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Xérophtalmie du nourrisson
et insuffisance hépatique.

Par MIL

R. HOUET et R. WEEKERS.
(l,iage.)

Un régime alimentaire pauvre en vitamine A pcut être la cause de
lésions conjonctivales et cornéennes chez le nourrisson. En règle générale,
celles-ci rétrocèdent dès que cesse la carence. Ce type de xérophtalmie,
due exclusivement à une hypovitaminose alimentaire, est extrêmement
râre en Belgique. Nous ne l'avons, personnellement, jamais observé pen-
dant 15 années de pratique hospitalière. Par contre, nous avons décelé.
occasionnellem:nt du xérosis et de Ia kératomalacie chez des nourrissons
mal portants, atteints cl'affections diverses rtes voies digestives et dont
l'état de nutrition était gravement altéré. Dans cette éventualité, I'hypo-
vitaminose, ou même l'avitaminose, ne résultent pas, primitivement, d'une
carence alimentaire; elles proviennent surtout d'une mauvaise résorption
intestinale des caroténoïdes et des vitamines liposolubles. Cette patho-
génie se rencontre également chez l'adulte : 10 après opération sur le tractus
gastro-intestinal (\Yilbur, Eusterman, 20); 20 dans la malaclie cceliaque
(Riddell,16);30 dans la colite ulcéreuse (Goldberg-Schlivek, T);4o dans
la fibrose kystique du pancréas (Gamble, 6).

Plus rarement le trouble du métabolisme se situe à une étape ultérieure :

la transformation des carotènes en vitamine A par le foie. Les deux obser-
vations cliniques, relatées ci-après paraissent ressortir dc ce type d'avi-
tarninose.

Pnsvrnn cAS. 
- 

Àndré d'H., né à terme le I mars 1947. Poids à la naissance :
1.950 gr. Cet enfant a un {rère jumeau. Les deux garçons out reçu, depuis la nais-
sance, un régime artificiel strictement identique, constitué de dilutions de lait
concentré sucré. Le Irère cl'André s'est développé normalement et est actuellement
bien portant (août 1947).

A l'âge de 2 mois, Ândré a .présenté brusrluement un ictère assez iutense, sans
fièvre, sans infection dér:elable, qui, à diverses reprises, s'est amrilioré, puis a réci-
divé.

I

Observations cliniques.
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ces chilïrcs témoigne,t d'une parfaite absorption intestinale dc la vitamine Â.
Des recherchcs effcctuées selon la technique de Houet (9) montrcnt que la résorp-
tion iutestinale de la vitamine D est, ellè aussi, tout à fnit satisfaisinte.

A la suite de I'injection quotidicnnc dc 60.000 U.ités de vitamine A, les lésions
oculaires rét_rocèdent rapide_ment : le xérosis conjonctival disparaît complètement,
Ia kératomalacie régressc. tr'Ialgré cette amélioration locale très satisfaisante, l'état
général s'aggravc, l'ctrfant pcrd du poitls, der.icnt athrepsique et nreurt. L'aut,opsie
n'a pu ô'trc pratiqui:e.

Discus.sion tlu diugttoslic. 
- 

La présencc d'un lrère jurueau servaut de
tétnoin corllèrc i\ cc cas la valeur d'une observation cxpéritnentale.

Les deux cnfânts reçoivent pendant les deux premiers mois d.e leur exis-
tence un régime alimentaire strictement identiclue ct (lui tle scmble pas
carencé. Ils possèclent, l'un et l'âutrc, une fâculté rlc résorption de la

(1) Ces dosages.ont ôté {aitsdans le laboratoirede l[. Icprofcsserrr Bnur.r., à qui
nous exprirnons, ici, notre vive reconnaissance.

À I'âgc dc 3 rnois, sulvient une lésion cornécnnc dc l'ceil droit. C'cst à cc moment
quc l'enfant nous est Jrrésenté.

Ilésu,nté tlc I'eranten oculai.re. 
- 

Âux cleux yeux, xérosis conjonctival typique et
très accusô. À l'eil droit, dôbut dc kératornalacie. À I'ceil gauche, Ia cornèe est
noimale.

Résunté de I'etamett sontatique. 
- 

Enf:rrrt assez maigre. Teint subictérique. I,e
foie débordc les côtes dc deux travcrs de doigts. Sa hauteur est de I cm. âans Ia
ligne axillailc. Signes cliscrets de rachitisme. Sclles norrnales en consistance, nombre
ot couleur; elles conticrrucnt dcs pigments biliaires,

Résutrté des etrurnens de laboratoire. 
- 

Uritr.es .. Urobiliuc : + + + ; scls et pig-
lnents biliaircs : O; pas rl'hématurie.

