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? (Chef: Dr. Feridun TIMUR)

UN CAS DE NEUROFIBROMATOSE
GENERALISEE AVEC TUMEUR
ROYALE SUR LE NERF
PNEUMOGASTRIQUE

Par Feridun TIMUR

La neurofibromatose généralisée ou ma-
ladie de Recklinghausen est une affection dans
laquelle tous les nerfs peuvent étre le siége
de développement de neurofibromes. Parmi
les nerfs craniens l'acoustique est sans doute
le nerf le plus fréquemment touché.Par contre
‘sur le nerf pneumogastrique la néoformation
des tumeurs est une éventualité plutot rare.
Tout derniérement, nous avons eu la possibi-
lité d’étudier un cas de ce genre, ou le neuro-
fibrome, cliniquement solitaire, était situé au
cou, sur le nerf vague. En voici I'histoire.

Il s'agit d'un homme agé de 43 ans, agricul-
teur. A I'age de 17 ans il fait un grippe. Pendant la
convalescence, quelques petits nodules indolores ap-
parurent ¢a et la, sur la peau. Les années suivantes
ceux - ci devinrent plus grands et se multipliérent,
de fagon qu'en quelques années tout son corps, y
compris le cuir chevelu, s'en trouva complétement
rempli. Les tumeurs étaient de volume variable, al-
lant de la grandeur d'un grain de blé a celle d'une
noix, d’'un marron. Par la suite, en une époque qu'il
7'arrive pas & bien préciser, des petites taches brunes,
‘enticulaires, quelques - unes mémeé un peu plus
grandes, se montrérent ca et 13, et en peu de temps
envahirent la peau entiére.

Quinze ans auparavant, 11 ans aprés l'apparition
(es premiéres tumeurs cutanées, un petit nodule se
lorma sur le cou a droite qui lentement augmenta
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de volume jusqu'a atteindre tout derniérement la di-
mension d'un oeuf d'oie. Six mois auparavant, une
légeére pression digitale sur la tumeur lui causa une
sensation comme de chatouillement a la gorge. Quel-
ques temps aprés, a des pressions plus fortes, une
dysphonie se produisit, en méme temps qu'une quinte
de toux, symptoémes qui persistérent tant que con-
tinua la compression de la tumeur. Derniérement
meéme des pressions minimes suffisent & déclancher
des crises de toux spasmodique, I'unique symptome
dont le malade se plaigne et pour lequel il entra a
I’hépital.

On ne signale pas de cas de malzdie sem-
blable a la sienne dans la famille. Aucune
tare nerveuse ou psychiques non plus chez
aucuns des membres de la méme descendance.
Son pére est décédé a l'age de 60 ans, a la
suite d'une hémorragie cérébrale. Sa meére est
morte, & la méme 4ge, a la suite d'une bréve
maladie, dont il ignore la nature. Ses trois
fréres sont morts a 'age adulte de maladies
inconnues au patient. A différents ages six
fils lui sont morts a la suite des affections
banales (?). Il n'eut pas de maladies vénérien-
nes. Il est fumeur depuis 23 ans (12 cigarettes
par jour). Il a toujours joui d'une bonne san,
té. Son appetit sexuel a été toujours normal;
il est sur le point de se remarier pour la se-
conde fois.

A l'examen physique on voit des tumeurs, de
volume variable, indolores spontanément et a la pal-
pation, de consistance molle, disséminées sur tout le
corps, et des petites taches brunes, et quelques pla-
cards de mélanodermie diffuse sur le dos, & gauche.
Les tumeurs un peu plus grandes tendent a se faire
pédiculées. Muqueuses bucco-pharyngienne et rectale
normales.

Mais ce qui frappe tout d’abord c'est la présence

a droite, sur le cou, d'une tumeur, grande comme un
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la parole, bégaiement, hystérie, épilepsie, psy-
chasthénie, ete., complétent le plus sovent le
tableau clinique de la m. de Recklinghausen.

