser place au doute; el par contre, les douleurs de la maladie de Pagel,
lorsqu’elles existent, tranchent la difficulté.

Le rachitisme, méme tardif, est encore une affection du jeune age, qui épaissit
les extrémités osseuses seulement, et incurve les diaphyses, sans les modifier
dans leurs dimensions transversales. Lostéomalacie se distingue facilement par
ses conditions spéciales de développement, surtout chez la femme. Le ramol-
lissement et la fragilité extrémes du squelette aboutissent a des déformalions
bien différentes.

" Reslent les autres dystrophies osseuses, que nous avons classées dans le
méme groupe que l'ostéite déformante. ;

L'acromégalie ne saurail préter a confusion. Les dimensions énormes des
pieds el des mains, la saillie exagérée du maxillaire inférieur, lui donnent une
physionomie & part. Dans l'ostéo-arthropathie luypertrophiante pnewmique, ¢'est
au niveau des jointures que portent les déformations; les doigts ont l'aspect
typique en baguelte de tambour, les diaphyses et les os du crane restent
indemnes.

La leontiasis ossea enfin reste longtemps, parfois loujours, limitée a la face:
elle n’envahit le crane que secondairement.

Traitement. — Jusqu'ici, la thérapeutique a dd se borner & un traitement
palliatif des accidents.

Il est clair qu'il sera toujours indiqué de combalire, autant que possible, les
déformations, mais sans recourir pourtant & des opérations sanglantes, dont le
résultat serait plus que chanceux et toujours temporaire.

Dans lous les cas, le trailement général des arthriliques, des goulteux,
semble parfaitement indiqué. Le lait, les alcalins en feront tous les frais.
Thibierge aurait obtenu quelques amélioralions avec le salicylate de soude.
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