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CHAPITRE XI

ACROMEGALIE

« Lacromégalic est une hypertrophie singuliere, non congénitale, des exlré-
mités supérieures, inférieures el céphalique.. ., hypertroplie des os des extrémités,
ot des extrémités des os », telle est la définition que donnait, en 1885, Marie de
la maladie qu’il signalait a I'attention des cliniciens, et qui depuis porte son
nom. Non pas, qu'il etit élé le premier & remarquer laspect disproportionné,
honteux el simiesque, « Pair de famille » des individus atteints de cette affec-
tion; mais avant lui, elle avait été confondue avec le gigantisme pur, le myxce-
déme, I'ostéite de Paget, ete. Ce fut Marie qui groupa autour des faits anciens,
insuffisamment étudiés jusque-la, des observations inédites, pour en constituer
une entité morbide nouvelle. Depuis les premiers mémoires de cet auteur, les
travaux sur la question se sont tellement multipliés ('), que nous signalerons seu-
lement ici les publications frangaises ou elle est traitée, a un point de vue
général, et dans lesquels le lecteur trouvera tous les renseignements bibliogra-
phiques désirables :

MaRiE, Revue de médeecine, 1886, p. 237. Nowvelle iconographie de la Salpéiriére, 1888. Progrés
médical, 1389. — Guivon, Revue génér. dans la Gazetie des hopit., 1889. — Souza Leith, These
de Paris, 1890 (avec 38 observations). — DucHESNEAU, These de Lyon, 1801, — RAvzZIER, Nouv.
Montpellier médical, 1893. — Brocg, Revue gén. dans lo Gazette hebd., 1894 — MEVEL, Troubles
oculaires de Pacromégalie. These de Paris, 1894, — Brissaup et MEIGE, Acromégalie et gigan-
tisme. In Jowrnal de méd. et de chir., 1395.

Symptémes. — Comme dans l'ostéite déformante, les signes typiques et
constants sont uniquement objectifs. On ne trouve meéme pas ici ces douleurs
violentes du début, si fréquentes dans la maladie de Paget. Ni a cette période,
ni plus tard, Pacromégalique n’éprouve de souffrances vraies; il constate seule-
ment, avec inquiétude, la disproportion croissante entre cerlaines parties de son
corps et les accessoires de vélement ou les ornements (chaussures, gants, bagues,
dé a coudre, etc.). Son entourage remarque, en outre, I'affaissement de la taille et
la proéminence du massif facial inférieur.

Ce sont les mains et les pieds qui attirent immédiatement latiention. Nombre
de médecins ont pu récemment porter le diagnostic d'acromégalie, chez un
malade illustré par le mémoire remarquable de Brissaud et Meige, simplement,
en voyant le « batloir » du sujet, & travers la lucarne de la baraque de foire, dans
laquelle il s’exhibait : main courtaude (Marie), épaissie et élargie dans toutes ses
parties constituantes, os et parties molles, avec des plis cutanés profonds, mais
sans que les dimensions en longueur soient accrues. Aussi, les doigts semblent-
ils extrémement courls, boudinés, sans autre relief quune légere saillie parfois,
entre la 1% et la 2¢ phalange. Un malade de Lombroso mesurait 12 centimétres
de circonférence du pouce.

(1) Collins, dans un travail du Journal of nervous and mental discases (1893), a pu en réunir
83 observations.
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Les ongles restés petits, chétifs, sont enfouis sous les relévements épais des

bords de leurs sillons.
Et néanmoins, les fonctions pérsistent peu altérées. Certains acromégaliques

Fig. 515. — Mains et facies dans 'acromégalie. (Collection de M. P. Marie.)

conlinuent & coudre. a écrire, sans accuser d’autre géne que de I'engourdisse-
ment et parfois le phénoméne du doigt mort.

F1c. 314, — Facies acromégalique. (Collccfion de M. Brissaud.)

La région carpo-métacarpienne, épaisse comme les doigts, s’attache mal au
poignet, resté souvent normal ainsi que le segment proximal du membre. Cepen-
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dant, chez les acromégaliques qui présentent, en méme temps, du giganlisme
(et le nombre en est reconnu de plus en plus grand), les membres supérieurs
ou inférieurs acquiérent un développement totdl exagéré.

