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Les Auteur~. qui ont etudie les malformations de la 

colonne vertebrale, Jes ont envisagees a un point de n1e 

surtout theorique: ils se sont efforces de les decrire , de 

les classer, d'en rechercher une explication plus ou moins 

rntionnelle, ils ne se sont guere preoccupes qu'elles 

pouvaient intcresser le clinicien ( 1 ). 

Certes, depuis longtemps, on ne considerait plus le~ 

anomalies comme des jeu.' de la nature, lusus 11atur;c , 

mais on les citait encore comme des faits exceptionnels 

defiant toute explication : on Jes cataloguait, telles de 

simples curiosites qu'on relegue dans Jes musees et qui 

n'interessent que par leur singularite. 

La radiographie, en facilitant leur decouverte pendant 

la vi~, en indiquant les rapports qui existent entre la 

structure des vertebres et les signes cliniques, a com

pletement transforme J'etude des anomalies de la colonne 

vertebrale et des difformites permanentes du tronc qui en 

sont une consequence habituelle. 

Elle nous a appris que la scoliose congenitale est moi ns 

( 1) Signalons cependant un n~cent traYail du Professeur Bertolotti 
sur la sacralisation de la 5e lombaire consideree surtout dans ses rap
ports :\Yee la clinique. 
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rare qu'on ne le pensait et a souvent pour cause une 
hemi-vertebre, et que la scoJiose juvenile, dite d'habi
tude, si frequente apres 1 o ans vers l'.:'\ge de la croissance, 
est bien souventelJe-merne Ja consequence d'une anoinalie 
des vertehres ; elle nous a enseigne qu'en dehors du 
torticolis chronique d'origine musculaire, ii e.·iste un 
torticolis par malformation osseuse, auque] ne saurait 
remedier la section du Stcrno-cleido-mastoi'<lien ; de 
meme nous montrerons dans notre travail que J'absence 
ou la reduction des vertebres cer ·icales peut simuler un 
mal de Pott sous-occipital ou un torticolis. 

On dcvine par ces exemplcs tout I'interet qui s ·attache 
it I'etude attentive des anomalies du ~quelette Vertebro
Thoracique, aussi hien pom· rcconnaitre la cause d\me 
deviation vertebrale que pour instituer un traitement 
eflicace et rationnel. 

C'est de ce point de vue pratique qu'il nous p~1rait le 
plus utile d'envisager les malformations ; en Ieur decri
vant des signes, on arrivera a les diagnostiquer plus faci
lement et .'1 mieux les traiter. Pcut-etrc meme, quand 
Ies recherches cliniqucs seront plus avancees, pourra
t-on avantageusement substituer une classification vrai
ment clinique des anomalie·, an.· divisions qui, a l'heure 
presentc, se basent sur l'anatomie, l'cm bn,olooie ou Ja . ,.., phi losophie. 

C'cst dans cet esprit que nous nous proposons d'etu
dier unc malfonnation osseuse de Ja colonne vertebrale 
cervicale non encore decrite ni reconnue qui nous 
semble presenter un certain interet pathogenique et 
surtout clinique. 
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r<Hls avons publie, ii ~· a quelqucs annee., a ·ec notrc 

• Maitre le l)r Klippel. l'histoirc <fun maladc qui n'avait 

pas de cou, !a tete 1·eposait dircctement sur le tronc e 

la cage thoracique remontait jusqu'ii la base du crane. 

! 'ous avons pu faire de ce cas une etude complete, cli

niquc et radiogrnphique, et l'autopsie est venue confirmer 

notn~ diagnostic : la colonne cerviC'1le tres atrophiee 

formait avec Jes 4 premieres ve1·tebrcs dorsalcs unc 

portion osseuse indivi,·e que nous a ·ons appelec la 

masse cervico-dor.sale. C'etait la premiere oh, crvation 

de ce genre qui ait ete etudiee et publiec : nous pou

vion~ penser que cette anomalie etait une monstrueuse 

exception, e.·emple unique d'une malformation fantas

tique, telle que la nature se plait a former parfois, sans 

qu'il soit possible d'cn donner une e.·plication ration

nelle. 

Cependant, un fait nous avait surpns, l'anomalie ctait 

demeuree longtemp • meconnue malgre le scjour du 

malade dans de nomhreux .sen·ices hospitalie1·s ; pcut

etre l'attention n'avait-elle pas ete evei1lee par certain 

signes qui nous avaient frappes ? 1 rous avions done 

pense qu'il poui-rait etn: utile de degaoer un .,yndrome 

clinique qui faciliterait la 1·echerche de cas semblables 

au n6t1·e. 

En effet, depuis notre memoire (Mai 1912) plusicurs 

e.·emples analogues ont ete observes : des 19d. un au

teur americain puhlie une observation e.·actement su

perposable qu'il vient de remarquer chez une fillette. 

Quelque temps plus tard, Mr le Professeur Bertolotti 

(de Turin) nous ecrit (19d-1918) qu'il a etudie 3 cas 
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identiques a celui que nous avons publie. Ainsi? en peu 
d'annees, parce qu 'il les recherchait systematiquernent, 
1'\1' le Professeur Bertolotti a pu reconnaitre 3 cas typi
<Jues de cette malformation que nous avions etudiee 
avec notre maitre le Dr Klippel. C'est done une anorna)ie 
relativement frequente et comme nous l'ecrit le Profes
seur Bertolotti ( 1): « Je crois pouvoir affirmer que le 
syndrome <lecrit par Klippel et par vous est assez re
pandu et que la rarete des observations est simplement 
due a la <lifficulte du diagnostic, soit par la clinique, soit 
par la radiographie ; cette anomalie done, qui n'est pas. 
rare, reste toujours meconnue, puisque dans tous ces 
cas le medecin pose le diagnostic de Mai de Pott sousocci pital. » 

Notre travail sera tres simplement divise : apres quel
ques pages de generalites consacrees aux anomalies, et a la reduction des vertebres cervicales, nous etudierons 
cette nouvelle monstruosite, nous grouperons en plu
sieurs types nos observations et Jes faits qui s'en rap
prochent. Nous essaierons de degager de cet expose un 
tableau d'ensemble anatomique et clinique, esperant 
ainsi montrer qu'il est po·ssible de caracteriser chaque 
groupe de variations par des signes cliniques, quelque
fois par un veritable syndrome ; enfin nous discuterons 
la genese de notre monstruosite et ses rapports avec le spina bifida. 

(1) 1\1. le Professeur Bertolotti nous a _cnyoye, ayec ses superbes documents encore inedits, une 1ettre des plus interessantes ou ii nous expose ses idees sur cette anomalie. II nous autorise a nous en seryir, nous Jui en exprimons toute notre gratitude. 
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Geoffroy-Saint-Hilaire. 
Cependant, des J'antiquite grecque et latine, surtout 

dans le siecles ou de si grands esprits se detachaient 
des foules ignorantes, on trouve au milieu des supersti
tions les plus grossieres, les idees les plus justes sur la 
signification des anomalies . .Mais l'opinion de quelques 
philosophes ne constituait qu'une faihle clarte dans les 
tenehres et ne pouvait sen·ir de guide suflisamment 
precis : ii fallait que l'embryologie fut connue pour que 
puisse naitre la teratologie. 

La science possedait pourtant quelques cas hien ob
serves, mais on y accordait peu d'attention et Jes ana
tomistes ne s'en occupaient que pour dunner du fait 
nouveau quelque e.·plication ridicule ou bizarre, puisee 
dans les idees superstitieuses qui dominaient alors tous 
Jes esprits. 

Etienne Geoffroy-Saint-Hilaire, le createur de l'ana-
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tomie philosophique et de la tcratologie, rnontre que 
tous les etres, anonnau.· aussi bien que nonnaux, sont 
regis par des lois, qu'on peut retrouver en eux, meme 
unite de plan, merne unite de composition« ii y a mons
truosite, dit-il, dans son Anatomic philosophique. mais 
non pas pour cela derogation au .· lois ordinaires »; ii 
eut le grand merite de donner a sa pensee une base 
scientifique ; par ses experiences sur les reufs de poule, 
experiences qui dcvaient etre si parfaitement reglees par 
Dareste, ii s'est efforce le premier· de leur trouver une 
explication rationnelle, « la rnonstruositc la plus gra\'e 
et I 'anomalie la plu: leg ere sont essentiellcment des 
faits de meme ordre, d es deviations du type specifique 
produites par un changement de I'evolution ». Des ce 
moment, les faits sont li e•, cntrc cu.·, on Yoit )cur 
rapport avec le develo_ppernent et, s'il est encore difli
cile de leur donner une e.·plication, du inoins on com
mence a comprendre leur nature et leur formation. 

Actuellement, on se represenle volontier·s les anomalies 
comme les variations d"tm type humain qui n'e~t point 
encore fixe. oscillant entre ce qu'i] etait autrefois et ce 
qu'il veut devenir, mais evoluant constamment vers la 
perfection. 

Si les anciens auteurs se contentaient de rapporter 
l'anomalie, chaque cas pub)ie aujourd'hui amene l'eclo
sion de nouvelles idees, de nouveJles theories qui 
s'efforcent d'apportcr la Jumiere, mais qui ne font sou
vent qu'obscurcir Jes faits; ceci nous permet de com
prcndre que la genese de beaucoup de ces variations 
soit encore si peu connue. 
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Cette ignorance, cette diflicuite cfexpliquer Ies ano

ma!ie: et Jes monstruosites constituent peut-etre leur 

principal attrait ; leur cau~e, Jeur disposition, les diffe

rences et Jes ressemblances avec ce que nous apercevons 

chcz les etJ·e.., vi\'ants, tout cela su:cite d'innomhrables 

reflexion-. qui touchent ~lu prohleme si complexe des 

rapport... de l'homme et des animau.·. 

!l est peu de sujet au:-, _,i passionnant que cclui qui 

com.:erne notre origine ance ... trale; aucune ... cience mieu. · 

quc la medecinc ne saurait y repondre. 

* 
* * 

Les variations peuvent atteindre tous les tissus. tous 

les organes de l'homme. 

Elles sont particulierement frcquentes sur les organes 

en voie d'atrnphie ou de disparition ; dt>s qu'ils ont 

cesse d'etre fonctionnels, ils n'ob~issent plus au.· regles 

onlinaire~ de la stahilite du type: ainsi les variations 

du c<ecum et de L1ppendice sont nomhreu:es. 

)n !cs trom·e egalement s 1r les parties de not1·e et1·e 

les plus perfoctihles. cell(.'.; qui n'ont point encore ter

mine leur evolution. P'rcnons comme e.-emple le 

systeme musculaire; les muscles tendent ~l se dissocier 

OU a se reunir suivant le r61e et le but qu'ils ont a rem

plir: aux memhres supei·ietu-s, les muscles se perfec

tionnent, i1s se nrnltiplent a caus.;e d'un travail toujours 

plus delicat, et cette tendance au morcellement s'etend 
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aux vaisseau.· qui Jes nourrisseilt et aux nerfs qm les 
animent. Pour les membres inferieurs, au contraire, on 
assiste progressivement a leur reunion ; Ja toutes Jes 
masses charnues sont compactes, resistantes, Ja subdi
vision du travail muscu)aire est moins utile; tout y est 
dirige vers un but unique : le soutien du corps et la 
marche. Ainsi, la nature, pour mieu. · adapter I'homme 
a sa destinee, agit d'une fa<,~on inverse aux membres 
superieurs et aux membres inferieurs. 

Le squelette lui-meme, cette charpente qui semble 
immuable, qui donne aux etres Jeur forme exterieure et 
sur lequel viennent se fixer Jes organes et les autres 
tissus, n'echappe pas a ces variations. Leur existence 
s 'explique a Ja simple inspection d'~n squclette, et ii 
n'est pas besoin de recourir a J'embryologie ou it l'ana
tomie comparee pour montt:er que le thorax est comme 
le rachis une· region en evolution qui n'a pas encore 
acquis Sa forme definitive: Jes fausses e<Hes subissent 
certainement une tendance a disparaitre; de meme la 
premiere cote est en voie d'atrophie, eJJe est moins deve
Joppee que la deu.·ieme et finira sans ,doute par ne plus 
exister ( t ). 

Les variations vertebro-thoraciques nous apparnisscnt 
un peu comme une hesitation de la nature a revenir 
vers le passe ou a progresser vers l'avenir. Ledouble a 
appele ces deux sortes de variation tres frequentes, Jes 
unes : re_qressives, ataviques qui marquent un retour 

( t) II n 'est done pas paradoxal de prevoir un jour futur ou les fausses 
cotes etant disparues, et la 2" etant devenue Ja t r•, l'homme possedera un thorax reduit de hautem· (Ledouble). 
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Les anatomistes divisent Jes variations du rachis en 

deux groupes: variations numeriques et variations 

morphologiques. 

Nous limiterons notre travail a J 'etude des variations 

numeriques pardifaut de la colonne cervicale. 



LES VARIATIONS HUMERIOUES 

PAR DEFAUT DES ERTEBRES CERVfCALES 

.La region cer\'icale, con me les autre ~ segments du 
rachis presentc des v~ riations appa1·entes, c'est-~H.lire 
compensees par une vertehre en plus ou en moins clans 
une autre region et <les variations reelles. le: une-; par 
execs et Ies autres par defaut. 

Les \'ariations llllilleriques reelle~ par e.·ces sont assez 
frequentes et peuvcnt rester isolees, sans autres troubles 
morphologiques. Les variations par defaut, Jes seulcs 
qui nous interessent, sont jn·es< ue toujours associecs a 
des troubles morphologiques (lusion vertebrale, hemi
vertcbre, cote cervicalc ,etc ... ) ; cornme s'il avait fallu 
l'action d'une cause importante, qu'elle soit pathologi
que ou mecanique, 1iot1r amener une modification de la 
region cervicale. Au contraire, les variations nunH~ri
ques reelles sans anomalic de structure, frequentes 
clans la region caudale sont e.·ceptionnelles dans le seg_ 
ment cervical, ce qui s·accorde avec I'autogenese et la 
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phylogenese qui nous montt·ent la gram.le constance des 

\'Crtebres cervicales au cours du de reloppement et dans 

toutc la Serie des mammiferes. 

Les anomalies numeriques de la region cerYicale 

semhlent particulierement frequentes au niveau de la 3 .. 

Yertebre : Ledouble pense que le point foible du sque-

lette du cou se trouve a ce niYcau entre les 2l et 31 
, 

cervicales. 

Les Yariations pcuvent n'atteindre qu'tm seul meta

mere, quelquefois davantage, parfois meme toute la co

lonne cervicale est supprimee et ii e.·i4,te ainsi toute une 

serie d'inten11ediaires entre l'etat normal et !'absence 

complete de rachis cervical qui est le degre maximum 

de l'anomalie par defaut. 

La litterature anatomique, jusqn'a ces dernieres 

annees, possedait peu d'e.·emples de reduction reelle du 

nombre des vertebres cervicales, meme en ajoutant les 

cas observes chez Jes fretus monstrueu.·. 

1 rous ne signalons quc pour memoire les faits rappor

tes par Cruveilhie1·, Columbus et Cullen : ils citent 

chacun un exemple de 6 vertebres cervicales. mais ils 

ne parlent pas de la composition du reste de la colon

ne. 

Le premier cas de reduction numerique vra1e, sans 

compensation, semble avoir ete ohse1·ve par Haller en 

1745 chez un fretus anencephalien ; il n'avait que 5 ver

tebres cervicales et presentait un spina bifida limite l1 

la cinquieme vertebre ( 1 ). 

(t) Jules GuhH;\;', p. :61. 

• 
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En 1746, Morgagni cite un fait analogue chez un anen
cephale avec spina bifida etendu a tout le rachis ; ii 
n'existait que --t- v.' cervicales, elles-memes tres serrees 
et confondues ( 1 ). 

Bedard parle d\111 monstre acephale chez lequel 
manquaient les premieres vertebres cervicales ; le reste 
du rachis etait normal (2). 

Goodhert, en 1874, decrit la colonne vertebrate cl'un 
fretus hydrocephale, conserve au musee Hunter qui 
presente un large spina bifida cervico-dorsal allant jus
qu'a la fr' dorsale, avec scoliose gauche et un spina bifida 
10111 bo-sacre. La colonne cervicale ne para it constituee 
que par le corps de 4 vertebres cervicales et demie, 
representant les 1 premieres cervical~s et la moitie 
gauche <le la cinquieme. Les 5 premiers \'. dorsales 
sont tres deformees tandis que les 7 dernieres qui ne 
repondent pas au spina bifida sont normales. 

Soulignons en passant la frequence, chez les fretus 
monstrueux. du spina bifida associe aux variation,\· 
numeriques des vertebre.s cervicales ; nous retrouve
rons une disposition tres voisine chez Ies individus dont 
nous rapportons plus loin l'observation. 

Le cas de reduction cervicale te plus interessant a 
ete decrit par Villet et \Valsham : ii s'agissait d'une fem
me de 31 ans, atteinte de scoliose et dont la mere pre
sentait une pareille difformite. Le rachis comprenait 
seulement douze vertebres et demie : 3 lombaires, 7 
dorsales et demie, 2 cervicales la 6'" et la 7" ( celle-ci mu
nie d'une c6te surnumeraire). 

( 1) Jules Gl'f:R1N, p. 251 ; (2) p. 418 (Obsen. 38). 
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Varaglia, en 1882. a l'Universite de Turin, disseque le 
squelette d'un nain n'ayant que 5 v. cen·icales. le reste 
de la colonne avait sa formule normale. 

Dans un cas signale par Staderini ( 1894) la colonne 
vertebrale etait constituee par 6 vertebres cervicales. 12 

dorsales, 5 lomhaires, 5 sacree:, et 4 coccygiennes. 
Rabaud ( 1907) a e.·amine un f<etus feminin de 230 gr. 

paracephalien hemicephale et acardiaque provenan 
d'une grossesse gemellaire bivitelline. La colonne ver
tebrale SC composait 24 OU :6 pieces se repartissant en : 
12 Di+ 5 L + 5 S + 2 ou 3 C. ; Jes vertebres cervi
cales faisaient completement <lefaut. L'extrcmite infe
rieure de la colonne sacree presentait un rachis chisis 
tres irregulier. 

Nau ( t 904) decrit dans sa these l'observation d'un 
gan;on ne a terme, mort le 8" jour ; la colonne cervicale 
etait constituee par les 5•\ 6" et 7'' vertebres mal formees, 
ii manquait done 4 vertebres cervicales. 

Bertolotti ( 19 t 6) cite Jes observations d'un garcon de 7 
ans et d'tm jeune homme de 17 ans qui n 'avaient l'un et 
l'autre quc 6 vertebres cervicales. 

En somme, bien que de nombreux auteurs Jes aient 
recherchees. ii e.·iste tres peu d'e.·emples de variations 
numeriques des vertebres cervicales ; dans une statisti
que d'ensemhle rapportee par Ledouhle, sur un total de 
q.20 colonnes vertebrales, cartilagineuses ou osseuse ·, 
provenant de vieillanls, d'adultes, d'enfants, de nouveau
nes cm d'emhryons; 2 seulement ( o, 14 ° .. ) etudiees l'une 
par Staderini, l'autre par Dwight avaient 6 vertebres 
cervicales. 

Fl:IL 2 
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PREMIERE PARTIE 

Notre historique, deja si court en comprenant les cas 

recueillis chez le fretus, le serait bien davantage si nous 

avions voulu nous limiter aux faits observes chez les 

etres ayant vecu. Cette rarete augmente singuliere

ment l'interet des observations que nous allons rap

porter et que nous nous proposons d'etudier au double 

point de vue de la clinique et de la pathogenie. 

Suivant le degre de la reduction numerique et la 

nettete des signes cliniques, on pent considerer plu

sieurs types que nous etudierons successivement. 

Type I 

C'est le degre maximum de la reduction numerique. 

Les vertebres cervicales paraissent absentes ou tres 

diminuees; les cotes remontent jusqu'au crfrne consti

tuant un veritable thorax cervical; ii e.·iste un orifice 

triangulaire .posterieur que nous assimilerons a un 

spina bifida cervical superieur. 

Nous exposerons d'abord les obiervations, nous fe

rons ensuite une etude d'ensemble anatomique et cli
nique de la monstruosite. 
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I. - Observations 

0RSERVATIO, • I 

(en col/ahoration avecM. le JJr KltjJpel) (1) 

L. Joseph. ii.ge Je -iti ans, taillcur, cntre le t3 Jccembrc HH-1 
it rh13pital TC'non. salle Bichat, pour unc plcuresic avcc con
gestion pulmonair,, d nephrite. 

Di·s le prcmif'1• cxamcn (fig-. I et 2). on est frappc par !'aspect 

Fig Fig. 2 

du maladc: l(' cou parait supprim{•: la tete est immediatemcnt 
a ppli<f U(:C sur l(' tronc: on dil'ait quc la colonnc vertehralc 

(t) c,,ue oh~c1•yatio11 a dt;ja ett~ lres complt'·tenH'Ill dt'crite ('11 col
laboration avee 11otre mailre k Dr Klippel dans la Som•. Jeon. de la 
Salp., 1· 11 3, jnin HH2 .. ·ons nc rcYicndrons qn<' snr ccrtains points 
(flli meritent d"etr(' preeises. 
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s"est tas .... t:,, £1 sa pal'lic supe1·ieurc. comIIH' ,lans certains ma ux 
de Pott so11s-occipitaux. ChPz not,·c malad<'. nous nc t1·ouYons 
rien qui puisse cxpliquer cdte disposition. pas d<' doulcur le 
l<' long- de la colomw. pas d(' mal <l<' Pott. pas de traumatisme 
anterieu 1·. \' ous l"inl<'rrogeons. mais , cs antecedents pcrson-
1wls ou ltfrt;<litai1·1's n"ont pai;; le nwindrc rapport aYcc cetfr 
anomalit> .. ~ous , oulons in~i..,te1· ;parlieulie1·cm<'11t sm· l"i11rxis
t<-1H'(' d,, diffm·mill; c..;<1uc•kllique da11!-- --a famillt' . . 

Le malad<' 11(' sait s"il avait ("t'tlc disposition en llaissant. il 
se rappcllt- St'lllelll('lll quc Y('J'S 7 a11 .... , 011 ra montl'e a un ffi(;dC'

<'ill qui a p1·oposC:· utH' opt'l'atioll .. \ et' momPnt ii pr<.;se11tait, 
pa,·,tit-iL onlr<' l"ahscnl'l' tle eou. 11m' forte deviation de la tett• 
i1 gauch<•. si hien ({llC l"oreilk touchail l"<-paule. C<'Ll(' incli
Haison du1·a jusqu·i1 l'::1g-e dP 1.2 :rn!-.. et tinit par disparaitrt•. 

, Tolons un l'ait interessant dans l"histoi1·e dn mala<le: depnis 
L1g-e de J;'j ans, il a f'ait de ft'l'tjll<'llls d lo11gs S('jours dans lcs 
hopilau. - pom· di vel'~ws affedions : appernlicit('. plcurc•sie, 
hconchitc ('lironiq11e. <'l malg1·c· tant d'exanwn-, on ne s'dait 
j amais a pt••·i:u de l"d 1·ang-~ malfo1·nw Lion qu'il pre sell lait. 

Examen clinique du malade. - Le' malade esl dt• pelilt' 
taille. la Lele Ull pen gross(' pour le 1·esl<' du corpc..;: rnais lt•s 
rapports de long·uem· du tronc et dt>s jamlws 11c sont pas sensi
hlem('Hl nwdifi(~S. 

J;asped 1111 peufig1,, (((b.'->enee d<' NJll so11t hien vi .... ibles sur 
l<'s dc11x pltotog-raphit·s qui aeeompag-nent not1·c· obsern1tiou. 

Sur la p1·c·micre. YUt' clc face. le malade t·<•lcYc la tdt• au 
maximum. et eeci nous indique dc:ja mw des parlicnlarilt'S 
(ru'il prl·sent<' : difficult<· des mouvrnwnts de la tet~ sur ll' 
lt'0]1('. 

Sur la d<·nxiemc photog·,·aphic·. Yue de <los, on pent voir /'i111-
planf ation des chei 1e11:v se faire lt·cs Las: ellc oc('upc unc sur
face triangulaire a base supfrfrnre r(Spondant au Lord infcrieur 
<l<' !"occipital. <'t dont le sommct co"ineidP aYP<· la 3•· apophysc 
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dorsale . .Malhcul'<'Uscmeut uott·t• patit>ut (Hg. :l) s·t!lail l'ait l'ascr 
pen de jours aupa ra vant. .-t 1"011 rt•ma1·que ass,·z 1lifli<·i lt•rn<·nt 
cctk di position tit's dwYt'UX. 

