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A PROPOS D'UNE FORME NERVEUSE
PURE A EVOLUTION CYCLIQUE DE
PORPHYRIE AIGUE

Professeur GHARIB  Dr. ZAMAN]

d porphyrie demeure pour le clinicien I'un des problémes les plus dé-

| licats et I'un des chapitres ies plus obscurs de la”:pathologié' infantile,

-car il s’agit-Ia d’une question difficile qui ‘peut étre la source d’erreurs de'diag-

nostic et de surprises surtout quand on est devant un cas atypique comme le
montre P'observation ci-dessous:

Un enf: A~
enfant de 9 ans, demeurant..3.T. ¢héran, nous est envoyé a la suite de
convulsions et de paralysie des membres,
Lec : ic était soudain A "

1 ommencement de fa paralysie était soudain. Avant cette paralysie
‘ v o . oy . - N - . : B . |
enfant n'avait ni fidvre ni maladies infectieuses et n’avait pas'non plus souffert
d’angine ni d’autres maladies, - = 3 '

La paralysie commenca par de vives douleurs dans les membres infé-

Fieurs et petit & petit en une semaine elle atleignit les membres supérieurs et les

deux yeux qui eurent un strabisme interne. Au moment de la paralysie la respira-

tion de Penfant était normale et il ne souffrait pas de vomissements. Cepen-

dant sa température oscillait entre 39& 400. Le malade était sans appétit et de

temps A i i ‘
ps‘d autr¢ avait des crises nerveuses avec convulsions SUCCessives accompa-
gnées de cris.

Il ressentait des douleurs assez vives mais était lucide.
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La paralysie a duré 4 mois, ptndant ce temps aucun médicament n’a eu
d’effet sur elle. Au fur et & mesure cependant la maladlie regresse, d’abord la
paralysie des nerfs craniens puis des membres. Au moment de cette ma-
ladie 1a mére de 'enfant constate que l'enfant a des urines rouges, mais elle
croyait que cela était dfi aux médicaments qu’il prenait et ne signala rien aux
médecing, '

Durant les 4 mois de maladie les médecins firent une ponction lombaire
qui était dailleurs normale, on examina une fois aussi la gorge afin de trouver le
bacille Leefler dont le résultat était négatif. ;

Aprés ces 4 mois Penfant était tout 2 fait remis. 11 fut pendant 6 mois
mis en observation et pour la cachexie extréme qu’il eut il lui fut donné des
tonniques divers. Mais 'enfant était cependant toujours trés nerveux et sus-
ceptible mais sa mémdire.était'bbnne. Il cbmmenca 4 rentrer & Pécole et progres-
sait bien mais quand il voulait écrire il avait eu tremblement des mains. _

liya3 moigﬁ que 'enfant de nouveau est retombé malade, il a é1¢ atteint
de paralysi:é' générale ﬁendant 48 heures. Aprés des 48 teures il s’efforca de
marcher, mais il tombe par terre. [l a des tremblements dans les mains et il ne
peut pas s’habiller seul. Dans cette deuxiéme rechute il ne peut méme pas bien,
tenir sa téte droite. Cette fois ci une ponction lombaire fut faite, qui €tait . nor-
malc.

L’examen du sang démontre: _ :

2.980.000 globules rouges et 40-f. d’ hémogobine- 7.400. Globules blancs-
48 segmentés, 4 batonnets, | grand mononucléaire et 40 lymphocytes proteine:
73 ar par litre-Thimol: 5 unités-Céphaiine-dho]éstérol: négatif Bilirubine: 3 mgr
par litre. -

L'examen des urines démontre:
25 mgr de porphyrine par litre.

La durée de la maladie fut de 2 mois sous I'effet des _médicaments toni-

ques et de vitamine B 1 il va maintenant trés bien, vz{ én classe, et n’a absolu-

ment rien au point de vue neurclogique,

Antécédents familiauxs
4éme enfant d’une famille, sa mére a eu 8. enfants dont il reste cing vivants.
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actuellement,

L ]

Cet enfant est né nor et
ma 3 A i
lement et jusqu’a Pige de 6 ans il fut normal

il eut s i inai
mplement des maladies ordinaires, sa meére jusqu'a Page de 6 ans
, .
ne soccupa pas de ses urines, )

Cet enf: S i
ant a un frére de 4 ang Qui a lui méme aussi des urines
rouges et n% i alai j 1 me .
! g t n’a pas senti de malajses JUsQU’a maintenant sauf depuis. 2 mois
t ressent des douleurs dans les jambes. ”

. . :

Sa mére n’a pa aladies
; . ta paseu de maladies graves, ¢clle a fait une fausse couche
€ 3 mois el un enfant mort né de 9 mois

