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Le choc anaphylactoide [54], cet
état grave non spécifique, se termi-
nant souvent par la mort, provoqué
sans sensibilisation préalable par des
substances les plus différentes, présen-
te une forme particuliére qui survient
au cours de la mastocytose, — prolifé-
ration pathologique et groupement
tumoral des mastocytes. Sous l’influ-
ence de facteurs divers: froid, chaleur,
traumatisme local [7], substances chi-
miques [29, 44, 61], sous I'influence de
facteurs météorologiques [45] ou mé-
me psychiques [47], les granulations
du plasma des mastocytes liberent de
I’histamine, ce qui provoque la dilata-
tion des vaisseaux, l’augmentation de
leur permeabilité ou une contraction
des muscles lisses. Cliniquement, ces
phénoménes se traduisent par un
érythéme congestif généralisé, appelé
«flush-syndrome» par les Anglo-sa-
XO0ns.

Nous avons eu I’occasion d’observer
une mastocytose généralisée chez des
jumelles uni-vitellines. Les érythémes
congestifs généralisés itératifs et leurs
complications, la mort de l’'une des
jumelles, son examen anatomo-patho-
logique, I’observation clinique prolon-
gée de sa soeur restée en vie, I’'extréme

rareté de cette forme clinique de la
maladie, nous ont permis de tirer de
cette observation privilégiée un cer-
tain nombre de conclusions.

Observations personnelles

Observation 1. C’est le 30/VIII 1964,
que nous avons hospitalisé Elisabeth et
Juliette, a l’age rie deux mois et demi.
Leur mere les a amenées a la consultation
car elles présentent une éruption cutanée
disséminée, composée d’é¢léments dont la
grosseur va de la taille d’une téte d’épingle
a celle d’une piéce de 50 centimes, dont la
surface légérement surélevée est rugueuse
par endroits et dont le teint est lui-méme
variable, allant d’un beige clair jusqu’au
brun foncé. Les jumelles se ressemblent a
tel point qu’on a du mal a les distinguer
sans avoir recours a leur brassard d’iden-
tité.

Pas de maladie allergique dans la famil-
le. Le pére est un éthylique invétéré. 5 en-
fants sont en vie des 9 grossesses de lamere.
Deux avortements artificiels, un enfant est
mort a I’age de deux semailles, un autre a
I’age de 5 semaines, de maladies non iden-
tifiées. Aucun d’eux n’aurait présenté de
manifestations cutanées particuliéres.

Les parents ont constaté sur la région
frontale de Juliette les altérations cutanées
que nous venons de décrire et qui, vers la
fin dé la premiére semaine, se sont étendues

Acta Paediatrica Academiae Scientiarum llunaaricae 9, 1968



362

L. Schongut et al. : Mastocytose généralisée

Fig. 1. Juliette G., a l’age de 2 mois et demi

Fig. 2. Elisabeth G., a I’age de 2 mois et demi

sur tout le corps. A I’'admission elle donne
I’impression d’un nourrisson normalement
constitué, en bon état de nutrition. En
I’examinant, nous trouvons que le foie dé-
borde d’un travers de doigt et demi et la
rate d’un travers de doigt le rebord costal
et la radiographie montre un voile presque
homogene de la partie postérieure du lobe
supérieur droit. Cette altération radiologi-
que ne s’est pas traduite par des signes cli-
niques. Pendant les premiers jours de son
hospitalisation, nous observons quelques
érythemes congestifs généralisés transitoi-
res puis, au septiéeme jour de son séjour dans
le service, I’enfant devient brusquement
trés agitée, le pouls s’accélére, un érythéme

cutané diffus apparait. Elle est subfébrile
et devient de plus en plus dyspnéique. Elle
se trouve soudain dans un état gravissime.
A l’auscultation on entend des réles ron-
flants et sibilantssurl'ensemble des champs
pulmonaires. En dépit d’un traitement an-
tibiotique énergique, de Il’administration
d’antihistaminiques, de theophylline, de
chlorpromazine et de strophantine, son
état s’aggrave progressivement; nous met-
tons en oeuvre Ihibernation artificielle,
puis une trachéotomie et une respiration
assistée, a cause de I’insuffisence respira-
toire rapidement progressive. En dépit de
ces efforts, elle meurt le dixiéme jour de son
hospitalisation.
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Fig. 3. Infiltration rnastocytaire prononcée au-dessous de I’%pithélium cutané.