Les pieds ou mieux les « pattes », camards et plats, aux orteils énormes, sur-
tout le premier, avec de la chair en trop, a la plante et au talon, revétent un type
de déformation, identique a celui des mains. Cetfe déformation s’arréte de méme
a l'articulation tibio-tarsienne : on a signalé, cependant, des saillies anormales
des malléoles et des condyles fémoraux.

Le facies acremégalique n'est pas moins frappant : une calotte crianienne trop
exigué, des rebords orbitaires et des pommettes en saillie par la boursouflure
des sinus faciaux sous-jacents, des paupiéres épaisses et trop lourdes, soulevées
par I'eeil parfois Lrés saillant, un long nez charnu a grosses ailes, des oreilles
monumentales, une lévre inférieure massive et éversée, refoulée en avant par
l’arcade dentaire inférieure, qui ne correspond plus aux dents de la machoire
supérieure, une mandibule énorme proéminant en avant et sur les cotés, et se
prolongeant en galoche par un menton ridicule, donnent a la physionomie un
air A la fols éteint, misérable et bestial qu'on n’oublie pas quand on I'a vu une fois.

Le tableau est complété par 'attitude humble dela téte, maintenue inclinée en
avant par un cou dont la circonférence peut alteindre 47 centimétres (souvent
avec le larynx en forle saillic), el qui s’enfonce dans les épaules, exagérant
encore les déformations étendues a tout le squeletle thoracique. Toul d’abord, la
colonne est presque constamment en cyphose cervicale infériewre et dorsale supé-
ricure; la cage thoracique présente, de ce fait déja, un allongement antéro-posté-
rieur, avec projection en avant du sternum. Mais, en oulre, ce dernier os est
élargi, de méme que les cotes el les clavicules, les saillies angulaires, latérales,
s’atténuent, et les contours de I'ensemble correspondent assez bien & la double
bosse du Polichinelle, dont Pancétre, & en croire Marie, aurait été un acroméga-
lique. o

['examen de délail permet, en outre, de reconnaitre quelques particularités
moins apparentes, telles que : la saillie anormale de la protubérance occipitale
externe et des apophyses mastoides, les dimensions exagérées en largeur de la
langue et plus rarement des dents, la grosseur du cliloris et de la verge, con-
trastant avec 'atrophie habituelle des testicules, la pigmentation de la peau, la
rudesse des cheveux, la fréquence des molluscum.

Les troubles fonctionnels restent toujours au second plan, & part Paménorrhée,
dont la constance permet d’en faire un excellent signe de diagnostic.

Du coté de la motilité et de la nutrition, on a indiqué des amyotrophies, que
Duchesneau (*) rapporte simplement & la compression des nerfs moteurs, dans les
trous de conjugaison, rélrécis par la cyphose. La diminution de la force muscu-
laire est la régle.

La sensibilité se maintient normale, mais les malades accusenl souvent une
céphalée permanente, qui augmente leur tendance a la mélancolie, et des dou-
leurs erratiques, vagues, surtout péri-articulaires. Les réflexes sont intacts.

Parmi les troubles sensoriels, ceux de I'appareil optiqué sont les plus marqués.
Ils correspondent aux lésions, que nous décrirons tout & 'heure, au niveau de la
selle turcique. Mével, qui les a spécialement étudiés dans sa thése, insiste sur
leur variabilité, depuis I'amblyopie légére jusqu’a la céecité compléte, avec un

(M) Loc. cil.
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rétrécissement général du champ visuel, que Schultze, Bollz et Packard (1)
croienl moins fréquent que 'hémianopsie temporale.

Les voics respiratoires sont- modifiées sculement dans leurs portions supe-
rieures : le larynx hypertrophié émet des sons particuliérement graves, surpre-
nants chez la femme, parfois, avec voix bi-tonale. On a insisté aussi sur I'exagé-
ration de la matilé rétro-sternale, due & la persistance du thymus, qui s’ajoute
a des engorgements ganglionnaires pour déterminer une certaine dyspnée.