Le pére ’ ' '
e & pere de Penfant a de temps en temps des douleurs abdominales
Z vives et elles se rétablissent sans traitement spécial

Il est Tui aussi tres merveux et susceptible. Ilya 12 ans il eut une

fracture da i i :
ns les jambes, A cette tpoque le pére eut des urines rouges

51 s . .
quiil n'a pas fait examiner 4 ce moment
reste obscure,

13, cause de ces urines rouges

L’enfant ¢ i |
nfa @ une tante qui a ew dans sa Jjeunesse des paralysies fu-
gaces qui régressaient sang traiteme

dés Page de 6 aps et aduré 3

nt spécial, cette paralysie a commence
ans. La tante ne se rappelle plus avoir en

Iurine roug i m
¢ mars elle a parfoi
15 des douleurs trés Vive ! '
‘ es dans "abdome
€5t trés nerveyses, ’ "

EXAMEN GENERAL DE LENFANT
—Appareil circulatoire -

Bruits dy COCUr : normaux
tension 91726
P 9,172

—~ Appareil respiratoire -
Normal. -
Appareil urinaire -

A ld paipatltm ([es le[’ 5 0 f OLuv n QO u l (:()]ls!ate nt
tumeur II n y H th QU lIlOI]ietlt d i
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Appareil digestif

L’enfant était sans appétit.
Il allait pourtant 4 la sclle normalement.

Systéme nerveux

Les réflexes tandinaux rotuliens et achille sont abolis—pas de ba-
binskis, la sensation superficielle normale, les réflexes cutanéo—
abdominal normaux—La force musculaire des mains est diminuée-
la sensation de la chaleur et du froid cst normal. :

DISCUSSION

La forme intermittente de porphyrie se manifeste généralement vers

Idge de 3—I0 ans par des signes abdominaux, neurologiques ou mentaux

mais lenquéte minuteuse révéle souvent existence de troubles légers

précédant les manifestations violentes.
Nous n'insisterons pas sur la frome abdominale avec ses douleurs
atroces entrainant des intreventions chirurgicales superflues. It est d’ail-
leurs devenu classique de penser toujours 4 une prophyrinopathie devant
toute femme ayant subi de nombreuses interventions chirurgicale et prése-
ntant des troubles étiquetés «hystérien.
La forme neuromusculaire dont nous

créatrice des tableaux souvent connus 2 tort, poliomyélite, sclérose latérale,
d’ailleurs ce sont

avons cité un exemple est

amyotrophique ou. dermatomyosite cec qui est fréquent
les formes chroniques. Notre jeune malade au contraire a fait une forme
aigue on a méme déerit des fulminantes, mortelles avec atteinte bulbaire.
Heureusement ces formes graves sont rares, on prétend que la porphyrie
aiglie se présente dans la moitié des cas par une neuropathie progressive
aiglie qui parfois peut méme prendre le masque d’un syndrome de

Guillain—Barre.

Enfin les formes mentales sont devenues trés importantes depuis
que Waldenstrom a recommandé Vexamen systématique de ['urine de
tout malade souffrant des troubles mentaux divers allant de Finsommie
pure et simple & la psychose la plus sévére,

_Les manifestations cliniques de porphyrie intermittentes sont encorg
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plus variées et sl on examinait atfentivement les malades ayant une
hypertension transitoire, spasme vasculaire de la rétine, tachycardie, et angor
on serait étonné de trouver parmi eux des pigments anormaux de Purine.
Il est d’ailleurs intéressant de rapprocher les éludes récentes concernant la
tension artérielle de la poliomyélite  avec les cas d’hypertension  ou
hypotension décrits dans la porphyrie. ,

La forme intermiitente de cette affection est enfin une maladie

familiale dont le genre se transment d’une facon dominante affectant les
deux sexes.

Comme Waldenstrom (1) 'a prouvé, la maladie reste parfois latente
et asymptomatique. Il a dailleurs démontré que Vapparition et la dis-
parition des troubles intermittents est en rapport avec une toxicité bar-
biturique chez les individus susceptibles. Ceci est vrai pour les animaux
de laboratoires mais en cliniqgue humamne les faits sont plus compliqués.

Watson (2) rassemble tous ces  cas sous le terme de porphyria
hepatica. Pour lui le défaut métabolique primaire est dans la synthése
de I'enzyme hépatique catalase. Cependant les tests usuels de la fonction
hépatique ne révélent aucune anomalie {comme chez notre petit malade).