Les mouvPmP11ts de la tt•tf• !--ont limit(;s : 

Sens au1,:ro-po ... te,-ie11r. - La dislarn·<· de la poiHL<• du 11lt'11lon 

a la fm11·<·hettP st{'l'nale r..;l d<· 12<·m da11s l°('Xten-.;ion lc11'd(•. 

j 
Fi).!. a. - Face po,;LeL·ieure de la telc IllonLrnnt !'absence d{I 

cou et l'implantation ha--se de' clwnmx. 
tf·'ignre cxtrailc de la .Vou1•. lcu11. d,• la '-alp .. n• 3. 1!H:2.) 

t'l dt' 7 <'Ill ,lans la 11<·.·iou t'o1·ct:e. il 11·existP qu·mw t1·t'·s faiblt• 
difft;rcuce dt• 5 cm. Pntrc• l"t>xlension t't l<'s fl •xions ma.·ima : 
clwz un i11divid11 a 1•on normal. <'l' ehiffi•p 1•st pt·i•s dt• L1·oi-. fois 
snperieur. 

Sens latel'al. - Les mou Yements sont encore plus 1·<:t uils; 
leU1· arnplitude tri·s faible u·a pas t;tc mesurf.t'. 

Les mouvcments tle Ja tete sont seuls limites: Jes Jm1~ t>l It'~ 
jambes conservent des mouYements normau.·. 



- 22 -

La direction o-eneralc de la colonne verlebralc est modifiee: ::, 

cllP- formc une courbe a convexite pm,terieure et prescnte dans 
renscmhle unc <leviation vers la gauche. L,'h(;mi-thol'ax clroit 
parait de ec fait plus grand qnc ct•lui du c<it(; gauclw. 

Examen du malade aux rayons X. - l.:imag-c l'a<liosco
pique est lout a fail eara<"teristique : ellc ('onfit·me ahsolunwnt 
l'examen cliniquc en montraut rabscnce completP d<' <'OU et Jc 
colonnc ccrvicalc (Fig. 4). 

Toutcs lt's verU·hres dot·sa.l('s pot·Lenl des c<Hcs. rinsertion 

des deux premiercs c<Hcs est si ekvee qn.il est <lifficilP (fapcr
cevoir nettement lem· attachc au S<Jttel<'ltt> vel'lehral: crtte 
union est en pa1·tic caclu:c par l(' maxillai1·e ini'el'ieu1· <'n a ,·aul, 
et par la base de r occ:ipilal en al'l'ierc: de sorlc qne la <'age 
thoraciquc parail 1·emontcr jusqli°i.t la base du lT,t11e. Cett<' dis
position cntrninc unc situation tres anornwlr· des davicule:-. leur 
articulation slerno-claviculairc rcpond ('11 projection ,\ la (i· 

ou 7e vertt''l>re dorsak. au lieu de la ·lrl' ou 2•' it r{•tat normal. 
La <lifficultc d'interprelation de la radiographic <'St augmrn

tec par raLaissemcut <le l'fraillc <le !'occipital. II dcvait s·ag·ir 

(_rune <:rJ>lfW.'-;(' b{lsilaire (1), deformaliou carat.·tfris<;e par la 
dcseentc exag·<;t'<;P de la foss(' <'t'l'<qn·ale posl<:rfr111·c. 

~ous n'insistcrons pas da,·antag-c, tfms ccs ddnils dev:llll <;t,·r 
confirmt:s pat· l'dudc· d(' la pii·ce anatomiqu('. 

Dolle' ('Ji l'(;Sllfllf!. r ('.\:(11}1,('ll /'(Id ios('Oj)lff W' (·()IJfl}l(' r (',\'(/IJ/('/1 

clinique 1w11s l'<;,,;,fe t(IU' r·ag<' llw!'or·i<Jfll' re111<mlrrntjlfsr111·1i la 

base du <·rrine. ON'llj)<;l' e11li<'l'<'mc!lt /HU' les r/1 1{(,\' po11111011s, 

don! les lo/Jes szzph·ietf!'s paroissent 11eni1· se soudcr sur fo 
sommet de !rt cage. 

L'examen dn malad<' ne r<·velc <l'autre parL ni ..,yphilis. m 

(1) Nons n·avions pas 1·t·<..:onnn cettc <lt:l'ol'luation, mais aiusi qnr 
nous ra fait rcmarquer le pr Bertolotti, il semble d'apres les radio
graphies qu·elle devait exister clans nolrf' cai;;, commf' <lans toutes 

• ses ohs<'t·vations personnelle~. 
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Fig. L - ~ch l;ma radiographiqne montranl la r on::- titnti on 
du th0rax cerTical 

Ajoutons quc le malatle <'Stun renal a, ec congeslio11 pulmo
naire compliquee lie pleurl{sic. allmmine dans les urines, gros 
co'ut' HYec hruit dr galop. 11 succomhc le t9 janvier HH2 . 



Autopsie. - Xous passcrous sur }<_•s lt·sions (ks org·ancs qui 
<'onfirment pleincmcnt l"examcn cliniquc. nc Youlan l etudirr 
quc la <lisposition du squelc-Uc. 

Nous examinrrons successiYemenl le lhorax cl la colonn<' 
,Tcrtebrale dans leur ensemble: puis nous insistrrolls sm· les 
points particulieremcnt interes..,ants du mchis et des cMcs. 

THoH.\X. - Les (lenx caYilt'·s Lho1·aciqucs ont scnsih!Pme11l 
leurs dimensions rn ,rmales. Les pounwns lcs occnpent cntit'l'<'
rn<'nl Pl rrmonlcnt comme ell<'S juscru"it la base du <'rii11e (fig. :-5). 

Les cMPs qui formcnl c<'llc <'age Lhoraci<Jll<' sont au nombre 
de 12 de chaciuc c<>l(:: leur <lircC'tion est tri•s ohliqu<'. cctte. 

l dispositioll SP rcmarquc surlout pour la premii•r(' <·tHl' qu 
limite un orifice tres rapproche de la Yerticale, tandis qtu' chez 
un in(lividu normal r ouYerlurc qui fait communi<JU<'I' le cou 
a Yee le thora. •. est prcsque l1orizo11talc : r expli(·ation en t·st 
aisce : cettc 1n·emi<'•r<' c<He s·auaelw su1· la verli·hre la plus 
elevee. cllc fait ainsi remont<'r <'ll ani<~re le thora.· jnsqu"it la 
hase du cr.1.u·e. 1'1ais elfr est obligt''(' <fr sniYr<' unc Jirrclion 
trPs ohlique pour rcjoind1·e le manubrium du sternum. rt limite 
alors en a Yant m1e r(:~·ion cerYicale qui n°t'xislf' pas it la partit' 
posterieurc. 

Les espaces inLereosla!J.X qui st:parent Ics cdtes sonl chez 
notre malade d'-aulant plus larg·es qu·ou s"{·loigne dayantagc de 
la tcte. A la partic tout(' supfricure. Jes cotes se rapprochent 
tellemrnt qu'cllcs s<.~mhlcnt constiluer Ull<' sorte de d<>IDt' 
osseux. ,·<-ritahlc rn1·apat'<' 011 Yient sc log·cr l'extremit<- de 
ehaque poumon. C"t•sl aYec la plus grand<' difticultc qu"on 
arriYe it separc~r et a comptC'r les cdtc.'s. 

CoLO~.-E YERTBBIULE. - Dans so 1 ensemble. t·e rachis pre
sente une large courbure it convexite posterieure; c'est en 
somme le proJongement de la courlmrc tlorsale jusqu'au cTane 
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Fig.:;. \'ue po:--lc~rieure du lhornx monlrant. In di:-po,iti~>11 
de la l'Hf!e thoraciqu<· et de:- poumon:,; 
( Fii.r11rf' f'xlrnilt• elf' la Now. lcr,11 d1• la , '11111. 11 :{, l91~. 

11 <'Xisl,· Ullc --colios1· i, <'Oll('.t\ il<; lalt;rale di·oill'. t·cpowlaHt 

au ti<:rs s1q1(•ri1'u1· dn !'a('lti.., (<'<'1·i co11firnw l<•s <·011stalations 

<.'liniqu<'s). 

C.-ttf> c·olomH' Y<'t'l1:J11·:d1• 1·011..,i,lc;,.,:<' d<' rocC'ipilal au sac1·um 



peul elrc tli, ist;(, t'n trois po1·tions ![Ut' 11011::, dndie1·0H..; "'ueces
si n·mcnl : 

i 
<J"~ ~ ,.,-, .. 

(e'-"'o.J.>rsJlt 
• ~ 

Fig-. Ii . - La pat'lie :,1qw1·ieure de la t.:olnnnP \·Prl,;hrale (vtte a.nl<;ri1mre) rr.rnurqner l'origiuc tre::- rapprochee de· prcmii·res cote~ 
(Figure Px:lraile dP la ,Y1Ju1. Icon. if,, /11 Salp .. n• 3, t9i~) 

::\lassc ce1·vico-!lorsal(•. 
Yel'tebrcs clorsalc.s. 
Yc>rlebrcs lomhaircs. 
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a) Jla . ..;sc ,·<•1•, 1i<-o-do1•.-;((/,'. - Cettc portion Psl ct•1·taincm.-11t 
form,~c de plusicu1·s Ycrkh1·cs qui sf' :,;out s<mU<'l'S entl'c <'lies 
an <·om·s du develoi>pt•ment. On disling·ue asscz facilenwHl Jes 
c,'itrs dt' cha<1u,· c1Ht:. L'origine dr 1·1"'s l'tHCs est trt's rapproclH;('. 
pt'C.:-i<[U<' so11dee [t la naissa11('<'. Ccttc masse osseusc a mu• 
form<· allong,;e et a platiP d ·a Yan l l'H al'l'ii·rc: clle a UIH' lon
grn·ur dt• H 1·m .. 1rne larg1·111· Ya1·ial,II'. mais qni Ya en augnwn
tanl n•1·s 11' haul. 011 die altt•i11t <'Il son maxinrnm :S en1. t'l :\ ,·m. 
scal1·11H·11 l it son II i Yt•au It- plus 1;l1·oi I. 

fo fa,·r• r1111<~1-ir>tfl'<' (fig·. fi) r,:pond aux corps 1lcs YPrli·lH·cs 
all'oplti<'•(''-.. 1•l11· 1•sl li:--:--P. rt:gulit'·rrm1•11t aplali1•. t•lle ne Jll't;scull' 
Hi I<'.:; sai llit'" d<•s disqur~. ni l1•s dc;pressio11s d~s l'Ol'}l. yp1•t1·• 

h1·aux qni st' voiPnl 1101·mal1·mrnt : 1't'}'<'11da11t on an·ivc· it 
distin;pu·1· qncl1p1c-. slril's U·g·i·1·Ps. t1·a11sversales. faiblemt•nt 
a1·q11C-es it 1·01wa,·it,; i11l't:ri1•u1·<•. c't•-;t lout et• 1111·011 pcul rappol'l<'r 
it uni· t:baucht• d,· divi,ion ,·t•l'tt'b1·al<•. C<'lte face antericu1·<·<•st 

plus la1·g,· t'l IH·a1u·<mp plus aplatie <{lH' l<'s corps des Yerti-hrcs 
IWl'mafr..., : -,on <;paisscnr II<' drpass<' pas :l <·m .. il semhl<' qu<· 
el'tl<' pa1·l i<' snpt:1·i1•1t1·<· d t1 t":tl'hi-; a ,:u, tassep d1• haut en bas et 
aplati<• .i·a,·anl en al'l'it•l't': du dl'ssous tlc el'llt' massc. k-, eoq>s 
\ ('l'L{·h1·au . l'('lll'('llll.('Ill lt'Ul' t'ormt' l'l lt·ut· epais..;1•u1· l}()J'lllal<-s. 

Lo jiu·r• posl<1l'it•tf1•1• (ti~·. i) 1•st p1·t•sqt1<' lout t•11tii•1'f' 01·t·np1·•e 

pat· Ull t1·i·s la1•g-p l'l t 1'<'s ohEqtH' 01·ifil-l' t1·iang·ulair<· 1•11 lol'me 
dt• Y it sommt'I inl't;1·i<•u1·. fI a llll<' l:u•g-1•u1· de a <·m. 8i1 sa partie 
supericul'e cl UIH' 1011µ-ueur d1• 1<'111. ~>- Cc lai·g·<' orific<· t'<'sst>mblc 
;\ nu spina bi Iida <<·t<·ndant it tout<' la partie post{•1·irure d<• la 
l'oloune 1·1•1·vit·al1•: 11011" Y1•1·1·01b. <'ll disl'utallt la gc11i·sc de <'l'tl1• 

malfo1·ma1ion t011t l"intfr<'·t d<• cctte rf'marquc. L'Pxtr<:miH· 
inf{~rieu1·e 11<- n·l 01·ifie<' .._,, le1·mi11e par lllH' 1·-ret<· for1rn.'e par 
la r;•u11io11 Je '~ apophys<'s t'·pi1H•n.-;es qui chevauchcnt Jes un<'s 
sm· lcs aut1·1•s. ,·,•lte c·1·ctc <:pincn-;<• 1.•st don<' fres irr<:gulit'.•r<.'. 
sa long·ueul' t'~t d<' Ii cm. sa larg·ucu1· d(• fi mm. Sig·nalons uHc 
particularit<; in1l;1•p..;santc : nous a vous etudi<' <·et orifice sur 
It· e.ulaYrt'. la l1.\lt~ 1·eslant unie il la colonne vcrtehrale. l<·s 
1·apports an•e la hast' dt• l'oecipital <;lai1•nt v,uiahles ~uiYant la 



Fig. i. - La pal'tic $11pt:rieure dP. la eolonne, el'l,~ornf P 1 Yllf> poslfrieure,. Hrmarquer J'orifice triangu]ai1·~ po,t,!rieur 
(Figure exlraile cle la .Y,1111·. lcun. de]({ Srtlp .. 11• 3, 1912.l 



po~ilio11 1le la tell' : Lo1·sq1u· la lt;lt• <~lait en hypet·L<-nsion , 
roceipital ,·t•nai tau contact de 1·1•t lt' a poph~·st' <'·pincnsc. Lo1·s11u<' 
la tt"!tt• 1•tait l'll hypc1·flt·xio11. m1 ·.-spat·<· dt• 2 ecntimt'•lr<'s la 
s1;pa1·ail Jc la base ,lt• l"ot'l'ipital. rn cloig-t i11l1·oduit d:rns <'d 
espat>e JH.;IH;lrait dii-ed{'lll<'lll tla11s ll' trnu <Wl'ipital, t>l 1"011 seu
tait fat·ilcnwnt le hull)(' <'l IP <'t'l'Yt·l<'l. 

J.;<'.\'l1·,;111it,; s111u•rit•1ff'<' d1• la masst• osst•use mo11l1·e dt·ux 
sm•f'aees arli1·1!lai1·es st•pa1•{-1•s pa1· u11e 1·1·t'·ll- <'II f'ol'mc <le d1•11L 
poiut11P : <'·t•sl 1·e1·taim•m<•11t m1 1·t•sll' dt• l"apophyse odonto'idt• 
<IP rax<' <fni. lo1·qut• s·esl <'<mstiln<; la malfo1·mation. s·('sl inco1·
f>o1·<;e <.'l confond11e aYC<" les segm1·11ls osseux Yoisins. C<' ho1·•l 
supt'rien1· n't•st pas horizontal. mais s·;thais~w un p<'u yers la 
droile. t·<~ tp1i do1111e n111· l'<'t·lai11t' asymct1·it- aux 2 surfaee · 
arti1·ulait-es. t·1·llt• du 1·1Ht' d1·oil se t1·onYt' su1·_ un plan inferiem· 
Pt ohlitptc: t'<'llt' <lisposition dP,·ail 1·1•11d1·t• pt'll slahlt• l'a1·ti,·u- ~ 
lation tit' la colonm•• n•1•ttq>1·ale a Yt'e l'oecipilal. Cetlt• sul'fact' 
articulair-e <'Sl assez t'•I 1·oite. t•llt· sP ,·011tinue <'ll ar1·it'·l'e pm· 
1'01·i ficc ll'iang·u lai t'<'. 

( '.ettc• po1·lion supt:l'iPu1·,• d,· la t'olo1111t• Yt't'l1:J>1·,dt' 111· posst'•d1 
done ni atlas. ni axi::-- i11<livid11alis1:s. 

l r fl(' /J(lf' t/('sjtt('('S lrtl<'l'(ffrs. ('('lte mas-.;t• OSS('ll~e para it t1·cs 
<:t,·oitt• • ."t 1·anse d<· l"aplatiss,·menl d':l\·:u1t t•n a1·l'icl't' des 1·01·p~ 
YC'1·!t'1>1·a11x , <'lit• pt'<'S<'lll<'. <'II plus d,• 1 pai1·cs d,· c<H<•s qu<· 
no11s avo11s dt•jit signal,:,,s. u11 eanal <pte nous co11sidt:1·011s 
co111111<' rl1omologue du canal Y<'l'tehral. Cc caual t1·a11.sy1•1·
sai1·e desti11t' sans dout1• ;\ co11tcni1· r:u·U·1·,· vc1·Lt'hl'al,• t'.st sit111: 
au-de..;sus de 1'01·ig-iue dt•s pt·t•mii•r,·s ct'>frs, il esl uni au canal 
ra<·hi<licn p:~r plusicu1·s ol'ifil'<!S tJUe 1i.11·t·o1u·aie11l prohablemcJ1l 
lcs nerfs rarhidiens ;: ces 01·ifit·es .so11 t i t'l'1:gulic•1·s, su1·tou l du 
cot<' g-aucll<'. trt'·s rapp,·ot·h•:s. s{>par1:s lcs uns <l<'s antl'cs p~11· 1m 

pout fres mine·<· de tissn osscux: lem· long-ueur est fres snHi
santc poui: Ii Vt'<'I' pa~sag·e aux 11t•1-fs sa us lt's com p1·imc1·. ii e~t 
asscz diflieile 1le lcs comptc1·, ccpcuda11t uous l'royons <1u·i1 y a 
6 orifices a droitc, ;-j seulemcut du c1.1tt~ gauche, mais I<' demit.•r 
p~us largn semhlc form<'t' l'union <IP dc•ux oriHccs. 
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Si maintenant. nous voulons homolog-11r·1· l ·s \'('1·tehr<·s qui 
constituent cctte massr. si nous nous P-n ll'11ons aux <lonnfrs 
e~assiques. nous <le\·rions les considerr1· corn m<' n•rtehr<'s <lol'
sales. puisque seules ces vcrtehrcs possc<l<:nt dt:•s c<Hes. Comme 
il cxiste 4 paircs d<' e<'Hcs, f't qu·on pent di visc'r la cr<;te <;pin<'US<' 
en 4 parties, nous pourrions atlmettrc quc cctte ma'-St' est 
formec de 4 vcrtehres <lorsales: <.'n r<;alitf. il n·y a quc la partit• 
inferieurc de eette masse osscusc qui soit le reliqual des 4 vc1·
tehrcs dorsalcs: c·cst <la11s cctte pa 1·Lit> inffrieu1·c r<;duite a 1 cm. 
q9-c nous trouYons lcs 4 pa ires tlc c<il<'s <'l les a pophys('s tl'am,
verses et, <'n arricrc. Jes apophyses <'·pineuses. 

Au-dcssus se voit unc aut1·c po1·tion t:galeme11l de 4 cm. qui 
possedt• sur ses parties lal<;rales un ca11al L1·ansvc1·saire oi1 
<leYait se loger l'artcr<' ver:ebralc : e<' canal communique. 
commc nous l'avons vu. par plusicurs orifices avec la ea vill; 
medullaire, il est probable que chaque orifice repondait a un 
ncrf 1·achidicn et represcnte chacun le rrliquat tl"unc vert<>hre 
cervicale. Nous n·avons complt! quc u orifice du c<>tc droit. il 
semhlerait done qu'il u·y ellt qut' (j nerfs rachidi('ns ccrYicaux, 
repon(lant a (3 vrrtchr<'s C('t'Yicales rudimentai1·rs. mais comme 
iJ n·existait aucun trouhle <l inne1·,·ation. nous devons penscr 
qu<' le nombrc des racinl'~ t;tai t 110rmal et les dcux racin<'S 
qui manquaicnt ,rorific<.'s, d,•vaicnt emprm1tcr un autrr 
trajct ; cettc partic de la ma~se cervico-dorsalt• qui repond t'll 

arriere a l'ou vcrlurc triangulaire et sur lcs cot(;s au canal traus-
·vcrsaire, nous parail done rcp1•{·s<>nl<'r la colonne cervical<· 
fusionn<-e. 

h) irel'li>ln·e:, do,·sa/e:,;. - Les 8 vcrtehres dursalcs, quc nous 
trouvons cnsuite. sont bien differellci<;cs, sauf la prcmi<'.-re qui 
est prcsque compll'lcmcnt sontl<;c en avant it la masse ccrvico
dorsalc. 

Ccs 8 vertcbres sont chacune munics d'mw pairc de cotes <.'t 
d"unc apophyse transverse I).ormal<•, non p<•rforee par un trou 
transversaire et articulee av<'<' l<•s c<Hcs. 
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Elles n·onl rit•n. en sommt•. dans lc•Hr strndure qui lcs difft:_ 
1·t•1wie notabl"menl dt•s Y<1 1·t<·hres <lol'salc•s d"nne autre colomH' . 

e) v,•l'li>IJl'('S lumboires. -.~Ott'(' piece ne comprcnJ qm•4 YCl'

ti•bres lomha.ii-cs: mais la <lernii-re a nettement les apparcnces 
cl"un(' 4, .. r t't non cl'unc ;jme vcrli-hrc lombaire. La tjme est sans 
doul<' 1·c•stfr uni<• ausaC'1·um par suite des difficultl;s cle l"autopsie: 
nous rn• pensons pas qu· on puiss" la eonsi<krl'r l'Ommc sacra
lisfr. 

Ellt•s 011 l tolls lt•:-. earadc•1·es typt•s des Y<'rlehrcs lombaires : 
uu l'01·1,s large et haul: cl<'s apophys,•s t1·ansve1·st's trl'.·s dcn•
loppt:es. vfritahlcs apoph~·st•s t'Ostifo1·m<•s: cnfin dt•s apophyses 
t!pincuscs <p1:ulrilat(">1•es Pt t1·es volumin<•uscs. 

Rcmarquons pourlant Hllt' variation intt,rcssa11te : h•s apo
physes transverses et lt•s apophyscs <;pi1wuses, au lieu d"aYoir 
unc dire<'tion horizon tale tt-ndcnt a sc diriger <'ll haut. l.'11 deho1·s 
et en aYant. reproduisant a rt;t:it 1l"<q>auche unc Jisposition 
qu'on rC'lrouYc dwz qu1•lqnes t'spt'l'<.'S a11imales. 

Void <p1elqu<'s m1•11snl'ations pa1·mi crll,•.;; 1p1i nous paraiss<'Bl 
lt•s plus inkl'essantes : 

Dimensions d1• la cnlomw Y~1·t,:i>rak· (d1• l"ocC'ipital it la ;'i 111 e 

lombail'P. non comprise) 

En suiYant l<•s l'om·lml'e:-. .. . . . '1-:l em. :-i 
Sans sui Yre lcs eourl,urcs . . . . . 12 cm. 5 

Dim1•11sions Jc ehal·une dt•s portions de la colonrn• YCl'll~hrall': 
Port ion lombai1·e (1 Yertehres). . . . . . 14, cm. 
Portion dorsale (8 Yertl·hrcs).. . .. 21 cm. 
Mass<' l'l'l'\'ieo-do1·salc.... 8 cm .. dont 4 cm. 

pour portion ccrvicalc proprenwnt dit<'. 
d 4 cm. pour er qui r<>pr{·st•ntr les 1 prl'
mifres V. D. 

La1·gcur des corps Yc1·tcbraux: 
Les vert<'.·hres Jorsales du tiers mo~~en sont lcs plus <;troitcs , 

c-'c;t egal"mcnt ace niY<'au qut• la scolios<' attcint son maximum: 



de la, le diamt·tre LL'ansversc aug·nwn tc }H'Ogressi n·men t Yers 
les deux extrt:mites du rachis. 

:Maximum clans rc·gion lomhait-c (\nw Y. Lomh.): :5 cm.~ 
Minimum clans r1•g·ion 1lol'-;ak (2 101 ' V. ;dorsak difffrrnrit;e): 

~ .. , :::. cm . .). 