Sang .' Hômal,ics : 2.000.000; globulcs blancs : 1rr.000; formule norrnalc.
Absencc tlo vitarnine -{..
Calcémie : 10,1r rns./100 cm3; phosphatémie : 3,6 mg./100 crne.
Phosphatase : 18 l-ln. IJodanski (rachitisrnc cerl,ain).
Kahn f + - -, 

Ileinicke + + - - 
(à deux repriscs).

D.-W. et Meinicke : nôgatils chez le père, la mère et lc lrèrc jumcau.
Ép"erve de floculation]25 (selon Bois et Jessler, 3).
Bprer-rve de coagulation sérique,0,3 (selon \Àreltrnann, tg).

- Les résultats de ces ôpreuves font admettre une atteinte sérieusc du parenchyrne
hépatique. Cettc combinaison de chiffres 25 ct 0,3 se rcncontrc dans la cirrfiost
hépatique assez sévère (Rcnard, 15).

Epreuvc de résorption ile la çitam,ine A (L).
Cette épreuve a été faite sclon Pratt ct Fahey (1zr) tl'après lc schéma suir.aut,:

t_o dosage prélinrinaire des carotèncs et dc la vitamine A dans Ie sang;2o ingestion
d'une dosc unique de 13.200 Un. dc vitamine Â par kgr.; 30 1t heures plul tard,
nouveau dosagc des carotônes et de Ia vitamine Â.
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vitamine A très satisfaisante. L'un <les enfants a un foie norrttal, l'autrt:
soulTre.d'une insuflisance hépatique grave; il est ictérique. A l'entrée, solr
foie est augrn:nté de volutn:, alors clue peu avant Ia ntrrt, il sera anor-
rnalement petit,. Ses urines contienuent cle l'urobiline. Les épreuves dc
floculation révèlent une grande instabilité protéir1ue. Son sang ne contient
pas de vitarnine A. C'cst lui seul qui présente du xérosis et de la kérato-
rnalacie. Les lésions oculaires nous paraissent. devoir êtrc attribuées à lri
lésion hépatique et à l'hypovitanrinémie clui en est la conséqueuce. Cr'
diagnostic est confirmé par l'elTet curatif de la vitamine A.

RÉsuuÉ. 
- 

l)slt.t lrères iurncaur reçoi»ent une alimentatiott identiqut
et onl I'ttrt et l'autre une résorption intestinale satislaisante de la uitamine :1.
L'un soufire d'une lésion graoe du parenchgme hépattque et est atteint dt
rérophlalmie. L'autre ne présente nt lésion hépatique, nt léstott o(ulaiîe.

DcuxrÈur c.4.s. 
- 

Jean L., prôrnatur'é, nô à 7 mois 1/2. Poids à la uaissance :

2.030 gr. Ilospitalisô tlès le lendemain. Régime, lait de nourrice en quantité pro-
gressivement croissante jusqu'à 500 gr. par jour. Vitamine A, en solution huileuse :

1.000 à 1.200 Un. par 24 heures. Quitte lc scrvice de Pédiatrie à l'âgc de 50 jour,.
en excellente santô; poids:2.550 gr. La mèrc cesse de fréqucntcrle laclarium;l'enfant
reçoit un régimc arti{iciel au lait conccntré sucrô.

À l'âge de 3 mois 1/2, I'enfant présente dc la rougcur tlcs yeux, suivie 10 jour;;
plus tard, d'unc opacification cornéenne bilatéralc.

L'cnfant est présenté à Ia Clinique ophtalmologiquo 15 jours après lc dôbut d':
l'affection oculaire.

Résumé de l'etamen oculaire. 
- 

Àus dcux yeus, injcction ciliailc discrète, con-
trastant avec la gravité des lésious cornéennes. Âux deux yeur, liératomalacirr
intéressant toute la cornée. Deux perforations colnéennes avcc Descemetoccelc
à l'æil droit; une perforation avec Descemetocælc à l'æil gauchc.

Résumé d,e l'eramen somatique. 
- 

Etat de nutrition satisfaisant. Rachitisme dis-
cret. Rate palpable. Le foic déborde le rebord costal de deux travers dc doigts.
Une ponction-biopsie du foie n'cst pas couronnéo de succès. Sclles normales, con-
tenant des pigments biliaires.

Résumé d,es eram,ens d,e laboratoires. 
- 

Urincs.' urobilinc + + +.
Sang .' vitaminémie I : 11 1/100 cm3 (chiffre norrnal, 25 à 69 y/100 cm3 (Lcwis

t't -coll., 11).
Epreuve tle résolption tle Ia vitamine À après ingcstiou d'une dosc unique d':

60.000 Un. Yit. À.

(]AROTENES VIIAI{INE A

Un./100 cnr3.