Enfin, Rimington (3) est partisan du rdle néfaste de ces pigments
sur la  musculature lisse de Uintestin et des vaisseaux y déterminant du
spasme et portant les signes cliniques. Quoigqu’il en soit on admet
généralement que les formes intermittentes rélévent d’un déficit local du
systtme d’enzyme ou 2 un excés de quelque précurseur de porphyrine tel
que T'acide aminolévulinique. o ' S

En résumé nous croyons utile d’inviter les cliniciens de faire tou-
jours un examen attentif des urines pour la recherche de ces pigments
dans tout syndrome neurologique { ou abdominal) bizarre. Il n'est
pas suffisant de noter la couleur des urines mais on doit dépister la
présence des pigments par les techniques de Rimington ou de Watson.

VOICI LES PROCEDES TECHNIQUES DE RECHERCHE

DE PORPHYRINE DAES LES URINES

L’identification exacte des formes variées de porphyrine sera. possi-
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ble d’aprés la technique Rimington (papier chromatographe) ou d’aprés
Watson {colonne de chromatographie). o

Les essais approximatifs pour doser les quantités anormales del'u-
roporphyriﬁe, coproporphyrine et porphobilinogéne dans les wrines fraiches

-sont cités ci-dessous :

I) - précautions :
- a) garder unpeu d’urine comme échantillon _

b) il ne faut jamais employer les bouchons de c'a()utch'o_ue pour
boucher les tubes A essai, car lirradiation bleue émise par le
caoutchoue ( isopréne) cache 1’irradiation rouge de la ﬁdrpilyrine.

c) avant de commencer I'examen il faut vérifier les tubes a essai
afin qu’ils ne soient pas fluoressants, pour cela il faut vérifier
les tubés sous les rayons ultraviolet (ne jamais employer les
verres fluoressants). ' '

d) si clest possible employer une lampe A vapeur mercuriel 4
rayons ultra violet.

2 - Uroporphyrine : . : o

(porphyrinurie intermittente, prohyrinurie mixte,. porphyrinurie cu-
tanéohépatique, porphyrinurie congénitale) .
I-On prend 1o cc d” urine fraiche irradiée par ['ultra violet
dans Pobscurité - une irradiation rouge ou orange sera émise si
I'uroporphyrine existe. Cette couleur peut étre masquée par la
“couleur bleu—verte émise par urine. ‘
2 - Si I'examen ci-dessus est négatif on acidifie (avec de l‘acide
acétique) l‘urine jusqu‘a ce qué Iurine ait le P.H.4.

(2 cc dacide acétique approximativement).

On - chauffe  cette solution  pendant 15 minutes- en I‘exposant & Ir-
radiation d‘ultra violet dans I‘obscurité la porphobilinogéne se transforme
en uroporphyrine qui est fluoressante.

3 - Porphobilinogéne .

( porphyrie intermittente, porphyrie mixte)

-+ ‘ay ajouter” & I cc de Yurine fraiche I cc réactif d*Ehrlich
b) bien mélanger '
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¢) ajouter 4 ce d’acétate de sodium saturé.

d) bien mélanger, _

e) un papier rouge congo deviendra rouge avec cette solution.

f) ajouter environ 3 cc de chloroforme.

g) bien secouer.

h) laisser se séparer la chloroforme de ’eau. _

En ajoutant le réactif d’Ehrlich si l'urine contient de la  porphobilino-
géne laldéhide émise donne une couleur brune rouge qui reste dans I’eau.

Si l'urinc contient en abondance de la porphobilinogéne la couleur de-
viendrn noire commc de l’encre.

Quand nous ajoutons le réactif d’Ehrlich si Purobilinogéne existe dans
Uurine il se forme une aldéhide rouge pourprée. Cette couleur se mélange dans
le chloroforme.

4-Coprophyrine,

Une intoxication par le plomb et et beaucoup d’autres causes produisent
la porphyrinurie.

a) on ajoute 2 cc d’acide acétique glacial & 10 cc d’urine fraiche.

b) ajouter 30 cc d'éther et bien remuer. ‘

¢} le laisscr se séparer en deux parties.
d) examincr dans obscurité sous Pirradiation de Pultra violet 1’1rrad1a-

tion rouge fluoressante dans la partie d’éther qui montre la présence massive de
la porpyrine. Cet examen est souvent positif quand Pintoxication est par le
plomb

RESUME

Il s’agit ici d’une forme nerveuse pure de la porphyrie algue 4 évolution
cyclique (polynevrite) dans une famille dont certain d’entre eux ont les symp-
tomes de la porphyrie aigiie, '

SUMMARY

A case of acute porphyria with polynevrite is described. Evidence of
porphyria has been formed in other members of the family.
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