* 
* * 

Ainsi. cetlc colornH· Y<'t'lebralc Cbl l1·i·s anormalemc11l cons
• titnc;e•: ell<' me;·ilP de 1·et<'nir l'allC'ntinn }HJlll' plusic·urs raisous: 

1 ") l 'erta,rc.-;. - Le ll01111)]'{' des YCrteht·es formant le :sque
lette de1mis roecipital jusqu·au sacrum est tres reduit. :Nous 
ne comptons qne 12 , ert<.~IH'cs hien difffrenci<.'es. au lieu d,· ~1 
sm· un sujct normal. :\"ous trouYon de bas en haut: 

4 YcrH·Lr<'s lombafre~ typi'qucs (nous rappelons <.1ue la ;jmo 

<lcYait cxistcr, mais dait rC'slec unic au sacrum par suifr d(•s 

~liffirnltes dt' rautopsie). 
8 Yertebr{'S dorsales. munies ehacnne d'une paire de <'<.>it's. 
Une mass! ossrusc complt·tem('nl soudee <lans laqucllc il. est 

impossible de difffrcncicr 1lcs corps <le YertC:,bres. Cettc masse 
a unc hciutcul' <le 8cm : sa moiti<.; inffricure 11ol'te i pafres de 
cotes plus on moins l'l;nnics a lem· orig·i11e. cllc nous parait 
done formec par les 1 prcmi<-.res Yrrtl·bres <lorsalcs. 

La formule vertehrale nous para it done la suivantc: 

x C + 4 D tl'es atrophifrs + 8 Dorsalcs + :S Lomb. + S d C 
masse cervico-dorsale 

portant 4 p. cdtcs 

Cctte colonnc vertebral<' C!:>t ouYcrte en arrierc et en haut: 
au lieu <le la cretc drs apophyses epineuses. on voit un large 
orifice triangulairc (spina bifi<la), en formc de Va sommet 
inferieur, en communication directe avee le Lrou occipital. 

En ayant de cet orifice. S(' trouvc une ebauche <.l'articulation 
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qui permettait les moun·ments limitt;s que l'on constatait sur 
le vivant. 

2•'J r:dtcs. - Le:, 8 verti·bres dorsalcs uettement differenciees 
portf>nl chanme mtt• pai l'e <lt• cotes, il existc done 12 paires de 
<·oles. 

Les JH'<'mii•res c<">lcs remontaient jusqu·a la hasr du crane : 
1·lles constituai<'nt avee It-. cotes suivantcs un(' veritable cage 
thoral'it{UC c<'rvieale renfermant le ca:'ur et lcs poumons. 

En sommc. «leux faih domincnt. qui <lepcndent 1l'aillcurs 
1'1111 de J'anlre : 

/, 'ob:•wru·<' d<' 1•el'le/Jn's <'< 11·1 1i<'fil<'s indi1•id1wlist'l'-" 
(,'1tg<' tlwrarit/lf<' ,·enwnlrrnf j11.-;q11'au <'l'drw 

et lout ct·la aya11t existe ehez nu ,homme <le 46 ans. ne s'etant 
jamais beau<..'oup ressenti-de :;a monstruosite. 11 <' ·t non dou
teux quc HOU!-- sommes cu prt~sence d'urn' malformation conge
nitalr: la coloune vert1:J1rale est sainc quoiqucprodigieusement 
anormale .. Tou ~ n·avons lrouve, ni a l'examen radiographique, 
ni en exaininunl <lirectement la piece anntomique, la moindre 
ti·ac,· d<' l<:~;ion~ pathologi<pl<'S. potti<ple ou :rntrcs. 

0BSEP\'ATIO. • II (Roland 0. 1lfeisen) 

Cctlc obse1·Yation rapportee par M. Desfosses dans la Presse 
~ledicale a etJ puLliee en ·1913 dans un journal americain 
« The 11111e1·ica!l journal of Ol'fhopedic sw·ger'_)" >>. L'auteur, 
M. Roland 0. Meisen, donne tres peu de details. mais il est 
facile de voir par la photographfo et la radiographie que cc 
cas est exaetcment comparable au notre (fig. 8). 

« Il s'agissait d'une fillette de iO ans qui, depuis sa naissance, 
presentait d~ la difficulte a remuer la tcle. II n'y avait pas de 

FEIL :3 
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cou, la tete reposait directemcnt sur le tronc; 1 ·axei des1 yeux 

etait oblique. 
Sur la radiographic, on Yoit netlement que les. verteb,,es 

cervicales sont absentes; il parait cxistcr quclqucs apophyses 
transverse~ rudimcntaires et fnsionnccs. II c:xistait aussi une 
deformation de la region dorsale supfrirnrc et urn· fusion ,le 
quclques-unes dos CtHes. >> 

Fig. 8. - Ab:;;ence de Ja coloune cervicale , tti I ndt:} 
de la. !illette. (Roland, 0. l\Ieisen ) 

(Figure extraite de la Presse .Medicate, n° 4ti, 19t3.) 

A celte courte no~ice, nous ajoutcrons quclqucs 1'efk:xions : 
En examinant la photographie, on est frapp(, par rattitu<le 

toute speciale de la fillette : la tete est penchce a droite et l'o
reille droite est plus rapprochee que la gauche de l'epaule cor
respondante; le rnenton est ramene Yers le sternum, l'epaule 
droite est leger.ement plus elevee; on se croirait en presence 
d'un torticolis congenital ou de certains maux de Pott sous
occipitaux ; nous serions surpris si les medecins qui ont ete 
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con~ulte . 11 ·y a vaienl pas souge a nm t de fairl' ('Xeeutcr la 
radiographic'. On (kvine aussi quc l<·s mouYcmcnts de la tetc 
doiYcnl etre tres limiles et on a l"impressi6n quc renfant releve 
le mcnton au maximum: la dh·iatiull de rax<' <les yeux semhlc 

rindiquer. 
L'autcur americai11 nc pad, pas de l"implnnlalion ],asst> des 

chPveux, mais C<' sig·ue impo1·tanl d'anomali<' exi!:itait certaiuc-

Fig. 0. -· ,\IJ ence dt• la (·olnnn' ('PI'\ irnlr ( Htu.liogrnphie) 
(llnlnnd. O . I, i,l'lil 

menl, il c l facile· de s·<;n rC'mlrP compl(· sm· la photogTaphie, 
hien qu"cll<' ait cte prise de face. 

... Totons aussi que rart•olP mammairP p-;t l1;g·<'-1•pmcnt ahaissee 
et parait plns rapprochfr de l'ombilie <1u"it l"<'tat hahituel. 

La radiographic montrc avee <'Yide11c,· la <'OIISlitution du 
thorax cer1,fral qui remonte jusq\1·i1 la hase du crfmc et donne 
aux da viculc-; une :--il uatio11 td·s anormalP, l'arlicuiation slerno
daYiculaire nous parail r(;pondre 1'n projcetion :'t la 7° ou 8° : 
vcrfrhrc 1l01·sal<• (fig. 9). 



- 36 -

La colonnc cervicale est <'l'l'lainerncnt t,·i·!-> 1·{•(luitl', elle n'«-st 
pas toul it fait ah"<'ntc p11is<p1·011 Yoit des tl'acC's <l'apophyses 
trans,·t·rscs. lYaut1·<· parl. il doil t·xic..t<•t· un alrnisscment 1w

tahle de l'ernill<' de !'occipital (cyplwse hasilaire). comme da11s 
1,•s malforrnalions a11alog-ues: eclt<' dispositioH cache une partit• 
de la mass<' ce1·, i<'o-dorsale <'t l'('rnl encort' plus diflicil<· la 
lectu1·c tlu 1·adiogTamrn<'. Sous la Yotlle de !"occipital on dis
ting-nc nl'tt('lllt'll l un ,•space '.<'lair. a <.;Sez (·on..;i(l<;1·able, I l'irwgu
laire rt /)(u,,, .-.;flf)<'l'icure. qui Joit t'•l1·,· i·<"qll"ession d'un spina 
hifida ana loguP- it !'on,, ~1·tu 1·e quc nous a nms deerile it re:xtrt'·
mi te snpc;1·i1•nrt· de 1tol1·c mat~"<' t'<'t'Yiro-dorsale. 

Ll's p1·ernii·1·t•s dol's.iles ~t•mbl<·11l soud{•es et ut· forme1· <p1·un 
hloe oss<'l1. · aYc'c ce qni 1·t•..,tp de la colomw cervical<'. Gest la 
nH'-me disposilio11 qn• 11ous aY011s <k<'l'ik it l'<'xlr('rnik sup{·
ri<>nrc (l<• not IT masst• <'f'1•, fro-do1·s:i k. 

L<'s a11!1·C's Y<Tti·h1·<•s dorsal<'~ }>a1·aiss,•nt l!ornialt•me11t cons-. 
l i l ll (;t'-;. 

Les<·. pa<'es i11te1·<"os1au. sont d·,tutm1l plus l:irg·cs qu·on •;(;_ 
loig·nc d,I\ autagc tk l:1 tt;l<'. L<•:-, <·tHcs qmt t1·i_·s rapprocld·es et 
s<•ml,kutl'ti·e pin:-; 011 llloi11 • soudec'- it la partie lout(• sl1pt;1·i(•ttr·r 

..dP la c:1:•·e thor·aciqu<·. 

En somme. <'l' cas se 1·apprm·ht• beaut·oup du 1HH1·c. mais la 
dt:viation ">coliotiqnc rst fri plus p1·on01H·c;1•. 

0BsERL\TlO. • I I I ( Berto/otti) 

11 s·ag·it d·un malad<'. itg<.; dt• :rn ans. envoy<:' en 190!) au pro
fcsscur Bel'Lolotti aycc le diagnostic de mal de Pott sous-occi
pital. Il <'tait soiµ;ne it rl1dpilal pour une bronehite chronique 
(fig. 10 <'l 11). 

Voici cc quc nous fri·it en HHS -:\1. le professeur Bcrtolotti : 
« ~r alhC'nrcusemen L tons mes (locurnents radiogra phiqnes 

,., 
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co11<.·('l'IIHII l ('d l<' ol>serYation 011 t t:i <: p<'1·d us, bien q 11(' depui~ la 

lecture de Yol1'<' l 1·a YaiL f<'ll~S(' fail p<'lld:rnl plnsi<'lll''-i anrn:<·s 

<Les rPchere 1cs 1wu1· rep1:I'('J' Jp ~ujel : lous lll<'S <'ffol'l. ont <;l<: 

vaills -1(• ('as 11·a do11,· pas <:le publi(:. jl' 1·onsc'l'\' (• S<'ttlem<'nt 

lrs d1't1 . • pholog1·:q1lii1's qt11' jc· you.., c·11 \ ·1ii<' d \ 011s , ('IT<'Z par 

Fif!. HI cl H. - ffapri•::,; It>:-,; dot·11menlf' phologrnpliique:-,; dn P' Bertololli 
Hemarqucr l'ali:-t·nc,• de con pt J'implantation J1a:,;sc des chn eux 

vous-mt·m(' (·<rn1hi<'n C'llcs .<-ont inl<'·ressa11le~ <'l tout it l'ait 

suprrposahles it YOll'<' ('as. 

Ccttc mal('ha1H·(' u·a pas ('HlJH~dH; qtt<' je du"'"l' (;trc plus heu
r<'UX da11s la snik, ('ell' ('ll S<'Jll<'lllhl'(' mm et ('ll lllal'S J!J17. j'ai 

eu final('Ol<'nt la possihilil<; <l:• tmnlH'I' "ll<'('l'ssiY<·nwnt ...,u,· '.t cas 

typiqucs de cellt' :rnomalit'. >> 

Au <'Olll'S (r llll tra Yai l pnl>li1; ('11 rn 17. k Pr•or,~s~('ll l' Jfr1·tololli 
ajoute les renscignemcnts sui, a11ts: •< It· (·as prt'·st·nlait lllH' 

conformation du c·r .. lne et de la lllHjlll' lout ;\ fail iden liqw• it 

eelle sig-nalel' pa1· Klippel <'l l◄\•il. t'l cdk idc11till: d<' !"as1wd 
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extcricur sc eet1·ou,·ait <l:111...; ranalog·ic dt• re .· anH·n radiogTa
phiquc qui p<'rmctta it d,, 1•f'lt•n'1' mw absence eomplNc de 
toutc Ja colonnc c<'rYiC'alc. ll snflit dt> comparer la photog-raphie 
du cas Klippel et l1t,il an'c mon ol>se1•yation 1iom· 1·ccomrnitrc 
aussitot la gra1Hle similitudt• d<· l"asp<•d du c1·.'mt·, de l'attitude 
et specialemcnl Jc l'implanlalion bas~<· de~ clw, <'l .- qui des
cendent j nsqu'it la. 1·t;g-io11 dorsnk. » 

D'apres Jes r<•nscig-rn•m<·nts quc 110lls a <~e1·its I<• Professeur 
Bcrlolotti. cc sujPt anrait prescnll~ uw· ah..,r1wc Jll'C'sque com
plete des Yertehrcs cPn ica]f's a,<'<' con'-ititution d'iuw m· s ·e 
cervico-dorsalc commc dctn.., 11oti-e pt·t•rniel'e ohscr, ation. 
L'c -amen de-; photo~{r·apl1ie:::- <'~I en ell'f't tri·s ca1·ach;ristittur et 
montrc dt•s sig1ws cliniqncs lrf's ac<·uses : 

L·;mplantation des rhe~·<111.-v esl 1·t•nuu·quahl<•mf'11t hassP, de~
cendant sul' la lignc med iarn• jus<pdl la l't~g-ion intf'1•sca l ,ulail'e. 

Le cou n'exisf(' pour aiusi dire pa!-i. In tetP wpose dircrtr
ment sur le l1·0JH'. on de, iue nrn' g-rande 1;111ilalio11 ,le: nwm•c
menl: et le mala,ie scmhl<' fafre ('ffo1·t pour re] , r1· l<' menton. 

1-t' Prof( ssP111· RPrtQlotti 11ouc; sig-nnle dmls cc cas comme 
dans les sniYant.;;: r. bais-;t'mP11t 1•011•,id,~rahlc <le rar{·olc mam
maire C'1 ~on rapp1·ochc-mr11t du point omhilical. J,a longrn'lll' 
appar<'utc execssi Y<' des bras <'l I. cam l>rurc simicnne du dos 
par ra1Jolitio11 <lC' la lol'do 1• physiolop;iqul' c1·rYicale et lom
haire. 

~ leme si nous !I(' 1ios~<;dions p.i.; les 1·c11seigHemc·11ts que 
nous a fournis le P1·of<•sspm• Ber-tolotli qui a examine son ma
Jade it la rarliDg-1·aphi1•, 11011s pou1Tio11s ,dlii·n11·1· rexistcuee 
d'unc malfo1·mation e<•1·,·i,·ale par lt's senl!-- si~nes diniqucs t't 
surtout l"implantation ll'<'s h,, .... 'H' rl<'s t·ltt'Pt'II.\'. /"n/J.,·e11<·e de 
<'Oil el l'at.titnd1• pa1·lietdii·1·<' du mala,l<'. 
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0BSER\'.\TIONS I\' (inedite) 

( quc 11ou'- deH>ns a l'obligca11cc de M~I. i.1• Prof e~ cur~ llcrlolotti et 
Mattirolo de Turin) 

Ce malade a et<' tre <'ompiet<'m<:'nt duJi<; en scplcmbre 1.916 

tant au poin l de Yll<' clinique qu·au point <l<"' , ne radiologique 
par lC's Proii•s-;curs Bcrtolotti f'l 11altirolo, qui out cu l'ama
hilitc de nous commtmiquer l'obsern1tion hien qu'cllc soit en
core ineclitc. 

II s'agit d'un j<"'UlH' homme de 2~ ans. bans antecedent here 
ditaire intere~!-.ant a signaler; pas d'aut1·eb anomalies dans la 
famille; l(•s pa1·cnls S(' ~ont aprr<;u~ <lf• 1H diffo1·miu~ d<"s la nais
sancc. 

Dans l'histoii:e tlu malade. aucmH' pal'ticu]arit~ a rclever, 
si l'on except<' d('s rrises hronchiliques repelecs. 

Le ma.lade avait <:t{, con,idere comnw alleint de mal de Pott 

~ems-occipital (iig. 12 et 13). 

Examen clinique. - La photogTaphie montrP l'nbsencc dzt 
cou : la tete est comme enfoncec cntre les cpaulcs et lcgerement 
penchec du cote <lroit. Cct aspect fait d'aho!'d songer a un an
cien mal de Pott sous-occipital, mais on est frappe par l'implan
tation des cheveu:\: qui se fait tres basse sur la nuque et des
cend jusqu'au voisinage des epaules, 

Les ,nom•,,mcnfs de la tile. son! fr<'S limites dans tous les 

sens. 
M. Bertolotti a relevc.; plusieurs particularites qu·il a egale-

ment retrouvees chez ses deux autres malades : 

Photographic im<' de dos. - D'ahord le dos est plat par 



abolition des courburcs physiolog-ig-ues c<•1·viealt'S et lombai1·1's 
en lordose. cc qui rappellc nn pcu la eambrure simicnne. 

La colonne parait assez droitc eomme <l:ms no1re ohsenation 
I et le simple cxamen ne decele pas d<' sroliosc. 

Les omoplah•s sont surelevecs P-t pr<~sentcllt une dispo~ition 
tout a fait anormale, clles ont mw forme quad1·m11.rubirc cornme dans le type simiP11. 

:;5 , 

I 

i,, r 
.-' 

Fig. 12 et 13. - l)'apri•:- lt>s phologrn!Jllie,de M:\1. les Pl'ofesseurs Bertolotti et .\Iatlirnlo 

Plwlographfr Oil' de faa. -~lonl1·e l"al,aisscment de la ,.t:
gion mammaire. la distance <1ui s<-pa1't' rornbili<..; de l"ar1:01e mammaire est manifeste~ent rt~<luite. 

On ·est egalcment fra pp<; par la long111·111· est·1•ssi H' ,l1·s bras eomparee au corps du suj<'l. 

Examen radiographique. - Cage llwrru·i(ftlc. - La cage 
thoracique semble rcmontcr jusqu·~'t Ja Lase du c1•,lne. on le Yoit 
nettement sm· la radiog-1·aphi{' oLteuu(' de tlos. Le die he pris de 
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de pt·ofil lais::-.<' <•11t·o1·<· pa1·ail1·1· n11 c<•t·lain l'Sl)Hl'l' , erteh1·al 

<'ntr1' la ha:--t> du <·1·:iue <'I l<· ::-.ornmd de la 1·ag1· tl10raei11u<~. 

Par .-;uitf' de ('ell<' <q<;Yation dt• la cag·e tho1·al'iCJU<', les da. 

Yicules sont trcs nbaissfrs C'l I"a1·Lindation ste1·110-<·layiculaire 

parait r1;pondr1' <'11 11rojel'lion :'t la :-5 .-- ,·<'rtl·hre dorsalc an lieu 

de la fr, u11 '::?· ,el'li·lll·1• <lorsal<·. chez nn snjet 11m·malPment <'Oll 

formt;. 

Commc dans nolr<· ohsPn a li011 I, lL•s 11remieres cotes sont 
fusionneC's it leur naissa.~1·c·. t'l lPur direction <•st heaueoup plu5 
ohliqu~ q11';'1 l'd,il no1·mal. 

C~H,O:-;NE YE, TLBnALE. - Daus l"<·nscmblc. il n·y a pas de' 
deformatioll ra<'hidi<>mw hi<>n Yisihl<' , si l'on e.·eppte la lordosc 
cPrYical<> d la conrhure g"<!ncralP de la colonnP a corn exite pos
t<:ricurf'. 

Yoici la nolt' que 11• P Bertolotli a joi11tc it la rauiographie 

qu 'il a obtenue pal' voie bue<'alf" : 

l( i O Existence d·une 111 11:-;sr' r·ervi<-n-dor:wle fusiomu;e com
prenant d'unc part plusieurs segments avec t;lcments costau. · 

( ce. ont les premier<>s Yel'tebres thoraciques souuccs entre elles) 
et d 'ant1·~ part. :m •dP-,sHs. nn<' (q1auclu• 1·udirnPntaire des Sf"g'· 

mcnh ('t'I'\ ieau.·. 

(< 2• Le-, dil::, st•~·rn1·11h 1·111•1·<•...;11<>11<l1•11t t'xad1•111enl it edle 

portion ('<•n·icale tri·s J't'dnik qul' vou...; nvez ~i bien decrite <'Il 

soulignanl l'exislt>111·c <l'1111 canal ti·ansY('J'..;airl' pour rarti·rc 
·vel'I <;bra le. 

11 Ce mqig-non iufo1·mr. 1:11111·m1·•ment ap!asiqu<' t'Sl reJuit 

{l u11t· lungu1•ur 1lc '~ ou ~> 1· tll. i l l'cpr(·s('n tc la fosion de plusieurs 
segments 1·e1·vil·aux. ~1011 inl"t'pl'etalion ra<liog1·aphique est 

arriYl;t' it individu:di~<'r ;~ 11u 'i t·ll:llH'l\ls 1·<•1·,·i<'all"\'.. 



(( 3) Sur la l'auio 0 Tar>hie (1i 0 •• I '1 I Oil })Clll \ oir de toutc 1•vi-t'\ t"') 

dence cet orifice triangulail'<' ri so111111e/ i,~(h·frur cpii ~c termine 
en bas par la rt>nnion des apoph: scs rpi11cusr"' dt>s premier· 
segments thoraciqucs fou1·11i'i de eolcs ainsi que <la11s votre ea . 

Fig. l4. - Hadiographio 11e .\Df. liCl'lolotti et ?llaltirolo montrant la conslilution de la ma,.;-;e ce1·vico-dor:5alc. (La fli•clw indique !'or.fire I ,·i:rngn la ire po:,teriPur.) 

« Ce trou ~t l'<':.·q,1•,,.;;sion d"un i-:1t:his-d1i~i.r:, po<sll:t·iem· 
par aplasic des <q<;m~nls poslr'-ric•m·s de~ premic1·s 'H'g'In<'nts cervicaux. 

« 4° La radiog-mphic latfralc demonlrt' re. ·istcnl'e de la 
c.,rphose basilaire proYO(flll'C par la dt>sl'enle p1·esqu<' verticalc 
de la fosse cerJhrale postt,ri<>u re. )) 
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Dans la leltl'e t1·cs in(fres::-;anle 1p1'il nous ad1·••~!:,e, ~l. B,•r

tolotti ajout • ccci : 
<< La lC'cturc de mes tlocumcnts radiographiqu<'~ m'a donrn~ 

pour Jes segments rachidicns de mon . ujct la formule :snivantc: 

C + 12 D -f- 5 L + 5 S + ~1 Cocc:. 

formule dan laqn.clle X rep1·esentc la fusion de 3 ·ou 4 cg

mentc, cr1·vicau.· rndimentaire'- ; eneore il fant ajoulC'I' qu(• lcs 

12 dol'salcs ne c,ont pa-. toutes l,ien indi,·idualisrc , ea1· ks 3 

premier<; segmenls thoraciquc sont s. no tosrs. 

« Dans cc cas clone l'abrl'l'alion morphologiqur est rrste can

lo1mcP llano;; rextl' ··mite ('(; phaliqnc du l':.tl'hi .... , fail ~ingulir1· si 

ron songe a la frequ"ncc de, anornalit·~ multiples frhel01rn<-es 

dau le 1·achi dans touo;; les vices d difffrenciation regionale. 

« . fon impression Pst qu'il s'agit ind<-niablement d'un cas 

analog·ue il celui pnbli<- par Klippel et par, ons, il se peut quc 

des mrnnef' existent entre lrs 2 ob ·en·alions, il csl probable 

mcme t{U<=' mon observation rrp1·(:srnte un dcgrc moindre de la 

difformi le eongenitalr. >) (1) 
En ~ommc cclle ohscr 'ation-. tres facilr a etuclie1· gr,'i.er• au.· 

superbes document radiographiqucs de :\L l. Be1·tolotti, d. fot

tirolo est tre' comparabl<' a la uolrc quoitpte 1·epre..,cntant uu 

tlegre moins aYanee. 
1. 1 ou~ rct1·ou Yons commc dans notre ea~ des malformations 

localisec~ uniquemt•J1t it l'P.·tremit<- supfrieure du 1•aehis et 

ea !'al'lt~t·is<-es 11a I' : 

rexi~lenee d\me mass<· c<•1·vic<Hlorsak, 

l'exislencc d'un orifice triang·ulaire poslerit•ur. 

unc cage thoracique rcmonlant jusqu'a la base du er,'tm·. 

une l'nsion tles prcmii·r<·s cMcs thoraciqucs. 

