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La sclérose tubéréuse, une dysembryoplasie, décrite pour la premiére
fois par Bourneville en 1880, a comme triade, 1'adénome sébacé, I'épile-
psie, et l'arriération mentale. Toutefois, les cas typiques avec la triade
sont plutét rares, I'étendu des symptomes étant limitée et variée. Nous
rapportons ici un cas, dont le développement est particuliér.

DESCRIPTION DU CAS

Un jeune homme agé de 22 ans, gaucher, et sans métier. Histoire
familiale: Parmi les aieux paternels, son grand-pére est mort du' cancer
du poumon. Un cousin est diagnostiqué comme épileptique, mais il n'avait
pas de signes caractéristiques de I'epiloia. Du c6té maternel, il'y a
bon nombre d'hypertendus, et tous les deux grand-parents sont morts de
I'hémorragie cérébrale. La parent et trois fréres et soeurs sont bien
portant. '

Anamnése: Sauf la maladie présente, il n'avait pas d'autres maladies.

La maladie présente: Le sujet a été accouché normalement a terme
et son développement mental et corporel était ordinaire. A I'age de neuf
ans, il a en la premiére crise épileptique. Ddbord, il avait & la jambe
droite un spasme, qui se propagait ensuite au membre supérieur droit,
et finalement tout au moitié droit du corps. La crise durait environ deux
minutes. La conscience était claire, mais il avait le mal de téte intense
aprés la crise. Désormais, le paroxysme se répétait environ une fois par
mois, bien qu'il prenait des anticonvalsivants. Vers dix ans, le paroxys-
me a changé sa tournure, et au lieu du spasme, il courbait ou balancait
la téte d'avant en arriére pendant environ une minute. Pendant la crise
et durant plusieurs minutes aprés, la conscience était absente et la mala-
de avait aucune mémoire de ce qu'il lui avait arrivé.

A partir d’environ douze ans, des papules rougeatres apparaissait aux
environs des ailes du nez et elles se multipliaient graduellement jusqu'a
présent. Vers ce temps, le mal Jacksonian et psycho-moteur se convertis-
sait en la mal généralisé.
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De seize ans environ, des papules rougeatres et des macules bruna-
tres commencaient & apparaitre au dos et aux cOtés extérieurs des bras,
et elles s'augmentaient en nombre et étendu.

Vers dix-huit ans, une altération éaractérielle se manifestait, devenant
tétu, tenace, et soupgonneux. Aux écoles primaire et secondaire et a la
lycée, il obtenait des notes moyennes Méme a présent, on ne remarque
son intelligence pas tant troublée.

Il a été admis & notre hOpltal parce qu'il n'allait plus travailler et
gardait le lit toute la journée, ayant les crises controlées 1nadequatement
et disant que l'on parlait mal de lui et n'admettait pas parmi’ eux.

Ttat présent: Stature moyenne et bonne nutrition. Sa mine est vague
obscurcit et manque de vivacité. On observe sur la face des adénomes
sébacées répandues symetriquement 3 deux cotés de la rigole nasolabiale
(Fig-1), et au dos des nombreuses" papules brunatres et “Shagreen
patches” élastique de 1 & 2 cm, qui ont été constatées h1stolog1quement
comme l'hyperplasie collagemque Ce sont ainsi les adénomes sébacées
typiques. Les mémes exanthémes sont observable aux cotés extérieurs des
deux bras. La denture est en ordre, mais il y a une petite tumeur poly-
peuse rosée de la grosseur d'un pois entre les dents. Les pupilles sont
normales en forme et dimension; leur reflex contre la lumiére et la accom-
modation sont aussi bien. Il n'y a pas de nystagme, ni d'abnormité au
fond des yeux. L'acuité et laire visuelles sont normales. La tension
artérielle: 120 et 70 mmHg. Examen physique: Rien abnormal n'est con-
staté aux poumons et au coeur par percussion.et auscultation, ni au
abdomen par palpation. Les reflex des tendons sont au dedans des
limites normales, et il n'y a pas-des reflex pathologiques.

L'électrocardiographie et la radiographie du thorax ne font constater
acune abnormité en fonction et forme. Les vertébres cervicales. thoracal-
es et lombaires, et les os des membres sont radiographiquement norma-
les. De méme sont la pyélogramme et les resultats des tests fonctionels
des reins. Tout cela permet d'exclure en general d'existence des tumeurs
ou des malformations au coeur et aux reins.

La radiographie simple de la téte montre plusieurs petites images
de calcifications vraisemblablement localisées a la base des ventricules
lateraux. L'encéphalographie gazeuse révéle aussi les méme images en
outre des ventricules lateraux légérement dilatés (Fig-3). Avec la
computer-radiotomographie, plusieurs petites images de haute densité
sont localisées dans les parties mediales des thalami (Fig-4). La scinti-
graphie et l'artériographie cérébrales ne révélent rien extraordinaire. .

Quant'an examen du liquide céphalo-rachidien, la pression et les
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Fig. 1. Des adénomes sébacés répandus aux joues symetriquement
aux deux cotés de la rigole nasolabiale.

Fig. 2. Des “Shagreen patches” répandus largement au dos.
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Fig. 3. Le pneumoencéphalogramme. Voir des petites images rondes
provenant des masses calcifiées dans le parenchyme cérébral.

