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DES EXOSTOSES CARTILAGINEUSES MULTIPLES 
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Les exostoses multiples d’origine cartilagineuse soiit line af- 
fection dont le trait le plus frappant est la pr6sence d’excrois- 
sances osseuses voisinant avec les lignes 6piphysaires cles os 
longs des membres, des mktacarpiens, des ni6tatarsiens et des 
phalanges, parfois meme des omoplates, des clavicules, des c8tes 
et des 0s iliaques. ElIes sont multipIes et peuvent exister dth la 
naissance (Drescher, Maynard e t  Scott etc.), mais, en rPgle 
gknbrale, on ne les observe qu’A une date plus tardive. Les 
exostoses s’accroissent ou bien ii s’en forme cle nouvelles tant 
que le squelette est en cours de dbveloppement. Elles survien- 
nent parfois conjointement avec des enchondromes. En  gbn6ral 
la maladie est hkrkditaire, mais elle peut aussi apparaitre d’une 
mani&re isol6e. 

Ces pouss6es d’exostoses ont re$u des appellations varikes : 
exostoses cartilagineuses hbrbditaires multiples, dyschondropla- 
sie, chondrodysplasie dbformante hkrbditaire, exostoses multip- 
les de croissance, exostoses ostbog6nirpes, ostkochondromes mul- 
tiples congknitaux, osteodysplasie exostosique, ctaclasis diaphy- 
sicm (Keith) etc. . . . Ces diverses appellations laissent deviner 
que les opinions concernant l’ktiologie e t  la pathogknie de l’af- 
fection sont tr&s *loin de concorder. 

Comme cause de la maladie on a signal6 une multitude de 
facteurs diff6rents. 

Virchow considbe les exostoses comme des altkrations ra- 
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chitiques. Sa maniBre de voir fut depuis reprise par Tiltnun, 
Hchor, Kranx et autres. Volkmann qualifie la maladie de <<Pachi- 
tisme noueux,. Ces auteurs appuient leur opinion sur les d6for- 
mations osseuses qui accompagnent habituellement la maladie, 
dBformations qu’ils estiment analogues A celles du rachitisme. 
Frungenheim, Honnenschein, Herxfeld, hTusse, Bchmidt, Pels- 
Leusden nient les relations de la maladie avec le rachitisme et 
admettent tout au  plus une coincidence fortuite des exostoses 
multiples et du rachitisme. 

Des influences endocriniennes divei-ses sont Bgaleinent in- 
voqu6es. C’est ainsi que Rdtter, Edberg, Pannenborg et d’autres 
croient trouver la cause de la maladie dam une infhriorit6 fonc- 
tionnelle ou bien une hypofonction quelcoiique du corps thyroide. 
L e d o w  et Cottet d6crivent un cas d’exostoses chez un enfant 
atteint d’une hypertrophie extremement accus6e du thymus. On 
a egalement soupqonn6 des troubles hypophysaires. Plusieurs 
auteurs pr6tendent que les exostoses dhpendent d’un trouble 
pluriglandulaire. Tels sont Epifanov et Vinkickij: s’appuyaut 
chacun SUP une observation, ils estiment que la cause reside dans 
une hypofonction du corps thyroide, des glandes genitales et de 
l’hypophyse. 

Comme autres conditions 6tiologiques on a fait entrer en 
ligne de compte lles infections, les intoxications, les causes m6- 
caniques, les troubles circulatoires etc. . . . C’est ainsi que Biick- 
munn a montr6 des exostoses chez des sujets atteints de fi&vre 
typhoide (avec complications) ) d’infections chroniques, telles 
que la tuberculose et  la syphilis, ou d’intoxications chroniques, 
notamment par le phosphore et l’arsenic. Curtillet insiste sur 
l’importance des agents toxiques. Ehrhardt et Frommer ont vu 
des exostoses survenir apr&s des traumatismes. S’appuyant sur 
les observations des auteurs pr&6dents, Nchramm pense que les 
exostoses sont un symptame et  non une maladie autonome. Toute- 
fois, dans la majorit6 au  moins des faits sus-indiqu6s) i l  n’6tait 
pas impossible que leg dkformations existantes fussent d’une 
autre nature que celles, tr&s caract6ristiques, qui s’observent 
dans les cas authentiques d’exostoses multiples de croissance ou 
bien qu’elle rbsultassent d’une combinaison accidentelle de cette 
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derniere maladie avec l’une qnelconque cles causes d6jA men- 
tionnees. 

