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Presentamos a ustedes un easo poco
frecuente pero de indudable interés
prictico.

Se trata de un nifie de 10 afios de
edad que ingresa porque la madre le
nota unas tumoraciones duorgs a nivel
de distintos huesos y algunas deformi.
dades de sus miembros superiores e in-
feriores.

Los antccedentes prenatales, cireun-
natales y postnatales carecen de impor-
tancia.

Antecedentes patoligicos: sarampidn,
varicelas y parotiditis catalogada como
grave.

Enfermedad actual: segin los datos
suministrados por la madre, el nifio fue
perfectamente sgno hasta la edad de 6
afios en que contrajo parotiditis epidé-
mica, extendiéndose la inflamacién de
dichas glindulas hasta las regiones su-
pramamarias ¥ en la partc posterior del
torax hasta las regiones supra-gscapu-
lares, con temperatura alta (no medida
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termométricamente), intensa  eefalea
que le hacia quejarse, acompafiindose
de vémitos que por lo referido eran del
tipo explosivo, presentando ademds dia-
rrea: acuosas de dos dias de durzeidn
sin dolores ahdominales.

Esta parotiditis durd unos 16 dias sin
complicaciones. Ahora bien, transcurri-
dos los primeros 20 dias de la convales-
cencia, al intentar ponerse de pie no lo-
srzha conscrvar esta posicidn pues sus
miembros inferiores se flexionaban, Fue
visto por un facultativo que no hizo
diagnéstico alguno de este sindrome,
indicandole sélo reconstituyentes. Trans.
curridos 6 meses de este proeeso le no-
tan una tumoracion dura que aparece
en la cara interna de la rodilla dere-
cha, después otra en la cara externa de
la misma, signiendo luego la aparicidn
de otras y otras hzsta las que se obger-
van en la actoalidad, siendo bueno que
digamos desde ahora que nada ticne
que ver este proceso de la parotiditis
con las manifestaciones que comienza ¢
presentar el nifio alrededor de la época
en que padecié la misma.

Examen fisico: Dos exdstozis en la es
capula derecha de forma redondeada,
comprohindose cdemds otras en los hue-
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sos del brazo (extremidad superior de
wmibos Inimeros), radios (epifisis dis-
tales) v huesos del carpo. En las extre-
midade: inferiores ze nolan exdslosis en
ambes [émuoves ¥ en la extremidad supe-
rior de ambas tibias. Es decir gue. el
muchacho estaba sembrado de twmora-
ciomes dseas,

Examenes complemenalrios:

Orinaz normales,
Hemograma normal
Mantoux negativo

OQuimica sanguinea: Glucosa 75 mili-
cramos,/ 100 ec.

Fasfore 4.6 milizr./100 ec.

Fosfotcsa alealina 3.8 unidades
Fosfatasa dcide 8.4 unidades.
Proteinaz totales 7.05 miligr. /100 ce.
Serina 4.45 milige./100 ce.

Glohulina 2.60 milige. /100 ce.

Urea 32 milige./100 ce.

Creatina 9 milige./100 ee,

Colesterol 180 milige./100 er.
Eritrosedimentacion 10 miligr,

Arida drieo 2 miligr./100 ce.

Exumen radioldgico: En el crineo no
st ohzervan Jeziones,

Tarax: Exdstosis osteo-condromezto-
saz del areo posterior de la tercera cos-
tilla derecha.

Exdstosis en ambas escapulas, espe-
eialmente en el virtice de las mismas,
sienilo mas marcadas en el lado dere-
cha.

Extremidades  superiores: exdstosis
del mismo tipo en lz mitad superior de
las metifisis humerales en ambos lados,

H

siendo mas gruesas en el lado derecho.
Lesiones del mismo tipe en las extre-
midades superiores e inferiores del ci-
hito v del radio en ambos lados, con
marcado acortamiento del edbito en el
lado derecho y en menor grado en el
lado izquicrdo,

Fre. l—Exdatosis osteo-condromatosa del areo
posterior de Ia tercera costilla derecha.

Ambes manes: exdstosis mas o me-
nos desarrolladas en las metafisis de
practicamente todos los metacarpianos
y falanges. Marcado acortamiento de
las tres ullimos metacarpiancs de la
meno derecha y de los dos diltimos de
Iz mane izquierda.

