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occupaient 'un ou T'autre de ces espaces ou les deux 4 la fois. Les
bords en étaient épaissis, taillés & l'emporle-pitce ou plus souvent en
entonnoir indiquant la direclion du courant sanguin.
Enl'absenceméme de sténoses orificielles, la communication inter-
ventriculaire peut élre associde & d'autres anomalies moins impor-
tantes, cardiaques ou extracardiaques. Enfin, elle entraine a sa
suile  des modifications intéressantes des cavités cardiaques : la
plus constante est la dilatation et Phypertrophie du ventricule vers
lequel se fait le courant sanguin. Cette dilatation hypertrophique
porte habituellement sur le ventricule droit dont les parois sonl
doublées d'épaisseur; on1'a observée des deux cotés. L'arlére pulmo-
naire peut étre elle-méme dilatée, et, quand les deux ventricules sont

hypertrophiés, l'aorte présente également une augmentation de
calibre.

PATHOGENIE. — Les partisans des doctrines pathologique el téra-
tologique ont cherché successivement 4 expliquer l'inachévement de
la cloison interventriculaire. Avant les travaux de Rokitansky, on en
faisait avec Peacock une anomalie compensalrice due & quelque
obstacle orificiel ou extracardiaque empéchant la libre évacuation de
I'un des ventricules, obstacle peut-étre constitué par une endocardite
feelale passagére el n'ayant pas laissé de trace. Cette théorie, qui
sera complétement exposée & propos de la maladie bleue, repose sur
des hypolhéses peu plausibles, en ce qui concerne la communicalion
interventriculaire isolée. A la vérilé, on rencontre quelquefois des
Iésions d’endocardite associées 4 la malformation congénitale : mais
il s'agilt de lésions réeentes et nullement contemporaines de l'ano-
malie cardiaque qui, au méme litre que les altérations orificielles,
conslitue un point d'appel pour les infections accidentelles, ¢’est-
a-dire pour l'endocardite secondaire.

Il est plus juste de voir, dans l'inachévement de la cloison, un
simple arrét de développement. La division du ventricule primitif
commence de bonne heure pour étre achevée des la fin de la septisme
semaine d’'apreés Kolliker, vers la huilitme d’aprés Coste, Ecker et
Sehmidt. Qu'une perturbation survienne avant cette époque dans le
développement de I'ceuf feetal, la formation de la cloison pourra étre
interrompue, d'ott une communicalion interventriculaire définitive.
Cetle théorie, ainsi que le remarque Reiss, trouve sa confirmation
dans P'existence simultanée de malformalions extracardiaques, cra-
niennes ou viscérales, dues a des arréts de développement qui, con-
formément 4 'embryologie, se sont produits au méme moment que
* I'anomalie de la cloison.

SYMPTOMATOLOGIE. — DIAGNOSTIC. — Cest 4 peine si la commu-
nicalion interventriculaire se révéle par une légere dyspnée d’effort.
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Ellepeut resterlatente jusqu’alafin d’une existence quelquefoislongue,
ou donner lieu & des phénoménes de cyanose intermittente et tardive.
La symplomatologie se réduit le plus souvent aux signes physiques :
soufflesysloliqueavec ousansfrémissement calaire dela partiemoyenne
du cceur; légére augmentation de la malité transversale a droite.

Le souffle, dit souffle de Roger, s'entend a la partie interne du
troisitme espace inlercostal gauche ou de larticulation sternale du
qualrieme cartilage costal gauche. Il est intense, rude, a tonalité
haute, semblant se produire directement dans loreille d’arriére en
avant (Potain). II est syslolique, dit au passage d’une certaine quan-
lité de sang du venlricule gauche dans le ventricule droit pendant la
systole, el occupe tout le milieu de la région précordiale, se propa-
geant transversalement. Le frémissemenl cataire senli & la main n’est
pas conslant. Les caracteres particuliers et surtout linvariabilité
du souffle ne permelttent pas de le confondre avec les souffles extra-
cardiaques. Il se distingue du souffle du rétrécissement pulmonaire
par sa propagation fransversale et non vers la clavicule gauche; du
souffle de l'insuffisance mitrale par son siége et sa non-propagation
dans l'aisselle et dans le dos.

