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MEDECINE

Les petits hommes
de Samnaun
II y a cent ans, naissaient ä Samnaun huit personnes qui

n'ont jamais grandi. Avec son equipe de chercheurs,

Primus-Eugen Mullis, endocrinologue, vient de decouvrir

pourquoi.
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Entre
1873 et 1892, dans la vallee gri-

sonne de Samnaun, huit enfants nes

de families differentes ont cesse de

grandir vers Page de trois ans Leur taille n'a

jamais depasse un metre Hormis leur front

un peu plus haut, lis avaient l'air d'adultes

miniatures, ce qui leur a valu d'etre beau-

coup photographies Certams de ces cliches

ont ete publies, ll y a trois ans dans la revue

gnsonne « piz » pour illustrer un article sur
l'histoire de cette vallee

Pnmus-Eugen Mullis passait precise -

ment ses vacances en Basse-Engadme ä cette

penode Cet endocrinologue de l'Höpital de

l'enfance de Berne, specialiste des troubles

de croissance, doit ä sa femme de s'etre pen-
che sur les petits hommes de Samnaun c'est

elle en effet qui, apres avoir lu l'article de « piz »,

l'a rendu attentif au sujet
Ä en croire ce compte-rendu, les « nams

de Samnaun » souffraient du syndrome de

Laron, une forme de resistance ä l'hormone
de croissance Une question a d'emblee ta-

raude Pnmus-Eugen Mullis- pourquoi en

etait-on si certain? D'apres Arthur Jenal, un
histonen local qui s'etait mteresse au destin

de ces petits hommes et avait servi de source
ä Particle, le diagnostic du syndrome de

Laron avait ete pose par un medecm allemand

II n'etait malheureusement plus possible

d'exammer les petits hommes de Samnaun

pour en avoir le coeur net. le dernier d'entre

eux etait mort en 1959 Les arbres genea-

logiques que l'on pouvait etablir grace aux

registres paroissiaux donnaient ä penser que
le defaut portait sur un seul gene (voir enca-

dre page 8) Et leur apparence physique lais-

sait egalement supposer un probleme lie ä

l'hormone de croissance La question de 1'iden-

tite du gene qui etait touche restait toutefois

entifere

Soutien local
Jusqu'ä ce que le medecm bernois s'en mele

et decide de clanfier le probleme Les metho-

des actuelles en biologie moleculaire permet-
tent en effet de mettre en evidence des vanan-

tes genetiques chez les parents des personnes
de petite taille Mais cela represente un
enorme travail « Sans aide sur place, je n'au-

rais eu aucune chance», reconnaft Pnmus-

Eugen Mullis Arthur Jenal, qui en plus de
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Les petits hommes de Samnaun mesuraient a peine un metre et etaient de ce fait beaucoup photographies.

« Apparemment, lesfemmes ont
davantage besoin de Vhormone de

eroissanee que les hommes. »
Primus-Eugen Mullis

s'occuper d'histoire locale est egalement en-

seignant, officier d'etat civil et directeur de

chceur, s'est vite revele un collegue de travail

enthousiaste, tout comme Rudolf Horn, me-
decin du village.

Des examens genetiques etant effectues

sur des etres humains, il a fallu demander

une autorisation au gouvernement grison.
Ce n'est qu'une fois celle-ci obtenue que les

chercheurs ont pu se mettre au travail. Arthur
Jenal s'est plonge dans les registres parois-
siaux pour reconstituer les arbres genealo-

giques et retrouver les descendants. Et c'est ä

partir d'echantillons de sang preleves chez

certains par Rudolf Horn que le materiel ge-

netique a pu etre isole. L'analyse s'est con-

centree sur le gene qui regle l'hormone de

eroissanee et celui qui lui sert de recepteur.

Syndrome de Laron refute
Les resultats montrent que certains descendants

portent un gene d'hormone de eroissanee

auquel manque un important segment.
Le gene recepteur, en revanche, ne presente

aucune particularity, ce qui refute la thfese du

syndrome de Laron. Si les petits hommes de

Samnaun ne grandissaient pas, c'est tout sim-

plement parce qu'ils ne pouvaient pas pro-
duire d'hormone de eroissanee.