Cadera: exdstosis de tipo condroma-
toso a nivel de ambas caderas v de la
extremidad superior e inferior de am-
hos fémures.

Tihia vy peroné: exdstosis de tipo
quistico a nivel de la extremidad supe-
rior de zmbas tibias, mis marcadas en
el lado derecho. Exdstosis de la extre-
midad inferior de ambas tibias.

R C. P
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Ambos pies: exdstosis de algunos me-
tutarsianos ¥ algonas falanges en am.
hoz pies,

e S N e A

Fie;, :.—Exdstosis en ambas escdpulos, espe.
cinlmente en el virtice de laz mismas,

Columna vertebral: no =e ohzervan
exostosis de lz columna vertebral.

El aspecto radiolégico corresponde a
exdstosis cartilaginosas multiples, sepin
el informe del radidlogo, Dr. Eduarde
Rivero.

Discusicn

Son zindmimos de aclasia diafisaria:
exdstosis miltiples y condrodisplasia de-
formante hereditariz,

Keith ' dié 1919 el nombre de
aclasia diafisaria a un proceso patold-
gico caracterizade por la presencia de
exdstosis esponjosas cubiertas por car-
tilego y por la incapacidad de parte del
perviostio para modelar las metafisis de
low huesos largos de manera normal,
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La aclasia diafisaria v la discondro-
plasia son :menude consideradas como
variontes de un mismo error de des-
arrallo ¥ son frecuentemente confundi-
das, pero con poeca si alguna justifica-
cidn,

Ambos procesos resultan de un de-
feeto del platillo epifisario (nidos de
cariilaze mal colocados, en vez de es-
tar ccleificados v osificados del modo
normall  pero radiogrificamente =on
perfectamente diferentes ¥y en la aran
mayoria de los casos se distinguen sin
Ia menor dificultad.

Las exdstoziz son prominencias a hase
e hieso esponjoso en la superficie del
hueso corvespondiente: la diseondro-
plesia, por otra parte, se caracteriza por
la existencia de colummas o masas de
eartilago yaciendo en el interior de las
metalizis, es deeir, las lesiones son esen-

cialmente endasticas,

Fre. 3.—~Exdstosis en mitad superior de lns me

tifisis humerales ¥ en las extremidedes supe-

riores ¢ inferiores de eqbite v rodio. Acorta-
mieato del cilbite.



Etiologia

La causa es enieramente desconoci-
dz. Las influencias hereditarias ¥ fami-
liares juegan una parte deflinida en la
incidencia de esta aleecion. ¢

Stocks v Barrington ', en 1925, ha-
llaren evidencins de factores heredita-
rics en 6539 de los casos,

Puede ser teansmitida tento por los
varones como por las hembras y se di-
ee aue afectan a cerea de la mitad de
los vistagos de una persona que pre-
sente evidencins de la condicidn,

Reinecke '*', en 1891, logré seguirla
haste por 5 genoraciones,

Sexo

Es una afeccion mis frecunente en el
sexo masculino, De los casos reporta-
dos, dos tereios son varones.

b—=Exdstonis de la metifisis de cosi fodos
erechos v los il

Fic.
lox 3 diltimos metacapiones
los ¢ Gltimos metecarpionos derechos v los Gl
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Fig, 5-—Exdatosis de tipo condromatoso a nivel

ambios coderas ¥ de la
ambos [émures.

Edad

superior de

Aungue o veces la enfermedad esti
presente al nacer, raras veces eausa
trastornos cntes los 6 ailos, y quizds has-
ta después de haber cesado el “ereci-
micnlo,

Incidencia

El mimero de exdstosis en un solo
paciente pucde variar entre una sola
v un millar ¥, siendo lo mas frecuente
que hayan entre 12 y 24.

Fl tamafio también varia considerz-
blemente, Una exdetosiz aislada puede
ereeer hasta aleanzar el tamafio suficien.
te para dar origen & sintomas, lo que
también puede suceder en el cazo de ha.
her dos o tres exdstosis en los easos
miiltiples, aungue la mayoria de ellas
permanecen lan pequeiias como  para
tener importanciz clinica.

