
REPRINTED ARTICLES 
T ' 

A limited number of articles published elsewhere, which are con-
sidered by the Editorial Board tp be of special interest, are reprinted, 
either in full, or in condensed form, or in f ree translation. 

DONN1!.:ES NOUVELLES POUR L'INTERPRl!.:TATION . 
DE L'AFFECTION DE BESNIER-BOECK: 

ROLE DE LA L~PREl 

PAR RABELLO JUNIOR 

Docent et Assistant a la Clinique Dermato-Syphiligraphiqlu 
de l'Universite de Rio de Janeiro 

(Directeur: Prof. Ed. RabeJl.o). 

I. - APERQU HISTORIQUE 

C'est au commencement de ce siecle, lorsque nos id6es sur 
l'6tiopathog6nie de la tuberculose et de la lepre etaient loin 
d'avoir les pr6cisions actuelles, que C6sar Boeck attire l'atten
tion sur une nouvelle maladie caracMris6e par une triade sympto
matique plus ou moins constante, se traduisant par une 6ruption 
de nodules cutan6s, accompagn6e d'ad6nopathie et de rhinite. 
L'obscure "maladie de Mortimer" que Hutchinson n'6tait pas par
venu A. indi·vidualiser, Ie "lupus pernio" d6crit peu avant par Bes
nier, tombltient en synonimie et restaient, d6sormais, compris dans 
la nouvelle maladie. Elle accusait, d'autre part, certains carac
teres de sp6cificiM dans la structure histologique, uniforme dans 
la peau et Ie ganglion so us l'aspect d'un granulome 6pitMlioide 
en foyers, poss6dant encore un caractere immunologfque sp6cial, 
la non-r6activiM A. la tuberculine; des ombres hilaires, en certains 
cas, m~me, des Msions des sommets pulmonaires compMtaient Ie 
cadre. 

Si nous saisissons Ie concept avec Iequel nous avons com
menc6 ce travail, nous comprendrons sans difficult6 que la clef 
de toutes les discussions qui ont eu lieu autour de la nouvelle 
maladie et qui se sont prolong6es jusqu'A. ce jour, se trouve dans 
Ie d6veloppement in6gal que l'on a observ6 dans les diverses sec
tions de la dermatologie, nos connaissances s'6tant rapidement 
deploy6es dans certaines directions, lorsqu'elles se trouvaient en-

lReprinted from Annales de Dermatologie et de Syphiligraphie 7 (1936) 571-597. 
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core embryonnaires et peu detinies dans d'autres points. La de
couverte d 'un syndrome complexe, lorsque l 'on ne comptait pas 
encore avec les enseignements de ces dernieres decades, met en 
evidence cette espece de gigantisme dont la dermatologie a tant 
soufi'ert, et dans ce cas special beaucoup de confusions inevitables 
s'expJiquent. Pour qu'on se fasse une idee des perplexites aux
queUes se heurterent les auteurs qui se sont alors occupes du 
sujet des sarcoides, il suffit de mentionner Ie fameux cas du Con
gres de 1900, qui fut etudie par plusieurs eminents dermatologistes 
fran~ais tels que Balzer, Danlos, du Castel, HaUopeau et Darier; 
les diagnostics furent successivement ceux de "tuberculide multi
forme" , "dermatose indeterminee", "granulome d'un nouveau 
type", finalement Boeck lui-meme put voir Ie malade et posa Ie diag
nostic de "lepre" . Tout s'explique d'accord avec ce que nous disions 
ci-dessus, c'est-a.-dire que la classification du nouveau syndrome 
est devenue presque impossible en l'absence d 'un criterium biolo
gique qui permette la comprehension de la maladie. Le terme 
inevitable de ces hesitations a ete necessairement la creation d 'un 
groupe capable de com prendre toutes ces formations nodulaires plus 
ou moins tuberculoldes, cutanees ou sous-cutanees, "sarcoides" 
dans Ie sens Ie plus etendu, comme son inclusion entre les formes 
atypiques de la tuberculose cutanee, du moment que l'on s'accor
dait sur la nature nettement bacillaire de quelques cas. Entre 
1914 et 1916, on observe l'adoption presque unanime de ce point 
de vue, et les travaux de Pautrier proposent meme l'ampliation 
des cadres etiologiques pour l'admission de la syphilis; ensuite 
les travaux de J . Schaum ann plaident pour l'individualisation d'un 
complexe symptomatique autonome, "lympho-granulomatose b~ 
nigne", auquel en 1920 il attribue une Hiologie bacillaire (virus 
bovin). Cette nouvelle conception commence alors a. etre adoptee 
par l'ecole scandinave. Parmi les travaux importants de cette 
periode, nous avons la description par Schaumann, d'une nouvelle 
forme non nodulaire, simplement maculeuse et denommee par 
lui "forme erythrodermique" de la maladie, cliniquement sem
blable, et selon nous jusqu'a. I'identite, aux manifestations analogues 
Mpreuses. C'est plus recemment en 1930, que quelque chose de 
nouveau se fait jour avec la description par Kissmeyer de 10. forme 
lichenoide, et, ensuite en 1932 avec son livre bien connu sur 10. 
"maladie de Boeck". La maladie de Boeck, c'est donc pour lea 
auteurs scandinaves, une maladie speciale, un granulome qui 
devrait prendre sa place naturelle entre la tuberculose et 10. It)pre. 