Coloration:

H.—E.

Fig. 4. Dans le foie, infiltration prononcée avec importante prolifération mastocytaire

A l’'examen anatomo-pathologique, nous
trouvons a la coupe des taches pigmentées
de la peau, une prolifération massive des
mastocytes (Fig. 3). Les mastocytes infil-
trent également des surfaces cutanées re-
lativement intactes. On trouve dans les
altérations plus anciennes, autour des ma-
stocytes, des fibres argentophiles. La proli-
fération des mastocytes a été particuliere-
ment évidente dans la rate, dans la char-
pente conjonctive du pancréas et dans le
foie, autour des vaisseaux (Fig. 4). Dans
le tissu conjonctif lache entourant les vais-
seaux et dans la charpente conjonctive des

poumons, surtout autour des vaisseaux
plus importants, I’infiltration présente un
caractere diffus (Fig. 6), tandis que dans la
moelle les mastocytes apparaissent plutdt
groupées. Dans la paroi de l’aorte thoraci-
que et autour des fibres déchiquetées, I'im-
prégnation mucoide attire I’attention sur
une altération grave des parois vasculaires
(Fig. 6). Il n’est pas exclu qu’il y ait un
rapport causal entre ces altérations des pa-
ries vasculaires et les «flush syndromes»
itératifs.

Les granulations du plasma des masto-
cytes sont disparues surtout la ou l’on con-
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Fig. 5.

dans I’infiltrat.
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Infiltration interstitielle dans le tissu pulmonaire. Prolifération mastocytaire
Coloration: H

.—E.

Fig. 6. Dans la paroi de l'aorte thoracique, dans la media imprégnation mucoide

prés des fibres élastiques. Coloration

state une multiplication de fibres entre les

cellules. Cet aspect correspond a celui dé-
crit par Lennebt [35].

Observation Il1. Lors de son admission,
Elisabeth ressemble étrangement a sa
soeur jumelle, encore que la topo-

graphie des altérations cutanées du front et
de la face ne soit pas strictement identique.
Sa mére raconte que chez elle, ces taches
brunatres ne sont apparues qu’a la fin de
la premiére semaine et ne se sont étendues
sur tout le corps que vers la quatriéme se-

. résorcine-fuchsine

maine de sa vie. Nous avons constaté chez
elle également une hépato-splénomégalie
modérée et, sur sa radiographie pulmonai-
re, tout comme chez sa soeur, un voile ho-
mogéne de la partie postérieure du lobé
supérieur droit, sans traduction clinique.
Au neuviéme jour de son séjour hospitalier
«— c’est a dire deux jours plus tard que sa
soeur jumelle — elle se trouve mal, devient
inquiéte, présente un érythéme diffus, une
dyspnée modérée et une accélération du
pouls. Son état est moins grave que celui
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Fig. 7. Frottis de la moelle sternale: mastocyte en mitose

de sa soeur ettout rentre dans I’ordre en 48
heures.

Un mois plus tard, les mémes sympto-
mes réapparaissent mais beaucoup plus
accentués que précédemment et son état
rappelle exactement, quant & son aspect et
son intensité, celui auquel sa soeur jumelle
n’a pu survivre. Nous administrons de la
mdexaméthasone par voie intraveineuse a
fortes doses, 0,5 mg par kg. Nous ne prati-
quons pas I’hibernation artificielle, nous
combattons lagitation par le cocktail pro-
méthazine-chlorpromazine, nous adminis-
trons du plasma, des cardiotoniques, des
vitamines, etc. Aussitdt que cela devient
possible, nous administrons de la predniso-
lone par os. Elle va bien au bout de 48
heures.