La cyanose manque ou est tardive. Elle n’a é16 notée que 5 fois sur
14 cas réunis par Reiss : le sang passant du ventricule gauche, ou sa
pression est plus élevée, dans le ventricule droit, c’est le sang artériel
qui se méle au sang veineux, et il n’en peut résulter aucun trouble. La
cyanose ne se produit que d'une maniére intermittente a l'occasion
d'une maladie inlercurrente ou d'une émotion, ou tardivement sous
I'influence de la tuberculose pulmonaire qui géne la circulation dans
le coeur droit et change le sens du courant interventriculaire.

La tuberculose pulmonaire sedéveloppe trés facilement chez lessujels.
atteints de communication interventriculaire. Dans tous les cas ou
I'examen du poumon a été fait chez des adultes morts avec la maladie
de Roger, on a lrouvé des lésions Luberculeuses (Reiss).

PRONOSTIG. — La communication interventriculaire esl une ano-
malie et non une maladie. Elle favorise le développement de I'endo-
cardile secondaire rencontrée dans prés de lamoitié des cas par Reiss,
et de la tuberculose pulmonaire. En I'absence de ces complications,
son pronostic est bénin. Toulefois Reiss note comme survie la plus
longue quarante-deux ans, et c’esl avec quelque réserve qu’il faut
enregisirerle casde H. Roger observé chez une dame agée de soixante-
trois ans, mais sans vérificalion anatomo-pathologique.

CYANOSE OU MALADIE BLEUE.

On déerit sous le nom de cyanose ou maladie bleue (ictére violet,.

cyanodermie) une affection congénitale caractérisée par une coloration
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bleue de la peau et des muqueuses, une dyspnée conlinue et paroxys-
tique, une tendance au refroidissement et des troubles de la
nutrition générale, tous phénoménes ayant comme substratum ana-
tomique habituel le rétrécissement ou I'oblitération de l'artére pul-
monaire el la communication des deux ceeurs.

Les premiers observateurs, Senac, Corvisart, Caillot, et surtout
E. Gintrac, ne voyaicnt dans la cyanose que la conséquence de in-
troduction du sang veineux dans le sang artériel A Lraversles commu-
nications anormales des deux ventricules ou des deux orveillettes.
Mais déja Hunter avait signalé chez un individu mort de cyanose une
communication interventriculaire associée & un rétrécissement de
l'artére pulmonaire, et des observations analogues avaient été publides
par Tiedemann et Stein. Louis, dans son mémoire de 1823, De la
communication anormale du eceur, insista sur la coincidence dans
plus de la moili¢ des cas d'un rétrécissement congénital de artére
pulmonaire, et fixa en méme temps les grandes lignes de la maladie.
Les observaleurs qui suivirent, Bouillaud, Cruveilhier, Peacock,
Rokitansky, cherchérent surtout a établir les rvelalions des deux
Iésions et leur pathogénie encore disculée. Des travaux récents sont
venus compléter leurs recherches, et parmi eux il faut citer en pre-
miere ligne le mémoire de Fallot (1), basé sur 55 autopsies de cyanose,
et la monographie de Moussous (2

ANATOMIE PATHOLOGIQUE. — Les rfsions cArDIAQUES de Ia
maladie bleue se résument le plus souvent en une Létralogie carac-
Lérisée, comme I’a montré Fallot, par le rélrécissement de lartére
pulmonaire, la perforation de la cloison interventriculaire, I'hyper-
trophie du ventricule droit et la déviation a droite de lorigine de
l'aorte.