Evolution. — 1l est difficile de préciser 'apparition et la durée exactes de
P’affection, en raison des caractéres insidieux du début; cependant, chez la femme
la suppression des régles a pu fournir, & ce sujet, des renseignements sérieux.
Cest, en effet, d’habitude, de vingt & vingl-six ans que les malades sont atteints,
sans prédominance nette pour 'un ou l'autre sexe(*). Les déformations s'éta-
blissent plus ou moins rapidement, avec des poussées subaigués, coupant des
périodes de ralentissement.

La mort arrive, habituellement, au bout de vingt & trenle ans, dans I'éma-
ciation et la cachexie. La mort subile n’est pas rare.

Anatomie pathologique. — Les lésions constalées jusqu'a ce jour, avec une
fréquence suffisante pour les considérer comme spéciales a Pacromégalie, sont
limitées au tissu osseux et a la glande pituilaire.

Les os déformés sont surtout ceux qui entrent dans la conslitution des
saillies (axsec) des membres et de la téte; « ce sont les extrémilés des os el les
os des extrémités » (Marie), ou, au point de vue de la structure, ainsi que le fait
observer Duchesneau, les os a moelle rouge, dans lesquels la formation médullaire
conserve indéfiniment son activité chez 'homme (phalanges, métacarpiens et
métatarsiens, os de la face, vertébres, clavicules). Gaston el Brouardel ont
récemment fixé, par les rayons Ronlgen, la silhouelte des contours d’une main
acromégalique, ou 'on constate in vivo, celle répartition des lésions sur les os
longs de ce segment de membre (Presse médicale, 29 juillet 1896). D’apres J. Re-
naul (%), la formule histologique de la lésion du tissu osseux serait la suivante :
« eroissance lente de certains os, s'opérant aux dépens de l'os périostique qui
se réduit 4 des tables minces, tandis que 'os médullaire devient prépondérant,
s'accroit avee une régularité pour ainsi dire mathématique, el arrive a prendre
une place majeure dans la constitution du squelette, en prenant méme la plus
grande part 4 la constitution des stalactiles osseuses, que l'on observe sur
cerlains points (insertions musculaires). Ceci explique comment et pourquoi les
0s prennent surtout un développement en épaisseur, quand il s’agit d’os longs,
munis d’extrémilés épiphysaires comme les métacarpiens, les métatarsiens et les
phalanges. » Des modifications semblables s'observenl sur l'os iliaque, et sur
les 0s de la face, sur le maxillaire inférieur surtout, dont Pangle prend, de ce fait,
une plus grande ouverture; les sinus faciaux subissent une dilatation variable.

La selle turcique, trés souvent aussi, a une largeur el une profondeur anormales,
pour loger le corps pituitaire, dont les dimensions atteignent parfois celles d’une
noix ou méme d’'une pomme d’api. L’hypertrophie de la glande pituitaire est en

(1) BovLtz, Deutsche med. Woch., T juillet 1892, n° 27. — PACKARD, The Amer. Journal of the
med. sciences, juin 1892. g ;

(%) Moncorvoa observé Paffeclion chez une enfant de quatorze mois, microcéphale. (Revue
des maladies de Penfance, décembre 1892.)

(*) DucHESNEAU, Thése, p. 161. — Voy. aussi Marie et MARINESCO, Archives de méd. expér.,
juillet 1891.
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effet, trés fréquente; Marie et Marinesco, beaucoup d’auteurs depuis, la disaient
méme constante et lui attribuaient un role pathogénique, que I'on discute aujour-
d’hui, car plus récemment Putnam ('), sur 9 autopsies d’acromégaliques, a trouvé
9 fois, le corps pituitaire normal. Quoi qu’il en soit de I'importance de
cette lésion, d’aprés Klaus et Van der Stricht(®), il ne s’agirait pas seulement
d’une hypertrophie simple, mais de la dégénérescence du parenchyme, aboutis-
sant & la substitution dun tissu adénoide au tissu glandulaire normal. La
capsule fibreuse trés épaissie envoie profondément des cloisons dans ce tissu
nouveau. Des altérations analogues auraient été relevées dans les ganglions
lymphatiques et dans diverses glandes vasculaires sanguines, surtout dans le
corps thyroide, dont l'atrophie est possible, et dans le thymus, dont la révi-
viscence a été beaucoup exagérée.