TOTAI.

Un./100 cmr.1/100 ctn3, i/100 cm3. Un./l0Q gms

Àvant 28,6 Itl' ,tt'l 7t 31,35 78,82

Après 26,0 1r3,16 775 370,91

Ces chiffres témoignent d'une bonne absorption intcstinale de la vitamine À,
La résorption de la vitaminc D, étudiée selon la tcchnique de llouet (9) est, elle

aussi, tout à fait normale.
Nous avous cherché, dans le cas présent, à mettre en évidence la vitamine.r\

dans I'urine, pour déceler éventuellement une élimination rénalc excessire de la
vitaminc À. Ccs recherches ont été n6gatives.

I
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Évolution. 
- 

f,'gaf2n1 reçoit _un régime. abondant (l4S Calor./kgr.) er
3 X 60.000 lln' de vitamine A par jour. Lei lésions cornéennàs se cicatriseit mais
laissent subsistcr des taies très étendues. L'enfant grossit lentement.

Discussion du diagnoslic. 
- 

Les caractères tles lésions conréennes per-
mettent d'aflirmer le diagnoslic de kératomalacie, mais le mécanisme
précis de l'avitaminose A n'a pas pu, dans ce cas, être entièrernent éclairci.

Il est certain que le régime alimentaire des cleux premiers mois était
riche en vitarnine A (lait cle nourrice * préparation pharmaceutique de
vitamine A). Il est probable que la ration ingérée aux cours des 2 mois
suivants n'était pas entièrement carencée (lait condensé sucré). chez cet
cnfant, la résorption intestinale des vitamines liposolubles est satisfai-
sante. Il existe des signe.s cl'insullisance hépatique : le foie est augmenté
de volume, l'urine contient de l'urobiline. Ces signes n,ont cependant
pas la gravité de ceux observés dans le premier cas : il n'existe pas d'ictère
et l'état général est assez satisfaisant.

RÉstrrrÉ. 
- 

I{éralomalacie bilatérale très graue clrc: un enlant dont le
régime alintenlaire ne semble pas carencé et dottt In résorptiort intestinale
des uilanines liposolubles esl salisfaisante.

La vitanrinc A est nécessaire aux échanges métaboliques cle plusieurs
tissus oculaires : conjonctive, cornée, cellules photoréceptrices de la rétine
eL peut-être cristallin.

Le rôle du foie dans le métabolisme de la vitamine A est clouble. La bile,
en émulsionnant les graisses, permet Ia résorption des vitamines liposo-
lubles. Le parenchyme hépatique transforme les carotènes en vitamine A.
une atteinte étendue du parenchyme hépatique peut entraver cette trans-
fonnation et être la cause cl'une avitaminose. Appelmans, 1; Iilschnig, 5;
Hori,8: Stéphenson, 18, rapportent cles exemples cle xérosis et tle kéra-
tomalacie attribuables à une insullisance hépatique. Nous y ajoutons la
première de nos observations et, avec certaines réserves, Ia seconcle. Les
cas d'héméralopie attribuables à une lésion du foie sont beaucoup plus
trombreux mais il sortirait clu caclre de ce bref exposé de les passer en
Ievue.

Le mécanisme intirne de Ia xérophtalmie dans l'avitanrinose A n,est
tas parfaitement éclairci. C'est la théorie neurotrophique (À{ellanb}', 12)
qui, à juste titre, semble-t-il, réunit le plus cle sulTrages. Le xérosis et la
liératonralacie seraient dus à des lésions dégénératives rles gaines de
myéline tlu trijurneau. Celles-ci ne sont réversibles qu,au clébut de l,affec-
tion; elles se compliquent ultérieurement cle clégénérescence rvallérienne
des fibres nel'\'cuses et du ganglion cle Gasser (Mellanb5', 12; Cirincione,3).

La lésior.r nerveuse serait la cause de l'hypoesthésie cornéenne dont
John (10) a souligné l'extrôme précocité. Au stade du « préxérosis » la sen-
sibilité de la cornée serait déjà récluite à 1/100 tle sa valeur normale (10).
Pillat signale ['eristence de lésions nerveuses visibles au biomicroscope (13).

Commentaire.
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Résumé.

Relations de deux observations de xérosis e[ de kératomalacie chez
des nourrissons. Les lésions oculaires ne sont dttes ni à une carence ali-
mentaire, ni à un défaut de résorption intestinale cle la vitamine A. Elles
semblent attribuables à une altération de la transfonnation des carotènes
en vitarnine A dans Ie parenchFne hépatique.
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