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IATPIKH,.— Melpapatiny Epevva énl TdY Atmoeldwoewy *, “Avexowvddn Hmo

1oV dvtemiotéhhovrog uéhovg x. N. M. Paxarcéin.

‘H onuegtvi wov Gvaxoivwoig d@oog mewgauatixty osvvay 8mi t@v Amost-
ddboewv, moog xatatomoudv Of &mi tod Véuaros ToUtwy d¢ mod Emroumij va
c ’ cr \ -~ 2 ’ e’ ’ ’ - ’ 3
vnevdupiow Gre dia tol év Aéyw Goov yaoaxtnoiloviar omdviar dodéveial, aitiveg
dpsihovrar gl mowtomadiy dtarapayny the avrahlayic éviov Amddy.

Ot xvoiwtegor dxmpdommor TV omavimy tovTtwy voono®dy OVIOTHTOV eivol
€ ’ - .3 ~ & . & ’ -~ A {4 )
®g yvwotov, m vocos tdv Niemann - Pick, 1 vicog tob Gaucher xai 1 duov-
owtxn Wdwria 1) véoogs thv Tay - Sachs.

Kai &xi pev tijs vooov t@v Niemann - Pick modxeitan meol mowromadode
dweragayfic tig avraldayis poonatddy, yagaxtneiletar 88 xhivinde o peyding
doyndoswg Tob ondnvds, ol iimarog, TOV Aepgodévav xal dAhov uso®dv mado-
Aoyoavaropnds 0¢ xal Boxnuinds Hmd Evamodécews Evrdg tob duxrtvoevdodohia-
%00 ovoTinatog Pwopatddy xal 8 oquyyouverivng, dvarnodéceme ftig Emipéoel
déynwory TV wutrdowy TovTwy péyor dtapéroov 30 - 80 u.

’Ent tijg véoov tob Gaucher fjrig dntong suvodeverar Hmod peydine dioyxm-
oews 0l anAnvis, fi mowromadng datagaxn T@v Mmddv dgsideTar gig Tac Fyme-
@ohidag xal 3 v xepaosivnyv. Téhog, &mil tiig véoov tdv Tay - Sachs 1 data-
oaxN tiig dvradlayis v @wopatddv EvromileTar xvoiwg Emi TOV Eyrealx®dy
ca s 1% 5 ~ N Y ~ B ~ , \
eMxwv (altves droopodv) xal émi tol augiBAnctooetdolc, yaoaxtmoilerar 8¢
whvindds Vo iwriog xal tvprdosws. Eig myv xhiviniy pag noyxoMidnuey idiaité-
owg pé v véoov tdv Niemann - Pick xal toiro Sttt xoard mapddotov ovu-
arwowy pdg §000n 1N ebxaola va pereriowpey xhvinds, davoaropomadoloyirdg
nol Boymmunds H meoutdoeis dni madiov fhubag 14 uqvav uéyor 21, Etdv
gvtog 3D Et@v (1) mown megintwolg Bdnuooievdy eic v Revue Inter. de Pe-
diatrie - Bale 1944 Tou. 162, do. 4 - 5). Awt uiav vécov técov omaviav —
gpboov avevoopev eig v IMayxdopov Biphoyoagpiav uévov 92 mepuntdosts, 1
5 ’ A ’ 0 & £ * ~ ~ 3 ’ \ -1 ’
avevpeotg xal uerétm H meountwoemv v’ Nudv udg 8EémAnte xol dgeihetan Pe-
Balwg sig oduntwoiy, Towg 3¢ xal elg 10 yeyovog Gt el maoav meolmtwowv omin-
vopeyahiog Eyévero ovornuatin®ds maguxévinoilc t1ob onAnvos (xal eic 10 EEwteol-

%0v tateelov tijg xhwvixilc) »al elc meolmtwoy Gvevoéoems TMV YOQAXTNOLOTIXDY

* N. M. FAKATSELLI, Reproduction expérimentale des Dyslipoidoses.
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yryavtelov xvtrdowv Guécwg 6 dodevilc elofysto eic v xhwuxnv 6mov xai dov-
veyiletro 1) ovotnuatvy) tov uehétn. Otwg, doyxoindévreg dGopnde we v véoov
t®v Niemann - Pick, 7delfoausy va pelerioouey admiy Gmd TEQOUOTIXAG
mthevodg.