NOllS arrivons maintenant a la reunion dermatologique de 
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I'annee derniere a Strasbourg, ou la question a eM l'objet d'une 
exposition inaugurale et magistralement nette de Pautrier, actuelle
ment revenu de son point de vue anterieur et franchement favo
rable a l'hypothese autonomiste des auteurs scandinaves: "a la 
simple dermatose dont on ne s'occupait en general jusqu'ici que 
pour savoir si elle etait tuberculeuse. ou non, nous devons sub
stituer une grande maladie generale, une reticulo-endotheliose, qui 
interesse Ie dermatologiste par ses manifestations cutanees, l'oto
rhino-Iaryngologiste par ses manifestations au niveau des mu
queuses, l'ophtalmologiste par ses manifestations conjonctivales, Ie 
chirurgien par ses manifestations osseuses, Ie medecin de medecine 
generale par les localisations pulmonaires, ganglionnaires, visce
raJes. Et dela, on voudra bien Ie reconnaUre, c'est une notion 
capitale". Et encore: "nous ne devons plus poser desormais notre 
diagnostic uniquement sur l'examen dennatologique, ni sur l'his
tologie qui peut ~tre trompeuse; nous vous montrerons en effet, au 
cours de cette seance, un cas de Ie pre dont l'histologie est a type de 
sarcoide pure et Dupont nous montrera un cas de sarcoide a leish
mania. Nous devons rechercher les autres localisations de l'affec
tion part out ou elles peuvent se produire: muqueuses, ganglions, 
os, poumons, visceres. C'est tout un programme d 'etudes, c'eat 
toute une nouvelle methode d'examen de ces malades. Et cet 
examen sera bien sou vent fructueux, s'll est poursuivi sysMmati
quement". 

De l'examen soigneux des differentes conceptions etiologiques 
exposees audit congres, en plus de celles de grandes autorites alle
mandes qui en etaient, Ie resultat est plutot maigre; au point de vue 
etiologie les opinions se montrent divisees comme elles ne l'ont 
jamais ete: la question n'a jamais eM si loin de sa solution, les divers 
auteurs restant, a peu pres, dans leurs positions anMrieures. 
Pendant que les uns proposent l'etiologie tuberculeuse "sensu lato", 
les autres voient toujours la responsabilite dans certaines formes 
speciales, du bacille de Koch, en dehors de ceux qui soutiennent Ie 
rMe d'un virus inCODnu voisin des bacilles de la tuberculose et de la 
lepre. Certains auteurs franc;ais tels que Darier, Gougerot et Ni
colas sont encore moins radicaux et se maintiennent encore fideles 
a la vieille doctrine des Hsarcoids" dans son sens anatomo-clinique 
Ie plus ample, accueillant de multiples etiologies y inclus les facteurs 
irritatifs et mecaniques. En passant, nous desirerions toutefois 
mppeler que cette conception merite egalement une attention 
speciale, surtout parce qu'elle est l'unique qui cherche a articuler, 
en l'absence d'une etiologie univoque, la symptomatologie clinique 
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variee avec les caracteristiques alterations anatomiques et les pro
prietes speciales du terrain, consubstanciees dans la notion de Is, 
"reaction sarcoide" et avec l'appui des experiences classiques de 
Nobl, Oppenheim et plus recemment de Volk. 

H.- DISCUSSION SOMMAIRE DE LA THESE AUTONOMISTE. 

Celui qui veut s'aw3ter a l'etude de la maladie decrite par 
Boeck, avec l'esprit non prepare et ouvert a la comprehension des 
faits, se convaincra aussitot de la fragiliM des bases sur lesquelles 
repose la these autonomiste. Dans la "maladie de Besnier-Boeck", 
nous aurions en verite quelque chose de nouveau en nosographie. 
Nous avons en ellet une maladie autonome basee sur des fondements 
completement negatifs: absence d'un germe connu, impossibilite 
de Ia transmission aux animaux, curieuse anergie tuberculinique, 
non-specificite de la structure histologique, incurabi)iM par les 
procedes usuels. Ceci sera notre premier argument contraire a 
cette hypothese. Mais il y a encore autre chose. Dans quelques 
cas, on a pu avec toute Ia securite desiree demontrer une autre etio
logie avec de fortes preuves a l'appui: nous rappellerons ici les cas 
typiques de la maladie dont la preuve de l'etiologie tubeI;culeuse a 
pu ~tre donnee de faQon incontestable (par exemple, Gans, Kirle, 
Lipschuetz et Morawetz, et a Ia reunion ci-dessus mentionnee de 
Strasbourg, Ramel et Schaumann). Dans ce sens, on reste frappe 
par les avis pleins de bon sens de W. Jadassohn, dont nous ne voulons 
pas, d'ailleurs, accepter integralement l'opinion trop exclusivement 
pro-tuberculeuse. 

L'argument de premiere importance que pourrait produire la 
these autonomiste, qui toutefois n'a pas encore ete exhibe, se 
baserait certainement sur les proprietes pathogeniques respectives 
des virus de la "maladie de Besnier-Boeck" (?) de la tuberculose 
et de la lepre. Pendant que Ie virus sarcoidique, encore inconnu, 
determinerait la production de granulomes epithelioldes purs, 
l'action pathogenique du bacille tuberculeux serait typifiee par Ie 
phenomene de Ia caseification, celIe du bacille de Ia lepre par Ie 
neurotropisme de l'agent. Evidemment, la valeur de cet argument 
depend de l'accord sur l'existence d'une "maladie" suffisamment 
caracMrisee dans ses aspects generaux. Tout au contraire, les faits 
vont s'expliquer d'eux-memes, lorsque nous nous plaQons au point 
de vue multi-etiologique: II est, des lors, naturel que Ie syndrome 
de Besnier-Boeck puisse s'accompagner chez les tuberculeux ·de 
lesions tuberculeuses classiques, chez les lepreux de nevrites peri
pheriques, etc. Tout ce qui peut etre exige pour Ie diagnostic du 
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syndrome de Besnier-Boeck, se reduit en verite a ce qui suit: (1) 
lesion "systematisee" du tegument, ganglions, poumons et os, et 
(2) la structure sarcoidique typique (foyers epitMlioides purs). 
Mais ceci ne suffit pas pour constituer une "maladie" etiologique
ment autonome. 