Le rétrécissement congénital de lartére pulmonaire, comme le
rélrécissement acquis, peut occuper lorifice lui-méme, son infundi-
bulum, ou le tronc artériel. La sténose résulte le plus souvent de la
soudure des valvules sigmoides réunies en un diaphragme bombé et
perforé & son centre ; parfois de consistance normale, les valvules
sont d’autres fois épaissies el incrustées de sels calcaires, el peuvent
étre simultanément insuffisantes. L’orifice pulmonaire était comple-
tement obliléré deux fois sur les 55 aulopsies réunies par Fallot. Du
coté del'infundibulum, le rétrécissement se présente sous les diverses
formes décrites & propos du rélrécissement acquis : il est annulaire,
lotal ou partiel avec rétraction scléreuse de I'endocarde et du myo-
carde ; d’autres fois l'infundibulum est rudimentaire, comme arrété
dans son développemenl, réduit & un conduit étroit el aplati qui se

(1) Farror, Contribution & I'anatomie pathologique de la maladie bleue (Marseille
médical, février-juillet 1888).
(2) Moussous, Maladies congénitales du coeur, 1893,
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trouve creusé dans I'épaisseur méme de la paroi cardiaque. Quel que
soit le sitge du rétrécissement, le tronc de l'artére pulmonaire est
lui-méme diminué de calibre, jusqu’a 'embouchure du canal artériel,
puis dilaté; il est imperméable el représenté par un simple cordon
fibreux quand lorifice est compléetement oblitéré. Qll peut observer,
en méme temps que la sténose, des anomal.ies numériques des valvules
sigmoides pulmonaires quelquefois réduiles a LIL‘UX..

La communication inlerventriculaire se trouve habifuellement a la
parlie anléro-supérieure du septum interventriculaire et présente kq
caractéres décrits 4 propos de la communication isolée ou maladie
de Roger. La cloison interauriculaire peut élre elle-m&me incompléle
4 sa p:u*lie inférieure ou postérieure, et présente alors un orifice
parcouru d’avant en arriére par des brides fibreuses. “

L hypertrophie venlriculaire droite estla conséquence (IIE rétrécis-
sement de P’artére pulmonaire, peut-étre aussi de I'obligation ol se
trouve ce ventricule de lancer le sang non seculement dans l'artére
pulmonaire, mais dans I'aorte ; le ventricule droit, sim]:ylf:‘me{lt h:\'per-
trophié dans le rétrécissement pulmonaire avec communication inter-
ventriculaire, est simultanément dilaté dans la sténose pulmonaire
avec persistance du trou de Botal. L'aorte, déviée & droite, se.ll'ouve
a cheval sur I'échancrure de la eloison, communiquant, partie avec
le ventricule droit, partie avec le ventricule gauche. La (:l_oison ‘:-,E'GSL _
déviée a gauche sous l'influence de la stase el de la direction oblique
du courant sanguin qui s’est élabli & son niveau.

Telles sont les lésions les plus communes de la cyanose. Fallol a
relevé ce type anatomo-pathologique 41 fois sur 35. Dans b autres cas,
la cloison interventriculaire était compléte, et le rétrécissement de
l'artére pulmonaire était accompagné d'inocclusion du trou de Botal.
La communication interauriculaire est donc plus rare que la commu-
nication inlervenlriculaire. Sur 192 cas réunis par Rauchfuss,
celle-ci existait 171 fois, la premiére 24 fois. On peut encore observer
un trone aortico-pulmonaire unique qui se divise plus lard en a.orle
et artére pulmonaire : ¢’est une anomalie exceplionnelle. Leréiréc_lsse—
ment porte parfois sur l'aorle; s'il est Lrés pron(_?nca", le \-'enl,rlcukf
gauche est atrophié, tandis que le ventricule droit est hé‘pcrlrophle
et Tarlére pulmonaire dilatée; la cloison interventriculaire est tou-
jours inachevée el le canal artériel est resté perméable.

La persisiance du trou de Bolal n’esl pas a l‘n'oprcm_cnt parler une
malformalion, mais, ainsi qu'on l'a dit, une anomalie subordonnée
au rétrécissement de lartére pulmonaire. Quand la sl.(_'-rjosc s'est
produite avant la fin du deuxiéme mois de la vie illl'l‘a‘ui:(‘l‘llle, c'est-
a-dire avant I'achévement de la cloison inlerventriculaire, le sang
retenu dans le ventricule droit trouve une voie d'échﬂppemenL i'ﬂc_i}e
par I'échancrure restée ouverte a la base du septu m. 5.1 le rétréc_is_
sement esl postérieur, le sang en exces reflue dansloreillelte droite
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et de la dans loreillette gauche, & travers le trou de Botal qui est
encore ef restera ouvert