.~ Ay, 1862
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Las exdstosis se proyectan desde la
superficie de las metifisis o partes ad-
vacentes de las didfisis v son particular-
mente frecuentes cerca de lo: exiremos
en los que el crecimiento ez mayor,

Mientras mas reciente ez el neo-cre-
cimiento, mis cerca estara de la linea

Fig. b—FExdstosis de tipe quistico a nivel de
la extremidad superior de ambas tibias ¥ tam-
bién de la inferior.

epiliseria (aumentando la distancia na-
turalmente a medida que el hueso ere-
ce). Las exdstosis adheridas al tercio
medio de Ia didfasis de un hueso largo
{una localizacidn gue indica un ori-
Zen muy precoz) son raras.

Las epifisis no son nunca el zsiento
de las exdstosis,

Los sitios mds frecuentes de implan-
tacién son el fémur y la tibia, en la
region de la rodilla. La extremidad su-
perior del himero, ambas extremidades

. .
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de los peronés v las extremidades infe-
riores del radie y del eubito.

Lz pelvis (mfs frecuentemente el
ilion). las claviculas, el esterndn, la co-
lumna vertebral, la mandibula, las cos-
tillas (extremidade: anteriores), ¢l car-
po, el tarso y las escipulas muestran
crecimientos exdsticos menos frecuen-
temente,

Lis exdstosis se ven ravamente en la
vecindad de las articulaciones del codo.
En la columna son los arcos neurales
los que se afectan, y solo muy raramen.
te el cucrpo vertehral: las exdstosis de
la columna sen generalmente pequeiias,
El zutor hn wvisto eolo dos ensos con
grandes exdstosis de la eolumna.

Los metacarpianos v las falanges pue-
den presentar pequeiias prominencias
de la cortega, generalmente cerca de
las lineas epifiscrias, aunque ocasional-
mente mis cerca del centro de la de la
didfisis, pero las alteraciones son in-
estan en zgudo. con
traste con las anomalias invalidantes de
los dedos gue se producen amenudo en

significante  y

los encondromas de la discondropla-
sia. Unos poces casos de exdstosis se han
deserito en el esterndn, y en las regio-
nes sub-occipitales y mastoideas del erd-
neo: ellas pueden ocurrir también en el
vértice del crineo donde se dice que
son similares al osteoma creneal aisla-

do (Stocks v Barrington #),
Nanismo

Existe a veces, péro no siempre, un
grado variable de nanismo general: pue-
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de haber desigualdad en la longitad de
los miembros, aungue no es siempre
afectado el que resultz mis corto,

Sintomatologia

Generalmente se trata de muchachos
con retardo del crecimiento ¥ en los
que la madree percibe una o variaz lu-
moraciones en uno o mis micmbros
y en la veeindad de las ertienlaciones.
Tras el primer degcubrimiento apare-
cen otros mds, pudiendo llezar las exds-
tosis @ aleanzar un mimero enorme,

La mayoria de las exdstosiz no dan
sintomas, pero unczs pocas, debido a su
tamaiio ¥ situacidén, dan ovigen a cierla
molestia en las estructuras vecinas, Por
ejemplo, una exdstosis del lade interno
del fémur o de la tibia puede cansar in-
convenientes por comprezidn del otro
miembro, o con la montore durante Ia
eanbalgadura de eaballos.

Molestan con frecuencia la deambu-
lacién o los movimientos de prono-su-
pinacién y pueden provecar delores nen-
rilgicos por compresién de nervios o
filetes nerviosos,

Un misculo o tendén puede deslizar-
se en amhbos sentidos sobre la prominen-
cia dseg v producir una reaccidn infla-
matoria de la bursa que cubre la almo-
hadilla ecartilaginosa.

Ocasionalmente wn  deslizamiento
hrusco de un tendén puede originar su
ruplura y esto ocasiomar una interrup-
cién temporal de la eireulacidén veeina.

Pueden consultar por delor, altera.
cidn de las funeciones del miembro, ta-
maiio de la tumoracién o la deformidad
e aparcee, ¥ en CoEos MUY excepcio-
nales imterferencias com un nervio o
una arteria.
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Muy ocazionalmente se presenta una
parapleria por la compresién de una
exdstosis  vertebral, sencralmente de
les situadas en la regién cervieal.

El ciibito puede estar acortado con su
extremidad imperfectamente  desarre-
llada y con una exdstosis haciendo pro-
minencia desde el tercio inferier de uno
o e ambos huesos del antebrazo,

La didfisis del radio esti incurvada ¥
la ezheza del hueso no infrecuentemente
s¢ halla dizlocada. Adn ecnando no ha-
va tal dislocacidn, lz posicién relativa
de los céndilos humerales puede ser
anormal. La superficie inferior del ra-
ilio estd inclinada hacia adentro, y hay
desplazamiento hacia adentro del earpo,
pero usualmente sin desviacién de Ia
mano en sentido cubital. Puede haher
deformidad de] antebrazo uni o hilate-
ral.