Le neurotropisme du , bacille lepreux en est certainement un 
des traits les plus caracteristiques, mais sous Ie point de vue qui 
nous interesse nous pouvons l'atteindre avec les restrictions sui
vantes: (a) l'invasion des nerfs qui peut se suivre pas a pas, se fait 
par Ie sang et surtout aussi par les fentes lymphatiques intra-fasci
culaires, voila ce nous semble un point pacifique: nous nous expli
quons de cette maniere Ie caractere t ardif des nevrites des grands 
troncs, etc.; (b) dans la Ie pre tuberculoide, toutes les transitions 
existent entre les cas sans anestMsie jusqu'aux cas mixtes (lesions 
classiques et tuberculoides), avec ou sans nevrites et amyotrophies, 
pass ant par les tres nombreux cas dans lesquels on observe des per-:
turbations dysestMsiques accompagnees ou non de rievrite histo
logique; (c) l'anatomie pathologique de la nevrite lepreuse permet 
de deceler, comme dans la peau et les ganglions, l'occurrence de 
trois differents types de lesions: (1) l'infiltration diffuse axiaJe, 
structure lepromateuse, de nombreux bacilles, (2) l'infiltration 
nodulaire circonscrite, structure sarcoidique (foyers epitMlioides), 
peu ou pas de bacilles, et (3) les "abces des nerfs" avec structure 
tuberculoide franche (colliquative), absence de bacilles (cf. les tra
vaux de Basombrio, N. de Souza Campos, Branco Ribeiro et derni
erement Wade). 

1'on voit par ce qui precede, toute l'importance des d~ductions 
a tirer sous l'aspect etiologique, pour Ie syndrome de Besnier-Boeck. 
1'on sait qu'll existe, surtout dans les pays nordiques, so it des anciens 
foyers de lepre, des cas d'un syndrome complexe avec des carac
teres anatomiques et cliniques precis. Dans la presque totalite 
de ceux-ci,ou mieux a l'exception de quelques rares cas, la lepre 
dans son etiologie n'y figure pas, c'est toujours cependant, d'un 
tableau plus ou moins leproide dont il est question: voyez ce qu'en 
disent et pensent les auteurs scandinaves eux-memes, soit sur les 
lesions cutanees et lympho-ganglionnaires, soit sur les lesions 
osseuses et pulmonaires. Voila la maniere dont Ie probleme etio
logique se presente pour les cas scandinaves de l'affection. 

Dans l' Amerique du Sud, la question se presente sous des con
ditions entierement diverses. Dans un pays comme Ie Danemark 
par exemple, on a pu etitblir (Lomholt) la non-coincidence de la 
geographie de la maladie avec la distribution de la tuberculose pul-



488 I nternational Journal of Leprosy 1937 

monaire: la tuberculose cutanee Gontip.ue neanmoins a etre tres 
frequente dans tous les pays baitiques. Tout a fait differente la 
situation en Amerique du Sud, particulierement au Bresil, un grand 
pays compris entre 0° et 30° de latitude sud, ou il existe partout 
la tuberculose pulmonaire, mais oil spnt extraordinairement rares 
les cas de la tuberculose cutanee. A e sujet, Ie travail de Ed. 
Rabello pour Ie VIlle Congres de Copenhague est devenu classiqqe; . 
au contraire de la tuberculose pulmonaire, de la tuberculose chirur
gicale, de la tuber,culose oculaire, la tuberculose cutanee est rare, 
dans ces climats. Aussi devient-il tres difficile d'attribuer une -
etiologie tuberculeuse aux cas bresiliens du syndrone de Be~ier
Boeck, et du me me coup tres possible l'incidence d'autres causes. , 

• > 

Pla<;lons ici notre intervention dans l'etude de ce probleme" ',)1u 
Bresil. Base sur Ie travail de Ed. Rabello, nous avons cherche depuis :'" 
1932, peu avant la parution du livre de Kissmeyer, d'etuqjer ' 
sysMmatiquement nos cas de lepre sous ce nouveau jour, et de s\li'te 
apres un premier et bref examen des travaux fondamentaux de Boeck, 
no us avons trouve dans ses propres observations des faits tres ,nets j 

faisant supposer Ie r6le de la Ie pre dans l'etiologie du syndrome de , 
Besnier-Boeck; qu'il nous suffise de mentionner un de ses malades 
chez lequel on trouva des bacilles acido-resistants dans le mucus 
nasal, et un autre dans lequel il s'agissait, tres probablement, d'une 
lepre qui s'exMriorisait par un tableau typique de sarcoide de Boeck,' 
(ce malade montrait la forme a gros nodules, des adenopathies, des 
mains succulentes, et "une Iegere anesthesie dans Ie terri to ire 
cubital de l'avant-bras gauche et une tumefaction correspond ante 
du nerf cubital gauche"). 11 serait tres inMressant d'obtenir des 
renseignements sfus, a propos de l'ulMrieur developpement de la 
maladie chez ce patient, parce que dans certains cas on peut observer 
que Ie tableau sarcoide verse dans la symptomatologie classique. 
De plus amples details sur ce que nous avons pu verifier, et surtout 
la discussion complete de la supposee maladie de Besnier-Boeck 
sous Ie prisme de la lepre seront trouves dans notre recente publi
cation (cf. Brasil Medico, n° 6, 1935). 