Les altérations cutanées se sont encore
aggravées jusqu’a l’age de 6 mois, elles se
sont agrandies et sont devenues nettement
surélevées. A partir du Geme mois, par con-
tre, nous avons pu noter leur atténuation
progressive. A lI’age d’un an, ces altérations
ont perdu leur caractére nodulaire et sont
devenues plus péles. A I'examen radiogra-
phique le voile du lobe supérieur droit est
disparu. Par contre, dans le frottis de la
moelle sternale on peut voir des mastocytes
au repos et en mitose (Fig. 7). A quinze
mois, les signes cutanés se sont encore amé-
liorés mais a la radiographie de I'extrémité
distale de la diaphyse fémorale, on con-

state un épaississement circonscrit fles tra-
bécules. Cet épaississement se dirige a par-
tir de la surface interne de la corticale des
deux cotés, vers la moelle en dessinant un
triangle.

A l'age de deux ans et demi, les altéra-
tions cutanées sont sans changement chez
I’enfant qui présente, par ailleurs, un déve-
loppement psychosomatique satisfaisant,
I’as d’hépato-splénomégalie, pas (l’'adéno-
mégalie. Hémogramme normal. A la radio-
graphie, nous ne retrouvons plus l’altéra-
tion osseuse précédemment décrite. Revue
récemment a I’age de 4 ans, elle pése 16 kg,
mesure 90 cm. L éruption cutanée a pali sur
le visage, la partie antérieure du thorax et
des membres inférieurs, par contre, sur le
dos les taches pigmentées sont rapprochées
et fortement colorées. Toujours aucun signe
de maladie systémique. Examen radiologi-
que des poumons et du squelette: normal.

Commentaires

Sous le terme de mastocytose on
englobe l’urticaire pigmentaire com-
mune, sa forme nodulaire ou bulleuse,
le mastocytome, la réticulose masto-
eytaire, la leucémie a mastocytes, etc.

Plusieurs auteurs ont essayé de clas-
sifier ces formes cliniques disparates
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[4, 18, 20, 42, 49, 60]. Sagher propose
la classification suivante: a) mastocy-
toses atteignant uniquement la peau,
b) la peau et I’ensemble de I’'organisme,
c) I’ensemble de I’'organisme, en respec-
tant le revétement cutané [49]. Il est
peut-étre utile de distinguer dans le
groupe a) les formes juvéniles (mas-
tocytome solitaire, l’urticaire pigmen-
taire diffuse) et, les formes affectant les
adultes (urticaire pigmentaire diffuse,
teleangiectasia macularis eruptiva per-
stans), non pas seulement pour des
raisons morphologiques, mais aussi a
cause de leur pronostic différent [60].

La premiére publication concernant
cette affectation est due a Nettie-
ship et Tay et date de 1869 [40]. En
1878, Sangster [52] le baptise urti-
caire pigmentaire et, deux décennies
plus tard, u nna [64] démontre la pro-
lifération des mastocytes dans les al-
térations cutanées. Dans les années
qui suivent, les publications se mul-
tiplient et on décrit, en dehors des
symptémes cutanés, des adénoméga-
lies et des hépato-splenomégalies. En
1933, Touraine €t coll. [63] utilisent
I’expression de reticulose mastocytai-
re mais la premiére mastocytose géné-
ralisée, englobant la peau, le foie, la
rate, les reins, le pancréas, et les gang-
lions lymphatiques, a été décrite en
1949 par Eis [23], qui a fait ces
constatations a I’autopsie d’un nour-
risson athrepsique agé d'un an, mort
d’oedeme pulmonaire. Les études de
Sagher et coll. [50] concernant les
altérations osseuses, ostéosclérose ou,
au contraire, ostéoporose, constatées
a I’examen radiologique systématique
des malades atteints de mastocytose,
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et confirmées par des observations
ultérieures [13, 14, 51, 60], consti-
tuent une étape importante dans la
connaissance de cette maladie. Chez
les enfants, ces lésions, lorsqu’elles
existent, ne touchent qu’un ou deux
os longs, ou bien une ou deux verte-
bres.