Le systéme nerveux n’a offert jusqu’a présent aucune lésion typique, sauf
peut-étre de la sclérose péri-épendymaire, et la sclérose du ganglion sympa-
thique cervical inférieur, sur laquelle Marie et Marinesco ont insisté les premiers.
Les troubles visuels et 'exophtalmie, signalés parmi les symptomes, reconnaissent
pour origine la compression du chiasma oplique et des vaisseaux ophtalmiques
par le corps pituitaire, d’olt leur inconstance et leur variabilité.

Pathogénie. — Ce coté de la question, d’abord trés ohscur, semblait prés
d’étre élucidé, quand il a été remis récemment en discussion, en particulier, par
Dana, Massalongo a l'étranger, Brissaud en France.

Successivement la persistance du thymus (Klebs), 'inversion dans la vie géni-
tale (?) (Freund et Verstreeten) avaient été incriminées, lorsque Marie donna sa
théorie de la cachexie par auto-intoxication (analogue au myxcedéme), due &
I'accumulation dans I'économie des substances nuisibles, détruites normalement
par le corps pituitaire. Cette glande altérée, ne pouvant remplir sa tiche, les
toxines déterminent une irritation continuelle, surtout sensible au niveau des
extrémités des os « et aboutissant & I'hyperplasie du tissu osseux et des autres
espéces du tissu conjonctif ». Mais, cette conception reposait, en partie, sur des
a priort, qui furent infirmés depuis par la clinique el I'expérimentation. Nombre
d’auteurs constatérent, a I'autopsie, des tumeurs ou des altérations profondes du
corps pituitaire, chez des individus qui n’avaient présenté aucun des symptomes
de lacromégalie; d’autre part, Marinesco (?), Vassale el Sacchi détruisivent chez
des animaux le corps piluitaire, sans obtenir d’autre résultat qu'une cachexie
assez lente, mortelle; puis Putnam publia sa statistique de nécropsies d’acro-
mégaliques, sans lésions de la glande pituitaire, et, & peu prés en méme temps,
Dana (*) fit connaitre que 12 fois, & P'autopsic de géanls, cet organe avait été
trouvé augmenté de volume. Cette hyperplasie pituitaire, au lieu d’étre la cause
de l'acromégalie, pourrait donc bien en constituer seulement un des symplomes,
au méme titre que I'épaississement des os.

Partant de celte derniére idée, et frappés des relations nombreuses qui
existent entre le gigantisme et I'acromégalie, Brissaud et Meige (*), dans un
travail des plus intéressants, arrivent aux conclusions suivantes :

(*) PurNaM, Association américaine de neurologie, 25 juillet 1893,

() Kraus et Vax pER STRICHT, Bull. de la Soc. de méd. de Gand, 1893.

;rf)iggaﬂdété de biologie, 1892, 11 juin. — VassaLe et SaccHI, Rivista sperimentale di frenia-
ra, 1892.

(*) Journal of nervous and ment. diseases, 1893, t. XVIII, p. 725.
(®) Loe. eit.
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Le gigantisme el acromégalie sont une seule et méme maladie, ou du moins,
la méme cause semble provoquer I'une et autre et en diriger I'évolution. Dans
celle-ci comme dans celle-1a, 'hypertrophie primitive du squelette et I'hypertro-
phie secondaire des parties molles se produisent dans un laps de temps déter-
miné, puis le processus ostéogénique s’arréte.

Si cette période de temps, pendant laquelle 'exubérance de 'ossature s’accom-
plit, appartient 4 'adolescence et & la jeunesse, le résultal est le gigantisme; si
elle appartient & I'dge adulte, c’est-a-dire & une époque de la vie ou la stature
est déja un fail acquis (apres soudure des cartilages de conjugaison), le résultat
est 'acromégalie.