Entre temps, d'autres faits se montraient qui allaient renforcer 
nos bases pour un raisonnement d'ensemble; les donnees anatomo
pathologiques de Ia Clinique, depuis longtemps signaIees par H. 
Portugal, montraient que la lepre tuberculoide etait presque tou
jours une lepre du type sarcoide avec des foyers epithelioides, peu 
de bacilles. Certains cas de reaction leprotique montraient Ie meme 
tableau sarcoidique, comme cem a eM verifie egalement a la Clinique, 
par J. Motta. Enfin, si Ia tuberculose cutanee deceIee dans Ie 

,. .... 
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materiel bresilien n'accusait· pas, l~~ " memes caracteristiques, il pa
raissait de plus en plus logiqu~ de conclure pour Ie role etiologique 
de la lepre. t I 

D'un autre cote, les . possil)ilites pour la lepre croissaient apres 
la decouverte faite par no\¥, tl'tme infection Iepreuse probable dans 
Ie cas princeps de Boeck, d-6ja mentionne. Meme les conditions 
qui avaient entoure l'etude de ce cas etaient curieuses. .En lisant 

\ ' 

Ie texte original de Boeck, nous voyons que Ie malade est de suite 
considere comme suspect de lepre. Mais l'examen est fait, dit 
Boeck, "par un matin d'avril tres sombre" et a cause de cela "diag
nostique par erreur comn;).e leyre" ! Peu apres, Ie malade etait 

- .examine par A. Hansen en personne, qui avait pu egalement 
ex~JIliner les preparations d'un ' ganglion epitrochIeen tumefie; son 
ppinion est douteuse, parce que, a son point de vue, Ie diagnostic 
cliItique de lepre para,it en contradiction avec la structure histolo
giqqe. Nous sommes en 1905, et a cette epoque la these de.fendue 
par 'Jadassohn depuis 1898 n'est pas acceptee sans discussions, que 
180 lepre s'accompagne de structures tissulaires tuberculoides, et 
particulierement Hansen, Neisser et autres soutiennent Ie contraire; 
comme nous l'avons dit au debut, les esprits n'etaient pas encore 
mtlrs pour comprendre les faits de la lepre tuberculoide, aujourd'hui 
si communs. Toutefois, c'est sous un non possumus que Ie diag
nO!'!tic de la lepre est sommairement, et disons-Ie de suite, expedi
ti~ement eloigne. Lorsque nous nous rappelons que la doctrine 
creatrice de la nouvelle "maladie de Boeck" repose sur de pareils 
faits, no us sommes forces de conclure que nos verifications peuvent 
jeter de serieux doutes sur les bases de celle-ci. Le premier cas de 
lepre sarcoide ea,t ainsi, a notre point de vue, avec toute vraisem
blance, ce cas de Boeck. 

Nous avons vu comme il est di'fficile d'opposer les virus de 180 
tuberculose, de la lepre et l'ignore agent sarcoidogene par les 
differentes proprietes pathogeniques qu'ils posserlent. O}l a eg8ole
ment essaye a Strasbourg de separer de la pretendue maladie sar
coidogene to us les faits de "reaction sarcoide" limites a 180 pe8ou, 
ce qui nous semble tout a fait premature. En definitive, ce que 
nous cherchons a. demontrer c'est que les reactions sarcoidiques 
systematisees-dans la peau, les ganglions, les os et les poumons-, 
peuyent etre provoquees par n'importe lequel des deux germes, 
respectivement par les bacilles de Koch et de Hansen. Les differences 
commencent vraiment pour ces deux micro-organismes ou commen
cent leurs respectifs histiotropismes; en ce qui concerne les derniers, 
l'hypothese d'un autre virus devient difficile, qui soit comme lee 
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Scandinaves Ie proposent, apparente aux bacteries de la lepre et de 
Ia tuberculose. Dans Ie different neurotropisme de ces deux virus, 
on aurait Ie caract ere differentiel desire, tout a fait constant dans 
Ie cas de la lepre, eventuel dans Ie cas de la tuberculose. N ous 
aurions d'un autre cMe c;lans ce neurotropisme Ie criterium differen
tiel pour Ie virus sarcoidique. E n d'autres termes, l'agent de Ia 
maladie sarcoide serait incapable d'attaquer Ie systeme nerveux, 
de provoquer les lesions de nevrite et les perturbations de la sensi
bilite. 