(1) M. Bertolotti nous a envoye, comme demonstration, de tres 

belles radiographies; nous 1·egrcttons que les difficultes actuelles d·im

pression nous empechent de les reproduire. 
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OnsER\'ATJOS V ( Berto/otti) 

Ct• maladf' a dt; «-n Yo~·t; au Pr Berlolott i pou1· ma! dP Poll 
sous-occipital f'n nuu·s HH7. (,'\,fail wi <'.\'('lllJJ/e (rpir/ffr' d,• 
l'anomalie qui nous occupc. l:rnl au point de ·vm• <'lini<ptf' q11'a11 point <ll' vur radiologiqut'. 

::\1. Bcrlolotti ne nous donnf' auc·1111 :rnlt·t• 1•p11-,cignc>rne11t 
« <'I' c-as n·a pu et1•p dudit; fJHC d'tmt' fac;o11 i11c·11mpli·le. I<· sujrt 
nc ~:y p1•<\tanl pas de bon ·g,·c;, clt> .so1·te q11·011 t'll <qail 1·t:duil it 
n ·e11 pou voil' ohtt•11fr q11 ·ul)(• d oc·11mt•1:ta ti011 r·;i d iog,•;i pl1iq 11r ineompli·k. » 

1
1

ous avons fait des recherches dans la litternture 
medicale pour Yoir si des cas pareils avaient ete .. obser
ves; nous n'avons trOU\'C qu'tme seule ohsen·~1tion comparable. 

OnsF1n'AT10. • VI ( Le Lorier et /Juj.Jont; 

Sous le 110m dt· ,( m<;llingo,·c'·lt• d malformations mnltiplt·s ». 
les aufrurs onl p1·t;:-.t•11fr i.t la S'or·ir;I<; A11afomir1r1e l'obst•1·vation, 
qui nous parail se 1·atlacht't' intimt•nH•nt a 11illre suj1~t. d'mw 
enfant du S<'X<' f<;minin :tlll<'JH:t• it l'l1t,pital lh-nujon .'1 heul'es 
apri·s sa nais.:_allc<' pour de'-i malfol'mations multiph•s: 

I.:enfant a le <·m1 dr111s les epaules. a;Yant rasped des dercn
<·{·phaks. <'lie pr<5scntt• mw eypho~e c·t'l'Yico-dors:de sup<:ricm·c. On note <:gale men t : 

:\l(;Jli11go('('le gt'OSS(' <'Olll lll(' dt•u X poi11gs. pt:d ic-ulet' et in:--t.:rre 
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au niveau de la fontanelle posterieu-rc. pe,rforation palatine 

com pick et m{•tlianc .sarn; bee de lii•vre concomitant, un sill on 

au f /3 infericur de la jamht• gaucht• :ans brides amniotiqu.es 

visibks. Le pied t•st normal tlaus son w,lumP, mais il pre entc 

~me synt.lactylic tt>lle t{UC les troisit'·nws phalanges sont rt•unies 
entrP clles: t•nfin lt•s doigts moycns dt' la main gauch<> pre

st>ntcnt unc syn<lact~·lic semhlabh•. 
011 opt'l't' la mt:uingoci·le 2 jom·s plus turd - mort dans la 

nuit. 

Autopsie. - J;aulopsit> du radiis moutl't· que toutcs Jes ver

t<'•ht·<•s t·t•rvicaks ont /eur co1·1,s tri·s f(u;."ie, cc qni repond hicn 

it la g1·a11<lt• tii minution dt' la hauteur tl u cou signalee clans 

l"obscrvatio11; de plus ks 3 premieres cervicalcs nc possedent 
1uu, 1/" ariJ pust,,rieur. une membranp tentluc entrc l'occipital 
et ct•s Y('rtehr('S rcmplacc les apophyses t;pineusc . Les 4 der

nifrt•s n•t·ti_·hres t·crvicales avaie11t leurs apophyst>s c:pint•ust•s 

soudt:Ps lcs lint's a v<>e lcs autrt's. 
11 n·~· a pas d'anl1•ps anomalit•s visc·c;,·alt•s. 

• Tous retrouvons dans cette observation les deu.· faits 

essentiels qui par::.iissent caracteriser notre monstn10-

site : 

t O
) La co/01111e cerl'icalc est Ires tassle, quo1que 

moins sans doute que dans les cas precedents, puisqu'on 

a pu nombrer et distinguer les differentes vertebres 

cervicales. 

2°) II e.·iste une ouverture jJostlrieure des 3 pre

mieres vertehres cervicales. II n'est pas possible de ne 

pas faire une comparaison entre ce spina bifida et l'ori

fice triangulaire posterieur que nous avons decrit en 

arriere de notre masse cervico-do1-sale. Dans notre 

cas, l'ouverture s'etend jusqu'aux vertebres dorsales, 
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tandis qu'elle n'atteint ici que les trois premieres ver

tebres cervicales; ce n'est qu'tme question de degre. 

Nous _sommes convaincus qu'il s 'agit d'une mons

truosite semblable ; elle est seulement moins aYancee 

que dans les cas precedents, tant en cc qui concerne le 

tassement • yertebrnl que l 'etendue de l'orifice poste

neur. 

~h~lheureusement, cettc • observation manque de 

quelques renseignements precis, l'attention des auteurs 

n'avait pas ete attiree sur l'e,·istence et Jes caracteres 

particuliers de la monstrum,ite. 

Contrairement ~1 cc que nou~ avons vu dans le~ autre • 

observations, remarquons I importance et le nombre 

des anomalies repandues .-ur le reste du corps et qui 

sem blent bien se rattacher a des compressions par 

brides ·,rnrniotiques sans doute (sillon au 1 3 inferieur 

de la jam be, syndactylie du pied et ~e la main gauches: 

ces lesions sont d "tm meme cote ce qui cadre bien avec 

une compresssion amniotique ayant gene le de ·elo_ppe
ment). 

Ces faits sont importants, nous nous en sotIYiendrons 

lorsque nous chercherons la genese de notre monstruo

site. 
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II. - Etude d'ensemble de la monstruosite (Type I) 

QucuHl on lit ccs ohser\'ations, •t surtout quand on 

reganle .es photographies qui les accompagncnt, on est 

frap·)e < c In r grande n·:semblance: on peut noter c;a 

et Ja des ) ·tite: differ ·nces j 1diYiduelles, comme ii en 

c,·iste Ci trc I alade pre. { nt.ant une m '·me lesion; ii 

n'en re 1 c1ue ce stjet.· <, 1t e1 r e11.· un 

air de p·irc dt.'ni, >le, c.tr tou so t atteit ts d'tme 

1 1e1 an< ma 1e e c1·, ne nc1 d·ffon 1it{. 1 ·ous allons 

no 1s t.: ffor ·er <. e I .. wl i idu~ 1 i <. r et d'u di tingner les 

principau. re , nou., nou,.., aj,Jnu·r,011s JH1rticu

liere111°111 Mtr I de. ·t., ,1 tion ana!omique et clinique de 

/'obseruation I. /)a,?,, 1m J r .- ,;de,.t mtnwire, jJuhlie 

en collaboration avec not, e ma Ire le /) KlijJjiel, nous 

avons deja 1111s en e 1ide11c' lcs /Joints essentiels qui 

caractlrisenf cette 111cms/r11 ,~..,itc; ( \. 'ouY. Icon. Salp. 

1912, 2-3. 

a) E.· u1L R. IJ.OG .\PltlQl E. - L'c amen radiogra

phique de Lt colonne cen i a e n'offrn hahituellement 

aucune di iculte !or. c. ue .le sujct a une c'mformation 

normale, ii e t nemc plus aise que dans les portions 

thoracique et lomhaire. Porn· avoir une honne epreuve, 

ii suHit <le di:poser cot ,·enablemcnt son malade soit en 

po:ition laterale. soit en position antero-posterieure. 

Ces procedes qui donnent des resultats sufli ·ants 

lorsque la reduction numcrique est peu marquee, doi

vent etre modifies dans la malformation que nous decri-
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vons, lorsque le cou est cxcessi\·c111cnt court et deforme, 
lorsque le thorax remonte jusqu'~1 la base du crane et 
que Jes prcmieres cotes sont soudees entn: elles a leur 
originc ; ii est 1wesque impossible de foi1·e avec la 
methode habituelle une radiographie en position late
rnle, ii faut alors eloigner l'ampoule d2 la region cen·i-
cale pour eviter la deformation et pour obtenir une pro
jection aussi orthogonale que possible. Ghilarducci 
conseille de placer le tube Roetgcn ~1 une distance de 
t 0 1, So. 

Pour obtenir de bons diches des dcux pre_mieres 
cervicales, ii f\rnt prend1·e une radiographic speciale de 
l'atlas et de I'axis en position intennaxillaire ; !'image 
obtenue montre nettement les dcux prcmieres verte
bres cervicales, Ltpopbyse odonto1de est trt'.:s distincte 
et !'articulation de l'atlas avec lcs deux condvles occi
pitaux se rcconnait aisement. Par cc procede on pourra 
egalcment r·econnaitre distinctement l'e. ·istcnce de 
l'orifice triangulaire que nous ,wons signale dans les 
observations. 

II est encore un point qu'il est necessaire de bien 
connaitre pour arriYer· a unc interpretation e.·acte de la 
masse cervico-dorsa]e; ii faut sc,voir comment se prc
sente sur Ja ra<liographie la ru~ion complete OU partielle 
des corps vertebrau.·: si I'on e.·ecute correctement la 
radiographie, la concentration des rayons sur un espace 
vertebral normal le fait apparaitre comme un large sil
lon limite par les bords rectilignes des deux vertebres 
correspondantes. Putti a montre que s'il n'en etait, pas 
ainsi, s'il y avait des alterations, i] fallait les considerer 

J 
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comme un indice de fusion plus ou moins complete des 
deux corps vertebraux. 

La technique radiographique presente aussi de tres 
grandes diflicultes lorsqu'on e.·amine des diffonnites 

aussi accusees, et c'est seulement apres de nombreuses 

observations qu'on pent espe/er lire exactement de tels 
documents. 

h) En DE A. 'ATOMIQLJE. - La malformation, qui fait 
J'objet de cctte etude, est tout entierc concentree a 
l'e.·tremite superieure du rachis; elle se presentc clans 

Jes observations sous un meme aspect anatomiquc dont 

nous envisagerons successivement les points le plus 
importants: 

masse cervico-dorsale, 

orifice triangu la ire posterieur, 

cage thorncique remontant jusqu'a la hasc du crfrne, 
cyphosc basilaire, 

I. -- llfas.se cervico-dorsale. - Le principal caractere 
de la monstruositc est !'absence de vertebres cervicales 

individualisces, qui sont remplacees par un bloc ossett.· 
de hauteur variable, que nous avons denomme la masse 

cervico-dorsale. Cette masse constitue l'e.·tremite toute 
superieure de la colonne vertebrale ; elle a tme fonne 

allongee, sa longueur est en rapport inverse avec l'in
tensite de la malformation, d'autant moins elevee qu'elle 
est plus grave, elle mesure s·cm dans notre cas, un peu 

davantage dans l'observ. IV. 
Sur la n,diographie on peut quelquefois noter, comme 

FEIL 4 
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dans l'observ. IV, des espaces clairs invertebraux qui 

parais.sent diviser la masse cervico-dorsale en plusieurs 

segments, mais malgre cette apparence, la fusion doit 

etre complete, et nous pensons avec Bertolotti qu'il n'exis-

_terait aucune trace de segr11entation si l'on avait la piece 

en mains. Putti en a donne la demonstration, ii a radio

graphic des pieces rachidiennes completement fusion

nees, ayant toutes les apparences d 'un tube rigide sans 

segmentation visible, et il a obtenu sur ses radiographies 

une segmentation assez nette, ce qui s'explique si l'on 

songe que la fusion interyertebrale s'accomplit a Ja 

peripherie du disque et presque jamais a l'interieur. 

Nous avons controle ce fait sm notre piece anatomique, 

nous l'ayons examinee a la radioscopie, lt la radiogra

phie, et cette masse cervico-dorsale, qui nous parnissait 

a !'inspection forrnee d'un seul bloc, etait en realite 

divisee dans sa moitie inferieure par deu. • ou trnis 

espaces clairs irreguliers et incomplets separant des 

vertebres atrophiees. 

L'extremite superieure de cette masse ne presente ni 

atlas ni axis individualises, done pas d'apophyse odon

toi:de qui puisse servir de pivot clans les mouvements de 

la tete sur le tronc. Chez les malades ces mouvements, 

quoique limites, existaient en partie, gn'\ce a ime 

ebauche d'articulation et surtout a la presence du large 

orifice triangnlaire. 

On peut reconnaitre a cette masse cervico-dorsale 

deux parties qu'il est assez facile de distinguer: 

1° l'une inferieure, possede sur les cotes des apo

physes tr~msverses et, en arriere, des aphophyses 



l'interie 

atomi~ 

radi, 
para, • 

n re~ 
OU I 

rant Jr-

epineuses reunies en un bloc compact; elJe donne 
attache a pJusieurs c6tes tres rapprochees, presque 
soudees entre eJJes a Jeur naissance; ii en existait 4 
dans l'Observ. I, nous croyons en distinguer 3 sur Ja 
radiographic de J'Ohserv. IV, e~Jes representent un 
meme nombre de vertehres dorsales fusionnces. 

2° l'autre Sllj:Jlrieure. tres reduite, d'unc hauteur de 
4 a 5 cm •. est longee sur ses parties laterales par un 
canal, homologue du canal Yertebral transversaire; elle 
represente seule la colonne cervicale. Cette portion 
fonne une masse compactc dans laquellc ii est impos
sible de differencier des corps de Yertcbres; nous pen
sons qu"elle est formee de 3 OU -t vertebres tres atro
phiees, et constitue tout le reliquat de la colonne 
cervical e. 

II. - On/ice sujJlrieur. - Sur notre colonne (et cette 
disposition se voit sur les radiographies d~s autre 
SUJets), la crete des apophyses epineuses semble 
·'ouvrir en sc .-approchant du crfme, limitant ainsi 
I' orifice triangulaire quc nous avon signal e. 

Cet orifice c t limite en avant par deu.· petites 
surfaces articulaires; il se prolonge en arriere plus ou · 
moins bas. On le distingue difticilement, sur certaines 
radiographies, parcequ'il est tres eleve, en partie cache 
par la base du crane et par l'e.·tremite uperieure du 
thora.· cervical ; ii semhle une fente pf1le, transversale, 
se prolongeant par une echancrure inferieure. Dans Jes 
Observ. I, II et IV, i) avait une forme nettement trian
gulaire a la base superieure, et son extremite inferieure 
aboutissait a la crete des apophyses epineuses. 
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Cet orifice communiquait directement avec le trou 
occipital et Jes centres nervetL', et nous avons con~tate 
pendant l 'autopsie de notre sujet qu'on le rendait plus 
apparent en pla<;ant la tete en hyperflexion. 

1 rous considerons _cet orifice comme !'analogue d'un 
spina bifida, consequence d'un arret de developpement 
de la partie posterieure des premiers segments cer
v1ca1L·. 

En resume, l'extremite superieure du rachis presente 
une double lesion: 

1° 1111 ta~,sement de la colonne cervicale et de l'extre
mit~1 sujJerieure de la re_qion dorsalc. 

2° 1111 lon_q et lar_qc orifice trian_qulaire, intcressant la 
/Jartie jJosterieure de toutes les 7.1ertebres cervicales 
jusqzt'au crdne; cette ouvcrture est tn;s cmn/Jarable d 
wz larye sjJina hifida irr£:qulier, et en jJossede Jieut
etrc la nzeme siqnification. 

11 l. Thorax cervical. - Dans toutes les observations, 
le cou manque presque totalement et le thora.· remonte 
jusqu'i't la base du crane; cette disposition est la conse
quence de l'enorme atrophic de la colonne cervicale et 
de la situation tres elevee des vertebres cervicales et 
des cotes. Les premieres cotes s'attachent beaucoup 
plus haut en arriere qu'en avant, elles limitent ainsi en 
avant une tres courte region cervicale qui ne peut 
e.·ister en arriere. 

Les premieres cotes sont plus OU moins soudees a leur 
origine, donnant ,'t la partie superieure de Ja cage 
thoracique !'aspect d'un veritable d6me osseu·x. 
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Cettc position du thorax entraine une situation tres 
anorrnale de la davicule; elle est largement depassee 
par toute la partie superieure du thora. · ; on voit 5 ou 6 
espaces intercostau.· au dessus de I'ombre daviculaire 
au lieu de deu.· normalement, ellc repond en projection 
a la ~l· ou fr· vertebre dorsale au lieu de la deu.·ieme. 

IV. - l)jJ/10se hasilaire. - La cyphose hasilaire e t 
caracterisee par une dcscentc exageree, presque verti
cale de Ja fosse cerehrnle posterieure (I). 

Le p, Bertolotti nous a signalc cette anomalie dans 
Jes • 3 cas d'ahsence des vertebres cervicales qu'iJ a 
observes, ii ra rencontree toutes les fois qu'il e.·istait 
une reduction numerique d le ,l mne cervicale 
accompagnee de profondc anomalie rnorphologique, ii 
la considere comme lice a une malformation congeni
tale des premieres vertehres cervicale . . 

Cettc cyphose hasilaire se rencontre d 'une fac;on a 
peu pres constante dans la monstruosite que nous 
decrivons. elle rend plus apparcnte l'ahsence de cou et 
contribue it la fonnatio1i du thorn.· cervical. 

Nous ess,tierons de !'interpreter en etudiant la patho
genic. 

1 ous pouvons conclure de cctte etude anatomique 
quc trois faits surtout dominent la malformation: 

Absence de verflJhres cervicale.,· individualisee.s, 
remplacees par une massc osseuse : 

( t) Cette anomalie a ete signalee par Wirchow sous It.· 110111 de 
cc Basilew-impression )) 
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Cage thoracique remontant jusqu'au criine; 

l:.xistence d'zm orifice trian_qulaire j;JOsterieur. 

Les deux premiers faits, qui dependent cl'ailleurs I'un 

de l'autre, vont nous permettre de comprendre la plupart 

des signes cliniques; le troisieme, !'orifice posterieur, 

nous servira surtout quand nous chercherons a expli

quer la genese de la monstruosite. 

c) EnmE cu, ·1QVE. -- Les malades, atteints <le cette 

malformation, ont un aspect particulier: ils ont l'air fige, 

leur tete parait trop grosse pour le reste <lu corps et 

semble com1i1e enfoncee entre les 2 epaules. 

L'attitude n'est pas la meme chez tousles sujets, quel

quefois la tete est penchee vers une epaule, et l'on croit 

a un torticolis (Observ. II); le plus souvent, ii n 'e.·iste 

pas de deviation apparente, la tete reste droite, direc

tement appliquee sur le tronc, on a J'impression qu'il 
s·est fait un tassement des vertebres comme dans cer

tains maux de Pott sous-occipitaux. 

Cependant, plusieurs sympt&mes doivent faire songer 

a une malformation congenitale de la colonne, trois 

signes principalement que nous avons signales .wee 

notre maitre le 0 1
• Klippel: 

L'implantation basse des cheveux; 

L' absence de cou ; 

La limitation des mouvements de la tete. 

a) L'impla11tatio11 ba..>se des cheveux. - est tres 

caracteristique; cette disposition se voit nettement sur 

toutes les photographies. 
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Generalement le cuir chevelu recouvre toute la nuquc 
et tend a se diriger vers les epaules; sa partie inferieure 
revet differents aspects: tantot Ja forme d'un triangle 
~. base repondant a l'occipital et dont la pointe finit tres 
bas, vers les 3e et 4ev. dorsale (observ. I et Ill); d'autres 
fois, le cuir chevelu se termine brusquement par une 
ligne horizontale (Observ. IV ). 

Cette implantation basse des cheveux indiquc pr~sque 
toujours une anomalie congenitale et nous la croyon 
surtout en rapport avec une reduction numerique des 
vertebres ; son importance parait proportionnellc a la 
gravite de la malformation, nous serions meme tente 
de dire qu'une implantation basse des cheveux absolu
me11t 11ette, comme sur les photographies des sujets 
I et III .. 'accompagne toujours d'une reduction nume
rique. 

La nettete de l'implantation basse des cheveu.· de
pend non seulement de J'importance de la monstruo
·ite 11 ), mais elle doit etre influencee, dans une certaine 
mesure par I'age des individus : les deu. · malades 
( Observ. I et 111) qui la presentaient au maximum 
etaient les plus ages de la serie; chez les jeunes sujets, 
et surtout dans les formes legeres, quand la reduction 
numerique ne porte que sur une ou deux vertehres, on 
peut voir au lieu de cheveux abondants, despoils souples, 
tins, plus ou moins longs formant une legere hypertri
chose diffuse (v. ohserv. VIII); ii est vraisemblable 

(t) Ledouble et Houssaye dans leur ouvrage « Jes Velus » insistent 
·ur la rarete de l'hypertrichose localisee a la nuque - ils ne citent 
aucun foit comparable a notre implantation basse. 
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qu'elle acquiert son principal developpement comme 

tout le systeme pileux pendant la deuxieme enfance et 

surtout a l'epoque de la puberte. 

Remarquons, sans y insister, qu 'un accroissement 

localise du systeme pileux n'est pas rare dans les ano

malies du squelette vertebral, il repond a la region 

malformee: la sacralisation de la Se lombaire est quel

quefois associee a une hypertrichose localisee ; ce symp

tome est egalement note clans certaines obseryations 

d'hemi-vertebres OU de scolioses congenitales avec mal

formations vertebrales ( t); le spin a bifida occulta s'accom-

• pagne souvent d'une touffe de poils pouvant, lorsqu'elle 

existe dans la region lombaire, simuler un veritable 

appendice caudal (2). Cette disposition nous porte ll 

faire un rapprochement entre notre implantation basse 

des cheveux et l'existence de !'orifice triangulaire, que 

nous avons assimile a un spina bifida; peut-etre son 

importance depend-elle en partie de !'orifice? 

11 faut done toujours penser a une anomalie osseuse 

lorsqu'on trouve, en un point quelconque du squelette 

vertebral, un developpement exagere du systeme pileux. 

b) L'Absence de Cou. - Un autre signe doit attirer 

l'attention sur ces malades, c'est 1'abse1{ce de cou ; dans 

toutes nos observations, on est frappe par l'aspect de 

( 1) These de Nau: (page 37, 72, 1061. 

12) N'est-ce point cette curieuse disposition qui a seni de modele 
au statuaire antique lorsqu'il a compose son faune et son satyre ? 
(< tant ii est vrni, disait Pascal, que !'imagination se lasserait plut<>t de 
concevoir que la nature de fournir >>. 
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la tete qm repose directement sur le tronc et semble 
engoncee dans Jes epaules. Ce symptome est en rapport 
a 'ec la gravite de la malformation, et varie naturelle
ment avec la hauteur de la masse cervico-dorsale; ainsi, 
dans les obser '. 1, 11, I II, le cou fait presque complete
ment defaut, tandis qu'on en voit une legere ebauche 
dans l'observ. IV. 

L'absence de cou est surtout rcmarquable a la partie 
posterieure, puisque les premieres cotes qui en forment 
la limite ont unc insertion heaucoup plus elevec en 
arriere qu'en avant. 

Cettc grande reduction de la hauteur du cou fait 
paraitre t...-es large l'implantation de la t~te ·ur le tronc, 
encore augmentee par Jes saillies des C<>tes qui s'ele
vent tres haut pour constituer le thora. • cervical. 

La brievete du cou peut sc remarquer clans d'autres 
anomalies, surtout lorsqu'il c.·iste, comme dans cette 
monstruosite, un spina bifida ou un tassement cervical : 
ainsi, nous la voyons signalce par Oehlecker dans un 
cas de spina bifida cervical anterieur, la tete etait en
foncee dans les epaules, mais Jes cheveu . .: ne descen
ddient pas sur la nuque; elle a ete notee par le P 1 

Bar chez deu.· nouveau-nes, qui, comme nos malades, 
avaient un tassement des vertehres cervicales ; elle 
peut encore se rencontrer dans certains mau. • de Pott 
sous-occipitaux, dans des traumatismes anciens ou lors
<.Ju'il y a de fortes deviations cyphotiques. 