Au cours des derniéres années, on
considere de plus en plus les mastocy-
tes comme des glandes endocrines
unicellulaires [59] qui, sous I'influence
de différents enzymes — phosphata-
ses alcalines ou acides, peroxydases,
phosphoramidases, histidine — dé-
carboxilase, produisent, emmagasi-
nent et libérent de I’histamine et de
I’héparine [43]. En ce qui concerne la
sérotonine, les données de la littéra-
ture sont contradictoires. La majorité
d’elles n’attribue pas de role a la séro-
tonine dans la mastocytose [8, 20, 45],
cependant les meilleurs résultats thé-
rapeutiques ont été obtenus lorsqu’on
a ajouté des antisérotonines aux an-
tihistaminiques [36], ou, lorsqu’on
s’est servi des antagonistes de la séro-
tonine [2, 18, 28]. McK ee et coll. [36]
ont trouvé en plus de I’histamine, des
guantités notables de sérotonine dans
le contenu des bulles apparaissant au
cours du «flush-syndrome» des enfants
atteints de mastocytose, tandis que
Setye et coll. [56], en administrant
simultanément des antihistamines et
de I’antisérotonine, ont pu empécher
chez I’'animal d’expérience |’appari-
tion de calciphylaxie apres injection
de libérateurs d’histamine.

En dépit de nombreux travaux et
monographies [5, 32, 45, 55] concer-
nant la mastocytose et des observa-
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tions cliniques, traitant des particula-
rités de cette affection chez le nou-
veau-né et le nourrisson [1, 3, 6, 10,
14, 16, 22, 31, 36, 38], un certain
nombre de problémes cliniques res-
tent sans réponse. On ignore la raison
de la prolifération des mastocytes,
cellules qui existent normalement dans
I’organisme sain. On ignore s’il s’agit
d’un trouble de la synthése ou bien du
catabolisme de I’histamine. Certains
auteurs [1, 18, 21, 23, 27] soulévent la
possibilité d’une relation entre la go-
nococcie de la mére et la mastocytose
du nouveau-né et, enfin, récemment
on a trouve dans un cas une aberration
des chromosomes [15].

Ni la mastocytose, ni le flush-syn-
drome qui I’accompagne, ne peut étre
considéré comme une maladie allergi-
gue, conséquence d’une réaction anti-
géne-anticorps. Quelques observations
signalent la coexistence d’une maladie
allergique (eczéma, urticaire) et de la
mastocytose [14]. Capian, en étu-
diant les antécédents familiaux de 112
malades atteints de mastocytose, a
trouvé une maladie allergique «atopi-
gue» (asthme, eczéma, rhume de foin)
dans 45% des cas. Cette observation
provient des Etats Unis, ol on trouve
dans la population dans 20% des cas,
des antécédents allergiques [11]. Cette
constatation en elle-méme ne prouve
nullement I%étiologie allergique mais,
si on y ajoute le role de la dé-
granulation des plasmocytes et des
mastocytes et le réle que joue I'hista-
mine dans les deux maladies, il faut
avouer qu’il est difficile de tracer
entre elles une ligne de démarcation
nette.

Quelques cas familiaux ont été dé-
crits [10, 34, 62]. Dans le cas de J a-
cobs [31], c’est la mere et sa fille et,
dans le cas de Gross et Hashimoto
[26], c’est le pére et safille qui ont été
atteints de mastocytose. Metczer [39]
considere la mastocytose comme une
maladie systémique, génétiquement
déterminée.