Mais a coté des formes typiques de la neu-
rofibromatose, il y en a des formes frustes,
dans lesquelles les lésions cutanées sont rares
ou méme absentes. Dans ces cas le diagnostic
est beaucoup plus difficile, et se pose en re-
cherchant diligemment lés troubles psy-
chiques, les lésions cutanées méme minimes,
les altérations des autres organes, et surtout
les déformations osseuses telles que spina bi-
fida, luxation congénitafe de la hanche, ab-
sence d'une ou de plusieurs pieces squelét-
tiques des membre, acromégalie totale ou par-
tielle, cyphose, scoliose, ete., troubles osseux
dans lesquels la maladie de Recklinghausen,
surtout en ce qui concerne ses formes frustes,
doit étre retenue comme un facteur fréquent®.

La neurofibromatose débute généralement
pendant 'enfance ou 'adolescence. La puber-
té, la gestation, ainsi que l'allaitement ou les
infections agissent comme des facteurs réve-
lateurs de l'affection. Dans notre cas les pre-
miéres lésions se manifestérent pendant la
convalescence d'une grippe. Mais le plus sou-
vent aucune cause incriminable ne peut étre
dépistée. L’évolution de l'affection se fait par
poussées. Des cas ont été cités dans lesquels
la mort survint en quelques semaines. Ces for-
mes aigués sont rares. La neurofibromatose
est une maladie chronique par excellence. Elle
est de durée indéfinie, on.a cependant cités
des cas de régression (Caillau),

Les neurofibromes peuvent subir une dé-
générescence sarcomateuse, dont la freé-
quence a été diversement évaluée par les
auteurs (8p 100 pour Piqué, 12p 100 pour
Garré) °. Les métastases qui s’en suivent
dans les plus divers organes peuvent créer
des syndromes les plus paradoxaux. Dans un
ca$ publié par le pr Uzman ® les métastases
au niveau du cerveau simulaient le tableau
clinique. d'une paralysie générale.

Selon la localisation des neurofibromes
diverses complications peuvent se produire.

La perforation d’'un neurofibrome situé au

niveau d’un appendice peut méme étre la

cause d'une péritonite aigué (Madlener),
ainsi qu'une neurofibromatose gastrique peut
causer la formation d'un ulcére gastrique '“.
Sans nier la rareté de ces complications, ajou-
tons tout de suite que tout peut s’attendre
d’'une maladie si capricieuse dans sa nature
qu'est la neurofibromatose. Nous ne fe-
rons pas mention des symptomes qui peuvent
s’en suivre selon la localisation des tumeurs
sur le trajet intracranien ou sur les racines
rachidiennes des nerfs ou méme au sein de la
substance cérébrale ou médullaire. Tous les
organes peuvent étre le siége de localisation
de ces tumeurs.

La neurofibromatose est une affection
héréditaire et familiale. Le facteur hérédi-
taire certainement joue un grand réle sous
forme soit d’hérédité similaire, soit de tares
nerveuses et psychiques chez les ascendants.
Chez notre malade un tel facteur semble faire
défaut.

En ce qui concerne l'origine des tumeurs,
I'opinion des auteurs est loin d’étre concor-
dante. Selon la plupart des auteurs fran-
cais ', ¥ les lésions centrales seraient d’ori-
gine gliale, pendant que les tumeurs périphé-
riques se developperaient aux dépens du
tissu schwannien. Et c'est pour cette raison
que, toujours selon le point de vue de cette
Ecole, la neurofibromatose serait mieux ap-
pelée neurogliomatose ', pour bien montrer
I'importance du processus glial qui la condi-
tionne.

Par contre, les auteurs allemands et an-
glo-saxons '#, 1° pensent que les tumeurs,
quelle que soit leur localisation, ne sont que
le produit de réaction d'un tissu adulte a
quelques processus d'irritation. C'est ansi
que les fibroblastes de I'endoneurium répon-
draient a cette irritation par la formation de
neurofibromes, pendant que le tissu glial du
systéme nerveux central en répondraient par
un processus de gliose. L'aspect fibromateux
des tumeurs dépend probablement de ce que
les cellules schwanniennes se reproduissent
contemporainement a celles du tissu conjone-
tif qui devient prédominant dans les vieux
nodules.
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oeuf d'oie, moyennement dure, mobile en toutes les
directions, un peu moins en direction verticale, le
long du nerf auquel elle semblait étre attachée. C'é-
tait, parmi les autres, la plus grosse tumeur (Tu-
meur royale). Sa compression, méme forte, n'était
pas douloureuse, mais provoquait aussitot un acces
de toux plus ou moins violent selon la force avec
laquelle on la comprimait entre les doigts, Le ma-
lade dit que tout d'abord il ressent de chatouilement
a la gorge qui aussitot se transforme en une toux
impérieuse. Pendant la compression il ne pouvait pro-
férer mot, et sa voix était rauque, caverneuse. Si la
compression se prolongeait un peu plus longtemps, il
disait qu'il se sentait suffoqué. En effet aussitot il
intervenait avec une main pour éloigner la main de
celui qui comprimait la tumeur. Pendant l'acces ses
conjonctives s'injectaient, un larmoiement léger, ainsi
qu'une cyanose d’intensité moyenne, se produisait.
Compression terminée, tous les symptomes cessaient
sur - le - champ, mais le malade restait quelque peu
éssouflé, et ne permettait qu'on fasse une seconde
compression avant que 10 ou 15 minutes se soient
écoulées. Aucune modification du rythme cardiaque
ni de la pression artérielle ne se produisit au cours de
la compression.