Ce signe n'est done pas pathognomonique, ii possede 
pourtant une grande valeur lorsqu'il est associe a l'im
plantation hasse des cheveu.·. 
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c) Limitation des mouvements de la tete. La limi-

tation considerable des mouvements de la tete sur le 

tronc s'explique par la . presence des cotes qui remon

tent tres haut, genant la- liberte des mouvements du 

cou et surtout parce qu'il n'e.·iste ni atlas, ni axis indi

vidualises. Les mouvements passifs imprimes a la tete 

donnent la sensation d'une articulation fonne.e de deux 

pieces, .et non plus le mouvement ample et limpide 

d'une colonne fle. ·ible. 

Les mouvements actif~ sont . egalement Ii mite~ et 

manqucnt de souplesse. 

Daus le sens antero-J;o.sterieur, les mouvements 

d'extension sont tres reduits : on devine sur les photo

graphies la difliculte qu'ont ces malades a relever le 

menton, ils semhlent faire effort. La flexion de la tetc 

est egalement pcnible et nos sujets • ne peuvent mettre 

le menton en contact avec le manubrium sternal, tandis 

que ce mouvement est possible chez un homme bien 
confonne. 

Dans le sens lat/ral, Jes mou vements sont encore 

plus re<luits: si la tete est en meme temps <leviee d'un 

cote, 011 peut croire a Lill torticolis. L'ouverture de la 

bouche est souvent un peu limitee, ce qui rend difficile 

la radiographie a trnvers l'espace intermaxillaire. 

La reduction des mouvements est encore plus pro

noncee lorsque s'ajoute une autre deviation scoliotique 

ou cyphotique tres developpJe, comme dans J'ohser
vation I I. 

Ces trois signes ont une grande importance pour 

depister la monstruosite ; quand ils sont reunis chez 



La I 

ete u 

ui rem 

axi in 

a la I 

'eU 

t lim 

lioriqut 

l'ol,ser· 

le meme sujet, on doit songer a une i:eduction numerique 
des vertebres cervicales : lorsqu'ils se montrent isole

ment ou s'ils sont peu marques, leurvaleur est moindre; 

l'implantation basse constitue•toujours le symptome le 

plus caracteristique; quand ellc est nctte, on peut affo·
mer une malformati'on congenitale. 

L'e.·amen des (Jlalades revele d'autres s1gnes moms 
constants et surtout moins specifiques. 

Deviations de la co/01111e vertebrate. II faut dis-

tinguer les d~viations etendues a l'ensemble du rachis, 

et celles qui restent localisees a son e.·tremite supe
neure. 

a) /Jos rond. - Ces malade • ont generalement le dos 

rood, ils semblent faire le gros do . Cet aspect existait 
dans l'Observ. I et nous avons pu l'etudier sur la piece 
anatomique ; quelquefois, au lieu d'etre arrondi, le dos 

est plus ou moins plat (Ohserv. IV). Mr Bertolotti nous 

a ·ignale cctte « cambrure simienne » ( 1) sur ses patients; 
ou bien l'aplatissement est limite a la partie supericure 

du rachis, au-dessus de la courbure arrondie. 

Les deformations s'expliquent facilement : chez ces 
sujets, l'echine ne presente plus les courbures physio

logiques habituelles ; l'absence de colonne cervicale 
entraine la disparition de la lordose physiologique de 
l'extremite superieure du rachis, la convexite dorsale 

( t} Cet aspect de la colonne vertebrate rappelle un peu la disposi
tion animate ou ii n'existe que deu. courbures divisant le corps tres 
neeement en un train anterieur et un train posterieur. 
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e.·iste seule et se prolonge jusqu'au crane en formant 
une large courbure a convexite posterieure. 

b) Scoliose. - Cette large cambrure s'accompagne 
generalement d'autres d~viations: le plus souvent d'une 
scoliose siegeant a l'e.·tremite superieure et limitee a un 
court segment. Dans la majorite des cas elle est peu 
visible, n'attire pas !'attention; aucune deYiation n'ap
parait sur la photographie du sujet III, ni chez notre 
malade de l'Observ. I, l'e.·amen clinique nous a" cepen
dant reve]e chez ce dernier une scoliose assez nette, 
confirmee par l'etude de la piece anatomique. Dans 
d'autres cas moins habituels, Ja scoliose est prononcee 
et se complique de cyphose (Observ. II et II J). 

On con~oit qu'une deviation tres prononcec, cypho
tiquc ou scoliotique,jointe a la conformation par·ticuliere 
du malade vienne en imposer davantagc pour un mal 
de Pott sous-occipital. 

Ohliquite de /'axe des yeux. Dans J'observation 11, 
nous trouvons signalee J'obliquite du regard ; elle semble 
<.hie a la deviation de la tete qui force l'enfant a diriger 
son regard en haut, ce signe n'e.·istait pas chez Jes mitres 
malades. 

Abaissement des oreil/es. - L'absence de cou foit 
parnitre les oreilles implantees tres bas, elles touchent 
presque les epaules. L'une d'elle est generalement plus 
abaissee, ce qui peut dormer des indications sur le cote de 
la deviation rachidienne et sur son degre d'intensite. 

Le pr Bertolotti a remarque, chez les trois sujets qu'il 
a observes, p1usieurs autres signes interessants : 
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JJi~\jJrO portion de la longueur de.s memhre.s et du tronc. 
- Cette disproportion s'e,·plique de toute evidence par 
l'absence de colonne cervicale. ce qui entraine une 

- diminution proportionnelle de la hauteur du tronc, nous 
avions recherche ce signe chez notre malade I, mais 
nous ne l 'avions pas trouve notable, ii existait au con
traire assez net dans les trois observations de M. Ber
tolotti qui a surtout ete frappe de J'excessive longueur 
des bras. 

II est logique de penser a unc modification du nombrc 
des vertebres en plus ou en moins lorsque se trouvent 
modifies les rapports habituels de longueur du tronc et 
des membres. Ce signe n'a evidemment qu'tme valeur 
relative et ne peut-etre retenu que dans les cas extremes, 
analogues aux notres, et caracterises par !'absence de 
plusieurs vertebres : on n'ignore pas, en effet, combien 
ces rapports sont sujets a varier d\111 individu a l'autre. 

Ahai.s.sement de.\· arloles mammaires. --- Cc s1gne se 
remarquait chez les malades de Bertolotti et parait 
egalement net sur la photographie de J'ohserv. II : lors
qu'il e.·iste, le mamelon est plus rapproche de l'ombilic 
qu'a l'etat normal. 

Cet abaissemenl depend tout naturellement de l'ab
sence de cou et de la constitution du thorax cervical, d'oi:1 
resulte une modification des rapports normau.· du 
squelette et des teguments, et donne !'impression d'un 
abaissement des glandes mammaires : le mamelon ne 
repondant plus au 4111

e espace intercostal, mais aux cotes 
sous-jacentes. 
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Elevation de /'omojJ/ate. - La distance qm separe 
habitueJlement le crane de l'omop]at,~ est diminuee, on 
s'en rend compte a la palpation et surtout a Ja radiogra
phie ; de meme, en projection, l'omopiatc parait sure
levee par rapport au stenn1m dont la situation est moins 
modifiee ( 1 ). 

• Cette elcyation est encore une consequence de la 
formation de la cage thoracique ccrvicale qui, en ~e rap
prochant du crane, entraine toute la ceinture scapulaire. 

Dans !'observation IV, l'omoplate etait anormalement 
conformee, quadrangulaire ( 2 ). Cctte fonne de J'omo
plate n'est pas exccptionne11e dans les anomalies vcrte
bro-thoracique~. 

On serait te nte de recherchcr d'autres symptomes 
chez ces malades, ce sont Jes troubles d'innerYation: 
douleur, anesthesie, atrophic. 

[ls n'existaient pas <lans !'observation I, et nous ne les 
trouvons signales dans aucune autre. On peut s'etonner 
de leur absence quand on songe a la gravite de la mal
formation du rachis cervical qm semblerait devoir 
entrainer une compression ou une anormale disposition 
de la moelle cervicale et de ses nerfs rachidiens. 

(t) Le-. rapports anormau.· du tho;·:v et de son revctement cutane 
nc sont pas aus i tranches en avant qu'en arriere, a cause de l'ohli
quite presque verticale des premieres ct>tes et de la situation relatin·
ment peu modifiee dn sternum. 

(2) C'est une disposition simienne; remarquons quc chcz nos mala
des l'absence de colonne cervicale amene l'appdrition de certains 
caractercs simiesques: fonne ·quadrangulaire de l'omoplate, membres 
superieurs proportionnellement tres developpes, disparition de la lor
e.lose cervicale entrainant une courbure vertebrate, et quelquefois ante
version des apophyscs epineuses. 



qui se~ 

nosmah

e ct!Ulf 
roem~ 

de bb'· 
foi aR 

-63 -

II est \'raisemblable que la malformation puissc deter
miner dans quelques cas une compression des racines 
rachidiennes et s'accompagnerde trouble~ d'inner\'ation: 
douleur, anesthesie ou atrophic qui simuleront encore 
da antage un ma) de Pott sous~occipital (1 ). 

* 
* * 

La malformation s'cst rcncontree chez des adulte.,· 
jeunes: notre malade ( observ. I ), le plus f1ge de la serie, 
est mort a 46 ans. Nous croyons cependant que l'absence 
des vertebres cervicales doit etr~ proportionnellement 
moins rare chez l'enfant parce que ces malformes sont 
dans ~de mauvaises conditions pour vivre et n1eurent 
jeunes. Pour une me1J1e raison, cette anomalie doit etre 
plus frequente chez le fretus, mais bien peu de ces etrcs 
monstrueux naissent viables ou s'ils ~r parviennent, leur 
mortalite doit etre considerable dans Jes premieres 
annees. 

Cette malformation est done certainement morns 
e.·ceptionnelle que ne le laisserait supposer le petit 
nombre de faits que nous avons reunis. 

II est une autre raison de cette rarete apparente : la 
difformite doit se constituer lentement et n'attirer l'atten
tion que dans la seconde <lizaine de la vie, a l'age ou 
s'acheve le developpement du rachis ; a ce moment, le 
contraste est plus saisissant entre la taille qui n'a cesse 

( 1) Ces troubles d'innervation ont ete observes dans la sacralisation 
de la 5e lombaire par Bertolotti, qui les explique de meme par la com
pres. ion des nerf: rachidiens dans Jes trous de conjugaison. 
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de s'accroitre et la brieYete du cou, qui, reduit a quel
ques vertebres, n ',1 pu suivre un developpement parallele. 

A l'e.·ception d'une fillette, la monstruosite a ete ob
servee chez des hommes; a vrai dire, le sexe doit-etre 
indifferent, tout au plus peut-on supposer que le fretus 
male, mieu.· charpente, survit, parce qu'il resiste davan
tage au.· traumatisrnes et au.· pressions qui peuvent 
l'atteindre au cours du developpement. 

1 Tous n'avons note dlzeredite chez aucun des mala<les, 
mais on a signale dans des cas voisins des fa its curieu. • : 
le Professeur Bar a relate chcz deu.· nouveau-nes, un 
frere et une sceur, une meme difformite qu'il a appelee 
« telescopage vertebral » : le Professeur Bertolotti a 
vu chez un jeune homme une malformation tres analogue 
a celle que nous avons decrite et qu'il a retrouvee aussi 
chez le pere. Ces cas sont troublants, e ·t-ce simple ha
sanl ? . rous ne le pensons pas. Dans le fait e.·ception
nel publie par Bar, l'anatomie etait sans doute d'origine 
maternelle et resultait d'une meme cause pathologique 
ou mecanique, peut-etre une anormale disposition de 
l'ammios. ~lais comment interpreter le c, s signale par 
Bertolotti ? 

Dans ce fait et d'autres analogues, ii semble dif-licilc 
de supposer une transmission hereditaire de la malfor
mation elle-meme: ii est plus vraisemblable qu 'une 
meme cause pathologique, to.·ique ou infectieuse ait en
trave de fa<_.·on identique le developpement du squelette. 
Cette cause, une alteration amniotique, par e.·emple, 
peut se presenter hereditairement, et cette repetition 
des me mes elements etiologiques explique qu' on note 
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presque toujours certaines differences dans les anomalies 

ainsi transmises. 

PRONOSTIC. - II faut l'envisager a deux points de vue: 

l'evolution de la montruosite consideree en elle-meme 

et l'avenir des malades. 

II est peu probable que la malformation pmsse se 

modifier; mais ii est certain que Jes deviations sura

joutees, scoliose ou cyphose, evoluent et s'aggravent 

sous l'influence de la station verticale et de la pesantetu-, 

tant que la colonnc n'a pas acheve son complet deve

loppement ( 1 ). 

Le squelette vertebral, si anormalement constitue, 

n'est-il pa·s plus fragile (2) .qu\m rachis normal, plus 

apte a devenir le siege c.l'une fracture, d'une tuberculos~ 

OU d'tme osteomyelite par e. ·emple? II semblc en effet 

vraisemhlable, comme l'admettait Ledouble qu 'une ano

malie est plus mal partagee qu\111 organe sain pour se 

defendre: l'appendice ileo-c<ecal, organe en regression, 

s'enflamme plus souvent qu'une autre partie de J'in

testin ; les rudiments du corps de \Yolff sont frequem

ment l'origine de kystes ; les glandes en ectopic sont 

plus souvent malades ; le sommet du poumon, en voie 

d'atrophie comme l'extremite superieure de la cage tho

racique, est un pointfaible tout particulierement menace 

par la tuberculose. 

( t) D'une fa<;on generalc, les anomalies ont tcndance a detenniner 
des diffonnites plus visibles a mesure que s'accroissent les os. 

(2) L'articulation tres c.h~fectueuse qui unit le rachis a !'occipital met 
ces sujets dan de mauvaises conditions pour resister :1 un trauma
tisrne rnerne leger. 

FEIL 1:i 
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Signalons encore la frequence des lesions pulmonaires 

chez ces malades. La mauvaise conformation du thorax 

qoi s'ei'eve jusqu'au crane, les premieres cotes qui sont 

soudees, doivent grandement entraver la gymnastique 

respiratoire. Ces individus, qui respirent mal, sont pre

disposes a Ja tuberculose, aux bronchites recidivantes 

et aux lesions des p1evres. Notre malade de l'observ. I 

avait eu des lesions pulmonaires frequentes, Berto

lotti ( 1) note ce fait dans ses observation~, l 'un de ses 

malades avait ete hospitalise pour tuberculose pulmo

naire. 

L'avenir des individus atteints de notre difformite est 

done precaire; meme lorsqu'ils sont parven_us a l'age 

adulte, le pronostic doit etre reserve. 

DIAGNOSTIC. - La malformation caracterisee pa1· !'ab

sence de vertebres cervicales individualisees n'est sure

ment pas exceptionnelle, et cependant nous n'..wons pu 

en reunir que quelques e.'emples. C'est que le diagnos

tic n'est jamais fait. 

Certains ma fades. ont Ja tete droite, sans deviation bien 

apparente (ohs.I et IV), on ne remarque pas !'implanta

tion basse des cheveux, on n'attache qu'une importance 

relative a !a brievete du cou, OU bien on considere ces 

individus comme des mal batis, contresens esthetique, 

on s'etonne de cette disposition sans en rechercher la 
cause. 

Notre sujet ( obs. I) est un exemple caracteristique, ii ne 

( t) BERTOLOTTI. Le<;ons de radiologie medicale. Riforma 1\/cdica, 
1917. 



ormitee; 

u, a L. 

parla 

'est ur;· 

arnns ~ 

dia,!(111-

tionoir 

s'etait jamais plaint <le sa difformite, et ce qui nous pa
rait plus interessant, cet homme s'etait presente plu
sicurs foi ~• J'hopital pour diverses affection banale ; 
ii ~wait ete e.·amine, soigne, ii ~wait meme passe plu
sieurs mois dans differents services, jamais on nc s'etait 
doute de la diminution des 'ertebrcs. parce que l'atten
tion n'avait pas ete attiree par certains signcs diniques. 

L'attitude figee de ce~ ma lades peut, a prcmiere vue, 
eveiller J'idee <fun rlw111ati.~·111e chronique d'une sou
dure vertebrale. mai..., ces lesions ne sont justifiees que 
par la rigidite du rachis et la Jin.it:!!:~n des mouve
mcnts : on ne .._·y arretera pas. 

Les .autres ma lade,) ont l'aspect 1110111 • n~gulier, ils 
presentcnt une deviation scoliose ou c:phose qui force 
l'e.·amcn et l'on parle de rachitisme, de traumati me 
a11cie11, <le torticolis et surtout dt.> ma/ de Pott, 

a) RachitiM1u·. - . 'os maladc: n'en pre cntent aucun 
stygmate et lcs photographic montrent qu'tme tellc dif
formite ne peut ctre le fait du rachitisme. 

b) Tra11111ati.H11e a11cie11. -1 1ous envisageons particu
lierement ce qu'on a designe sous le nom de mala
die de Kiimme]] ou spondylite traumatique, c'est-a
dire une fracture ancienne du ti ·s~1 spongieu.· des ver
tebres ayant determine un cal secondaire et une defor
mation ; la notion du traumatisme faisant defaut, on 
pourrait peut-etre confondre cette lesion avec notre 
monstruosite comme on peut la confondre avec un mal 
de Pott. 
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c) Torticolis. La scoliose donne souYent aces mala-

des une attitude particuliere, ils ont la tete penchee vers 
une epaule, on croita l1J1 torticolis. l Totre sujet de robs.) 
avait ete e.,amine et soigne dans son enfance pour un 

torticolis congenital, on avait meme par1e d'operation, 
puis la deviation avait fini par s'attenuer et disparaitre, 

on n'en ,:oit plus trace sur la photographic : ii est pos

sible, qu'un torticolis passager d'origine musculaire, ou 

meme un vrai torticolis congenital, consequence cfune 

hemi-vertebre ou d'une occipitalisation de l'atlas, puisse 

accompagner la reduction numerique des vertebres cer

vicales et augmenter la difliculte du diagnostic. 

d) J/a/ de P,ott sou.s-occiJH.lal. - On jJense /He.sque 
toujours au ma/ de Pott; c'est le /Joint caJ;ital de 
noire dia gno .. ~ f ic. 

rous avions note cette possibilite d'<.T ·eur en e.·~um

nant le malade I avec notre maitre le IY I lippel: « II sem

blerait, disions-nous, que la colonne vertebrale s'est 

tassee a sa partie superieure, comme dans certains mau • 
de Pott sous-occipitau.·. » Cependant l'interrogatoire ne 

confirmait pas cette premiere impr~ssion, on ne trou
vait ni douleur le long du rachis, ni autres signes de 
tuberculose osseuse. 

De meme les 3 Irn~lades, qui ont ete etudies par le 
pr BertoJotti, Jui ont: ete adresses pour mal de Pott 
sous-occipital. 

Mais il est une preuve encore plus categorique : le 
pr Bertolotti apres avoir reconnu la malformation et 

cont role son diagnostic a l'aide de la radiographic, a eu 
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la curiosite de montrer ses sujets a des rnedecins tres dis
tingues « pour en avoir leur impression, et toujours la 
reponse de ces confreres. a ete pour l'e.·istence d'une 
deformation consecutive a carie vertebral e datant de 
la premiere enfance » ; n'est-ce pas la demonstration 
evidente de la grande difliculte du diagnostic, si l'on 
n'est pas guide par quelques points de repere ? 

Examinons les photographies de nos sujets, dies sont 
demonstratives. on croirait nos malades atteints de mal 
de Pott so.us-occipital, surtout quand se surajoute une 
scoliose ou une cyphose prononcee : les observations 
II et II I sont a cet egard bien typiques; le jeune age des 
sujets. leur aspect chetif confirment notre impression. 
L'examen de ces malades ne revele aucun signe de Pott 
en evolution. ni troubles nerveux, ni douleur, ni gene 
le long de la colonne vertebrale. On songe des !ors a Ull 

ancien mal de Pott gueri. datant de l'enfance et ayant 
entraine une grosse difformite persistante ,H'.ec raccour
cissement . du cou. 

Mais Jes signes nerveu. ·, que nous n\wons pas ren
contres dans nos ob ervations, ne sont pom·tant: pas im
possibles. l'anomalie pent determiner unc compression 
des nerfs rachidiens dans les irons de conjugaison et 
augmenter la difliculte du diagnostic. Meme dans ces 
cas complexes, l'interrogatoire devrait eveiller l'at ten
tion : la difformite existe-t-elle depuis la naissance "'! II 
faut toujours penser, en I 'absence de rachitismc, a une 
anomalie. 

On doit encore eviter de confondre les monstruosites 
avec certaines difformites congenitales siegeant dans la 
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region cervicale, qu1 peuvent ·comme notre malfornia

tion simuler un lorticolis et un mal de Pott et presenter 

quelques-uns des signes de notre syndrome. 

e) Occi/Jitalisation de /'atlas ( 1). S'accompagne 

quelquefois de soudure ou de diminution des vertebres 

cervicales et pent en consequence montrer quelque ana
logie avec notre monstruo~ite, nous en citerons plus loin 

un exemple. (v. type II, ohs. VIII). 

f) spina bifida cervical. - L~ spina bifida cervical 

est l'anomalie qui devrait le mieux simuler la monstruo

site, puisque nous avons admis que l'orifice triangulaire 

posterieur de notre masse cervico-dorsale etait !'homo

logue d'tm spina bifida posterieur. La ressemblance, 
pourtant, ne ~era jamais complete, car c'est le tasse

ment et la reduction des vertcbres cervicales qui creent 

presque toute la symptomatologie de la monstruosite. 

Le spina bifida non accompagne de tassement des 

vertebres cervicales se reconnaitra assez facilement 

meme sans recourir a la radiographie; rarement il simu

le un torticolis ou un mal de Pott et presente des si

gnes cliniques qui le. qtpprochent de notre monstruo

site. Pourtant, dans un cas de spina bifida anterieur in

teressant les dernieres vertebres cervicales, Oehlecker a 

signale la diminution de hauteur du cou et la tete etait 
enfoncee dans les epaules. 

(1) L'occipitalisation de I'atlas, sm·tout uhilaterale. est une cause 
frequente de torticolis congenilal. Cet aspect du torticolis congenital 
se retrotn·e quelquefois chez nos malades et rend la confusion vraisem
blable. 
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Remarquons ace propos qu'on trouve signales quel
quefois des spina bifida moyens et inferieurs de la region 
cervicale, mais exceptionnellement intercssant les arcs 
posterieurs des premieres vertebres, Ne peut_-on penser 
que dans la plupart des cas, le spina hifida des pre
miere.~ vertehres cervicales s' accompagne de tassement, 
.fe co11/011d plus ou moins avec noire ma// ormation et 
par conseqment simu/e 1111 ma/ de Pott? Ceci e. ·plique
rait son apJ)arente rarete a la partie toute ·uperieurc 
du rachis. 

g 1 Cotes cervicales. - Ne pretent guere a confusion 
avec notre monstruosite; cependant lorsque l'anomalie 
est bilaterale, OU quand la cote surnumeraire prend 
naissance sur la 6e V. cervicale, la cage thoracique 
semble legerement surelevee et l'on voit mcme s'ebau
cher la formation d'un thora.· cervical. Si l'on joint a 
cela l'aspect soude de la region et l'elargisscment de la 
base du coo, on obtient un ensemble qui se rapproche 
de notre monstruosite et peu simu1er une reduction 
numerique reelle du rachis. 

Dans tous ces faits, qu'il s'agisse d·un torticolis, d'un 
ma] de Pott ou d'une anomalie congenitale, un examen 
attentif peut eviter l'erreur, si resprit est attire par 
quelques signes cliniques, et particulierement par: 

L'implantation basse des cheveux, venant-se terminer 
sur la ligne des apophyses epineuses dorsales. 



L'absence de cozt, la tete reposant directement sur le 
tronc. 

La limitation nette des mouvements de la tete. 

La reunion de ces trois signes constitue un veritable 
syndrome clinique qui doit permettre de depister des 
cas analogues, qu'il s'agisse d'une absence ou d'une 
reduction des vertebres cervicales. Leur nettete ren
seigne sur le degre de la malformation, bien mieu. • que 
d'autres difforrnites ( t) ( scoliose ou cyphose par 
e.·emple). 

Ces sympt6mes cliniques, tout indispensables qu'ils 
soient pour attirer l'attention et diriger le diagnostic, 
ne constituent pourtant qu'une probabilite et ne peuvent 
suppleer l'e.·amen radiographique qui, seul, donne la 
certitude et revele Jes caracteres intimes de la mons
truosite. 