Captan rend compte de I’observa-
tion suivante: une urticaire pigmen-
taire est apparue chez une femme au
cours de sa deuxiéme grossesse. La
méme maladie est apparue chez son
enfant lorsqu’il avait 3 mois. Sa troi-
sieme grossesse est sans histoire. Au
cours du quatriéme mois de sa qua-
trieme grossesse, de nouveaux élé-
ments d’urticaire pigmentaire se ma-
nifestent et I’enfant de cette grossesse
présente aussi la méme maladie. Les
enfants provenant de sa premiére et de
sa troisieme grossesse restent indem-
nes de cette maladie lors des examens
de contrdle [11].

On a constaté également I’existence
de mastocytose chez des jumeaux.
Dans un cas, chez des jumeaux de
sexe différent, seul le garcon était at-
teint [57]. Le trait commun des obser-
vations concernant les jumeaux uni-
vitellins [17, 24, 48, 58] est que les ma-
nifestations cutanées apparaissent au
plus tard jusqu’au sixieme mois de la
vie et, méme s’il y a un décalage de
guelques semaines quant a leur appa-
rition, leur évolution devient plus tard
parallele et leur localisation pratique-
ment identique. Seule I’observation
de Nekam [41] fait exception a cette
régle: chez des jumeaux univitellins,
agés de six mois, il n’a constaté la pré-
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sence de I’un
d’eux.

Nous n’avons pas trouvé dans la
littérature de cas analogue au notre:
mastocytose généralisée, cutanée et
systémique, chez des jumeaux, s’ac-
compagnant de poussées répétées d’eé-
rythéme congestif généralisé (groupe
b) selon la classification de Sagher).

Les signes cutanés de la mastocy-
tose sont constitués par des papules
plates lIégerement surélevées, allant de
la taille d’une lentille a celle d’une
piece de 50 centimes, de couleur bru-
ne-brune jaunatre. Les papules présen-
tent une congestion urticarienne apreés
friction (signe de Darier). Les lésions
sont prurigineuses, surtout sur le cou
et dans la région lombaire. Si l’on tient
compte de l’action pharmacologique
intense dont sont pourvues les sub-
stances emmagasinées dans les masto-
cytes, 6n est étonné de la pauvreté
relative des symptomes qu’elles déter-
minent. Les altérations osseuses sont
guelquefois a I’origine de douleurs ar-
ticulaires. Nous avons déja décrit le
flush-syndrome et ses conséquences.
Dans les mastocytoses généralisées a
I’hépato-splénomégalie, aux adéno-
mégalies diffuses et aux altérations
hématologiques s’ajoutent quelque-
fois des hémmorragies gastro-intesti-
nales graves.

D emis, dans une statistique impor-
tante englobant 113 adultes et enfants,
retrouve les signes cutanés dans 99%
des cas, le flush-syndrome dans 36%
des cas, I’hépato-splénomégalie dans
11% des cas, des symptdémes gastro-
intestinaux dans 23% des cas et en-
fin, des symptdémes localisés sur Fap-

la maladie que chez
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pareil respiratoire dans 6% des cas
[20].

Dans les mastocytoses infantiles on
ne signale que dans 12 cas des altéra-
tions osseuses. Le plus jeune de ces
enfants était agé de 3 mois et demi
[14]. Aux radiographies de contréle,
pratiquées a I’age de 13 mois, les alté-
rations osseuses n’ont pas été retrou
vées.

Les manifestations respiratoires
sont relativement rares. En dehors de
nos cas, on ne signale qu’une fois d éry-
théme congestif généralisé, s’accom-
pagnant de dyspnée respiratoire [36].

L’urticaire pigmentaire se mani-
festant déja chez le nourrisson ou chez
le jeune enfant, est considérée comme
une maladie bénigne car elle disparait
dans la majorité des cas apres |’age de
10 ans ou vers la puberté [11, 12, 14,
33, 55]. On ne publie qu’excejitionnel-
lement des cas graves de mastocytose
[9, 46] ou des cas de mort due a cette
maladie [23, 38, 66].