Meme en ce qui concerne la genBse mat6rielle des lesions, les 
theories sont extremement varibes. 

Depuis longtemps on considere comme parfaitement demon- 
tr6 que la maladie est en rapport avec des troubles de l’ossifica- 
tion. 

Cohnheim explique l’apparition des exostoses par des 618- 
ments germinatifs detournks de leur place normale, superflus et 
disskminbs un peu partout dans le squelette. Virchow pense que 
les exostoses proviennent soit d’616ments cartilagineux congeni- 
talement disposes dans le pBrioste et y persistant, soit et surtout 
d’expansions lat6rales du cartilage de conjugaison. Marchamd, 
Lippert, entre autres, se rallient A la theorie de Virchow et pen- 
sent que les exostoses derivent d’lots cartilagineux detaches du 
,cartilage de conjugaison. Xonnenscheilz est d’avis que les causes 
du  developpement des exostoses resident dans une maladie car- 
tilagineuse s’accompagnant de d6g6nkrescence fibreuse, puis 
dans une prolif6ration intensive des flots cartilagineux qui ont 
persist& Ehrhardt signale qu’il existe une modification de direc- 
tion dans les rangbes de cellules cartilagineuses en voie d’ac- 
croissement. 

Hoffa invoque un achhement trop pr6coce de 1’6volution des 
cartilages de conjugaison comme cause du raccourcissement des 
membres et de la formation des exostoses, mais Biickmann, au 
contraire, a trow6 un retard de l’ossification. D’aprBs Pels- 
Leiisden, l’ossification du cartilage de conjugaison ne joue aucuii 
rdle dans l’apparition des exostoses. Xchmidt dit n’avoir jamais 
observe de relations entre iles exostoses et le cartilage epiphy- 
saire. I1 pense que les exostoses d6rivent d’flots cartilagineux 
isol6s et apparus sous l’influence du rachitisme. I1 croit pour- 
tant que d’autres troubles g6nbraux se r6f6raiit a la croissance 
et d6pendant de prbdispositions hbrbditaires entrent en jeu. 
D’aprBs Sclzerer, les exostoses resultelit de la capacit6 que pos- 
sederait le pkrioste, pendant toute la vie, de produire du carti- 
lage. 

Murk Jansen voit dans ‘la maladie un arr& des processus 
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kvolutifs qui se deroulent au couiis de l’accroissement normal des 
0s. Keith est arriv6 B une conception similaire, bien que moins 
precise en ses dBtails, par l’6tude d’un tr2s grand nombre de ra- 
diographies prises SUP des 0s atteints d’exostoses multiples. 

Chez les patients atteints d’exostoses multiples la taille est 
d’ordinaire notablement inferieure A la taiPle moyenne, ce qui, 
parmi d’autres causes, d6pend d’un raccourcissement des mem- 
bres infbrieurs (LTtarck, Langenskiold etc.) . Le raccourcissement, 
qui d’habitude atteint Cgalement d’autres 0s d6form6s par l’af- 
fection qui engendre les exostoses, fut d6crit tout d’abord par 
Volkmann qui l’attribuait B une influence rachitique. Lors d’un 
examen un peu sommaire, les d6formations accompagnant les 
exostoses de croissance peuvent, A n’en pas douter, passer fa- 
cilement pour des deformations rachitiques, &ant donne surtout 
que dans certains cas les exostoses simulent des tumefactions 
kpihysaires. C’est chez les 0s dont les alterations Btaient les 
plus accusees que Bessel Hagen rencontra les exostoses les plus 
volumineuses. 

Pels-Leusden, ITchreiber, Langenskiold, pour ne citer qu’eux, 
ont pourtant montr6 tant d’exceptions A cette regle qu’8 l’heure 
presente on considere gen6ralement les troubles de l’accroisse- 
ment comme des sympt6mes coordonnb, mais independants. 