El peroné puede estar acortade, pero
mucho menos frecuentemente que el ci.
hito. El zcortamiento del peroné sin
acompanamiento de deformidad de la
tibia o= mas amenudo obvie en la ex-
tremidad euperior que en la inferior.
Les extremos inferiores de la tibia y del
peroné, torcidos, por les crecimientos
G:enz, e diee a veces gque estin fusiona-
dos, pero si una fusion verdadera ocu-
rre, en verdad ello ez muy raro,

Lz superficie de la exdstosis es lisa
y regular unas veees, pero otras, por el
contrario, es rugosa e irregular. La piel
s¢ desliza bien sobre ella.

Existen fundamentalmente dos tipos
clinicos hien distintos: la forma mono
o bhiexdstica y la poliexéstica.

En la forma mono o biexdstics, la tu-
moracién es ya finica, asentando en una
metifisis fértil, generalmente en la del
fémur o hiimers ¥ en su cara interna, o
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bien es doble, existiendo otra exdstosis
simétrica en el otro miembro. Por mds
que se explore clinica o radiegrifica.
mente no e encuentren mds lumora-
clOnes,

En la forma poliexdstica las exdstosis
son miiltiples, En esta forma es la que
junte a las exdstosis se encuentran con
frecuencia hiperdtoziz, aumentando el
didmetre ¥y la anchura del hueso al ni-
vel en que aperecen.

Aspecto radiolégico

Las radiografios mucstran que las
exodstosis individuales tienen una base
ancha fusionada con la didfisis del hue-
so correspondiente. Algunas son promi-
neneias sesiles, pero cuzndo la exdsto-
sis estd bien formada el aspecto es siem-
pre caracteristico: en el lado mds cercu-
no al centro de la diafisis del hueso, la
prominencia exostésica se eleva brisca-
mente casi en dngulos rectos con la su-
perficie del hueso mientras en ¢l otro
extremo le prominencia disminuye gra.
dualmente hacia la epifisis. El vértice
se dirige hacia el eentro del hueso, ¥
anngue ocasionalmente terminando en
una punta aguda, es amenudo redondea-
da, con una tendenciz a volverse alar-
gada o en forma de hongo. Algunas ve-
wes el agrandamiento es irregular v se-
meja una coliflor,

Un aspecto  adicional importante,
amenudo ausente cuzndo mo hay mas
de una o dos exdstosis, pero siempre
visto cuando son numerosas, es el agran.
damiento irregular v la forma anormal
de las metafizsis ¥ de las partes adya-
centes de lzs diafisis. El periostio no
ha sido capaz de modelar el hueso ade-
enadamente, y la forma normal de trom-
peta de la extremidad de la didfisis estd

torcida o hasta ausente.

R.C. P.
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Oeeeionalmente las exdstosis situadas
on lus caras supecficiales y profundas de
una metdfiziz aumentada de tamaio
puede producir una irregularidad se-
mejante en cuanto a la densided de la
sombra radiclégiea como para sugerir
cavitacion del hueso v conducir, posi.
blemente, al diagndstico erréneo de dis-
condroplasia.

Anatomia patoligica

Como ya se ha indicade, dos proce-
=08 ¢ hallan en juego en la aclasia dia-
fisaria: uno o mds fragmentos de carti-
lago del mergen de una linea epifisa-
viz, aislindose de la superficie de la me-
tafisis, proliferan y forman exdstosis,
micntras gque el periostio, que es incom-
pleto en los zitios de estos “nidos™ car-
tilaginosos, carece de capacidad para
modelar la metdfizsis de modo normel,
siendo esta insufliciencia peridstica la
que sugivié el érmine de “aclasis™ o
“aclasia” come titulo de la enferme-
dad ),

Comeo va hemos dicho, la localiza.
cidn enztémica se efectiia con predilec-
cidn en Jas metdfizis féetiles v entre ellas
liz del miembro inferior, pero las exds-
tezis pueden ser también yuxta epifisa-
rias o diafisarias.