On doit done e.·ammer a la radio_qraj.Jhie tous les 
individus chez lesquels un signe quelconque fait 
soup9onner une malformation vertebrale; cette regle 
s'impose davantage pour notre monstruosite, car Jes 
malades n'avaient par ailleurs aucune aut:ire anomalie 
qui aurait pu faire songer a une origine congenitale de 
la difformite. Dans tons les services hospitaliers qu'ils 
ont frequentes, on Jes considerait comme normaux OU 

( t) Ainsi, un individu dont le cou est presque absent, Jes cheveux 
implantes tres bas, mais dont la tete est droite, peut avoir, a un examen 
superficiel, un aspect presque normal ; sa monstruosite est cependant 
d'un degre plus prononce que celui qui a une forte cypho-scoliose, une 
grosse deviation qui attire le regard et pro-voque l'examen, mais chez 
lequel le cou est peu diminue, Jes cheveux moins bas situes. 
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comme atteints de ma/ de Pott sous-occiJJital: ce scra 
done une necessite de toujours control er par les rayons ,. r 

le diagnostic de la tuberculose osseuse vert~brale. 
Ainsi s'explique, par la difliculte du diagnostic, et 

avant tout par la confusion avec un mal de Pott, l'e.·
treme rnrete apparente de notre anomalie; mais qu'il 
en soit le contraire, on pe~tt le comprendrc puisque 
pour sa seule part et en quelques annccs Bertolotti a 
eu J'occasion d'en rencontrer trois cas ahsolument 
typiques. 

TRAITE.m~. 'T. - Cette possibilite de con fond re un ma) 
de Pott sous-occipital avec notre monstruosite est 
importantc pour le traitement; 1'011 t..:oilyotl, ell effet, 

qu'un appareil platre n'apporte aucun benefice, et ce 
sera faire reuvre utile d'eviter a ces etres anormau.· le 
port c.l'un appareil genant. 

Cependant, si toute therapeutique est impuissante 
lorsque la monstruosite est constituee, ii n'est pas 
impossible qu'on arrive a attenuer une deformation 
surajoutee: scoliose ou cyphose. C'est alors qu'un 
appareil orthopedique pourrait peut-etre diriger la 
croissance du racliis dans une direction favorablc, de 
meme une gymnastique rnisonnee, en developpant 
quelques muscles, pourra dans une certaine mesure 
cornger une scoliose ou un torticolis musculaire 
surajoute. 

* 
* * 

Cette malformation dee rite sous le nom cf absence 



des vertebres cervicales avec cag~ thoracique remon

tant jusqu'a la base ?u cd'me, nous apparait comme un 

tout parfaitement individualise. Elle forme une Yeritable 

entite que marque encore plus nettement !'absence 

d 'autres variations squelettiques ou viscera Jes qui 

accompagnent si sou,,ent les anomalies de cette im

portance. 

Ces malades ne sont done pas seulement <le curieu.· 

e.'emples d'tmc disposition qu'on pourrait croire 

exceptionnelle, ils peuvent servir de type pom· schema

tiser cliniquement et anatomiqucment cctte monstruo

site. Mais nous allons plus loin et nous pensons qu'il 

sern possible de distinguer pareillement des syndromes 

cliniques ressortant a d'.:rntres anomalies. Les progres 

toujours plus grands <le la ra<liographie aideront a en 

isoler des signes qui pennettront ~• ]eur tour de lcs 

reconnaitre et de les classer. Et c'est ainsi, grf1cc au,· 

rayons X, qu'on arrivera a <.h~celer chez des etres bie•n 

portants d'apparence, des difformites qui jusque la 

paraissaicnt l'apanage exclusif des musecs anatomi

ques. 

11ous avons insiste sur ce premier groupe cJinique 

• dont l'etude est nouvelle, parce qu'il est le mieux indivi

dualise et qu'il realise au maximum un syndrome qu'on 

peut retrouver attenue clans d'autres anomalies de la 

colonne cervicale. 

11 existe plusieurs types de reduction numerique 

cervicale qui presentent quelques rapports avec cette 

monstruosite; ces autres types sont moins nets, Jes 
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ignes plus legers et leur originalite tres souvent modi
fiee par l'e.·istence d'anomalies squelettiques ou vi ce
rales. 

Type II 

I 

(Cas jntermediaire) 

Ce groupe comprend les observations de trans1twn 
entre l'etat normal et la monstruosite d·c l"ahsence des 
vertebres cervicales que nous venons cl'etudier: 

A11atomiq11e111e11t, la reduction numerique ne porte 
que sur I ou 2 vertehres. 

Au /Joint de vue clinique, le syndrome est voile, mais 
se distingue pourtant assez bien. 

L'i111pla11tatio11 basse des cheveux manque rarement, 
mais elle est heaucoup moins caracteristique que dans 
notre monstruosite; au lieu de cette implantation, la 
nuque peut etre recouverte de poils souples, fins, dis
poses irregulierement. 

Le cou e. t diminue et sa partie inferieure elargie. 
Cette reduction de longueur nous semble constante 



dans les variations reelles, meme s'il n'y a qu'une seule 
vertebre en moins. 

La limitation des mouvements est variable; elle peut 
etre influencfe par d'autres anomalies (hemi-vertebre, 
occipitalisation de l'atlas, j e cote cervicale, scoliose etc ... ) 
qui souvent accompagnent la reduction numerique. 

Ces anomalies surajoutees aggravent Ja difformite et 
donnent a la tete une attitude penchee, tandis que Jes 
ma Jades atteints de la monstruosite ( Type I) ont gene
ralement la tete plus droite. 

1 rous citerons comme exemples de cas intermedaires 
les deu,· observations suivantes qui representent deux 
degres attenues de l'anomalie et du svndrome. 

0BSERYATIO. • VII ( Bertolotti) 

Enfant <le 7 ans (Vincenzo C.), sans anlee(~dent hereditairc 
ni personnel. Les parents se sont apervns ,le la d ifformite 
<Juand il aYait 5 a11s. 

Etat fldnel. - L"enfant parail pctil,.g-rat:ile - pas de ~tig
mate de rachitisme, altitude du torticolis cong{>nital : tete lcge
rement device it g·auche. 

Le ('Oll est tasse. court et a base clarg·ie, une fl,gere hrper
lrichose diJTase constituee par un fin ,luvet blond 1·ccouvre 
toute la partie postcrieure du cou et la region interscapulairc. 

La colonnc vertebrale est device a gauche dans son segment 
cervico-dorsal ; l'epaule gauche est 4 cent. plus clevee que du 
cMe droit. on nc pcut l'{·leYer au ckssus de l'horjzontale. 
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Radiogntphil'. - Colonne ccrvicalP : ii cxisl<' 1111(' r1:duction 
numeriquc rt;cllc, il n·y a que 6 Yerl<'·ln·<•s. 

En outre: les 3° et 4e V. C. sont fusioHnet·s. l"csparc Cllfrt• la 
5e et la 6e est tres r1"duit. 

Colonnc <lorsalc : la ire dorsalc e~t lri·s at1·ophicc, hemi-n•r
teb1·e cntre 4e D. <'t ;Se D. a ..-ee eMc il gauche: 12 c<Hes il g·anl'hc. 
iO C()tes a droite. 

l:omoplate gauche est sur1:ten~e, de forrnc t.{Uadrangulai1·c, 
reunie au thorax par un pont osseux qui rapJwlle par sa formc 
et scs dimensions un proeessus t1·aHSYt'1·sc lomhai1·c sacralise 
(ceci expliquc la limitation des mouvcmenls de l"t;paulc). 

Cette observation est interessante, elle nous laisse 
supposer qu'il existe toute une serie d'intermediaires 
entre le rachis cen•;cal normalement conforme et notre 
monstruosite qui est le degre maximum de la reduction 
numerique. 

Cet enfant n'avait que 6 Yerteb,·es cervicales, en outrc, 
deux etaient soudees. A ce type attenue de diminution 
des vertehres repondait une attenuation de notre S\'n

drome clinique : 
Le cou etait un peu tasse, court, la partie inferiem·e 

elargie. l'implantation basse des cheYelL" etait rem
placee par une legere hypertrichosc diffuse etendue sur 
la nuque et Ja region interscapulairc. La limitation des 
mouvements paraissait moins caracteristique. 

La tetc etait deviee a gauche, et l'attitude rappelait le 
torticolis congenital. 

Remarquons a ce propos que dans les reductions 
numeriques legeres, l'attitude est souyent celle du tor
ticolis, tandis que dans les formes plus graves, plus rap-



prochees de not, e monstruosite, I '~tspect rappellc plus 
generalement un mal <le Pott. 

OttsERY ATI0. • V Ill ( Bertolotti) 

Jeune hommc 0. :M., age de 18 au~. pr{~SPnta11l depuis 
l'enfanec un torlicolis cong·enital avee c~rphosr occipito-eerYi
cale. 

_lnleddenls. - L<' per<' et la mfre sont ·ivanls et sain~. 
mais le pere est affecte commc son fils d'un torticolis. 

Les parents auraicnt remarque la difformit(; vcrs 5 ans, clle 
aurait ensuitc augmcnte et <lc1mis 2 ans le rnalade commence 
a rcssentir les doulcurs et des <litlicul tes dans Jes mouvements 
(lu eou. On diagnostiqua m, mal de Pott cerdcal et un c~irur
gie11 proposa rapplication d"un appar<:'il pla.trc (fig. f5 et 16). 

l!.:tat acluel. - L'aspcet est c-aracteristique, le jeunc homme 
sc presente la tctc inclinec i1 droitc, eomme atteiut d\m Yul
gairc torticolis spasmodique. la tete parait trc-s grosse pour Jes 
epaul_es, l'epaulc gauche est plus lqcvt~e. On <'St surtout frappr 
par l'extraordinairc bri<1Pef (1 du cou et la disposition particu
W·rc du cui,· cl,m,.efu qui descend excessivcment bas et recouvrc 
non sculement toute la nuque, mais qui se dirige lateralement 
vers Jes epaules. L'existence de ce signe que nous avons d{>crit 
avec le Dr Klippel attire !'attention du pr Bcrtolotti qui rejctte 
aussitot le diagnostic de mal de Pott sous-occipital et suspecte 
une anomalie congenitale. La limitation des mouvcments de la 
tete est tres prononcee et gene bcaucoup l'examcn radiogra
phique, le malade ouvre difficilement la bouchc. Il existe. 
comme dans tous h•s cas analogues, une debilite pulmonaire et 
une tendan~e aux bronchites, consequence de la mauvaise con
formation du thorax. 
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Radiographie. - Region cervicalt>. - OH trou, t' cfurn• pa1·t 
une occipitalisation' de ratlas et d"aull'c part mw reduction 
numerique des segments cervicau . I./atlas <'St rudimcntai1·c·, 
mal differencie; la 3e vertebrc manque. elle est en parlit' rem pla
cee par un tres petit fragment osseux situe entr<> la 2c• l'l 4° ver
tebre cerviealc; le· autres Ycrtebres cervicale1-, 4. 5, 6, 7. ont 
d<'s corps Yertebraux notahl<'ment 1·t;duits de ha ut <'Ur et fu-

Fig. 1u et W. - ll'a.prr, le- phoLographies du P' Bcrtolotti 

sionnes ensemble. Nous trouvon • done au total : une grave 
anomalie morphologique accompagnee d 'une retluction 1mme
rique. 

llcgion thoracique. - Existence du c~te gauche d'une hemi
verte1Jl'e portant un element costal ; scoliose dont l'angle 
brusque rcpond a cette hemi-vertebrr, 11 cotes a droite, 12 a 
gauche (a cause de !'element costal de l'hemi-vertebre), enfin il 
e istait une cyphose basilaire assez prononcee. 

Ce cas est certainement d'un degre plus avance que 
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]e precedent; tout notre syndrome apparait au complet: 

cheveux implantes bas, brievete du cou; limitation des 

mouvements de la tete, scoliose a l'extremite superieure 

dt1 rachis. La presence le ces signes, surtout !'implan

tation basse des cheveux, a perm is a Bertolotti d'ecarter 

le mal de Pott, diagnostic porte a plusieurs reprises 

chez ce malade, et d'aflirmer avant la radiographie, 

!'existence d'une anomalie congenitale. 

Les lesions anatomiques (ebauche de reduclion llllllH~

rique, soudures de quelques ,:ertebres cervicales, atlas 

tres reduit et occipitalise en partie) 11ontrent aussi un 

rapport evident avec la monstruosite (Type I l. 

Cette observation presente un autre interet : le pere 

de ce malade etait, Jui aussi, atteint de torticolis conge

nital qui, plus accuse jusqu'a l'age de 18 ans, s'etait en

suite allenue; or ce torticolis resultait chez le pere, 

comme chez le fils, d'une anomalie vertehrale. Voici 

d'ailleurs l'observation resumee : 

OssERYATlO, • IX (Bertolotti) 

Homme <le '14 ans. de stature normale et de hon etat general. 
Un torticolis serait apparu vers 15 ans, il aurait (rabord 

augmente pendant quelques annees, puis se serait particllc
ment corrige. 

La colonnc verlcbrale prcscnte unc courbure anormalc it 

l'extremitc cranienne (scoliosc occipito-cervicalc a angle dirigc 
a gauche). 
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Tousles mou\t>llH'nts de la tete sur le cou sonl limilt;~. J'frat·

t.,nwnt des d<'ll:X mii.choirrs f'St <litlil'ik <'l IH' d1.;pas~;c- pas 

3 1·entiml'tres. 

Pas d ' implantatio11 hass1· ties dtevt·ux: cou 1101·mal. 

llruliogl'(tj>hi<'. - II exi:-;l~ sq)l verli•bt'<.'S 1•e1·vicalcs, mats 

l1·s p1·t•mii>1·es sonl anormalc~ : ratlas csl occipitalist.': ii y a 

l'usio11 dP l"axi-.; l'l de la )r,, cervicale et pas trace d'apoph~·st• 

odo1tto·id1·: f'n-..ion p1·obahl«- tl1•s ~· d ~~ ve,·ti·hr<':-- <'<'rvi<'alcs . 

Ainsi, voil~t deux malades qui ont une meme le,· ion 

anatomique ( t ), une occipitalisation de l'atlas ; mais 

chez le fils cette anom~lie se complique d'une diminu

tion des vertebres cervicales, tandis que chez le pere, 

ii n'e.·iste aucune reduction du nombre des vertehres. 

Cette difference anatomique est essentielle, on la re

trouve dans la symptomalogie : le fils presente distinc

tement notre syndrome cliniquc de la reduction nume

rique; chez le pere on ne distingue ni implantation 

hasse des cheveu. ·, ni hrievete du cou, mais seulement 

des signes de torticolis : deviation de la tete et une cer

taine limitation des mouvements. 

II t!tait done /Jossihle de jJreZJoir. chez ces deu. - ma

J ades, /Jar le ,\·eztf examen clinique, si le nomhre des 

vertebres cervicales etait normal Oll diminue. 

Ces faits sont tres inte,-essants, ils indiquent qu'il 

doit e. ·istcr toute une serie d'intermediaires entre !'ab

sence complete des vertebres cervicales, telle que nous 

l'avons decrite, et la reduction .d'une seule vertebre; 

\ 1) Nous ne reviendrons pas SUi" cet e,emple curieux d'heredite, 
dont nous avons deja parle. 

FEIL 6 



ils nous montrent qu'a une moindre intensite des le
sions anatomiques repond une attenuation des symp
tomes, et que toujours, dans la region cervicale, une 
reduction reelle s'accompagne de quelques signes cli
niques plus ou moins accuses qui mettent Slff la voie du 

diagnostic. 

Type Ill 

(Le tassement ou la reduction ne reste pas localise a la 

region cervicale, mais s'etend a tout le rachis.) 

Dans ces deux premiers grnupes, les lesions avaient 
leur ma.·imum clans la region cen·icale, la reduction 
numerique constituait le fait principal et les malforma
tions des autres segments rachidiens, quand elles e.·is
taient, n'etaient qu\m phenomene accessoire; il n'en 
est plus de meme clans les e.·emples qui- vont suiYre et 
dont plusieurs ont ete tres heureusement compares par 
Bar ~• un telescopage. 

En voici les _elements essentiels: les malformations 
sont generalement tres prononcees ; elles ne restent 
pas aussi localisees a la region cervicale que les types 
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I et I r, elles s'etendent ~ tout le rachis : segment. dor
sal. Iombaire. cotes. bas in. De teJle.s lesions sont 
pre ·que toujour accompagnec cfautres difformites 
(hernie. bee de lievrc, par e ·em pie I, et dans la plupart 
des cas incompatible a 'ec la vie; on en trou 'erait sans 
doute de nombreu.· e.·cmples si on e.·aminait methodi
quement tousle fretu. e.·puL es. 

Cette diffusion des anomalies oh.·ct.rrcit les signes cli
nique , et le. obscr 'ation .... qui rentn.·nt clans ce groupe 
ont de. caracteres moin 1 <.. t que I s precedentes; nou. 
croyons cependant que I 'Lff aspe ·t an< tomique et cer
tains de leurs signes clinique justifient lcur presence 
clans le cadre d•· la rechction nunH.:r'ique des vertehres 
cervicales. 

'ou~ci eronsdeu.·t. emplesparti ulieremcntcurieu.·, 
puisqu 'ils ont cte ob erve.., par Ba,· chez le frere et la 
scrur. 

0BSl:I<\' TI01 ' (liar) ( 1) 

Nouveau-11<~ du sexe ma cu]iu. rnort quelques hcure apre 
la naissance. 

B.Yamen de l'enfant. Bee de lie re double total a gauche. 
Region cer,Ticale. - La tete est i;i fortement appliqufo contre 

(t) Nous remercion.;; tres vivement M. le Profcsseur Bar des indi
cations qu'il nous a donnees sur ccs deux cas et des photographies 
qu'il a hieo voulu rnettre a notre disposition. Nous regrettons que 
les diCficnltes presf'nti·s nous empechent de les puhlier, Qu'on 
veuille bien sc reporter au bulletin de la Societc d'obstetrique Novembre t903 et Mai t90i. 



- 84 -

le trone qu.il W' semble pas y avoir de L'.OU, surtout <1uand on 

Pxamine L"cnfanl de dos. r..:cxtremite inferieurc Jes oreilles 

parait etre an-dessous des limites superieures des epaules. 

Trone. - Le trone est trcs court comme ccrase; les Jimen

sions transversales !:-!Ont tres grandes, principalenwnt au 

niveau des hypoehonJre~. La peau double<' d"un pannicule 

adipeu.· <~pais semhle trop longue et fait des plis transvcrsanx 

volumi1wux au niveau des r<:g•ions lombaires. 

Les mem hre"' supl;rieurs et infcrieurs sont normanx. 

]lad iu :.rra1Jhie. - Les vel'lchres du cou el <le la t>egion dor

sale sollt irr{·gulifrcmcnl dt'vclopp<;es, quelques-unes r<~<luites 

a de pet it ... no~rau.· osscux, ecrasees entrc dcux vcrtehrcs rni

sines: lt>u • formc. leut· sicg·c, leur dirl'ction sont variables. les 

unes obliques. !cs autres en coin. 
Le nombre dt•~ v.-rtehres eervicalt's parait r{>duit. mais lt>ur 

irregula rit<; Pm pee he d ·en fair'<' unc exaetc 1mmt•ration. 

ll semhlc y a voi1· un schisis des pt't'miercs vertebr<·s <'<'t·vi

cale qui parais 'Pnt s·ecart<•r t'n fo1·m<' d(' Y it onvcrtnrc supr

rif'ure '.) 

Le r<';;tp de la colonnt> ve1·t<q>ro-thoracique t'sl <~g·ah•ment tri·s 

modifi.t~ : 
7 cott s ft droitc. 5 a gauche· : plusicurs naissent pa1· dc•ux 

tett>s ou ont lenrs tetes unies. Bassin asym('triquc: ascrnsion 

tier os iliaque droit; le sacrum est rcduit ,\ l'flal Jc noyau 

osseux informe; la colomw lombaire <'SL forme<· de yc•rli·hres 

trc·s irr{·gnliercs. 

Les centres nerYeux: n'ctaicnt le sicg·e tfaucune malformation 

apparente, la moelle ctait normale. 

Le Pr Bar pense qu'il s·C'st proJuit au cours du dcveloppr

mcnt un veritahle l<qescopage de la colonne vcrtebrale. 
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0BSERV.\TIO. • , • I ( Bar). (Nouveau cas de telescopage) 

Fill<'Llc tfp I au. so·m· du mon~t1·c ci-dessu dfrrit, prescn
tant dt•s l{·sions d«• mcme nature. quoiqu(' d"un moindrc degrc. 

Le con est tellement re<luit que la tt•l(' t•st «-ngonc,~e dan.;; lcs 
(·paules. l'<' qui uom1P it l'<'nfanl um' attitude partienlii·rt'. 

Lt• t1·011(· r.st 1·<·latiYem<'lll <·ou1·l. 

Hrulh>/ . .{l'llJJhie. - ~lo11l 1·1· ([lH' Ip,.. Y<'l'li-brP~ de loutP la 
colonne son t cons1 i tw~e~ pat· mw s1'rie in<:g-ul iere dt' noyau, 
osst•u.·. parmi lesquels \ on ;'j sPulemPnt ont mw forme vert<;
hrale. 

On ne p1·ut notf'l' If' notnbl'e J.e Y. C. : 011 n<> distiugue que 
la partie inf<,riem·e du cou. ~a partie toute snpericure est C'achee 
par la nuquc qui ~~mhl1· dt'Sl·en1lr-<' «'xagercmcnt (('~·pho~e 
hasilai re ?) 

La cag·<' thoraeicpt«- rPnwnl.,. l1·e haut, et la <list.ance qui 
s1.~pa1·c la <'laYicnle f't le thorax dP In tetc est e.·tJ•pmement 
rt:duite. 

Ces deu.· observations ont une gran<le 1·es~emblance 

avec notre monstruosite, et J'on reconnait sur les pho

tographies plusieurs signes du svndrome de la reduc

tion numerique : 

Le coyp est tres tasse chez la fillette, ii l'est encore 
davantage clans le premier cas ; cette absence de cou 
entraine une situation vraiment curieuse des oreilles 

<1ui descendent e.·agerement et aflleurent le tronc. 

L 'impla11tatio11 hasse des cheveux se voit surtout 



- 86 -

chez le nouveau-ne ~ elle est moms remarquable que 

clans la monE.truosite ( type (); cette disposition se serait 

peut-etre accentuee si renfant avait vecu. 

Signalons une particularite interessante qu'on retrouve 

dans les deux observations: chez le nouveau-ne la peau 

semble trop Jongue et fait de volumineux plis transver

saux clans Ja region lombaire; de meme, sur la photo

graphie de la fillette, on distingue un hourrelet au 

niveau de la nuque. Nous e.·pliquons ces faits par la 

grande disproportion qui devait se montrer, apres le 

tassement, entre la hauteur trcs <liminuee du rachis et 

le revetement cutane ; on ne remarquait rien d'analogue 

dans la monstruosite ( type l) sans <loute parce que la 

lesion etait beaucoup plus localisee. 

Considerons maintenant les deux observations au 

point de vue anatomique: 

La region cervicale est tres tassee et cet affaissement 

s'accompagne san: doute d'une reduction numerique 

des vertebres. Chez le nouveau-ne ces vertebres sont 

irregulieres et, fait interessant, les premieres cervicales 

semblent s'ecarter en forme de V_. limitant un orifice 

triangulaire comparable a celui qm caracterise la 

monstrnosite Type f. Une semblab1e disposition existait 

peut-etre chez la fillette, malheureusement on ne dis

tingue sur la radiographie que l'extremite tout inferieure 

de la colonne cervicale. La presence d·un spi11a bifida 

dans ces <leux cas permettrait de rapproche1· ces faits de 

la monstn10site que nous avon-s decrite et de les expli

quer de fa<;on identique. 

Dans les deux cas, le telescopage atteint son maximum 
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dans Ja region cervicale, mais ii n v reste pas localise 

comme dans notre premie1· type. L'anomalie s'etend au. · 

vertebres des autres regions: au.· cotes, au bassin et a 

la face (bee de lievre chez le nouveau-ne ), cette associa

tion de variations viscerales ou osseuses, est un des 

caracteres de ce groupe: elle enleve de la nettete au.· 

symptomes et ohscurcit le syndrome clinique. 
Nous avons releve au cours de nos , recherche plu

sieurs e.·emples de variations numeriques de la region 

cervicale, qui nous paraissent se rattacher a cc troi

sieme type. Malheureusement, ils ne sont accompagnes 

d'aucun renseignement clinique, ce sont des pieces de 

musee etudiees au seul point de vue anatomique. 