Tous les systémes étaient normaux. Les réflexes
tant superficiels que profonds, ainsi que Ta sensibilité
objective et subjective, étaient normaux aussi. Le dé-
veloppement intellectuel du malade était tou a fait
normal.

Les différents examens de laboratoire portant

sur le sang et I'urine ont donné des résultats normaux.

Une ponction’ lombaire a permis de retirer un liquide
clair, sous pression normal. Le Wassermann était né-
gatif.

Sous linsistance du malade on a enlevé la tu-
meur qui était accorchée au pneumogastrique qui en
était légérement comprimé et aminci. Elle pesait 77
g., était longue 6,5, large 5,3 cm. Au microscope (Pr
Schwarts): Autour des foyers larges de nécrose, au
milieu d’'un tissu oedémateux, 1a ofi les faisceaux du
tissu conjonctif se croisaient, on voyait des cellules
au noyau fusiforme, se disposer a l'imitation d'une
structur erythmique. Au van Gieson le'tissu conjonc-
tif se teignit en rose, et le tissu nerveux en jaune.
Diagnostic: Neurofibrome oedémateux et nécrotique.

Suites opératoires normales. Le malade -quitta
I'hopital complétement remis de ses quintes.

Nous devons a Tilesius !, en 1793, la pre-
miére bonne description du molluscum fibro-
sum de la neurofibromatose. L’affection dans
son ensemble fut décrite en 1849 par Smith °.
Ce n'est qu'en 1882 que Frédéric von Reck-
linghausen® décrivit les lésions pathologiques

propres de la maladie qui porte son nom. De-
puis les travaux de Verocay ', I'on considére
généralement la neurofibromatose comme une
affection faisant partie d'un syndrome comp-
lexe qui comprend un ensemble de lésions sys-
tématisées aux dépens des formations emb-
ryonnaires du feuillet neuro-ectodermique.
La neurofibromatose se caractérise par
trois symptomes (triade de Landowski) :

1° — Tumeurs cutanées, généralement mul-
tiples, dermiques ou hypodermiques, dissémi-
nées le plus sovent sur tout le corps. Néan-
moins elles sont rarement localisées au niveau
de la plante des pieds ou la paume de la main.
Le Dr. Tiner® a décrit un cas de neurofibro-
matose ol un des neurofibromes était localisé
au niveau de la paume de la main. De gran-
deur variable,le plus souvent de petites tailles,
mais parfois arrivant & des volumes énormes
(Piollet: 5600 g.)° elles sont de consistance
molle, mais quelques fois trés dures par cal-
cification”. Ce sont des tumeurs sessiles au
pédiculées, et recouvertes d'une peau normale
ou télangiectasique. Les muqueuses n’échap-
pent pas. Deux cas ont été reportés par le Dr.
Uzel” ou les neurofibromes étaient localises
sur la langue.

2° — Taches pigmentaires. Elles sont des
taches brunes ou café au lait, circonscrites,
lenticulaires, ou plus étendues, disposées en
placards plus ou moins larges. La pigmenta-
tion des muqueuses est plus rare.