Apres Je raccourcissement de 1’0s dans son ensemble la d6- 
formation la plus commune pourrait bien &re, A ce qu’il semble, 
l’hypoplasie de l’extr6mit6 inferieure du cubitus ; elle s’accom- 
pagne habituellement d’une hypertrophie de l’extr6mitB inf6- 
rieure du radius avec subluxation de sa tbte et, dans les formes 
les plus graves, il existe de $la difficult6 8 porter la main en ad- 
duction (BesseZ Hagen, Nusse, Pels-Leusden etc.) . Lee attitudes 
en varus e t  en valgus au niveau des genoux et des articulations 
du pied sont Bgalement fr6quentes. Par ailleurs des deformations 
de tous les genres imaginables peuvent survenir en raison d’un 
trouble partiel dans la croissance du cartilage Bpiphysaire. Bes- 
seZ Hagen croit que l’attitude en genu vdgum depend d’un a r d t  
de developpement produit par les exostoses de la face externe 
du femur. Biichi ne partage pas cette opinion, car il a trouv6 une 
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attitude en genu valgum m&me avec des esostoses cle la face in- 
terne. 

OBSEEVATIONS 

Nous avons rassembld 24 cas d’exostoses multiples apparte- 
nant  B sept familles diffbrentes. L’une cle ces faniilles coniprend 
quatre g6n6rations et trois autres en cornprennent chacune deux 
qui furent notoirement atteintes par la  maladie. Les trois fa- 
milles restantes ne posddent qu’un cas chacune cl’euostoses mul- 
tiples. 

La plupart des patients offrant des exostoses e t  actuellement 
vivants furent examin& par nous; la majorit6 d’entre eux subi- 
rent Cgalement un examen radiographique. Dans les cas oh les 
signes cliniques n’offriient rien de particulihrement intbressanf 
en dehors des constatations radiographiques, il n’est fait nien- 
tion que de celles-ci, afin de m6nager l’espace. Quant auu pa- 
tients qui ne furent pas euamin6s par nous ou qui 6taient d6c6- 
d6s, nous nous sommes renseign6s a u p r h  de leurs parents. E n  
plusieurs circonstances oh la  maladie dtait bien connue dans Ja 
famille e t  oil les membres de celle-ci occupaieiit des localit6s peu 
abordables, nous avons consid6r6 comme valables les declara- 
tions de bonne sant6 qui nous furent adress6es par lettre. Toute- 
fois nous n’avons utilis6 la  voie 6pistolaire que pour les cas of- 
frant peu d’importance au  point de  vue des questions qui nous 
interessaient plus sp6cialement. 

Dans plusieurs cas les patients avaient d6jB subi un examen 
ant6rieur. Nous avons alors dtabli une comparaison entre nos 
propres constatations et les constatations cliniques ou radio- 
graphiques ant6rieurement faites. 

Wous nous sommes procur6 nos mat6riaux en parcourant les 
registres d’observation de ces dix dernk-es  ann6es dans les 
cliniques chirurgicales de Serafimerlasarettet, de l’Hi3pital de 
Sabbatsberg, de 1’Hbpital de Maria, ainsi que dans les cliniques 
pbdiatriques de l’H6pital de Norrtull ( Allmanna Barnhuset) et 
de Kronprinsessan Lovisas VBrdanstalt for sjuka barn. Dans ces 
divers hbpitaux nous avons rencontr6 au total 7 patients repr6- 
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sentant 6 des familles en cause (la septibme famille fut  d6cou- 
verte A l’aide de medecins privbs) . Nous avons ensuite recherche 
ces patients, nous les avons examines de nouveau et nous avons 
en outre examine tous les parents que nous avons pu rencontrer. 
Dans plusieurs cas oh l’anamnbse provenant des examens antb- 
rieurs mentionnait l’absence d’exostoses dans ;la famille, nous 
avons pu constater que ce renseignement Btait inexact ; le fait 
dependait souvent de ce que les patients atteints d’exostoses 
cherchaient A dissimuler leur infirmite, mais parfois aussi de ce 
que la maladie, en raison de son caractbre bbnin, n’avait pas 
attire l’attention. Dans trois des familles ainsi examinees il se 
trouva pourtant que l’indication d’une h6rbditB negative etait 
exacte, car le pbre et la mere des patients btaint cliniquement 
et radiographiquement indemnes d’exostoses. 