Puara alguncs autores la existencia de
exdstosis dizfisarias hablaria en contra
del origen exclusivo en el cartilago de
conjuncién y ereen que el eshozo pe-
riostal del hueso puede originar tam-
hién las exdstosizs, ¥ es posible que pue-
da aceptarse asi sin abandonar el eori-
terio de su origen conyugal.

Eu efecto, una exdstosis aparecida en
temprzna edad o antes del nacimiento,
veeina del cartilago fértil, pero en zo-
na diafisaria, se alejaria de aquél con el
continuo erecimiento en longitud del

13



hucso hasta quedar eolocada en plena
zong diafisaria central: esta s la teoria
migratoria de Hartmann ', plenamen-
te aceptada.

Examen histoligico

La constituciéon histolégica de la exds-
tosis no se diferencia de la del hueso
normal: consta de unz zona central de
tejido esponjoso y una periférica que
le rodea, formada de tejido compacto.
A veces, sin embargo, las exdstosis, con
su base de implantacién dsea, tienen zo-
nas y hasta la totelidad de su extremo
libre comstituide por tejido cartilagi-
noso: cartilago normal o idéntice al

conyugal.

Cuando una exdstosis es grande y de
forma irregular como una coliflor, el
cartilago en lugar de formar una capa
lisa ee sumerje en las grietas con el re-
sultado de que al corte se ve una mee-
cla’ aparentemente indiscriminada de
hueso y de cartilago.

El periostio recubre normalmente las
exostosis hasta el limite donde termi-
na el tejido seo y comicnza el cartila-
ginoso. A veces se conlinia sobre este
iltimo recubriendo la extremidad libre
del cartilago, creando por debajo de la
piel una especie de holsa serosa, ori-
ginandose la variedad llamada exdsto-
sis embolsada.

Coexisten con las exdstosis deforma.
ciones morfologicas de las epifisis (val-
gus, varus, incurvaciones del hueso ve-
cino, luxaciomes patolégicas, ete.) pero
cipeciclmente existe casi constante-
mente un defecto de erecimiento de los
huesos afectados que habla en favor de
la veracidad de la ley de Bessel Hagen,
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Esta ley dice que el hueso pierde en
longitud lo que elabora bajo la forma
de exdstosis o hiperdstosis. 5i bien vo.
lumétricamente no sea exacta esta ley,
pricticamente puede aceplarse,

Evolucidn y complicasiones

Aungue una exdstosis puede crecer
lentamente durante todo el tiempo que
la diafizis contimia ereciendo, la veloci-
dzd de crecimiento de Tlas - diferentes
exdstosis en un caso miiltiple parece va-
riar considerablemente. Muchas mues-
tran poca, #i alguna, alteracién durante
un periodo de varios afos, mientras que
dos o tres pueden slcenzar un tamafio
capaz de ocasionar molestias. Eventual-
mente una de ellas crecerd hasta alean.
zar un gran tamano, heciéndose la eabe.
za irregular y hasta ramificada. Tales
alteraciones ocurren generalmente en
exdstosis solitarins, perticularmante s
nace de la escdpula o de la pelvis.

En la gran mayoria de los casos eunn-
do cesa de crecer ol esqueleto y las epi-
fisis adyacentes se fusionan con la dia.
fisis, las exdstisi=s ccsan de crecer y la
eubiierta de las mismas se osifica,

Ocasionalmente el cartilago de una de
las exdstosis pucde continuar prolifercn-
do y volverse tan active como para for-
mar un tumor condromatoso de ereei-
miento ripido.

Ex relalivamente frecuente la coexis-
tencia de encondromas (condromes as-
teagenos) en enlermos de exdstosis, ¥
este detalle habla en favor de la teorin
de las discondroplasias.

Al corte pueden hallarse focos de cal-
cificacion y osiflicacién en la sustancic
el tumor condromatoso. El erecimiento
de una exdstosis puede estar demorado

R.C. P.
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por algunos ados ¥ lucgo comenzar a
erecer de vuevo subitamente, mucho
después de que el crecimiento deberia
haber cesado finalmente, La repides con
que hay un aumento en tamaiio de algo.
nos de esto: condromas, u osteccondro-
mus como a menudo sucede, establece la
cuestion de si un posible cambio malig-
no se establece. Un minucioso examen
histolégico después de lz biopsin o aiin
del tumor completo después que se ha
extirpado no decide siempre la duda con
orriezn.