Sous ce point de vue egalement, nons avons pu apporter quel
ques observations et quelques precisions. En premier lieu, nons 
savons que dans les cas de sarcoide de Boeck, Nielsen a trouve des 
phenomenes d'atrophie osseuse concentrique sur base neurotrophique, 
absolument identiques a ceux que nons avons observes dans les sar
coides de la lepre; Ie m~me Nielsen, partant de ces donnees, avec 
sa double competence de clinicien et de radiologiste, recommande 
de "fixer l'attention avec plus d'intensite que cela n'a ete fait jusqu'a 
present sur la pos~ibilite de perturbations nerveuses Mgeres", si 
neurogenes lui semblaient les alterations osseuses. En Italie, 
Casati et Valenti avaient deja signaJe des phenomenes identiques. 
Deuxiemement, nons avons trouve deux observations typiques de 
lupus pernio dont l'autopsie a demontre, d'apres Lenartowicz et 
Rothfeld, des alterations du systeme central nerveux, faits qui 
actuellement sont de plus en plus remarques dans la tuberculose. 
Encore deux autres cas, de Winkler et Urban, avec une perinevrite. 
En troisieme lieu, nons rappellerons les cas ambigus entre la lepre 
et la sarcoide comme Ie cas du Congres de 1900, et un autre de Mazza 
qui a egalement eM vu par Boeck, qui l'a fait passer comme etant 
de sarcoide- Ies plus recents decrits par Loehe, Merian, Unna Jnr., 
Wade- cas de lepre remarquablement sarcoide dans la peau, Ie 
ganglion ou Ie nerf. Dans tous ces faits, nons voyons finalement 
autant d'autres objections au point de vue classique qui attribue 
au virus de la lepre un neurotropisme qu'il ne posse de en realite 
qu'indirectement, et m~me ainsi limite. 

Tels se presentent les faits lorsque nons voulons les interpreter 
suivant Ie prisme unitaire et restreint de la "maladie de Besnier
Boeck". Cependant, dans la lepre-convenons-en-, nons avons 
une maladie dont la cause est bien connue, et qui se montre capable 
de realiser toutes les conditions donnees comme propres de la pre
tendue maladie: 

(1) La lepre peut affecter systematiquement Ie systeme reti
culo-endothelial dans la peau, Ie ganglion, la moelle osseuse, Ia rate. 
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(2) La lepre peut, et avec une frequence significative elle Ie 
fait, realiser cliniquement Ie caractere sarcoide dans les lesions 
cutanees, ganglionnaires, etc. 

(3) La lepre determine, frequemment, au point de vue ana
tomo-pathologique, les memes formations epithelioides pures, sans 
melange d'autres types cellulaires et· ceci elle Ie fait d'une fa90n 
singulierement frequente (54,6% de cas a structure sarcoidique 
pure dans notre materiel de Ie pre tuberculoide remontant a plus 
de 105 cas avec examen histologique) . 

(4) La lepre provoque une rhinite specifique qui ne se dis
tingue pas de la rhinite sarcoidique dans les cas OU la recherche de 
bacille est negative; cette rhinite resiste a l'arsenic, mais cede aux 
ethers de chaulmoogra comme la rhinite sarcoidique. 

(5) La lepre s'accompagne dans pres de 95% des cas, d'adeno
pathies cliniques, torpides et discretes, parfaitement analogues aux 
sarcoidiques, histologiquement auesi. 

(6) La lepre accuse des lesions pulmonaires et osseuses qui 
radiologiquement ne se distinguent pas des sarcoidiques. 

(7) La lepre, meme dans ses formes les plus fiorissantes et 
les plus bacillaires, s'accompagne de phenomenes de cuti-anergie 
tuberculinique, comme cela se verifie dans la pretendue maladie de 
Besnier-Boeck. 

(8) La lepre, surtout dans ses formes tuberculoides, se guerit 
sous l'antiIeprol comme la sarcoide; dans Ie cours du traitement 
on a remarque des reactions sarcoidiques avec eosinophilie, tel qu'on 
vient de Ie verifier dans la sarcoide. 

(9) La culture du tissu Iepreux fournit avec· la m~me 
frequence que la culture du tissu sarcoidique, les memes types micro
biens, diphteroides, streptotriques, echantillons Gram-positifs. 

(10) De l'inoculation du tissu lepreux il s'ensuit presque 
toujours les alternatives suivantes; insucces, maladie speciale loca
lisee avec des bacilles acido-resistants, tuberculisation dans de rares 
cas (aussi avec du materiel tuberculoide, par exemple Gemy, Tomi
kawa, Minami). L'inoculation du tissue sarcoide donne lieu aux 
memes alternatives, avec une frequence plus ou moins egale. 

III. - DOCUMENTS 

On nous excusera d'Hre bref pour la presentation de notre 
materiel, une etude analytique tres poussee n'aurait pas de mise 
dans les courtes dimensions de ce memoire. Aussi, pour ne pas 
allonger outre me sure ce travail, nous donnerons plus bas l'aper9u 
histopathologique d'ensemble. 
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OBSERVATION I.-N. S. C ... , blanche, Br~silienne, 35 ans, mari~e, n~e dans 
un des bltats du Nord. Ant~c~dents personnels et familiaux sans importance pour 
Ie cas. Maladie actuelle: L'affection d~buta au dos de la main gauche, il y a 
environ trois ans, sous III. forme d'un petit bouton. Cette Msion augmenta 
progressivement dans son volume et extension, jusqu'aux conditions actuelles. 
II y a quelques mois, il s'est fait I'apparition a III. face d'une lesion identique 
1\ III. premi~re. 