Lorsque, dans nos exposes de l’etat clinique, nous employons 
la  locution ((indices de troubles endocriniens,, ceci veut dire que 
nous avons examine la peau, le systbme pileux, la secrbtion su- 
dorale, les dents, les organes ghi taux et  l’btat psychique, que 
de plus nous nous sommes renseignes SUP les menstrues et 
l’instinct sexuel. 

Les radiographies de l’avant-bras furent prises dans l’atti- 
tude en pronation, avec la face interne de la main dirigbe vers 
la plaque et 1e bras flechi a angle droit. 

En raison du grand nombre des images radiographiques, 
nous nous sommes content& de reproduire uniquement celles 
qui prbsentent un intbrbt spbcifique. 

A ce propos, qu’il nous soit permis d’exprimer notre plus 
respectueuse reconnaissance aux directeurs des cliniques men- 
tionnks plus haut pour la complaisance dont ils firent preuve 
en mettant leurs documents A notre disposition, au Dr Himon, 
Mddecin chef de service A l’Hi3pital de Sabbatsberg, qui fit pren- 
dre a notre intention un grand nombre de radiographies et qui 
nous aida ensuite S les Btudier, enfin aux Drs Renunder, de Va- 
sterhs, et Roswall, de Skovde, qui firent prendre 6galement plu- 
sieurs radiographies. 
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FAJIILIE I. 

1. Karl S-n, 41 ans. Nous ne l’avons pas esamin6. Taille moyenne. 
Pas d’esostoses. I1 a cinq enfants; d’apr& les renseignements, aiiciin ne 
presente d’exostoses. 

2. Richard S-n, 40 ans. Nous ne l’avons pas examine. Taille moyenne. 
Pas d’esostoses. I1 a cinq enfants; d’apres IPS renseignements, aucun ne 
presente d’exostoses. 

3. Elly S-g,  36 ans. Nous ne I’avons pas examinee; les renseignementa 
proviennent des membres de sa famille. La patiente a constamment joui 
d’une bonne sante. Depuis son enfance elle porte un grand nombre de 
nodules, sI6cialement autour des genoux, mais elle en porte egalement 
autour des cous-de-pied et des epaules. Ces nodules cesserent de se d6ve- 
lopper avec l’achhement de la croissance. I1 n’esiste pas, coinme chez 
son frere (obs. 6) ,  line incurvation des avant-bras. Taille moyenne, appa- 
rences d’une bonne sant6, intelligence normale. 

4. Kurt S-g, 14 ans (fils de la precedente). Nourri au sein. Depuis les 
premieres annees de son enfance il offre de nombreux nodules au voisi- 
nage des grandes articulations. Ces nodules se sont notablement accrus 
en volume et en nombre. 

Etat clinique (22.3.32). Jeune garcon de solide constitution, au d6ve- 
loppement de la puberte, de taille normale et  de bonne sante apparente. 
Aucun indice de troubles endocriniens. K e n  d’anormal a11 corps thyroi‘de. 
Bonne intelligence. La jambe gauche est incurv6e et plus courte de 4 c ,  
ce qui entraine un peu de claudication. 

Rodiographie (23.3.32). -411 niveau des grandes articulations, nombreii- 
ses exostoses d’aspect typiqiie et dont les plus grandes atteignent le volu- 
me d’un ceuf d’oie. Pas d’allongement inanifeste des diaphyses. L’incurrx- 
tion de la jambe gauche paralt cansee par line esostose, grosse comiue un 
aeuf de pigeon, partant de la face esterne du tibia ,2 5 c. environ an-dessns 
de l’articulation du con-de-pied ; cette esostose s’est dbvelopp6e du cat6 
esterne, en produisant une inflesion et une iisiire notable du p6ronB. I’as 
d’hypoplasie du cubitus. - Pas de modifications pathologiqnes dans la 
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situation des noyaux Bpiphysaires d’ossificatidn et dans l’ossification des 
cartilages de conjugaison. 