Si enfin, aprés avoir appartenu au temps de la jeunesse, pendant lequel la
taille continue de s’accroitre, elle empiéte sur le temps ot I'on est homme fait,
en d'aulres lermes, sur la phase de l'existence qui ne comporte plus de dévelop-
pement ostéogénique, le résultat est la combinaison de l’acromégalie et du
gigantisme.

Quant & la cause commune, elle serait probablement une dystrophie d’origine
nerveuse, au méme titre que pour les ostéo-arthropathies du tabes et de la
syringomyélie.

Diagnostic. — Marie, lorsqu’il isola I'acromégalie des autres affections avec
lesquelles elle étail confondue, en présenla un diagnostic longuement rai-
sonné, dont nous rapporterons les principaux points. C’est avec le myxce-
déme et l'ostéite de Paget surloul quil s’attache a établir nettement les
différences.

Le myxedeme détermine, comme 'acromégalie, un épaississement de la face
et des extrémités des membres; mais, 4 premiére vue déja, on se rend compte que
les parties molles seules y participent : les chairs empatées, les bourrelets cedé-
maleux formés aulour des replis culanés, donnent une impression bien spéciale
de tissus presque gélatineux. La face est arrondie dans son ensemble, en lune:
les mains et les pieds n’acquiérent pas un volume trés exagéré, ni surtoul
disproportionné avec le reste du corps. Enfin, I'état crétinoide du sujet est
typique. Dans lostéite déformante, au contraire, le lissu osseux esl presque
exclusivement intéressé; et parmi les os frappés, ce sont ceux de la calolte cra-
nienne et des diaphyses sur lesquels porte 'hyperostose. « Chez ces malades, dit
Marie, le visage prend un aspect triangulaire & base supérieure ; chez les acro-
mégaliques, celui d'une ellipse allongée » par suite de 'hypertrophie limitée au
maxillaire inférieur. Les acromégaliques ont des pieds el des mains énormes,
le plus souvent sans changement de volume notable dans les os longs du
membre; les sujets atteints de l'ostéite de Paget gardent les extrémités intactes
ou a peu pres, tandis que les diaphyses des membres s’épaississent en co-
lonnes et s'incurvent notablement. De plus, leur taille diminue beaucoup du
fait de ces incurvations et de l'affaissement du tronc en avant, tandis que la
cyphose de 'acromégalique, bien distincte del'inclinaison en masse de la colonne
dans lostéite déformante, le rapetisse moins. L’'dge des malades différe aussi
notablement. : :

Lostéo-arthropathie hypertrophiante pnewmique, créée par Marie, quatre ans
apres Pacromégalie, s’en distingue par la localisation trés limitée deslésions, aux
extrémités articulaires des os, aux phalangeties et aux ongles correspondants.
Ledoigt en baguette de tambour de cette affection ne ressemble aucunement au

TRAITE DE CHIRURGIE, 2¢ édit. — II. 56
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doigt en boudin de I'acromégalie; I'ongle, énorme, exubérant, en bec de perro-
quet, déborde de toutes parts les parties molles et ne reste pas enfoui sous elles.
Les grosses articulations du genou et du coude participent au processts. Enfin
les données étiologiques sont ici d'une grande utilité.

La (leontiosis ossea de Virchow
intéresse seulement le crine et la
face, qui prennent un aspect des
plus difformes, en se¢ recouvrant
d’hyperosloses mulliples et irré-
gulieres.

Il suffit de signaler' le rachi-
tisme, I'éléphantiasis et le rhuma-
tisme chronique, qui ne sauraient
en imposer qu'a un examen tres
superficiel. J'ai observé, en 1893,
un cas {rés eurieux d’hyperostose
du squelette des membres (fig.
315), n’appartenant & aucune des
affections ci-dessus indiquées,
Tournier en a publié I'obseryalion
sous le nom de : Maladie hyperiro-
phiante singuliére, dansla Province
médicale du 21 mai 1891.

Traitement. — Le traitement,
encore purement symptomalique,
a 6lé jusqu’iei peu efficace.