Cet orifice n'est d’ailleurs pas toujours fermé d'une maniére com-
pléte chez Padulte; la valvule de Vieussens, insérée en arricre sur la
lévre gauche de son rebord, peul étre libre et dépourvue d’adhérences
a sa partie la plus antérieure, simplement appliquée sur 'anneau par
la forte pression du sang contenu dans T'oreillette gauche. Dans ces
conditions, il persiste entre le cadre et son opercule un canal virtuel
ou mieux une fente que Firket (1) appelle la fente ovale et qu'il a
trouvée dans le quart des cas chez des adultes et des vieillards d'ail-
leurs indemnes de malformations et de cyanose; Cruveilhier avait fait
la méme conslatalion dans le cinquiéme des cas. Cest un canal oblique
en bas et en avant, laissant facilement passer le stylet. Il peul se
transformer en orifice béant sous l'influence, soit de la stase et de
'augmentation' de pression dans l'oreillette d roite, soit de la dilatation
de I'une ou l'autre oreillette avec distension de la cloison interauri-
culaire et tiraillement en sens inverse de la valvule et de l'anneau de
Vieussens. Le sang s'écoule alors du eoté ou la pression esk moindre,
4 gauche dans la stase de loreillette droite, dolt des eyanoses tar-
dives décrites par Bard et Curtillet (2), a droite dans le rétrécissement
mitral avec stase de L'oreillette gauche (Firket). La fente de Botal,
dans ce dernier cas, est une sauvegarde; elle permet aussi de com-
prendre le mécanisme des embolies paradozales (Firket) qui, parlies
de l'oreillette droite, pénétrent dans l'oreillette gauche ct de I dans
la grande circulation.

La persistance du canal artériel est encore une anomalie subor-
donnée; c’est une voie feelale qui reste ouverte pour assurer la
circulation, quand il y a oblitération compléte de P'orifice pulmonaire
ou de I'orifice aortique. S'agit-il datrésie pulmonaire, le sang pénétre
du ventricule droit dansle ventricule gauche par la perforation inter-
venlriculaire et revient dans lartere pulmonaire par laorte et le
canal artériel. Dans I'atrésie aorlique, c'est la dispositio
trouve alors le canal artériel

n inverse. On
, sous forme dun simple orifice de
communicatlion ou d'un court conduil cylindrique ou ampullaire,
entre les deux troncs artériels. II peut d’ailleurs resler perméable,
en l'absence de rétrécissement ou d’oblitération de leurs orifices,
et coincide avec des anomalies valvulaires et la communicalion inter-
auriculaire.

En I'absence de perméabilité du canal artériel, I'ariére pulmonaire
peut étre suppléée par les artéres bronchiques devenues volumineuses,
Celte suppléance, admise déja par Andral, a été d

émonlrée par

(1) Fizker, De la circulation & travers le trou de Botal chez l'adulte (Bull, de
UAcad. roy. de Belgique, 1890, t. IV, n° 1, p. 85).
(2) Banro el CurricLer, Contribution i I'étude de

la physiologie pathologique de la
maladie bleue. Forme tardive de cebte affection

(fievue de méd., 1889, p. 993),
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une observation de Charrin el Lenoir. Les artéeres cesophagiennes,
péricardiques, pleurales, peuvent étre, pour la méme raison, anorma-
lement dilatées. o

Sans parler d’autres anomalies moins conslantes et moins impor-
tantes, telles que la transposition des arteres de la base et l'inver-
sion des visceres (E. Bari¢), I'examen du cceur dans la cyanose
révele souvent des vestiges d’endocardite plus ou moins ancienne,
sous forme d’épaississements et de rétractions, ou encore de végéla-
tions siégeanl au niveau des orifices auriculo-ventriculaires. Les mal-
formations cardiaques prédisposent aux ' délerminations endocar-
diques de l'infection sanguine, el celles-ci viennent aggraver
Paffection primilive.