StatU8 prae8en8.- Au point de vue dermatologique, III. malade pr~sente ex
clusivement deux lesions, 10caIis~es I'une au visage, proche a l'aile du nez et 
A III. joue gauche; I'autre, de dimensions beaucoup plus grandes et aussi III. 
plus ancienne, occupe Ie dos de la main gauche., La lesion de la face est un 
tubercule lenticulaire bien encha.ss~ dans Ie derme, avec une surface translucide 
et de coloration jaune rougeAtre, et de tr~s fines arborisations vasculaiI'es. A 
III. diascopie par III. vitro-pression de ce nodule, on observe une ·surface plissoo 
ou III. tonali~ rougeAtre a 6M enti~rement substitu~e par des petits points jaunes. 
Cette Msion n'accuse aucune perturbation des sensibiliMs tactile, ' thermique 
ou douloureuse. La Msion du dos de III. main gauche, comme on peut s'en 
rendre compte par III. photo, montre une disposition arciforme, et dessine un 
cercIe incomplet dont les ailes s'allongent dans la direction de chacun des c6t6s 
de III. main sans les atteindre. La palpation permet de d~celer, en dessous de 
la lesion, III. pr~sence d'un fin cordon qui III. traverse par en bas d'un c6t~ A 
l'autre et que I'on reconnatt ~tre un filet nerveux endurci et ~paissi seIon son 
axe. La I~sion offre a l'examen deux zones, une centrale et une autre p~ri
pMrique. La zone centrale, ~videmment form~e aux d~pens de III. zone p~ri
ph~rique, presente un aspect vaguement cicatriciel, on dirait mieux peut-~tre 
atrophique et relativement hypopigmenM. Cette zone de gu~rison centrale 
apparente accuse une tr~ nette anesthesie thermique et douloureuse: Ie ramus
cule nerveux d~jA signal~ se montre insensible a III. piqtlre. La zone peripM
rique, qui est III. zone d'extension, se pr~sente sous III. forme d'un ourlet tub~
reux rappelant la bordure d'une Msion de granulome annulaire. Cet ourlet, 
examin~ A la loupe, se montre conatitue par des tubercules punctiformes 
quelques-una, d'autres moins exigus, Ie tout fondu dans une seule masse. A 
III. vitro-pression, nous observons III. m~me d~S8.pparition de la tonalit6 rouge
Atre et Ie virage de III. couleur vers Ie jaune. Les sensibilit~s thermique et 
douloureuse sont un peu diminu~es a ce point. 

Sy8teme ganglionnaire: La palpation Boigneuse d~c~le de tout petits gan
glions pre-auriculaires et sous-maxillaires du c6te gauche. Rien du c6t~ 
droit. Aucun autre ganglion palpable. Muqueuse na8ale: Rien d'anormal 
au point de vue clinique, absence de bacilles acido-r~sistants dans les frottis, 
m~me apr~ l'iodure de potassium per as. BpreulJes d La tuberculine de Koch: 
(a) Mantoux (l / l.oooe): faiblement positive; (b) Mantoux-Martenstein (dilu
tions jusqu'A l / l.OOO.oooe): toutes n~gatives. Serologie: Wassermann, Hecht 
et Kahn: negatives; Witebsky: negative. RadioLogie: (a) Du m~diastin: 

parenchyme pulmonaire normal, ad~nopathie hilaire bilaMrale, trav~es fibroides 
irradioos 1\ partir des hiles; (b) Du squeIette: alterations accentu~es du sque
lette des phalanges et surtout des phalangines, sous III. forme de foyers osteo
porotiques, constitution de cIairi~res en rayon de miel, usure des bords des 
phalangines avec aspect d~chiquete (coupures de ticket). Histologie patho
logique: Sarcoide (voyez plus bas). 

OBSERVATION 2.- A. C. M .. . , 38 ans, blanche, Bresilienne, marioo, 8. tou-
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jours habite Ill. capitale, infirmi~re. Antecedents personnels et familiaux: 
P~re et m~re vivants et Bains. Dans I'histoire morbide individuelle, coque
luche, pneumonie double, furonculose. 

Maladie actuelle.-Il y a environ six mois et demi, Ill. malade remarqull. 
Ill. presence d'une petite tache hypopigmentee au coude droit. Cette lesion 
presenta d~s lors un ourlet rougeAtre et fut en Il.ugmentant dans ses dimen
sions. Presque simultanement sont parues d'autres petites taches rouges leg~ 
rement surelevees et qui evolu~rent vers l'etat actuel. 

Status praesens.-Face: au menton, du c6te gauche, on trouve deux lesions 
presque de m~mes dimensions, irreguli~rement arrondies, d'une coloration rouge 
sombre, surface leg~rement bomboo et saillante, nettement arrHees sur leurs 
bords et couvertes de telangiectasies, et aussi d'une tres fine desquamation. 
Ces lesions sont infiltrees legerement, et n'accusent pas des perturbations des 
sensibilites. 1l;paule droite: lesion tubereuse analogue, a surface !isse, plissee 
et comme atrophique. Sensibilites normales. Region deltoidienne gauche: 
lesion fra"nchement nodl.laire, a forme irreguli~rement quadrangulaire, et 
finement squameuse; legere hypoesthesie,. Cuisse gauche: lesion tubereuse 
a Ill. face interne, Ill. plus recemment parue, elle montre une couleur rouge 
violace, a. surface nettement telangiectasique. Sensibilites normales. Region 
du coude droit: grosse lesion a grandes circinations, avec une zone centrale 
de guerison; a. Ill. photo, on remarquera juste au coude, l'existence d'une cica
trice de brt'l.Iure recente, dont Ill. douleur n'a pas ete perc;ue par Ill. malade. En 
dehors de Ill. circination, en haut, on observe une lesion commenc;ante sous Ill. 
forme d'une petite tache arrondie, a. contours estompes, de couleur vineuse 
(typique de Ill. sarcoide au debut). Anesthesie compl~te au centre, nette hypo
esthesie au niveau de Ill. circination, sensibilites a. peu pr~s normales dans Ill. 
petite macule. 