*Enil xovixkwv Bdeovg (180 - 240 yo.) 8yévero Eyyvoig évdoghefiong (el v
gmyeihiav @réfa tod @rog) dahdnarog oeuyyopverivng (15°%,) xadnueoivig,

Eix. 1. Meydkn Sudyrwoig tol omhnviég, tod 1jmatog
xai Tdv Aspgadévov éni véoov t@v Niemann-Pick.

ovvexds &mi 30 Nuéoas. Eig tola 08 mewoanatrélwa dmhidg &yévero Eyyvoig xohn-
otegivng (20°/,). Tag tehevraia; fpéoag tol mewduarog &l td mepapatdfoa
gyévero elc 10 Boyaotiolov Biokoyuriic Xnuelag tod IMavemornuiov Kwvetavri-
voundhemwg mEoodlogiopndg Od pixgopedddmv tijg Bvitog tol aluatog oguyyopveli-
e #al xohnoreoivng. Kal 7 pév yolnoteoivy dveveédn eig 3 8E adtdv eig durhd-
olo éntmedo Tob navovinod péoov doov, dvtidétmg Of elg ta vméhowa T ogLyyo-

uvelivy 8gv xatéotn duvatov va aviyvevdifi Towg S Adyoug Teyvinove.
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Eig rola mewgaparélmo Suo magaxevivioewe tod onAnvog Gvevoédnoav ev-
ueyédn nirtaga magovotdlovro wop@oloyrde TOVC YOQAUATTIONS TMV YLyavTel®mv
wolvedoundv nvrtdowv Niemann - Pick xai Gaucher.

Eig tdv novirdwv, elg tov 6moiov O mogaxeviioswg dvevoédnoav ta 2v

7

Eiz. 2. Twdvtio xUtvaga émi vooov
tdv Niemann - Pick.

Aoy® nitrapa, dvexgotomjdn xai pdg £069m Omo tot Kadnyntob tijg Biokoyurig
Xnuelag thg "latowrdic Zyxorig tob [Havemotnuiov Kovotavrivovmoriemg 10 £Efig
amotéheopa.

Eix. 3. Edpeyédn ndvrapa opovdfovra poogoloyixde
weog TG ywavtiaio xUttaga tTijg vésov Niemann - Pick.
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’Emt 10 yo. dmoEngadévrog mokgol, evpédnoav :

‘Ol poopatidat 9,3  yhy.
AswBivon - Kegarivar 6,25 yLy.
SpiyyouveAivat 3,04 yAy.
*Eyxeqpalidat 0,080 yAy.

Téhoc — i o — &ml poxgdv datnondévrav v ti Cwi) nelapatolony,
A 3 3 ~ c ’ ) A ~ ’ ’ b1 . /’
T 8v Goyil edeedévra elg tov omhijva Autosdopboa wirtaga, dev aveveednoav
ahéov el adTOv peta mdgodov 4 unvov.
Té ovpneodopata elvar §tu did Tig mewpauatixils Tavtng éoyaciug gmerev-

%9 dmotawevtiny dEeoyacia ovviotauévn gig Ty évamddeowv TEQLOOELOLG OPUYYO-

Eix. 4. Edpeyédng omhv éxi vexgovoundéviog metgaparoliov

(xovixhov).

’ - A ~ v -~ ~ ’ (74 (74 X
wvekivig &vrog T@v xuttdeov Tob dintvoevdodulianol cveTiuatog, MTg ORMg dgv
dtvatan vo Yewondii dg addeviind) véoog t@v Niemann - Pick.