Les vfsions ExTracARDIAQUES de la maladie bleue comprennent :
1° des vices de développement d’autres organes ou d’autres régions,
telles que transposilion des viscéres avec dexirocardie, transposi-
tion de l'aorle et de l'arteére pulmonaire, anomalies d'origine des
branches artérielles fournies par la crosse de I'aorte ou des veines
qui se rendent aux oreillettes, imperforation de I'anus et hypospadias,
bec-de-litvre, malformations des maxillaires, etc., associations qui
sont d’ailleurs loin d’éire constantes: 2° les modifications de ealibre
et de structure du systéme veineux relevanl directement des ano-
malies cardiaques. Ce qui domine, c'est la dilatalion générale des
veines et des veinules, dont la tunique musculaire s’hypertrophie
(Loubaud), sans doule pour prévenir la stase D,t_lcs u_-dcme.s.
Les visceéres sont volumineux et gorgés de sang noir. Les capil-
laires pulmonaires sont dilatés, tortueux, pouvant conlenir trois
a six hématies de front, empiétant sur les alvéoles parfois eux-
mémes remplis de globules rouges, d'oi I'aspect d une broncho-
pneumonie hémorragique {Carpenter). Le foie et les reins présentent
des lésions de méme ordre. Les capillaires cutanés, surtout au
niveau des extrémités digitales, sonl dilatés et flexueux, contribuant
a les déformer en spatule (Chouppe); la radiographic ne révéle pas
de tuméfaction osseuse phalangienne (Yedel). Enfin, 'analyse du sang
révele 'hyperglobulic et l'augmentation de '\-'oluch des hématies
(Krehl, Vaquez), modifications destinées & suppléer a I'insuffisance de
3y s -
lirvigation el de I'hématose pulmonaire.

PATHOGENIE. — L’accord n’est pas fait sur le mécanisme patho-
génique des lésions constitutives de la maladie bleue.

La tHiEORIE DE L'ENDOCARDITE, ou doclrine pathologique, proposée
par Cruveilhier, acceptée par Lancereaux, Cadet de Gassicourt,
Grancher, subordonne les anomalies cardiaques & une endocardite
avec slénose conséculive de I'artére pulmonaire, survenue dans les
premiers mois de la vie intra-ulérine. Si le rétrécissement s'est produil
avantla fin dela seplime semaine, ¢'est-a-dire avant le cloisonnement
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complet des ventricules, le sang du ventricule droit frouve une facile
voie de dérivation du coté de la partie supérieure de la cloison, qui
reste inachevée ; sila lésion pulmonaire est plus précoce, la cloison
ne se développe pas el fait complétement défaut. Apres le deuxiéme
mois, aucune communication n'existant plus entre les ventricules,
les conséquences de la sténose par endocardile pulmonaire seront la
rétrodilatation du ventricule droit et de U'oreillette, et la persistance
du trou de Botal, anomalie compensatrice ou subordonnée. La dévia-
tion de la cloison & gauche et le chevauchement sur elle de l'aorte,
quand il y a communication interventriculaire, s’expliquent par la
poussée du sang de droite A gauche et la nécessité pour le venlricule
droit de se vider en partie dans l'aorte.

La théorie de l'endocardite feetale est simple et séduisante, mais
passible de quelques objections, dont la principale a été mise en évi-
dence par Moussous et Weill (1). Le rétrécissement pulmonaire par
endocardite ne peut empécher le cloisonnement complet des ventri-
cules que s'il s’est produit avant la fin de la septiéme semaine de la
vie intra-utérine. Or, & celte époque, le cloisonnement du bulbe
artériel primilif est & peine achevé, el 'on comprend difficilement un
rétrécissement inflammatoire atteignant exclusivement l'une des
parties du bulbe aortique avant sa définitive division; d’ailleurs, il ne
faut pas oublier que la communication interventriculaire par arrét
de développement peut exister en 'absence de sténose pulmonaire.
La théorie de I'endocardite feetale n’explique pas les vices de confor-
malion qui coincident parfois avec la maladie bleue, telles que tronc
aortico-pulmonaire unique, lransposifion des vaisseaux, anomalies
valvulaires, malformations extracardiagques. Par conlre, elle resle
défendable et satisfaisante pour les cas ou le rétrécissement de 'artére
pulmonaire, semblant du a des lésions inflammatoires, est simple-
ment accompagné d’hyperlrophie avec dilatation du ventricule droit
el de persistance du trou de Botal.