3° — Tumeurs des nerfs périphériques,
perceptibles a la palpation, généralement in-
dolores, arrondies ou fusiformes. A coté des
lésions des nerfs périphériques il y a, dans un
certain nombre de cas, des néoformations cir-
conscrites des nerfs craniens, plus rarement
des racines rachidiennes, parfois des tumeurs
méningées. La présence des tumeurs intrace-
rébrales ou intramédullaires est plutot excep-
tionnelle. g

A coté des symptomes de la triade de Lan-
dowski, les troubles mentaux, tels que affaib-
lissement des facultés intellectuelles, débilité
mentale, troubles de la mémoire, embarras de
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Société

Ist. Universitesi Psihiyatri Klinigi caligmalarindan:
(Ord. Prof. Dr. M, O. Uzman)

KLINIKDE GORULEN ATIPIiK SEND-
ROMLAR MUNASEBETILE

Vedia Hepoer

Gerek diinya istatistikleri, gerekse mem-
leketimizde yapilan istatistikler, sizofreni
sendromlarimin mani, melankoli psikozundan
sonra yer aldigimi géstermektedir. Sizofreni
gibi etiolojisi bir cok denemelere ragmen he-
niiz aydinlatilmamis olan bu sendromlar gru-
bu, néro-psikiyatrinin tarihi boyunca muhte-
lif memleketlerde bir ¢cok miiellifler tarafin-
dan cesitli tasniflere tabi tutulmus bulunmak-
tadir. Biz, bu miielliflerin kanaatlerini goz 6-
niinde tutarak, son ceyrek asir icinde H.
Claude tarafindan ortaya atilmis olan Sizo-
mani sekli iizerinde de durmak suretile bu
husustaki goriislerimizi bildirmek istiyoruz,
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Bilindigi gibi Sizomani, bilhassa fransiz lisani
kullamilan memleketlerde ancak tutunabilmis,
Anglosakson ve Alman psikiyatrisinde heniiz
yer alamadig gibi klasik tasniflere de girme-
mis bulunmaktadir. Sakel’den Von Meduna/'-
ya, Cerletti Bini’"den Egaz Monis'e kadar bu
alandaki tedaviler, Kretschmer’in beden ve
ruh yapist arasimdaki miinasebet ve son yapi-
lan: elektro - ansefalografik arastirmalar ve
farmakodinamik hayvan tecriibeleri, bizi, si-
zofreninin sizomani sekli iizerinde durmaga
sevketmistir. Bu itibarla son senelerde Istan-
bul Universitesi Psiktyatri kliniginde tetkik
etmek imkanini bulmus oldugumuz atipik si-
zofreni sendromlarini evvela incelemek istiyo-
ruz:

Vak'a 1 — N. Y., 37 yasinda, Istanbullu,
evli. (947/287).

Klinige getirildiginde, saclar1 dagimik, sa-
kali uzamig, hic durmadan kendi kendine ko-
nusuyor, gozuinii kasin1 oynatiyor, etrafile ala-
kadar, konusmalara istirak ediyor, ellerile
kollarile fazla jestler yapiyor, sorulan sualle-
re karmakarisik cevaplar veriyordu.

Psisik muayenesinde: Auto ve allopsigik
oryantasyonu yerinde. Hastada asikir fuite
des idées, logorrhée; bunun yaninda da sizof-
renik bazi araz goze carpmaktaydl. Mesela:

Adiniz ne, Nejat efendim, zatidlinizin adi
ne efendim, ben daha size kardegim tiirkmii-
siiniiz rummusunuz ha yakaladim. Diin aksam
Ismet Inonii’yii gordiim Bebekte.

Soy adimz ne? Soy adim efendim Yonca-
ova, Tecriibe ediyorsunuz, psikiyatri tecriibe-
si. Nazimin, Hikmetin vaziyetleri ve ortaligin
vaziyetleri birbirine karisiyor. Bu islere niha-
yet verilmeli, Asliye Ceza hakimligine vermeli.

Kac yasindasmz? Daha diin annemin kar-
nindan dogmadim, yasim 37 - 38, Benim has-
tahigim akil hastahg: degildir, Sizofreni deni-
len bir hastahktir, 13 defa oldum, hastaneye
girdim ciktim. Mazhar Osman bey de (iyiles-
mistir) diye rapor vermisti. Doktor Ziver'le
konustuk, serkomiserle konustuk, B taksima-
tina gore beni Nazim Hikmetin yerine sokmak
istiyorsunuz. :

Hastanin soy ve 6z gecmisinde kayda de-