, Le traitement de la mastocytose
fait partie des problémes non résolus.
Dans des cas exceptionnels, on a pu
mettre fin a des flush-syndromes répé-
tés par I’extirpation chirurgicale d’un
mastocytome solitaire [16]. On a ob-
tenu des résultats transitoires par la
radiothérapie [18, 30]. Le traitement
prolongé par la cortisone diminue les
.signes urticariens et donne des bons
résultats dans la forme bulleuses des
enfants [47]. Il n’est cependant pas
recommandable, caries ulcéres gastro-
intestinaux qui existent souvent dans
les mastocytoses généralisées, peuvent
se perforer sous l'influence de cette
médication [8, 25]. Les avis sont psr-
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tagés quant a l’action des antihista-
miniques. Certains en sont enchantés
[53, 65], d’autres n’ont obtenu que
des résultats mediocres. [45] Au cours
des derniéres années, on a obtenu des
résultats favorables, en administrant
simultanément des antisérotonines et
des antihistaminiques [36], ou en don-
nant de la cyproheptadine, composé
a la fois antagoniste de I’histamine et
de la sérotonine [2, 18, 27].

Nous n’avons trouvé que peu de
données concernant le traitement du
choc anaphylactoide déclenché par les
flush-syndromes. Chez I’'une de nos
jumelles, nous avons tenté sans succes
le traitement «dépresseur», I’hiber-
nation artificielle. Chez sa soeur
jumelle, dans un état qui clinique-
ment semblait étre aussi grave, la
dexaméthasone a haute dose par
voie intraveineuse, s’est montrée
efficace.

Si les regles du traitement de la
mastocytose sont encore loin d’*%tre
codifiées, nous savons néanmoins que
ces enfants doivént étre tenus a l’abri
de variations brusques de tempéra-
ture (locaux surchauffés [5], bains
trop chauds ou trop froids), de trau-
matismes locaux (frottements trop
énergiques, cryothérapie) [17], de cer-
tains médicaments (codéine, salicyla-
tes, [29, 44, 61]), tout ces facteurs
étant susceptibles de provoquer des
crises urticariennes et méme d’éry-
thémes congestifs généralisés. L ’affir-
mation selon laquelle les vaccinations
peuvent étre a l'origine de I’aggra-
vation de la maladie [24], n’a pas
été confirmée par d’autres auteurs
[19].

369

Discussion

Des jumelles nées avec un placenta
et des enveloppes foetales communs,
ayant le méme groupe sanguin (les
sous-groupes n’ont pas été détermi-
nés), ont été hospitalisées, a I’age de
deux mois et demi, parce qu’elles sem-
blaient présenter une urticaire pig-
mentaire commune. Ni I’hépato-splé-
nomégalie modérée ni I’altération pul-
monaire, découverte a l’examen radio-
logique, n’ont fait penser & une mala-
die généralisée systémique.

L 'une d’elles est morte au cours d’un
flush-syndrome et a l’autopsie on a
trouvé une mastocytose atteignant
un grand nombre d’organes. Sa soeur
jumelle, qui lui ressemblait étrange-
ment et qui, a I’age de 3 mois, au mo-
ment de la mort de sa soeur, présen-
tait, trés probablement, les mémes al-
térations systémiques, est restée en
vie. Les constatations de l|’autopsie
de I’'une des jumelles et I’'observation
de l’autre pendant quatre ans, nous
autorisent de tirer les conclusions sui-
vantes.

Cachées derriére I’aspect d’une ur-
ticaire pigmentaire commune, des al-
térations généralisées graves, tou-
chant un grand nombre d’organes,
peuvent exister, tout au moins chez
le nourrisson, sans donner des signes
cliniques. La prolifération des masto-
cytes dans le parenchyme pulmonaire
peuvent donner une image radiologi-
gue rappelant celle d’une pneumonie.
L’observation de la jumelle restée en
vie, semble prouver que les altérations
systémiques, trouvées a l’autopsie de
sa soeur morte a lI’age de 3 mois, et
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qui existaient fort probablement aussi
chez elle, peuvent s’atténuer et méme
disparaitre compléetement. En effet,
I’hépato-splénomégalie modérée, con-
statée chez elle comme chez sa soeur,
a I’age de deux mois et demi, a dis-
paru tout comme le fin voile observé a
la radiographie pulmonaire. Cette en-
fant, revue réguliérement depuis qua-
tre ans, continue a se développer nor-
malement.