Willis ' considera que la exdstosis
solitaria (el tumor wmis frecoente del
csqueleto) deberia ser considerado co-
mo un osteoma v no simplemente como
un tipo solitario de la condicién milii-
ple ¥ subraya que “no ez infrecuente
gue se transforme en un conidrosarco-
me".

La transflormacién de una exoéslosis en
condroma primero y sarcoma después o
consecuencia de un traumalismo o causa
irritativa aguda o crdnica hece reservar
el prondstico que sin esta contingencia
serin siempre favorable. Es muy posi-
ble que estos casos raro: no conslituye-
ran en realidad exéstosi= con degenera-
eién tumoral "' sino condromas verdz-
deros aparecidos en enfermos con cxds-
tosis que degeneran maliznamente des-
s,

iagnastico

Lus formaeciones raquitices se loeali-
gan en las costillas y pueden a primers
viste dar lugar a confusiones que la pre-
sencia de otros sintomas= pronto habrin
de desvanecer.

Las exdstosis sifilitices son aisladas n
asimétricas, d u e ] ¢ n espontancamente
{dolores ostedscopos). Los antecedentes

y el tratamiento antisifilitice excluyen
vipidamente la onfermedad ostedgena.

ht.m‘-:. ~'thr. (1]

Los osteomas son tumore: confundi-
ble:. Sin embargo, éstos tienen locali-
zaciones proedilectas que no coineiden
con las de la enfermedad estedgena (nin
xilar superior, drbitn) siendo excepeio-
nales en los miembros. Histoldmieoinens
te no con eonfundibles pues en las exde-
tosis o] hueso es normsal v en el osteoma
los sistemns haversianos estin irregu-
larinente dispuestos.

El sspecto del enfermo puede en al-
gin caso somejur al acondroplisico, pero
no hay confusidn posible ante un exa-
men minucioso,

Los encondromas son de mayor tuma-
fio y rediogralicamente dan otra imu-
zen aungue, sin embargo, no hay que
vhvidar que pueden coexistir ambas afec-
ciones.

La distrofia o micloplaxas al comien-
zo de su evelucién puede dar lugar o
confusiones elinicas. En efecto, se pre-
senta en los opifisis [értiles, pero euan-
o se le palpa hien no dan al tacto una
consistencin uniforme sino que presenta
wonas mis blandes junte a otras duras ¥
la radiografic demostrard el origen cen-
tral del tumor, diferente al periférico de
las exdstosis, asi como sus diferentes es.
tructuras. El aspecio microsedpica e
también algo inconfundible.

Los twmores malignos invaden rdpi-
damente tanto las zomas dzeas vecings
come las partes blandas, no teastornan
e] erecimiento v si el estado general, di-
ferencidndoseles rapidamente.

Tratamiento. Es clasico decir que las
exostosis no deben ser operades a menos
fue originen trastornos considerables en
la funcién del miembro o dolores por
compresidn por lu probabilidad de que
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el rauma operatorio ocusione la dege-
neracion tumoral de la exdstosis, siendo
profilictico de esta contingencia la pre-
caucion de esperar a que la exdstosis
presente una estructura opaca ¥ unifor.
we a los rayos X,

Resumen

HReportamos el primer caso de exdsto-
sis multiple (aclasia diafisaria) registra-
do en la literalura pediitricz nacional.

Se trata de un nido de 10 afos de edad
sin antecedentes [amiliaves de lo enfer-
medad ¥y cuyas primeras manifestacio-
nes se desarrollaron & los 6 afios,

Se huee un estudio radiolégico com-
pleto del esqueleto, demosirindose que
a execepeion del erineo y columna verte-
biral todos los huesos presentaban exds-
tosis de mayor o menor tamafio,

El nifio presentaba cierto grado de
nanismo y algunas deformidades, lige-

ras, de antebrazos ¥ piernas, no sufrien-
do melestia alguna econ motive de las
exdstosis,

Summary

We report a case of diaphisary aclasis
(multiple exostoseg) in a ten years old
boy, first registered in the national pe-
diatrie literature.

There was no history of relatives
affected with this diseazes. The presen-
ting symptoms ocenrred at the age of gix
yeurs,

There was some sort of nanism and
slight deformities of forearms and legs,
without signs of discomfort or disability.

We made a complete radiolegical
study of the skeleton, showing wides.
pread lesions of exostoses sparing only
the skull end the spine.
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