Mais l'equipe de Primus-Eugen Mullis
n'en est pas restee lä et s'est interrogee sur l'im-

pact de l'absence de cette hormone sur l'espe-

rance de vie. En effet, on prescrit aujourd'hui
l'hormone de eroissanee pour prevenir le

vieillissement et ce ä prix d'or. Mais l'utilite de

cette therapie anti-äge a ete mise en doute, il

y a trois ans, par une experimentation ani-

male, qui montrait que les souris resistantes ä

l'hormone de eroissanee vivaient nettement

plus longtemps que les autres. Ces traite-

ments seraient-ils done contre-productifs
Ce qui est sür, c'est que les consequences

de l'absence d'hormone de eroissanee n'ont

encore jamais pu etre etudiees chez l'homme.

Actuellement, les patients concernes sont en
effet traites d'emblee par hormones syntheti-

ques. Pour la medecine, les petits hommes de

Samnaun representaient done une occasion

unique d'elargir les connaissances sur
l'hormone et ses effets. Les registres paroissiaux
dans lesquels figuraient leurs dates de nais-

sance et de deces ont ete une source precieuse

pour comparer leur duree de vie avec celle de

leurs freres et soeurs bien portants, ainsi

qu'avec celle d'une centaine d'hommes et de

femmes pris au hasard et ayant vecu ä la meme

epoque.
11 en ressort que les petits hommes de

Samnaun ont vecu nettement moins long-

temps que le reste de la population. Les
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Les «petits nains» n'avaient pas besoin d'aide exterieure, ils exercaient un metier et etaient respectes par la communaute villageoise.

hommes sont morts ä 1'äge moyen de 57 ans,

soit 13 ans plus töt que ceux de taille normale.

Mais c'est surtout l'äge moyen de deces des

femmes qui a surpris les chercheurs: il at-

teignait tout juste 47 ans, soit 28 ans de moins

que celui des autres femmes de la vallee. Pour

Primus-Eugen Mullis, c'est une enigme: « Ap-

paremment, les femmes ont davantage besoin

de l'hormone de croissance, sans laquelle,
semble-t-il, elles vieillissent plus vite. Mais

nous ignorons pourquoi.»

Les arbres genealogiques des petits heritaient d'un gene sain parallelement
hommes de Samnaun presentent tous au gene defectueux, ils grandissaient
un point commun: les parents de chacun normalement. Ce n'est que si deux por-
d'entre eux sont des descendants du teurs du gene avaient des enfants que la

juge Florin Jenal, qui epousa Barbara maladie pouvait se declarer: ces der-
Prinz en 1707 et eut avec eile sept en- niers ne pouvaient pas produire d'hor-
fants. C'est sans doute chez eux qu'est mone de croissance et restaient petits.
apparue pour la premiere fois la Variante Le phenomene a touche en moyenne un

genetique ä l'origine de l'arret de crois- quart de la descendance des couples
sance. Mais tant que leurs descendants porteurs.

L'ORIGINE EST CHEZ LES PARENTS

Les causes de deces, en revanche, ne

presentent pas de particularity: la plupart d'entre

eux sont morts, comme le reste de la population,

de problemes cardiaques et de maladies

infectieuses. « Cela montre que le manque

d'hormone de croissance sur toute une vie

accelere le vieillissement de maniere
generale», conclut Primus-Eugen Mullis. Letude

ne peut toutefois pas dire si cette hormone est

la solution pour une therapie anti-äge. Mais le

chercheur suppose que le traitement a un
certain effet sur la duree et la qualite de vie.

Temps
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I 3 Porteur/euse de la Variante genetique • « Nain-e-s »DO Status inconnu

The Journal of Clinical Endocrinology &r Metabolism,
(2003) 88: 3664-3667
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«lis etaient completement
integres »

Seraina Jenal a reussi ä etablir que les petits hommes de

Samnaun menaient une vie presque normale. Son travail a ete

distingue par la fondation «La science appelle les jeunes».