OttsERVATIO, • XII (Nau) 

Garc;on ne a terme, mort le 8e jour. 
La colonne vertebrate est tr' s anormale : 
Colonne cervicale: ii n'existe que :\ V. C. V•"· H, 76) 

d" ailleurs mal conformees. 
Colonne dorsale : Les verteb1·e~ sont tres irreguHeres, ~n 

partie soudt>es; ii ~emble qut> les corps vertebraux aient ete 
comprimt~s verticalemcnt. enuclees a gauche en noyau de
ct'risc. Pntravcs dans leur developpement, la 8• D. et la f!e D. 
seules !liont restees relativement it leur placP. 

Cette observation presente une grande analogie avec 

le premier cas de telescopage de Bar. 
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0BSERVATIO' Xlll (Serres) 

piece conservee au Museum. Vitrine I 0~ 

Squelette (run 1retus acephalc. Les \ ertebre!-- eel'Yicales o.;ont 

reduites a une sfa•ip de noyaux osscux sans ordrP apparent. 

On note de nombreuses malformations des autrcs parties de Ja 

colonnc ; les 3 premieres vertebres tlorsales ont leur corp-. 

divise par une fente mediane en d~ux moitie • ind(~pendanfrs. 

7 cotes il droite. 9 it O'auche. etc-. 

OB.'ERVATION XIV , JYil!et et JValsham, 

Femme de 3{ ans, seoliotique. 
Il n'cxiste que 12 vcrtebrcs et demie : 

Vertcbres cervicales : 2 (probahlemPnt la fr· et la ie). 

Vertebres dorsales : 7 V. et demic. la premiere est soud<!t' it 

gauche a la 76 V. C., i1 droitc avec la 2., D. : la deuxieme e ·t 

soudee avec la demi-vertebrc gauche qui represente Ja 3e D. ; 

1a quatrieme est soudfr a gauche avec la 3": les 7e. fOe-, 11,, tie 

sont assez regulieres. 
··Vertebres lombaires : 3. 
JI y a 7 cc.",tes adroit<· et 8 it g-andu•. 
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* 
* * 

La plupart des faits qui appartiennent au.· groupes 

II et 111 sont generalement confondus. comme notre 

monstruosite, avec le torticolis et le ma/ de Pott. C'est 

done a cc ces deu. • lesions qu "ii faut s'attacher it <.fo.,

tinguer lcs anomalies de la colonne ceryicale. 

Le diagnostic -semble tres difficile sans la radiogra

phic, et cependant, en interrogeant soigneusement le 

malade pour decouvrir l'origine de la difformite et son 

evolution, en recherchant les signes de notre syndrome. 

on pourra bien souvent ecarter l'affection pathologique 

et s'orienter vers une anomalie cervicale. 

Supposons que J'interrogatoire eveille J'idee d'une 

anomalie congenitale, s'il n'existe aucun des symptomes 

<1ue nous avons decrits, on pense a un .,J1i11a h1/ida, it 

.une hhni-vertebre, it une occiJJitalisation de /'atlas ..... 

Quand viennent se sun1jouter les elements du syndrome 

clinique : cheveu.· implantes bas, tete dans les epaules 

.wee absence ou diminution de la longueur du cou, limi

tation des mouvements de la tete etc., on doit alors 

songer a une reduction du nomhre des vertehres cervi

cale.s; enfin, a un stade plus avance, lorsque le syn

drome est tout it fait caracteristique, ii faut admettre 

rahsence de vertebre,\· cervicales individualisees et 

meme leur disparition complete, ce qui est le degre 

maximum de la monstruosite (type I I que nous avons 

decrite. 
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C'est surtout quand la difformite exterieure est a 
peine prononcee, n 'atti rant guere I 'attention des malades 

et des medecins, qu'il est de la plus g-rande importance 

de posseder des symptomes cliniques faciles a recon 

naitre: ils eveillcront J'idee d'une malformation conge

nitale et determineront le clinicien ~. toujours examiner 

aux rayons X le torticolis et le ma! di..' Pott. 
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Etude pathogenique (1) 

Avant de nous efforcer de rechen:her la genese de la 

malformation (type I), ii nous semhle necessaire de 

consacrer quelques pages au.· causes Jes plus generale

ment invoquees pour expliquer les monstruosites. 

Ces causes sont de deu.· ordres: les unes mecaniques 

et les mitres patl~ologiques. 

Causes mecaniques. - Les causes mecaniques ~ont 

les plus anciennement connues: 
I 

Elles sont particulierement citees depuis les recherches 

<le Dareste sur l'reuf de poule; cet auteur remarqua la 

(1, Les diflicultes materielles de l'hcure presente nous ont force 
d'abreger considerablement ce chapitre qui traitait primitivcment de 
la pathogenie de toutes les reductions numeriques cervicales. 



frequence des anomalies de l'amnios et montra qu'elles 

sont souvent liees au .· modifications teratologiques de 

l'embryon. 
Les experiences de Oareste sont concluantes, elles 

prouvent que les faits mecaniques peuvent agir, et 

nous invoquerons des faits analogues pour expliquer 

la monstruosite type I. Cependant la theorie de J'amnios 

n'e. ·plique pas tout et, comme l'a ecrit Rabaud « ii s'est 

introduit a cet egard en teratologie une e.·ageration 

manifeste qui est meme devenue, pour certains esprits, 

l'e. ·pression de Ja verite absolue. » 

On a voulu voir partout un rapport de cause ~ effet 

entr~ la malformation fretale et l'anormale disposition 

({e l'amnios; ce rapport n'est pas constant et ron peut 

aussi logiquement faire remonter le~ anomalies siegeant 

a la fois sur le fretus et sur ses anne-.·es a une antre 

influence premiere qui les domine. 

Causes pathologiques. Contrairement a ce que pensait 

Dareste, on admet que les causes pathologiques tiennent 

une tres gralHle place, plus importante que les causes 

mecaniques, dans la genese des monstruosites. 

La theorie et l'observation demontre1'!t que l'age 

fa~:tal n'est pas plu~ e. ·empt de maladies que J'enfance 

et l'f1ge adulte. Les ~•ffections fretales, quoique de meme 

nature que celles de J'adulte, pourront se presenter dif

feremment chez un etre parasite dont les conditions 

d'existence sont tres particulieres, puisqu 'ii ne respire 

pas, qu 'ii ne possede pas de ci ,·culation personnelJe, 
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qu'il vit clans Ul) milieu liquide, prive <fair. de tempe

rature uniforme. 

Pourquoi ne pas admettre quc des maladies qui, chez 

l'adu)te. peuvent modifier Ja structure des organes, ne 

transformeraient pas c.l'unc manic re encore plus profonde 

les organes de l'emhryon lorsqu'ils sont en pleine for

mation et dans cet etat de demi-tluiditc ou de mollesse 

qui les carnctcrise a leur debut ·1 'e pourrnient-ellcs en 

certains cas detenniner lem: destruction partielle? De 

cettc fa<;on. ces maladies survcnant chez un etre en 

evolution et dont les organes semhlent se metamorphoser 

i1 tou·t instant, sernient une cause d 'anomalies et de 

monstruosites. 

Cette originc pathologique nc s'oppose pas a la theorie 

mecanique de l'amnios; en effet, si l'on admet le role 

de l'amnios agissant traumatiquement pa1· compression 

ou par brides, on doit encore e . ·pliqHcr ce developpe-
• 

ment anonnal de l"amnios: on nc peut invoquer une 

autrc action traumatique , dont ii faudrait de nottveau 

chercher la cause: et c 'est ainsi qu 'on se trouve ramene, 

en dernierc anal_rse. a des questions de nutrition gene

rale, pouvant dependre elles-memcs cfun processu. 

pathologique. 

II n'e.· iste aucunc contradiction entre ces deu. · hypo

theses: origine pathologique et compression e .·ercce 

par l'amnios: au contraire elles s'enchainent et se com

pletent. 

l T ous all ons nous attacher specialcment a l'etude de 

la monstruosite ( t~ pe I) dont la genese nous semble se 
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rapportcr a des faits complexes et d\m ordre tm peu 
particu lier. 

11 

Essai sur la Pathogenie de la Monstruosite (Type I) 

Nous nous rappelons les caracteres anatomiques es
sentiels de cette monstruosite : dans toutes les obser
vations, ii e .· istait: une colonne ccrvicale t1·cs atrophiee 
et un orifice posterieur triangulaire siegec nt a J'extre
mite superieure du rachis : il n'y ayait pa , d'autre ano
malie vertebrale. 

Comment a pu se constituer une pareille monstruosite? 
Reconnait-elle une orz~qine patlzologique ou depend-elle 
dune cause mecanique ? Ce sont les deu.· ordres de 
phenomene qu'o;1 invoque 1,abituellement pour e.·pli
quer·les monstruosites. 

Nous ne croyon.s pas d une on~qine pat/10/ogique. En 
effet, pour qu'une maladie microbienne ou toxique 
provoque de tels desordres, ii faudrait admettre son 
apparition precoce, la colonne n'etant pas encore 
individualisee ; sans doute, ace moment des phenomenes 
d'ordre infh mmatoire auraientprofondement houleverse 
l'evolution et l'osteogenese du squelette. mais est-ii 
admissible que des lesions infectieuses puissent rester 
aussi etroitement localisees au rachis sans se diffuser 
au.· autres tissus et aux autres organes, en respectant la 
vie de J'embrvon ! 
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A une periode plu ~ avancee. I'h~ pothese pathologique 
n'est pas plus admissible : e ·idemment le rachis est 
mieux individualise, les anomalies pourraient re ter 
plus limitees; mais la seule maladie <.Jui puisse expliquer 
la malformation rachidienne. en particu]ier la disjonction 
des arcs posterieurs, est une meningite cerebro-spinale : 
(les meninges. grace a leurs rapport · intimes avec le 
squelette vertebral et aux retractions musculaire. con
vulsive: qu'entraine leur inflammation, sont seules 
capables d'amener une telle de:organisation de l'os 
deja forme). 

Est-ii vraisemblable d'admettre chez ces malades • un 
tel processus meninge, meme localise, qui n'aurait 
lai se aucun trouble intellectuel. respectant l'integrite 
des nerfs craniens et de tout le svsteme musculaire et 
nerveux "! 

Une on"gine patholo_qique est done j.Jeu J;robable, 
nous croyons qu'une cause n1eca11iq11e exJ;/ique ,nieux 
noire malformation. 

L'idee d'une pression se presente immediatement a 
l'e prit; mais peut-on upposer qu'une pression capable 
d'entrainer de lesions aussi importante resterait Joca
lisee a la region cervica)e ? 

Le rachis cervical. quand ii est sain, est le segment 
qui resiste le mieux : tres bien protege par l'extremit~ 
cephalique dans le cours du developpement, c'est lui 
qui, chez l'homme comme chez les animaux, ubit le 
moin de variation ; ii n'est done pas admissible qu'une 
pression as ez puissante pour determiner une telle 
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difformite n'eut pas entraine quelques anomalies dans 

les autres regions du rachis. 
Admettons, a la rigueur, qu'on explique le tassement 

cervical, comment aurait pu se produire !'orifice trian

gulaire, signale clans tous nos cas, et qui parait bien une 

des principales caracteristiques de la lesion ( t) ? Si irne 

pression, englobant la region c·ervicale, devait deter

miner un schisis par la rupture ou la non fermeture des 

arcs posterieurs, pourquoi ce schisis fait-il defaut lors

que cette pression· occasionne de~ lesions etendues a 
tout le rachis, par exemple clans les cas de telescopage 

accompugnes de tassement cervical ? Comment expli

quer que cet orifice existe non pas une fois par hasard, 

mais constarnment chez tous les individus porteurs de 

notre monstruosite ? Pourquoi enfin se trouve-t-il t<>U

JOtlrS a J'extremite du rachis, plutbt qu·en un autre 

point -; 

En realite les choses ont du se passer tout autrement. 

Considerons !'orifice triangulaire; ii n ·a pu se constituer 

que de deux fac;ons :ou bien !'orifice s~est forme secon-

(t) Si l'on supposait que le tassement s·est produit au moment exact 
oi1 les arcs posterieurs de la region dorsale se sont rejoints, tandis quc 
sont encore eloignes ceux de l'extremite superieure du rachis (la fer
meture du canal rachidien se fait plus tardivement dans la region cer
vicale que dans la region dorsale), on comprendrait peut-etre que la 
pression fasse sentir son action sur la region cervicale, plus foible a cc 
moment que la region dorsale, qu'elle determine le tassement des Yer
tebres et empeche la fermeture des arcs posterieurs. 

Mais cette hypothese, theoriquement possible, s'acconle diHicile
ment avec la , lenteur de la compression amniotique ; et comment 
expliquer que la pression ait respecte toutes les autres parties du 
rachis, particulierement le segment sacro-lombaire dont les arcs pos
terieurs se ferment encore plus tardivement qu'a la region cen-icale? 
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dairement alors que les arcs cartilagineux etaient ~eja 
soudes. une cause quelconque a determine une rupture 
des arcs. amenant une ·eritahle dehiscence de l'extre
mite de la colonne c'est en somme un rachisdzisis ( t ) . 

On bien cet orifice exi ' tait primitivement, Jes arcs ne 
~e sont pas reunis, ii s'est fait un veritable ~\pina-bifida. 

Pouvons-nous admettre le rachischisis ? Mais de quelle 
maniere rcxpliquer ? Par une cause mecanique? C'est· 
peu vraisemhlahle, nous avons montre qu"tm tel proces
sus ne pourrait rendre co nptc ni de la localisation, ni 
du siege de l'orifice. Par une cause pathologique ? Ce 
n 'est pas davantage admissible : la disjonction des os, 
leur rupture, s1 elle n'e · t pas favorisee par un fait 
mecanique, doit resulter necessairement d'une action 
musculaire (2); or, la.seule maladie qui pourrait ame
ner des contractions et des retraction musculaires 
suffisantes pour deformer le :quelette est une me11i11-
_ljite / mais cette hypothe.·e, demontree chez les anence
phales et les pseudencephales, est inacceptable che7. nos 
malades : nous en avons donne Jes raisons. 

{ 1) On cmploie . ouvent l'un pour l'autrc les deux mots rnchischisis 
et spina-bifida, qui ont ete embrouilles par la terminologie allemande. 
En realitc, commc l'a montre Rahaud, ii faut reservcr le tcrme de 
rachischisis pour distinguer la rupture secondaire des arcs cartilagi
neux deja reunis; le mot spina-bifida signific seulement leur non reu
nion primitive cmpechee par un obstacle quelconque. 

(2) Jules Guerin a consacre un ·olume de Soo pages pour aflinner 
que toutes Jes monstruosites sont dues a une meningite cerehro-spi 
nale se developpant chez le fretus. Cette maladie determinerait des 
retractions musculaires convulsives qui agiraient mecaniquement pour 
occasionner des difformites. 

II n'est pas besoin de souligner · l'e. ageration manif'c ... tc d'une telle 
theorie qui repose seulement sur des affirmations. 

FEIL 
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La formation d'un rachis-chisis, qui pru.· sa definition 

meme aurait du survenir apres runion des arcs cartila

gineux, n'est done pas possible; l'orifice triangulaire 

existait primitivement, son or(qine et sa nature se con

fondent avec un spina-bifida. 

C'est la seule hypothese logique. 

Nous croyons que ce spina hifida a joue un role capital 

dans la formation de la m-onstruosite, ii explique en 

particulier son caractere essentiel : l' enorme atrophie 

de la colonne cervicale. On peut faire a ce sujet deux 

suppositions que nous allons discuter successivement: 

1°) Le role mecanique du ~-,ysteme nerveux. 

2°) L'existence d'un tassement .secondaire au spina-

bifida. 

1°) ROle mecanique du systeme nerveux. - Ce spina

bifida que nous venons de reconnaitre a l'extremite 

superieure du rachis est sans doute determine, c'est 

l'opinion habituelle, par une disposition irreguliere du 

systeme nerveux central dont !'action mecanique em

peche le rapprochement des arcs. Pouvons-nous gene

raliser cette hypothese, et une anormale disposition de 

l'axe medullaire serait-elle capable d'expliquer, sans 

autre intervention, toute la monstruosite, aussi bien la 

reduction considerable du rachis que le · spina-bifida ? 

On sait que l'axe nerveux cerebro-medullaire est deja 

forme quand apparaissent les premieres ebauches du 

squelette membraneux, ii est done naturel qu'on retrouve 

son empreinte sur le rachis, et qu'une disposition primi-
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tivement anormale de l'a. e medullaire pmsse determi
ner une courbure rachidienne, peut-etre meme une 
grosse difformite de la colonne vertebrale semhlable a 
celle dont nous etudions la genese. 

M. Etienne Rabaud pense que certaines scolioses con
genitales peuvent 1:econnaitre une telle origine : 

II a constate sur des embrv"ons d'oiseau.· que l'axe 
nerveu.· pouvaitetre, primitivement, malforme, incurve; 
puis iJ a vu Jes ebauches membraneuses du squelette 
venir entourer la moelle, en epouser la forme et les 
fle. ·uosites. N'est-ce point Ja demonstration que les 
courbures du rachis peuvent etre dirigees par celles 
plus precoces de l'a. e cerebro-spinal? ( 1) 

Ces recherche_s soot du plus haut inten~t. elles prou
vent que la scoliose congenitale tres souvent secondaire 
a une anomalie vertebrale ( hemi-vertebre, soudure, 
sacralisation ou occi pitalisation etc .,.) peut aussi se 
produire sans anomalie du rachis et naitre d'une mal
formation primitive du s·vsteme nerveu.· agissant 
mecaniquement sur lui. 

Peut-on invoquer une semblable action mecanique 
pour expliquer notre monstruosite ? La colonne verte
brale presente une legere scoJiose et un orifice triangu
laire que nous avons assimile a un spina-bifida; ii est 
assez nature) que le systeme nerveu. et Jes meninges 

( 1) Les poissons presentent tres souverit des scolioses et • d'autres 
difformites congenitales ; on ne peut penser chez eux a une origine 
amniotique, puisqu'ils n'ont pas d'amnios, ii serait tres logique d'expli
quer ce anomalies vertebrales, au moins quelques-unes, par une mal
formation medullaire primitive. 
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soient la cause de cette double deformation ; mais peut

on aller plus loin et faire intervenir une anormale dis

position de l'axe medu11aire pour· explique1· l'atrophie 

du segment cervical ? 
Cela nous parait diflicile: notre malade n'.:l\'ait aucun 

trouble nervetv ni intellectuel. pas d'atrophie muscu

laire, peut-on supposer qu\me anom;llie ce,=ebro-spinale, 

capable d'entrainer _une telle lesion du squelette, lais

serait completeme~1t intacte la physiologie du systeme 

nerveux ? La reduction du rachis cervical est enorme 

(4 cm. au lieu de 12 a t3 cm.), une semblahle malfor

mation de la moelle cervicale est-elle possible chez des 

individus qui '.ont atteint l'age adulte sans jamais pre

senter le moindre t.ouble ? 

Si la moelle pouvait determiner une pareille mons

truosite osseuse, ii serait surprenant de ne la rencontrer 

que dans la region cervicale et de ne jamais la voir 

associee au spina--bifida dans les autres segments 

rachidiens ; ii y a certaine1,uent la un fait particulier qui, 

nous le pensons, ne depend pas du sy~teme nerveux, 

mais plut6t du siege de la malformation a l'extremite 

superieure du rachis. 

2°) Tassement secondaire au spina-bifida. - L'hypothese 

d'un tassement, favorise par un spina-bifida, nous parait 

plus legitime et mieu.· s'accorder avec Jes constatations 

anatomiques. 

- Examinons l'extremite superieure de notre colonne, 

nous avons !'impression qu'il s'est fait un tassement; la 

region cervicale semble avoir ete ecrasee entre la 
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tete et la colonne dorsale : les corps vertebrau. · 
parai·ssent rentrer les uns dans les .mtres : la colonne 
cervicale tres diminuce de haut en bas et d'avant en 
arriere est proportionnellement tres large. comme si 
le tissu osseu. • encore mou avait df1 i·efluer sur les 
cotes: la disposition des apophyses epineuses dorsales 
<1ui chevauchent les unes sur les aut,·es, la petitesse du 
canal transversaire dont les trous. quoique assez larges, 
sont irrcguliers et tres rapproches donnent cette meme 
impression de tasscmcnt ( 1 ). 

La monstruosite siege uniqucment dans la regwn cer
vicale: cette localisation ne s'e.·pliquerait pas si la 
colonne avait conserve sa structure normale. LTne pres
s10n se serait etendue, elle aurait deforme d'au'tres 
segments du rachis: par contre, un tel tas ~emcnt se 
comprend tres hien si I 'on admet qu'il e.·istc primitivc
ment u_n spina-hifida cervical superieur. 

Cc spina-hitida intcresse Jes premieres verteh.res. v 
compris J'atlas: son ouverture superieurc s'etend jus
qu'au crfme. c'est un fait capita). ii n'a plus au-dessus 
de Jui <.l'arc vertebral qm le protege. le renforce, 
empeche ~on ecartement commc le spina-hifida des 

(1) On peut s'etonrwr qu'un tassenwnt aussi prononce ait laisse 
intacts les nerfs .-achidit.·ns cervicaux et la moelle. Ceci s'e.·plique pour deux raisons : 

a) Les orifices rachidiens :i l'etat normal sont beaucoup plus larges 
que les nerf-.. ils peuvent ctre considerablement reduits sans que les 
nerfs en soient le moins du monde comprimes: 

h) Le tassement, s·il a pour cause l'amnios (et c'est l'hypothese la 
plus probable), a du se produire an!<.' une certaine lenteur; la mem
brane amniotique ne comprime pas au sens vrai du mot, elle oppose 
simplt'ment un ob. tade i, l'e.·pansion normale des tissus. 
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autres parti"es de la colonne ; ii en resulte une diminu

tion de la resistence du rachis, qui. n'etant plus soutenu 

ni en arriere, ni au dessus, devient plus fragile que les 

autres segments, 
Cette resistance. deja tres faible. est encore 

amoindrie par !'apparition tardive des centres d'ossi

tication servicau. ·: le point osseu.· . destine au corps de 

chaque vertehre cervicale, n'apparait que le -t-m•· mois, 

tandis qu'il dehute heaucoup plus t6t, vers le 45m•• jour, 

clans les segments dorsau .·-lomhaires ( 1 ). 

II en resulte ·que notre monstn10site a d(1 se consti-

tuer au troisieme 011 au commencement du quatrieme 

mois; a cette epoque. la colonne dorsale possede une 

• certaine solidite. elle est deja en voie d'ossification dan 

toutes ses parties, les arcs neurau. · sont reunis: alors 

que !'ossification debut'e a pein~ pour le corps des 

vertebres c~rvicales. Si nous ajoutons la non fermeture 

des arcs posterieurs de ces vertebres, empechee par le 

spina-bifida, ii doit en resulter fatalement une tres grande 

fragilite de la colonnecervicale, surtout si on la c?mpare 

aux autres segments dont la resistance est accrue par 

l'ossification deja avancee et la -soudure des arcs neu

raux achevee au 4"11
' mois. 

La partie anterieure des vcrtebres cervicales cxiste 

seule, on dcvine son insuflisance ~l un stade oi1 elle 

( 1) Les points neurau. • destint::s aux arc-. , ertebrau. '-t.' mont1·ent le 

-tSe jour dans toute la colonne, aussi hicn dans la region cervicale que 

clans les autres segments. Le role du spina bifida cervical clans la gt·nese 

de -la monstruosite est d'autant plus important qu'il atteint la seule 

partie des vcrtebres cervicales qui devraient etre en voie d'o-.sification 

(v. Poirier, 1e Edit. osteologie. p . .1,i3. fig-. 376). 
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n'est encore qu'ebauchee, sans trace d'ossification. Un 
traumatisme, une pression amniotique ·e produisant au 
cours de la grossesse du 3me ou 4m'- mois, et qui serait 
impuissant a entraver le developpement d'un rachi.· 
normal, peut retentir sur ce segment cervical mal sou
tenu. le deformer, l'aplatir et determiner par contre
coup une disposition plus ou moins irreguliere du spina
bifida, origine de toute la deformation 
~ e serait-ce pas la, en definitive, la genese de notre 

monstruosite caracterisee par ce deu. faits principaux? 