Nous n’avons trouvé dans la litté-
rature qu’un seul cas [14] ou, tout
comme chez notre fillette, une alté-
ration osseuse diment controlée par la
radiographie, ait disparu plus tard.

Plusieurs auteurs [8, 20, 45] ont
comparé les symptdémes des flush-syn-
dromes de la mastocytose et de la car-
cinoidose. Chez nos jumelles, nous
avons pu observer un grand nombre
d’erythemes congestifs généralisés,
d’intensité variable. Deux de ces crises
se sont accompagnées d’un état ex-
trémement grave de choc. Nos ob-
servations recueillies a ces occasions,
different en deux points de celles pu-
bliées dans la littérature: 1. Dans nos
cas, lorsque lintensité du flush-syn-
drome a dépassé le stade d’érythéme
généralisé et s’est accompagnée de si-
gnes généraux, nous avons constaté
dans chaque cas I’apparition d’une
dyspnée prononcée, «asthmatiforme»,
faisant penser a I’existence d’un spas-
me bronchique et d’un oedeme bron-
chigue. 2. La durée de ces crises dé-
passe souvent la durée de 20 a 30 mi-
nutes, indiquée dans la littérature.

Chez nos jumelles, dans les flush-
syndromes semblant présenter la mé-
me gravité, accompagnée d’un état de

L. Schdngut et al. : Mastocytose généralisée

choc et d’une dyspnée expiratoire
asthmatiforme, la dexaméthasone ad-
ministrée a fortes doses par voie in-
traveineuse, s’est avérée étre, en oppo-
sition a I’hibernation artificielle, une
méthode efficace.

RESUME

Les auteurs ont constaté chez des
jumelles nées avec un placenta et des
enveloppes foetales communs, ayant le
méme groupe sanguin, a |I’age de deux
mois et demi, une urticaire pigmen-
taire généralisée et une hépato-splé-
nomégalie modérée. L’examen radio-
graphique révéle chez les deux, dans
la partie supérieure du lobe pulmo-
naire supérieur droit, un fin voile ho-
mogeéne qui ne s’est traduit par aucun
signe clinique. A quelques jours d’in-
tervalle, apparaissent, associés a un
flush-syndrome, un état de choc gra-
ve, une dyspnée asthmatiforme, des
rales ronflants et sibilants disséminés
aux deux champs pulmonaires. L’une
des jumelles, traitée par I’hibernation
artificielle, meurt. A [l’autopsie on
trouve dans la peau, le foie, la rate, le
pancréas, la surface interne de I’aorte
et dans le lobe supérieur du poumon
droit, une prolifération pathologique
des mastocytes. Chez la jumelle res-
tée en vie, qui a présenté un flush-
syndrome de gravité cliniqguement
identique a celle de sa soeur et qui a
été traitée par des corticostéroides a
fortes doses par voie intraveineuse,
I’hépato-splénomégalie et le fin voile
pulmonaire ont disparu plus tard. A
I’age de 15 mois, a la radiographie du
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fémur droit, on constate une ostéosclé-
rose localisée, que l’on ne retrouve
plus a I’age de deux ans et demi. Re-
vue a quatre ans, I’enfant se développe
normalement, les signes cutanés palis-
sent sur le visage, le thorax et les ex-
trémités, mais persistent et s’étendent
méme dans le dos. Aucun signe de ma-

10.

11.

12.

13.

. Asboe-Hansen, G.:

.Bloom, F.,

.Braunsteiner, H.:
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nifestation systémique ne peut étre
mis en évidence.

Les auteurs passent en revue les don-

nées actuellement connues des mas-
tocytoses, en insistant plus en détail
sur les caractéristiques du flush-syn-
drome du nourrisson et sur les particu-
larités de la mastocytose des jumeaux.
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