Ce
n'est pas seulement ä titre scienti-

fique que Seraina Jenal s'est interes-

see aux petits hommes de Samnaun.

Comme son nom l'indique, cette jeune Gri-

sonne a des racines dans la meme region et

compte parmi eux des parents directs: une

grand-mere et un grand-pere du cöte de son

pere avaient tous deux des freres et sceurs

qui n'ont jamais grandi.
Enfant dejä, eile etait fascinee par les

« Zweargla » (les « petits nains »), comme on
les appelait lä-bas. Elles voyaient alors en

eux des creatures fantastiques de conte de

fees. C'est au seminaire pedagogique qu'elle
a commence ä s'interesser ä la realite de leurs

conditions de vie. Lors de l'etude qu'elle a

menee, et pour laquelle eile a regu un prix
special de la fondation « La science appelle
les jeunes», Seraina Jenal a interroge ceux

qui avaient connu personnellement les petits
hommes de Samnaun. Elle a rassemble photos
et coupures de presse, et compare les

descriptions que deux scientifiques en avaient

faites.

La jeune Grisonne a ete surprise de de-

couvrir que ceux qui connaissaient bien les

petits hommes de Samnaun les decrivaient

comme des personnes dotees de caractere,

fieres, autonomes et ayant reussi sur le plan

professionnel. Ces gens etaient paysans,
femmes au foyer, tailleur, proprietaire de

magasin, peintre, horloger ou coiffeur. lis
avaient des employes, formaient des ap-

prentis et certains d'entre eux gagnaient suffi-

samment bien leur vie pour se faire cons-

truire leur propre maison. Des habitations

qui ne se distinguaient des autres que par la

hauteur des interrupteurs. «Iis n'avaient besoin

d'aucune aide exterieure. lis etaient respec-
tes et completement integres», explique
Seraina Jenal avec admiration.

Cela n'empechait pas les touristes de

considerer ces petits hommes comme une
attraction et d'aimer se faire photographier ä

leurs cötes. Un medecin allemand du nom
de Schmolk et un specialiste suisse de la ge-

netique humaine, Ernst Hanhart, les ont ega-

lement etudies comme des curiosites. Dans

leurs compte-rendus, il est question de «

creatures stupides » ä la « vie affective nettement
affaiblie » ou de « gaillards obtus, renfrognes

et avares ». Seraina Jenal, que les descriptions

meprisantes ont d'ailleurs mis mal ä l'aise,

suppose que ces scientifiques voulaient ä

tout prix prouver une relation de cause ä

effet entre taille et intelligence. Les petits
hommes etaient pourtant de bons eleves et

s'en sortaient tout seuls, en depit de conditions
de vie tres dures. Ce qui plaide en faveur d'une

intelligence normale.

Mariage interdit
lis etaient cependant desavantages sur un
point: le mariage leur etait interdit. Le pre-
tre Robert Prinz a ainsi empeche l'union
entre Rudolf, son frere de petite taille, et sa

cousine Josefa Prinz. Seraina Jenal suppose

que, faute d'explications medicales, la petite
taille etait alors consideree comme une pu-
nition divine, meme si on ne l'evoquait pas

comme telle en public. La peur de transmet-

tre la maladie ä sa descendance peut egale-

ment avoir ete un motif. Ainsi, un homme de

Trimmis de taille normale souhaitait epouser
Susanna Jenal de Samnaun, restee petite.
Une union que cette derniere refusa par peur

de mettre au monde une descendance qui ne

grandirait pas. Aussi, meme si ces gens etaient

bien integres, leur taille restait connotee

negativement.
Seraina Jenal est consciente du fait

qu'elle est peut-etre elle-meme porteuse du

gene defectueux. Selon ses propres calculs,
la probabilite est de 6%. Mais cette pensee

ne lui pese pas, au contraire, car le sujet la

fascine.

La fondation « La science appelle les jeunes » est soutenue

entre autres par le Fonds national suisse.

www.sjf.ch

Seraina Jenal a ete distinguee pour son travail

par « La science appelle les jeunes ».
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