On a mis en cuvre fous les
agents médicamenteux suscep-
tibles de relever ou de modifier la
nutrition. L'iodure, la strychnine,
le perchlorure de fer, T'huile de
foie de morue, le phosphore, etc.,
ont donné des résultats nuls ou &
peu prés. Llarsenie, sous forme
de liqueur de Fowler, semblerait
avoir procuré quelques améliora-
tions (Verstreeten, Campbell)

" . : L b goultes portées progressivement
Fic. 315. — Maladie hypertrophianle singuliére. L T
(A. Poncel el Tournier.) 4 2 grammes dans les vingt-quatre
heures.
L’hydrothérapie chaude et les toniques sont indiqués contre la torpeur et
I'apathie des malades (Brissaud).
Quant aux succés enregistrés par la médication thyroidienne ou pituitaire,
il faut les considérer comme des faits, sans doule encourageants, mais isolés.

DE L’OSTEO-ARTHROPATHIE HYPERTROPHIANTE PNEUMIQUE.

CHAPITRE XII

DE L’'0STEO-ARTHROPATHIE HYPERTROPHIANTE PNEUMIQUE

Trois ans aprés avoir découverl 'acromégalie, el & I'occasion d’un malade de
Gouraud, Marie démontra, d’abord a la Société médicale des Hopitaux (1889),
puis dans la Revue de médecine (janvier 1890), que l'acromégalie devail élre dé-
membrée, el que plusieurs cas analogues a celui de Gouraud, dus & Friedreich,
Erb, Frintzel, Ewald, Sollier, etc. appartenaient 4 une maladie spéeiale, voisine,
comme aspect général, des déformations de I'acromégalie, mais nettement dis-
tincte pourtant, par l'origine el la localisalion exacte des lésions. Il s'agissail
de Tostéo-arthropathic hypertrophiante pnewmique. Lefebvre réunit, 'année sui-
vante (1891), dans sa thése, les observations alors connues, qui sont devenues
depuis trés nombreuses (!). D’autres travaux d’ensemble sur la question ont été
publiés par: Bamberger (Zeitschrift fiir klin. Medicin, XVIII, 1890), — Rauzier,
Revue de médecine, janvier 1891, — Mébius, Schmidl (Miincher medic. Wochen-
sehrift, T juin 1892), — Orillard (Revue générale dans la Gazette des hiopitaus
1892), — Jamet (These de Paris, 1895 : Ostéo-arthropathie prewnique, surtoul
considérée chez les enfants), ete., ele.

Définition. — L’ostéo-arthropathie hypertrophiante pneumique se définil par
son nom méme; ¢'est un syndrome caractérisé par des déformations ostéo-arti-
culaires plus ou moins généralisées, habituellement symétriques, surtout mar-
quées au niveau des derniéres phalanges des doigts, et succédantle plussouvent
a des Iésions de I'appareil pleuro-pulmonaire.

Symptémes. — Les déformalions caractéristiques sont celles des exirémités ;
« c'est quelque chose d'inoui, de non vu: ce ne sont pas seulement de grosses
mains, ce sont des mains déformées » (Marie).

Le volume des mains et des pieds arrive, en effet, a élre énorme, mais non par
hypertrophie totale. La porlion carpo-métacarpienne ou larso-métatarsienne et
celle qui correspond aux deux premiéres phalanges, conservent, 4 peu prés, leurs
dimensions normales: elles semblent, parfois méme, un peu gréles, a colé de la
phalangette trés allongée et élargie, « avec un renflement considérable qui la
rend bulleuse » (Orillard), et qui donne au doigt tout entier I'aspect de baguette
de tambouwr, oude battant de cloche (pour le pouce). Les phalangettes peuvent étre,
en outre, en hyperextension.

Les ongles participent & celte hypertrophie, et sur les phalangettes déja si
grosses, 1ls paraissent encore trop grands dans toutes leurs dimensions: en lon-
gueur ils croissent trés rapidement, tandis que leur bord postérieur se souléve.
St on les laisse se développer, ils font le « bec de perroquet » autour de la pulpe
de la phalangette; en largeur, ils arriventa refouler le bourrelet épidermique qui

(') LEFEBVRE, Déformations articuluires consicutives d certaines maladies de Vappareil pleuro-
pulmonaire. These de Paris, 1891.

[4. PONCET.]