Systeme ganglionnaire: Aucun ganglion n'est perceptible, meme a. Ill. pal
pation profonde et au cavum epitrochlOOn. Muqueuae nasale: Muqueuse enti~ 
rement saine, mucus nasal sans bacilles acido-resistants, meme apres iodure. 
BpreUf1e8 d /a tuberculine de Koch: (a) Pirquet: negative; (b) Mantoux (1;1.000e): 
negative; (c) Mantoux-Martenstein (dilutions jusqu'a. l;1.000.000e): toutes 
negatives. Serologie: Wassermann, Hecht et Kahn: negatives; Witebsky: nega
tive. Radiologie: (a) Du mediastin: parenchyme pulmonaire normal, ad~o
pathie hilaire bilaterale trea accentuoo a. droite; sur une autre radio prise 
environ 10 mois aprea, on peut observer une attenuation g~erale des altera
tions mentionnees; (b) Du squelette: squelette des mains montre un aspect a 
peu pres normal, legere usure des bords de quelques phalangines. Histologie 
pathologique: Sarcoide (voyez plus bas). 

OBSERVATION 3.-L. S ... , menagere, 20 ans, blanche, Bresilienne, jeune 
fille. Antecedents personnels et familiaux: Parents, freres et soeurs bien 
portants; aucune maladie anterieure, sauf les maladies d 'enfance. Pas de 
tuberculose pulmonaire. Maladie actuelle: II y a environ un an au plus, Ill. 
malade remarqua des petits points rougeAtres groupes a deux travers de doigt 
de Ill. cheville gauche. Ces elements se multiplierent jusqu'a. former Ill. lesion 
actuelle. 

Status praesens.-A l'exclusion de tout autre sympMme dermatologique, 
on remarque la presence d'an placard lupoide localise dans Ill. region malleo
laire de Ill. jambe gauche. A un exam en plus soigneux, on se rend compte 
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que ce placard r~ulte de l'agglom~ration de quelques dizaines de tout petits 
papulo-tubercules a siege folliculaire et group~s sans ordre autour de III. saillie 
osseuse malMolaire interne. A III. loupe, on voit nettement Ie siege folliculaire 
de la plupart des ~Mments, et en outre leur coloration qui va du rose-rouge au 
rouge franc, et leur surface a peu pres lisse avec quelques varicosites. A III. 
vitro-pression, on peut remarquer un semis de tout petits points jaunatres, III. 
couleur rose disparaissant alors totalement. Tres nette hypoestMsie en bordure 
du placard, anesth~ie complete de III. zone centrale. 

Systeme ganglionnaire: Pas de ganglions perceptibles, ni m~me les ~pi
trochMens et les inguinaux si commun~ment atteints. Muqueuse na8ale: Rien 
d'anormal, absence de bacilles acido-resistants dans les frottis. PJpreufJe8 a la 
tuberculine de Koch: (a) Pirquet : entierement n~gative; (b) Mantoux (I/UlOOe): 
negative; (c) Mantoux-Martenstein (dilutions jusqu'a 1/1.000.000e): toutes 
negatives. Sb-ologie: Wassermann, Hecht et Kahn: n~gatives; Witebsky: 
negative. Radiologie: (a) Du mediastin: diaphragme mobile, poumons sans 
alt&ations, ganglions hilaires d'etendue normale; (b) Du squelette: clairieres 
osteoporotiques, figures de coupures de ticket surtout · accentuees aux phalan
gines, legere usure des bords. Histologie I pathologique: Sarcoide (voyez Iplus 
bas). 

En plus de ces observations completement prises, nous avons 
dans notre maMriel de lepre tuberculoide beau coup d'autres cas 
accusant une nette symptomatologie de sar~oide. Parmi , ces cas 
retrospectivement sarcoidiques au sens actuel, nous mentionnons 
les suivants: . 

OBSERVATION 4.-M. E. N ... , 25 ans, sexe feminin, blanche, Portugaise, 
jeune fille. II y a 2 ans, apparition au front d'une toute petite tache rosee. 
Au moment de I'examen, l~ion nettement circinee au milieu du front, zone 
centrale guerie, zone peripMrique active. Vitro-pression positive. Anesth~ie 
au centre. Histologiquement: sarcoide. 

OBSERVATION 5.-J. G ... , 47 ans, Portugais, marie, commef98.nt. II y a 
environ 8 ans, ~ruption a eMments circin~s au tronc. Vitro-pression positive. 
Histologiquement : sarcoide. 

IV.-ESQUISSE ANATOMO-PATHOLOGIQUE n 'ENSEMBLE. 

Essayons, maintenant, d'esquisser en peu de mots Ie tableau 
anatomique communement observe dans les produits sarcoidiques 
de la lepre. 