/J'abord, formation d'u11 ~pina-hifida par les causes 
hahituelles mecaniques ou pathologiques, spina-bifida 
siegeant, c'est la condition essentielle, tl /'extremite 
toute superieure de la colonne vertebrate. 

P~is secondairement, vers le 3" ou le commence
ment du 4" mois, pression ou traumatisme qui amene
rait un tassement des zones repondanl au spina-bifida: 
t·olonne cervicale et premieres vertebres dorsales. 

Cette e. plication nous parait la plus ·imple et la plus 
logique ; elle concorde avec les faits anatomiques : pre
sence d'un orifice posterieur descendantjusqu'aux pre
mieres apophyses epine~ses dorsales : formation de la 
masse cervico-dorsale. constituee par la colonne cervi
cale extremement petite. meconnai sable, reduite a 4cm 
de hauteur et reunie au.· 3 ou 4 premieres V. dorsales, 
elles-memes soudees et tassees. 

L'aplatissement existe moins prononce sur le~ pre
mieres vertebres dorsales que sur les V. cervicales : la 
pression devant avoir un plus grand retentissement la 
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ou l'ouverture posterieure est Ja plus large, et se faire 

de moins en moins sentir a mesure qu'on se rapproche 

de l'extremite inferieure du spina-bifida, et de la co

lonne normalement constituee, ou elle n'entraine plus 

qu'une incurvation scoliotique ( t ). 

Cette hypothese rend compte~de la diftormite et de sa 

localisation a l'extremite superieure, elle s'accorde avec 

le developpement ; on s'explique sa frequence relative 

par la frequence meme du spina-bifida, ajoutons qu'elle 

cadre egalement avec les signes cliniques, et particu

lierement l'implantation basse des cheveux, on sait en 

effet que l'hypertrichose est un signe tres souven t 

signale dans le spina-bifida. 

Une meme pathogenie, pression agissant asscz tardive

ment sur un rachis affaibli par un spina-bifida superieur, 

nous semble intervenir pour tous les cas qui rentrent 

dans le type I et qui ont pour caracteres essentiels ces 

deux lesions: un orifice posterieur, un moignon cervical 

tres reduit. 

Quant a I~ cause qui a determine le tassement, on 

ne peut faire que des suppositions : c'est sans doute 

(t) La cyphose basilaire signalee <lans la p1upart des observations 

peut s 'expliquer de la meme fa<;on : La masse cervico-dorsale pressee 

par la base du crane offre une certaine resistance, elle agit comme un 

coin sur la region condylienne encore malleable, elle la deprime, 

tandis que la fosse cerebrale posterieure, qui ne rencontre aucun 

ob~tacle, semble descendre exagerement; a notrc avis, c'est done le 

refoulement de la zone condylienne de l'occipital qui cree la cyphose 

basilaire. 

Une meme hypothese expliquerait peut-etre Jes cas <le cyphose basi

laire accompagnee de malformations cervicale·~ ( ce qui e-.t la regle). 
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/'amnios ( t) <lont les arret • de developpement ne sont 
pas rares et co'incident souvent avec les monstruosites 
fretales, par e. ·em pie, le spina-hifida. 

Ces deu. • anomalies, malformation amniotiquc et 
. pina-bifida, qui devaient coe.·ister chez nos sujets. rele
vent peut-etre d'une meme origine premierc que nous 
envisagcrons plus loin. 

Ill 

Role du spina-bifida dans la genese des anomalies 

Lorsqu'on etudic avec som les malformations rachi
diennes, on est frappe de trouver le ,\jJina-bi/ida poste
rieur tres souvent associe au.· irregularites vertebrales. 

ous avons remarque cettc frequence en signalant au 
debut de notre travail quelques rares e.·emples de reduc
tion nun1t~rique cervicale. 

Ce r6le du spina-bifida dans la distributicn des ano
malies nous semble d'une fa<;on generale tres impor
tant : quel que soit son siege, ii affaiblit h~ colonne ver
tebrate et predispose a d'autres malformations secon.
<laires. Ceci est surtout ,-rai pour J'e.·tremite toute 
superieure du rachis cervical qui n'est plus renforce 
au-dessus par des ,vertehres completes et dont les corps 

( t) L'hypothest.· amniotique l·st d'autant plus ,-raisemblable l)Ul· dans 
l'unc des obserYations (OhserY. VI), on trouYait des sillons et des mal
formations diverses qui paraissent bien avoir pour caust.· un an-et de 
de ·eloppement de l'amnios. 
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sont tres tardivement ossifies, le spina-bifida de cette 

region s'accompagne presque toujours de tassement 

important et se confond avec notre monstruosite. On 

peut retrouver cette meme influence dans le spina-bifida 

des autres segments, cependant mien. · proteges puisque 
~ / 

l'ossification des corps vertebrau .· est plus precoce et 

que la colonne vertebrate conserve sa structure norma

Je au-dessus et au-<lessous <le la fissure : le tassement 

n'est do1~c jamais aussi prononce que dans le spina

hifida cervical superieur. les malformations restent limi

tees a quelques vertebres. 

En dehors de not re monstruosite, nou • avons signale 

dans ce travail plusieurs observations oi1 le spina-bifida 

etait accompagne d'anomalies ttassement. soudure, 

hemi-vertebres, etc ... ), qui en paraissaient hien la con

sequence. 

Nous avons releve <lans !a litterature medicale d'au

tres e.·emples It), hien que nous ne Jes ayons pa 

recherches specialement. 

Deni.ice rapporte dans son ouvrage plusieurs faits qui 

s 'ajoutent a ceux que nous avons observes ( observ. XVII, 

XV, XVI, XIV, du memoire de Recklinghausen1; ii y 
avait suivant les cas : asymetrie des corps vertebraux, 

leur absence totale ou partielle et tres souvent leur 

diminution de hauteur. 

Ces malformations vertebrates nous interessent sur-

(I) Obscrv. de Bar : cyphosc congenitalc ; observ. d'Ardouin et 
Kirmisson ; Dubrisay et Bouchacourt; ,Villet et \Valsham, 2 cas Saint
Bartholomew, Museum, serie A t33 et 13-t, et surtout l'ohscrvation de 
Goodhert citee dans notre historique. 
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tout quand elles siegent ou niveau de la fissure, parce 

qu'elle. demontrent le role du spina-bifida: mais leL· 

anomalies peuvent s'etendre au. vertebres voisines, 

quelquefois a des points assez eloignes ; dans d'autres 

observations le pina-bifida s'accompagne de courbures 

anormales ou de raccou rcissement general du rachis. 

Tous ces faits doivent s'expliquer de la meme ma

niere que la monstr:uosite ( Type I) : ~n pina-bifida se 

forme, puis survient une pression amniotique ou trau

matique : ces causes, qui sans doute n'auraient pas mo

difie un rachis normal, peuvent agir :ur un segment 

vertebral affaibli par la non fermeture des arcs poste

rieurs. 

La pression doit se produire as ez tardivement, apre 

I' ossification commencee, vers le troisieme mois, pour 

que la colonne ail acquis une suffisante resistance et 

que les arcs posterieurs se soient reunis partout, sauf 

dans la region du spina-bitida. 

IV 

Cause premiere des malformations 

Pouvons-nous aller plus avant dans cette etude patho

genique et rechercher la cause qui a determine dans 

le moo truo ite procedente_s le pina-bifida OU l'arret 

de developpement de l'amnios. et, d'une faf;on plus 
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generale, la cause premiere de toute intervention m~
canique ou pathologique? 

Les faits qui ne pretent pas a discu_ssion et dont l'o
rigine est evidente soot exceptionneL ; le plus genera"" 
lement, on ne trouve 1rien de net pour expliquer la 
monstruosite. 

Quelquefois, on aura tendance a in ·oquer /'lufreditl; 
nous avons signale, clans le cours de ce travail, plusieurs 
faits vraiment curieux survenant chez des individus 
d'une meme famille. Mais, comme l'ont pa'rfaitement 
exprime .M.M. Klippel et Rabaud : << l'heredite par elle
meme ne se confond pas :avec un facteur determinant,.,. 
elle n'est pas ce facteur et ii reste toujours a retrouver 
la cause originelle. Cependant, les faits d 'heredite ne 
peuvent etre tenus pour negligeables, ils <loivent entrer 
en ligne d_e compte pour l'etude du mecanisme de la 
production d'une anomalie quelconque. >) 

Nous ne discuterons pas les causes jJatlwlo_lfilJlleS 
<-1u'on peut faire intervenir, elles sont multiples : la 
tuberculose, J'alcoolisme, Ja syphilis, la vario)e, le ma) 
de Bright, les cardiopathies, la folie ; toutes ces mala
dies ont ete incriminees et jouent certainement un role 
dystrophiant qui n 'est point negligeable. Ferre et Ray-. . 
mood ont montre la plus grande frequence des malfor- • 
mations graves ou incompatibles avec la vie chez Jes 
enfants ne.., de parents presentant J'une de ces tares. II 
n ·est point douteux que quelques-unes de ces affections 
devaient exister chez Jes ascendants de nos malades: 
mais leur frequence chez Jes individus sains et bien 
constitues prouvent qu'eJles sont insuflisantes par elles-
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menu~s. II faut done admettre l'intervention d'trn autre 
facteur que nous ignorons. que ce soit un-traumatisme, 
la souffrance du fretus ou tout aut~e phenomene. 

Etienne Geoffroy Saint-Hilaire, <lans son admirable 
ouvrage de« Philosophie anatomique >>, avait e.·amine et 
discute l'importance des t;auses morales ou physique,.,· qui 
peuvent' trembler la grossesse et determine,· des n10ns
truosites: ii niait l'influencc des causes morale.·, emo
tion. etc ... auxquelles la cro_·ancc populaire a de tout 
temps attache une grande importance; mais ii admettait • 
l'intervention des agents physiques et ii fit, pour le de
montrer, les premieres experiences scientifiques sur le 
developpement de l'reuf de poule. 

Isidore Geoffroy Saint-Hilaire, s'appu_.'ant sur les 
recherches de son pere, pensait que certaines mons
truosites rcsultent constamrnent d'une action exercee 
sur l'ahdomen; ii arriva a des deductions fort interes
sante·. su,· le role des tentatives d'a-vortement (action 
mecanique, violence e'.-terieurc, purgatif, etc ... ) qui, se
lon lui, pouvaient donner naissance a des monstres. II 
cite dans l'un de ses ouvrages plusieurs e.·emples qui 
lui paraissent caracteristiques, entrc autres trois cas de 
thlipsencephalie, ii y avnit coincidence entre le moment 
ou avait dt) se constituer la monstruosite (3<- mois) et ht 
date de la tentative d'avorternent ( t ). 

Cette hypothese ~e Geoffroy Saint-Hilaire sur le role 
des tentatives d'avortement dans la genese de certaines 
anomalies est tres vraisemblable, elle trouve un s-erieux 

~ 1) Voir Anomalies de l'organisation. Vol. Ill, page 536. 
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appui dans les belles e.·periences de llareste sur le, 

<lmfs de ~oule. Cet auteur, perfectionnant les procedes 

un peu primitifs employes par Etienne (ieoffroy Saint

Hilaire, puis par Prevost et Dumas, a pu reproduire 

experimentalement et presque a volonte des foul_es de 

monstruosit~s : la fissure spinaJe ou spina-hifida, l 'reil 

unique median, l'exenc~phalie, le creur double. la fusion 

des deux membres inferi~urs en un seul ou symelie, etc ... 

11 lui suffisait de faire couver les reufs de poule, sou

mis a des percussions ou a des secousses pendant la 

periode qui , epare la ponte de l'in<;uh~tion, ou de faire 

agir des temperatures un peu differentes de celles qui 

donnent l'evolution normale, OU bien d'echauffer irre

gulierement l'reuf, ou de vernir partiellement Ja co

quille, etc ... 

Kolliker completa !es •·echerches de Dareste en mon

trant !'importance des actions chimiques, ii decouvrit 

que les vaisseaux se forment ~normalement et deter

minent des malformations d'organes, lorsqu'on maintient 

les reufs soumis al'incubation artificielle dans un milieu 

prive d'airou dans un air insuflisammentrenouvele. Ferre 

a pu produire des monstruosites en injectant dans Jes 

reufs divers toxiques, tels que morphine, nitrate de 

plomb, ou en Jes exposant aux vapeurs de chlorof?rme, 

de l'essence, de l'absinthe. Chabry est arrive de son 

cote sur ·des reufs d'ascidies a creer des monstruosites 

localisees a l'endroit me~e OU ii faisait la piqure. 

Tou: ces faits, qui modifient l'evolution de l'reuf de 

poule, se retrouvent chez l'homme et chez Jes mammi

feres ; pourquoi ne pas admettre que Jes memes causes 
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produiront les memes etfets '! Ainsi les cause • agissant 
sur la grossesse. qu 'elles soient mecaniques. infectieuse: 
ou toxiques, que ce soit un poison, une piq(ire, un 
spirochete ou un bacille; tout ce qui apportera un chan
gement dans la constitution moleculaire de J'reuf et 
dans le milieu ou ii evolue, tout cela pourra amener la 
production d'anomalies. de monstruosites. 

11 n 'est done pas surprenant qu'tme tentative d'avor
kment puisse desorganiser l 'etre en evolution au meme 
titre qu'tme infection ou une intoxication. 

:\ladame Nageotte, clans un interessant article parn 
recemment, a reprisl'hypothese de Geoffroy Saint-Hilaire 
sur le role des tentatives d'avortement dans la genese 
des monstruosites. Elle cite plusieurs observations tres 
suggestives, dont quelques-unes se rapportant a de · 
lesions vertebrales (hemi-vertebres. cotes surnume
raires, etc ... ). d'ou ii semble bien resulter un rapport 
entre Jes malformations et les tentatives d'avortement 
consci~ntes ou non. Ces teritatives ayant echoue, la 
grossesse a suivi son cours ; mais si l'embrvon a pu re-

~ . 
ister aux troubles circulatoires, a l'hypertension causee 

par les contractions uterines provoquees, a l'intoxica
tion, etc ... , ii . est difficile d'admettre qu'il n'ait pas subi 
quelques dommages « c'est ainsi que s'e,·pliquerait le 
mieux la presence chez des enfants robustes, non tares, 
de toutes ces anomalies congenitales » (M~ .. Nageotte) ; 
qu'elles apparaissent sur le squelette vertebral, sur Jes 
membres ou sur les organes. 

Mais ces faits ne peuvent tout expliquer, ii est cer
tainement d'autres causes qui nous echappent. 

• 
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~ous ne connaissons qu'imparfaitement la n~aniere 
dont reagit lefretus; tel phenomene qui nous paraitnegli
geable parce que nous n'en voyons pas la portee, peut 
avoir une immense importance sur son evolution, sui
vant la fac;on dont il se manifeste, le moment ot1 ii 
intervient. 

L'reuf de poule qu'on laisse evoluer naturellement, 
sur lequel on ne fait agir aucun facteur etranger physi
que ou chimique, presente souvent des monstruosites 
qui empechent l'incubation. II doit en etre de meme 
chez les mammiferes et clans l'espece humaine, et beau
coup d'avortements spontanes, ine.·pliques sont peut
etre produits pa1- une monstruosite dont la genese nous 
est inconnue. 

* 
* * 

Ce que nous savons des variations-monstruosites est 
encore bien peu de choses ; on ignore generalement 
leurs caracteres morphologiques et cliniques. comme on 
hesil:e sur leur origine. 

En s'aidant de l'anatomie comparee, en les etudiant 
surtout a la clarte du developpement, en essayant de 
les classer chronologiquement dans le temps suivant 
l'e. ·pression imagee de DtIYal et 1'lulon, en faisant en 
somme un peu reuvre de geologue, on arrivera a diviser 
et a mieux connaitre ces variations-monstruosites encore 
inexpliquees, comme nous nous y sommes efforce en ce 
qui concerne la reduction des vertebres cervicales. 

La cause premiere nous echappe le plus souvent. JI 
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ne faut pas desesperer que lascienceparvienne un jour a 
decouvrir exactement les causes qui engendrent les 
monstres humains, comme Dareste a pu le faire pour 
les monstres sim pies qui se produisent dans la clas e 
des oiseaux. C'est alors qu 'on 'arriverait a une conclusion 
vraiment pratique et que connaissant ces causes, on 
pourrait esperer agir sur elles et faciliter l'evolution 
normale de l'embryon dans l'espece humaine. 

La clinique offre moins d'incertitude que la patho
genie. II nous parait possible de decrire pour certaines 
monstruosites des ·ignes particuliers, quelquefois, 
comme clans la malformation du type I, un veritable 
syndrome clinique qui attire l'attention, facilite le dia
gnostic chez l'homme vivant et per-met d'eviter des 
erreurs pouvant avoir une consequence therapeutique. 

Prouver que les monstruosites ne sont pas_ toujours 
des produits de hasard , qu'elles ne sont pas aussi irregu
lieres qu 'il pourrait sembler, mais obeissent a certaines 
regles ; montrer qu'il est possible de tracer un tableau 
clinique pour chaque groupe d'anomalies ; tel est le but 
que nous nous etions propose en ce qui concerne les 
monstruosites qui sont liees a l'absence ou a la dimimi
tion des vertebres cervicales. 

8 





CONCLUSI01 S 

1 °) La region cen·icalc, comme les autres parties de 
la colonne vertebrale, peut presenter des variations 
numeriques par defaut et des variations par e. ·ces. 

Les variations par defaut, les seules qui nous inte
ressent, sont presque toujours liees ~• ves troubles 
morphologiques importants qui constituent souvent 
de veritables monstruosites. Ces cas sont relativement 
nombreu. , beaucoup plus qu'on ne le soup<;onne, mais 
ils sont confondus avec le mal de Pott sous-occipital et 
le torticolis. 

2(1) La reduction nmnerique peut au point de ~·ue 
anatomique et cliniquc presenter tons les intermediaires 
entre l'absence complete de la colonne cervicale et la 

disparition d'une seule vertebre. 

ous distinguerons trois types : 

TYPE I. - C'est le mieux individualise. Les lesions 
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siegent uniquement a la region cervicale, le reste du 

rachis est normal. 

La monstruosite se distingue par plusieurs caracteres 

anatomiques et cliniques : 

Anatomiquement: il existe toujours : 

Une masse cervico-dorsale comprenant les vertebres 

cervicales atrophiees et les 3 011 4 /Jremieres 1,ertebres 

dorsales. 

Une ouverture des pre,niers arcs vertebraux. 

Une eMvation considerable de la cage thoracique qui 

remonte quelquefois jusqu'au crane. 

A cette disposition anatomique, repond un veritable 

syndrome clinique : 

Implantation hasse des ch.eveux. 

Absence de cou. 

Limitation nette des mouvements de la tete. 

Ces trois signes principaux, completes par d'autres 

de moindre importance doivent toujours faire penser 

a une malformation congenitale, et quand ils sont 

reunis et hien nets, il faut diagnostiquer l"absence de 

vertebres cervicales inJividualisees. 

Nous croyons cette malformation relativement fre

quente ; elle est toujours meconnue : chez certains 

individus parce qu 'ils portent la tete droite sans diffor

mite bien visible (plusieurs sejournerent longtemps dans 

differents services hospitaliers sans attirer !'attention) ; 

le plus souvent, parce qu'on suppose ces malades atteints • 

de ma! de Pott sous-occipfral. On evitera l'erreur en 
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recherchant le syndrome clinique de J 'absence des ver

tebres cer 1icales toutes les fois qu'il semble e.·ister un 

mal de Pott, un torticolis ou toute autre difformite de 

la region cervicale. 

Les signes cliniques eveillent ridee d'tme malformation 

congenitalc et engagent le clinicien a examiner le malade 

a la radiographie, qui. seule, peut donner la certitude. 
La genese de cette monstruosite nous parait la sui

vante: 

lfabord formation d"un spina-ln/ida (represcnte par 

l'orifice triangulaire posterieur), spina-bifida siegeant. 
c'est une condition essentielle, a l'e.·tremite toute supe

rieure de la colonne vertebrate; puis secondaircment. 
traumatisme ou plus vraisemblablement compression 

amniotique qui amene un tassement progressif des zone: 

repondant au spi na-bifida: Colonne cen·icale et prem ieres 
vertehres dorsales. 

La malformation a d(1 se produire tardh·ement ver. 

le troisieme ou le commencement du quatrieme mo is: a 
cette epoque, la fragilite de la colonne cervicale deter
minee par la non fermeture des arcs posterieurs (spina 

bifida) est augmentee par I'absence d'ossification des 
corps des vertebres cervicales, tandis qu'on trouve cette 

ossification deja avancee dans Jes autres ~egments 
rachidiens. 

Ainsi, dans son ensemble, cette monstruosite ( type I) 
constitue un groupe homogene hien indiYidualis e tant 

au point de vue clinique et anatomi(1ue, qu'en ce qui 

concerne la pathogenie. 
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TYPE 11. - La reduction est limitee ~. une Ott <leux 
Yertebres cervicales; a cette moindre intensite des le
sions anatomiques repond une attenuation parallele de 
symptomes cliniques. Les faits qui rentrent dan ce 
groupe sont compliques de troubles morphologiques 
(soudure. hemi-vertebre. occipitalisation de ratlas, etc). 

TYPE 11 I. - II e. ·iste un tassement ou une reduction 
des vertebres ccrvicales, comme clans Jes groupes pre
cedents; mais Jes lesions ne sont pas localisecsunique
ment ~t la regio~1 cen·icale. clles sont rcpandues ~ur 
toute la colonne. Cctte diffusion rend moin - net le syn
drome clinique. 

Des malformations aussi importantes, ne sont guere 
compatibles avec la vie, elles s'oh~ervent donc _~urtout 
chez le fretus et le nouveau-ne . 

• h Patlw_qt!nie. - D'une fa<;on generale, la pathog~nie 
des monstruosites de la colonne vertebrale est obscure. 

Si la monstruosite ( ·rype I J nous scmble reconnaitre 
une origine mecanique ( pression amniotique ! 1: le plu 
souvent on tend a faire intervenir une cause patholo
gique. 

Cctte cause. qu'elle soit mecanique <HI pathologique, 
s 'impose rarement avec evidence ( traumati!--me_ acciden
tel. maladie caracterisee fretale OU maternelle): gene
ralement, on ne trouve rien pour e.·pliquer la malfor
mation. Dans quelques-uns de ces cas douteu. ·, nous 
admettrions volontiers. apres Isidore Geoffroy Saint
Hilai re et d'autres auteurs, le ,·<">le important des tcnta-
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ti e d'a 'Ortement consciente ou non qui pourraient 

agtr oit directement sur l'organi me fretal, soit indi

rectement en determinant des troubles d developp -

ment de l'amnios. 

4° I De l'etude pathogeniquc de la monstruosite 

(Type I) resultent troi. fait qui nous parais ·ent impor

tants : 

a I Le spina-hifida siege quelquefois clans les regions 

cervicales irtferieure et moyenne, mais exceptionnelle

ment a l e.·trcmite tout upcrieure du rachis. 1 Tous 

cro 'On· que cette rarete n'est qu'apparente, et que tres 

souvent les spina-hifida des /1remieres vertebres cer-

11icales s'accompagnent de tassement, se confo11dent 

plus ou 111oi11s avec la monstruosite ( Type I) et sont 

_qe11eraleme11t diagnostiques ma/ de Pott ; d'ou cette 

apparente rarete du spina-hifida a la partie toute supe

rieure du rachis. 

h) Le spina-bifida, qucl:que oit ~on siege ur le rachis. 

ere,· une fra_qilitc speciale de zones qu'il ]imite et des 

regions voisines de la colonne: ainsi s'e. ·pliquent cer

taines anomalies vertebrales. 

c) La scoliosc congenitale n'e t pas toujours due a une 

anomalie vertebrale (soudure. hemi-vertehre. sacrali

sation. etc ... 1. comme en a tendance a l'admettre. JI re·

sort des recherches de M. Rabaud qu'~llc peut ·e pro

duire sans anomalie prealable du rachis et naitre d'une 

malformation primitive de l'axe nerveu.· medullaire 

agi. sant mecaniquement sur lui. 
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Nous avons essaye de montrer dans ce travail que 
l'etude des anomalies et des monstruosites n'est pas 
seulement theorique, mais peut presenter un reel interet 
clinique. II sera sans doute possible d'isoler pour 
d'autres groupes de malformations des syndromes cli
niques analogues au syndrome de la reduction numeri
que cervica/e. 
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Vu : le President, 
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