Tovto dewontinde mooePrémeto »atdmy TOV EQYACLOV TOY Plander, 6u
) \ ’ ~ . . A ’ \ c ~ > ~ 2
2mi véoov tev Niemann - Pick O&v modneiton meol dmhflg dmoramevnixiig £Eeo-
yaotag (3pdoov xal eig T aipa t@v dodeviv dev dvevolonetan meplooeia oQLyyo-
wvekivy), @Aa meol Pagelag dratagayiis thg avrarhayis v Mmoeddv  Adyw
ouyyevoig Ehhelpeng eidxol &vidpov, 7 6mola daragdooer xal woQenmodiler Ty
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xavoviyv dudomaocwy xal amofoAiv tig oguyyouverivng, oltwg dote altn umn
amoPailopévn puotohoyde, ocvsoweevetol 8vros TOV ®UTTAEWY TOU OLxTVOoEVOO-
dnhaxrod cvotuatos.

ITagdoporar €oevvar &yévovio xal mooyeveotéowg vmd twv M. Beumer,
G. Gruser »ai Kimmelstiel pé avdloya droteréopata, oltwg dote 1 magoloa
melpapatxl) ueréty eivar nvolws EmiBefatwtiny OV foyaotd®V TOV OG Avod
CUYYQUPEWY.

Ocwo®d zodijxov pov v Expodom TG EVXAOLOTIAS MOV mEOS Exelvoug of
6motor ue &foNdnoav eic tag Boyastnolaxds pov fogvvac.

Tovg Kadnyntag Ph. Schwarts xai E. Haurowitz, tag Kadnynrolag
Metine Bali- Aykan xai Bodur xai tov Kadmynt)v Yenson.

Téhog edyvoudvwg avampvicronar tob ovopatog tobd ueydiov “Elknvog
*Avaroporadoriyov *Iwdvvov Kateagd, dno 1o #Aaccindov cvyyoauuoe tov 6woiov

g0uddyImv mohka xal Movedny v “EAlnvuixny 6ookoyiav.

RESUME

A propos de cinq cas de Niemann-Pick qu’il a publiés ail-
leurs, I’auteur rappelle que la splénomégalie, 1’hépatomégalie et I’hy-
pertrophie des ganglions, cette triade symptomatique permet facilement
I’orientation clinique.

La constatation dans le splénogramme et de myélogramme de cel-
lules géantes permet aisément de poser un diagnostic de certitude.

Un doute peut néanmoins exister, la cellule de Niemann - Pick
ressemblant morphologiquement 4 celle de Gaucher.

L’aspiration d’une petite quantité de puple splénique permet de
déterminer par des méthodes microchimiques la nature des lipides
(phosphatides) et de préciser le diagnostic du vivant du malade.

Ce groupe de maladies se caractérise par un trouble du métabolisme
des éthers, les mono ou plurialscools des acides gras a4 longue chaine et
la thésaurisation de ces substances lipoidiques dans le systéme réticulo-
endothélial, et les organes. Les travaux de Klenk, d’Epstein, de Bloom,
de Lorenz ont précisé la composition de ces substances, soit un phospha-
tide, la sphingomyéline dans la maladie de Niemann - Pick la cérasine
dans la maladie de Gaucher, ces substances ayant comme constitual

commun la sphyngosine.
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M. Beumer, G. Gruber, Kimmelstiel et nous-mémes avons provoqué
sur le lapin, en injectant par voie intraveineuse (veine marginale de
I’oreille), la sphyngomyéline ou méme la cholestérine & haute dose, une
hypertropie de la rate ou du foie avec cellules géantes bourrées de
substances lipoidiques. Mais si ’on arréte l’expérience, les cellules
géantes disparaissent et les organes retrouvent leur état normal anté-
rieur. Il s’agit donc d’une expérience de gavage et pas d’une véritable

reproduction de la meladie.
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