La THEORIE DE L'ARRET DE DEVELOPPEMENT, ou doctrine tératologique,
a ¢lé développée par Rokitansky et admise en partie par Moussous
et E. Weill. Le rétrécissement pulmonaire n'est plus la conséquence
d’une endocardite feetale, mais d’un cloisonnement anormal du bulbe
artériel primitif. Ce cloisonnement, habituellement terminé vers la
seplitme semaine, se fait de haut en bas par un septum qui se dirige
en avant et & droite en décrivant une courbe & convexilé gauche el
antérieure : le bulbe se trouve ainsi divisé en deux conduits, l'un pul-
monaire en forme de croissant, situé en avant et & gauche, c’est-a-dire
du coté de la convexité, 'autre aortique, arrondi, en arriere el & droite
du cotéde la concavité du septum. Que celte cloison, par suite d'une
direction anormale, se rapproche de la paroi antérieure et gauche du

(1) WenL, Traité clinique des maladies du cceur chez les enfants, 1895.
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bulbe artériel, l'origine de artére pulmonaire sera rétrécie des le
début de la vie embryonnaire. Mais alors le seplum se porlant plus
directement d’arriére en avant, laorle est non seulement dilatée mais
déviée latéralement, & droite de l'artere pulmonaire; ce déplacement
el les dimensions exagérées de lorifice aortique empéchent le complet
développement de la cloison interventriculaire. En effet la perforalion
occupe le plus souvent la partie postérieure du segment antérieur de
la base de la cloison, portion qui normalement contourne la circon-
férence droile de I'aorte pour terminer son abouchement dans le ven-
tricule gauche et le séparver du ventricule droit; 'aorte étant dilatée
et dévide, les fibres musculaires qui doivent remplir ce role ne
peuvent plus en embrasser le contour, d’oli I'inocclusion définitive.
L'absence de celle partie du seplum entrave encore la formation de
Iinfundibulum qui est étroit el rudimentaire.

La théorie pathogénique de Rokitansky fail donc dépendre le
rétrécissemenl de I'artére pulmonaire el la communication interven-
triculaire d’'un méme vice de conformation qui est une anomalie de
cloisonnement. Elle explique les cas complexes ol il y a transposition
complete de 'aorte et de l'artére pulmonaire, les fails rares de Irone
aorlico-pulmonaire unique, 'alrophie par arrél de développement
de Tinfundibulum pulmonaire ; mais elle ne tient pas comple des
cas ol le rétrécissement de I'artére pulmonaire est manifestement
d'origine inflammaloire. On peul objecter, il est vrai, queles altéralions
inflammaloires de l'endocarde et du myocarde sont consécutives,
postérieures ala naissance, d'aulant plus communes que l'autopsie a
é1é faite chez desenfants plus Agés, a plus forte raison chez des adultes.
Mais la théorie de 'endocardite fcetale n’en reste pas moins plausible
pour les faits plus haut revendiqués, pour ceux aussi out la perfora-
tion n'occupe pasla partie postérieure duseptum antérieur (Moussous).

SYMPTOMATOLOGIE. — La symptomalologie de la maladie bleue
peul se réduire aux seuls troubles fonctionnels; les signes physiques
ne viennenl qu'en seconde ligne, a cause de leur inconstance.

Les symptomes fonctionnels sont d’ailleurs assez caractéristiques
pour conduire au diagnostic, sinon I'affirmer. La cyanose est le plus
apparent et le plus constant, celui qui frappe de suite 'attention.
(Vest une coloration bleudtre de la peau et des muqueuses, partielle
ou généralisée, plus prononcée aux extrémités, c'est-a-dire au nez,
aux pommeltes, aux lévres el aux oreilles, puis au dos. de la main et
aux doigls, surtout au nivean de la région périunguéale, enfin aux
orteils; la muqueuse de la bouche et les conjonetives, celle du gland
et de la vulve sont également violacées. Quelquefois le malade est
livide, couleur lie de vin, ou bien la cyanose s’observe sur le trone el
les membres par plaques irrégulieres. Mais, quel que soit son degré,
elle est d'uneintensilé variable, peu marquée au repos, plus prononcée
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