Epicrise. Le raccourcissement de la jambe gauche semble dC- 
pendre noii pas d’uii trouble affectant le cartilage de conjugai- 
son distal en coiisequence de l’exostose visible, mais plutdt d’un 
dkreloppement moiiis actif de ce cartilage sous l’influence de 
quelqiie autre cause. Par contre, il est permis de supposer qu’un 
trouble interessant le cartilage de conjugaisoii proximal ait pu 
engenclrer le raccourcissemeiit et cette hypoth6se se trouve ici 
quelque peu jnstifike par le fait que, SUP la radiographie, ce 
cartilage parait notablement plus inkgal B gauche qu’A droite. 
Toutefois sur ces gros 0s il est clifficile, en radiographie, de se 
faire line idke exacte de la constitution du cartilage de conju- 
gaison. 

5. Gun S-g, 7 ans ( s e u r  du precedent). Non examinee par nous : les 
renseigrlements proviennent des parents. Elevee au sein, elle ne fu t  pas, 
autant qu’on sache, atteinte de rachitisme. Fillette vivace, de taille nor- 
male pour son Bge et  d’apparence saine. Elle aurait de tres petites sail- 
lies ossenses aux cbtes inferieures ainsi qu’aux genoux. 

6. Stig S-n, 35 ans. Toujours bien portant. Depuis son enfance il a des 
nodosites, surtout autour des genoux. Les nodules au-menterent pendant 
toute la Nriode de croissance du patient, mais, depuis, ils sont demeures 
stationnaires. 

Le pere et  la grand’mere paternelle avaient des nodosites semblables 
h celles du patient ; de plus, le pere offrait aux  avant-bras des incurva- 
tions analogues, causees par une hypoplasie du cubitus. 

Etat clinique (22.3.32). Homme de petite taille, mais de constitution 
solide et d’aspect bien portant. A4ucun indice de troubles endocriniens. 
Rien d‘anormal au corps thyroi’de. Intelligence normale. Exostoses ty- 
piques en plusieurs points des 0s longs. Les deux avant-bras offrent des 
incurvations caracteristiques et sont quelque peu raccourcis. Pour le 
reste, &tat physique normal. 

Radiographic (23.3.32). I1 existe des exostoses sur les diaphyses des 
0s longs qui peuvent atteindre le volume d’une noix. Aucun allongement 
apparent des metaphyses. Le cubitus est hypoplasie des deux cat& e t  
sur ses faces tant radiale que cubitale il porte quelques inegalites de  
tr6s petites dimensions. Le radius est legerement incurve et la concavite 
regarde le cubitus (fig. 1, h et i). - Tous les cartilages de conjugaison 
sont ossifies. 

Epicrise. Exostoses multiples typiques avec hypoplasie du 
cubitus et incurvation du radius des deux cdths. 



7. Dagobert S-n, 3 am (fils dn pr6cBdent). Xourri au sein; toujours 
hien portant. 

Etat clinique (22.3.32). Petit garcon ayant l’air bien portant. .kncnn 
signe de rachitisme. Siir le squelette on ne sent pas d’esostoses. Le 1 ) ~ -  
tient n’a pas Bte radiographie. 

8. Marianne S-n, 2 ans (scpur du precedent). Nourrie au s e n  Depuis 
1‘3ge de un a n  les parents ont observe chez cette enfant quelques petits 
noclules sur  les cGtes, ainsi que sur l’omoplate droite. Le nodule de ce 
dernier 0s disparut dans la suite, mais les autres persistent. 

Etat clitaique (22.3.32). Fillette BveilMe, bien constituee, d’apparence 
saine. aucun signe de rachitismr. Quelques petits nodules, dont les plus 
rolumineux sont peine gros coinme un pois, se sentent au niveau des 
cBtes inferieures ainsi qu’aus genoux. - Pas d’examen radiographiqne. 

9. Gurli S-n. DBcCde 5 19 ans d’une maladie dont la famille ignore la 
nature. Depuis son enfance il aurait eu de nombreuses e t  grosses noclo- 
sites autour cles articulations les plus importantes. 

10. Sstr id  S-n, 26 ans. Nous ne l’avons pas examinee. D’apres les rep- 
seignements Venus de ses frPres 0‘11 swurs, elle est de taille moyenne et  
indemne d’esostoses. (Quand la maladie est fortement accus6e et bien 
connue dans la famille, les renseigneiuents fournis ne peuvent guBre &re 
mis en doute). 