Fig. 4, Le computer-radiotomogramme. Voir des petites images rondes
de haute densité localisées dans les parties mediales des thalami.
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taux des proteines, glucose et chlorite sont au dedans des limites norma-
les. La réaction de Wassermann est negative dans le sang et le liquide
céphalo-rachidien. :

En I'électroencéphalographie répétée quati'e fois, I'activité rythmique
basale est composée d’ondes-alpha basses diffuses. A la suite d’hyperven-
tilation, elle devient dysrythmique, et des activités delta et des petites
pointes apparaissent a la region fronto- temporale

Les tests hematologlque, des fonctlons des. surrenales et de la thyro-
ide donnent les resultats normals.

Le test dlntelhgence (WAIS) montre qu 11 est prés de la hm1te,‘
inferieure normale: Q.I. au test verbal=80, et Q.I. au test de pe:formance(
=T74.. . ‘

Le traitement et le progrés: Les crises ont'eté contrélées passable-
ment par le traitement avec la primidone, la carbamazépine: et l'acide
gamma-aminobutyrique.. Toutefois, I'hallucination, le délire de relation, le
délire de persécution, et la délire hypochondriaque apparaissaient. épiso-
diquement. Aussi le rire sans cause, l'autisme, le préjugé, et le négativi-
sme, qui font penser a la schizophrénie, étaient aussila. Le déséquilibre
affectlf et le dependance étaient remarquable

DISCUSSION

Bien que cette maladie soit considerée comme une dysembryoplasie
et héréditaire, il n'y a pas beaucoup de cas ot elle se multiplie dans un
parentage (1-4). Elle semble plutdt de derlver des lésions au stade 1n1t1a1
de la phase embryonnalre 1l est possible que les cas. s01ent plus nombre-
ux, mais que beaucoup d'eux soient abortifs ou morts naissant ou peu
aprcs la naissance, laissant peu vivants. Comme les facteurs dlsposants,
on énumeére Ialcoohsrne les psychoses les affectlons neurologlques
leplleps1e et le naevus (5, 6). Le fait qu'un cousin du malade en
question est ep1lept1que suggeére 1hered1te probable Le rapport (7) que
l'anomalie en E.E.G. peut etre notée an taux eleve parmi les membres
de'la famille du malade set digne de remarquer On dit que dans
beaucoup de cas, la convulsion apparait, en precedant Iadenome sébacé
(5, 6), et c’est le cas chez ce malade egalement Cependant statlsthue
ment, la convulsion doit apparaitre le plus souvent chezles moins de dix
ans, et l'adénome sébacé chez les moins de cinq ans (3, 5, '6). Chezle
malade en. question, I'adenome s’est manifesté un peu plus tard. L

La maladie est trés souvent accompagnee par le trouble d'intellige-
nce parfois bien grave. Dans tel cas, il y a aussi des alterations notables
dans le systéme nerveux central. Cependant; on doit noter: qu'il-y a
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parfois des malades trés intelligents comme le cas (le numéro dix)
rapporté par Shinfuku et son collégues (8). Le malade rapporté ici
a l'intelligence normale mais bien basse, proche & un trouble léger.
Shinfuku et son collégues (8) n'ont pu trouver parmi leur malades aucun
cas qui montre des symptomes de schizophrénie, quoiqu'il y a des schiz-
ophréniques parmi les membres de leur familles. Cela doit étre bien
rare de trouver des cas comme celui étudié ici, qui montre des sympt-
Omes caractéristiques de la schizophrénie, tels que les expériences patho-
logiques, et les troubles de l'affectivité et de l'idée. Les symptomes pour-
raient étre causés par alterations organiques cérebrales, étant donné la
démonstration par la computer radiotomographie des images vraisembla-
blement de calcification aux parties médiales des thalami, et le fait que
les symptomes se manifestent en épisodes durant de quelques jours a
quelques semaines. La computer radiotomographie prouve d'étre utile
pour investigation de cette maladie (9, 10).

Des malformations des organes mesodermaux, tels que les os, les
reins et le coeur ont été rapportées chez ces malades mais elles nont
pas été démontrées dans ce cas.

Comparé avec les cas repportés jusqu’ici, celui-ci serait interessant
en sa manifestation retardée, sa marche lente, et ses symptomes schizo
phréniques.

RESUME

Nous avons rapporté ici un cas particulier de la sclérose tabéreuse.
Il s'agit d’un jeune homme de 22 ans, dont un de ses cousins paternels
est épileptique. A l'age de 9 ans, il a eu des crises de convulsion limi-
tées & la moitié du corps droite. Les crises se sont altérée avec le temps
en sa forme en des pertes de la conscience paroxysmale et ensuite des
crises de la convulsion généralisée. Les adénomes sébacés ont commencé
a apparaitre 4 l'age de 12 ans. Le trouble d’intelligence n’est pas grave.
A partir d'environ 21 ans, il avait des épisodes schizophréniques.

En I'electroencéphalographie, des activités delta et des petites pointes
étaient notées 3 la region frontocentrale. En la computer-radiotomographie,
plusieurs petites images vraisemblabement provenant des masses calcifiées
étaient localisées dans les parties mediales des thalami.

Sauf au peau, et au systéme nervoux central, il n'y avait pas
d'anomalie.
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