Sous un epiderme normal, on trouve un corps papillaire en 
general avec de nombreux vaisseaux dilaMs. Dans la presque 
totaliM des cas l'infiltrat, qui se trouve en plein derme, est tres 
abondant et remonte tres haut jusqu'au contact de l'epiderme, ' et 
d'autre part pouvant descendre jusqu'aux limites de l'hypoderme. 
Cet infiltrat presente une disposition architecturale tout a fait 
speciale. S'il est peu abondant, ce qui est particulierement Ie cas 
pour les lesions a bordure circinee, 1'0n voit des travees ou bandes 
plus ou moins larges qui sui vent tres regulierement les dessins vas-
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culaires. S'il est tres aboI\dant, et massif, comme c'est Ie cas Ie plus 
frequent, alors il est ' constitue ,par de gros boyaux d'infiltration, 
tant6t perdus deci-dela, t antot" masses les uns contre les autres, 
anastomoses, bifurques, etc. '" ";-

nest tres caracteristique que" ces nappes d'infiltration laissent 
de larges espaces de derme sain entre elles, et qu'eHes soient uni
formement constituees par ces cellules d'un seul et m~me type. 
Dans notre materiel, nous avons pu verifier une architecture tout 
a fait semblable, dans /certains cas de lepre classique tubereuse, mais 
Ie type ceHulaire en est different. Dans la sarcoide leprogene, seu
lement des cellules epithelioides sans melange d'autres cellules, dans 
la lepre tubereuse a architecture sarcoidale des histiocytes et des 

",typiques leprazellen (histiocytes en fonction macrophagique) . A 
un plus fort grossissement, on peut etudier a fond la structure des 
boyaux d'infiltrat, et alors on se certifie qu'ils ont leurs cellules dis
posees en nappes distinctes: au centre les cellules epithelioides, a 
la peripherie et tout a. fait en bordure des lymphocytes toujours 
peu nombreux (dans beaucoup de cas on n'en trouve m~me point). 
L'infiltration en cellules rondes est donc, comme pour la sarcoide 
de Boeck non Ieprogene, beau coup plus reduite que dans Ie lupus: 
Ie rapport entre les cellules epithelioides et les cellules lymphocytaires 
serait de l/ioe dans Ie lupus, et de l/le dans la lepre tuberculoide, 
d'apres Klingmueller. 

Leslimites exterieures des travees epithelioides sont extr~mement 
nettes, de sorte que l'on passe sans transition a un collagene tout 
a fait normal. Alors que les colorations trichromiques mont rent 
l'integrite du collagene intertrabeculaire, on s'assure que, a l'in
terieur des boyaux epithelioides, non seulement Ie collagene mais 
aussi l'elastine sont presque entierement detruits. Au contraire, 
les techniques de Maresch-Zurhelle, Perdrau, etc., montrent que 
les fibres reticulaires (grillagees) sont en proliferation nette, comme 
cela s'observe pour la syphilis. Sur la base de cette observation, 
nous nous sommes demande s'il n'y aurait pas lieu de rapporter ce 
phenomene de l'hyperplasie reticulaire dans un tissu en metamor
phose regressive, au developpement de l'allergie histologique speci
fique. Si l'on compare Ie comportement de l'hypoderme dans la 
lepre tubereuse ou nodulaire, et dans la sarcoide leprogene, on voit 
que dans Ie premier cas les cellules adipeuses montrent de la "Wu
cheratrophie" et s'infiltrent de cellules rondes, alors que tel n'est 
pas Ie cas pour la sarcoide; ici on observe que Ie tissu specifique 
repousse devant lui la graisse hypodermique que bien loin de montrer 
des signes reactionnels, se' laisse envahir passivement par Ie tiss u 
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sp~cifiqu('. Enfin, on remarquera encore quelques points aussi 
tres caracteristiques pour Ia sarcoide: 1 ° les infiltrats ~pithe1ioides 
se constituent, bient6t, dans les couches les plus ~lev~es du derme 
et ne tardent pas a s'accoler aux follicules pilo-s~bac~s et aux pour
tours des glandes sudoripares; 2° l'absence a peu pres constante des 
cellules g~antes, si fr~quentes dans Ie type lupoide de la lepre; 3° 
dans des cas tres rares (seulement en quatre cas du materiel de la 
Clinique) nous avons pu observer des petits foyers isoIes de n~crose 
fibrinoide dans Ie centre des follicules ~pithelioides, phenomene tout 
a fait comparable aux alterations d~crites dans la sarcoide de Boeck 
non l~progene par Schaumann, Kissmeyer, Beintema, etc.; 4° aucun 
bacille n'est colorable par les diff~rents proced~s connus, et ceci 
encore s~pare la sarcoide l~progene de la lepre tuberculoide classique, 
ou l'on peut rencontrer presque toujours de rares bacilles. 

Apres ce bilan analytique, quelle sera notre conclusion? Une 
conclusion d~finitive serait certainement pr~matur~e. Provisoire
ment, il nous semble, on pourrait accepter la suivante: l'existence 
d'une maladie sarcoidique due a un virus sp~cial devient ' hautement 
probIematique, la symptomatologie sarcoldique peut etre r~alis~e 
de toutes pieces par les acido-r~sistants de la tuberculose et de la 
lepre, la maladie de Boeck se trouverait avoir plus d'une ~tiologie, 

nous devrions placer au premier plan la tuberculose, la lepre au plan 
secondaire, nous devrions peut-etre accepter encore une ~tiologie 
ind~termin~e pour certains cas dus alors a un autre virus, en tout 
cas tres l~proide. Ce virus pourrait etre, qui Ie sait, Ie bacille de 
Hansen lui-meme; il d~terminerait chez l'Europ~en, surtout dans 
les peuples nordiques, par l'entremise de facteurs pas encore connus, 
l'~closion d'un syndrome, d'une maladie systematis~e tres proche 
de la lepre. 

Aujourd'hui plus que jamais, In question des sarcoides 
constitue un probleme ouvert et sans solution, exigeant de nouvelles 
recherches. 
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[The foregoing article was illustrated with fourteen pictures, five of gross 
lesions, four of radiographs, and five of photomicrographs. Copies for repro
duction hereWith, for which arrangements were made, have not been received • 
• EDITOB]. 