Epicrke conceritarzt la f a m i l k .  
Nous avons ici une famille dans laquelle on rencontre siire- 

ment, au cows de quatre gCnCrations successives, des exostoses 
multiples de croissance. L’h4rCditB est le trait caracteristique 
d’une maladie causCe par un facteur dominant, ainsi que l’ont 
dCcri te Langenskiold et  d’autres. 

Chez tous les membres qui clans cette famille se trouvaient 
atteints, l’affection se distinguait par des exostoses relativement 
volumineuses. 

FAMILIE IT. 

3 
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1.  Gustav P-n. DBcBdB. La famille ignore s’il avait des alterations 
osseuses. 

2. Anna P-n, 55 ans. Taille moyenne. Pas d’alterations osseuses au 
palper. 

3. John P-n, 35 ans. Nous ne l’avons pas examine; les renseignements 
le concernant viennent de ses parents. I1 a toujours Bt6 bien portant. 
Depuis son enfance il presente plusieurs nodosites osseuses, en particu- 
lier au niveau des genoux. Les nodosites cesserent d‘augmenter avec 
l’arr&t de la croissance. Pas  de symptames subjectifs. La taille serait 
moyenne, la c,onstitution physique solide et l’intelligence normale. 

4. John P-n, 11 ans (fils du pr6c6dent). Nourri au sein. AussitSt aprb  
s:i naissance, il offrait des nodosites aux cbtes, aux omoplates et aus 
genoux. Depuis, ces nodosites ont augment6 de volume et de nombre. A 
trois ans (en 1924), le jeune patient est opere A Kronprinsessan Lovisas 
Vgrdanstalt. Extrait du compte rendu de l’intervention: ,A l’union de la 
portion cartilagineuse et de la portion osseuse de la neuvierue cSte se 
voit un enchondrome nodulaire, en forme de grappe de raisin e t  du 
volume d’une orange; la turneur se projette jusque sup la onzieme cbte. 
Resection(<. 

Examen radioyrapAiqzie (1.11.30. K. L. V.) .  A la face posterieure du 
femur gauche on d&oiivre, sur une vue prise de c6t6, une exostose longue 
de 4 c., 6paisse comme un doigt, clirigee en haut. Sur les deus tibias et 
les deux perones, tres petites exostoses acuininees. L’extrCmit6 proximale 
de l’humerus gauche porte, sa  face interne, une exostose grosse comme 
une noix et dont le point d’attache est fracture. Pas  d’alterations bien 
notables au niveau des coudes. Le cubitus gauche est plus court que le 
radius d’environ 1 c.; il est clroit e t  la face interne porte une exostose 
grosse comme un pois (fig. 1 c). Le cubitus droit est plus court que le 
radius d’environ 1,5 c. L’epiphyse est aplatie dans la direction du radius 
et, en dedans, - region oh le cartilage de conjugaison est moins apparent, 
- elle se continue avec une portion de la diaphyse qui est d’une structure 
plus poreuse, structure qui se prolonge un peu par en bas sur la face 
radiale du cubitus. - Dans le squelette de la main on ne decouvre 
aucune alteration notable. -- Sur le bord interne cle l’omoplate on voit 
deux saillies osseuses du volume d’un pois. - A la partie anterieure de 
la cinquieme c6te est L ? exostose pediculee, se terminant en chou-fleur 
et grosse comme une bonne noix; elle se dirige obliquement en haut e t  
en dedans. - Pas d’nllongement notable de la m6taphyse. - Rien de 
pathologique dans la disposition des noyaux Cpiphysaires cl’ossification. 
Ancun des cartilages cle conjugaison n’est ossifi6. On profite du sejonr 
de l’enfant CI K. L. V. pour lui  enlever l’exostose occupant l’hum6rus 
gauche. 

Etat  clinique (29.11.32). Jeune garcon de taille normale. Pas d’anoma- 
lies au  corps thyrokle. Bonne intelligence. Aucun indice de troubles endo- 
criniens. 
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Fig.  1.  
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Examen radiographique (29.11.32). Les exostoses pr6sentent un ac- 
croissement ZL peu pr&s en rapport avec l’accroissement du systcme osseux 
dans son ensemble, sauf la grande exostose qui occupe la face posterieure 
du f6mur gauche et qui a subi une certaine diminution ainsi qu’une cer- 
taine modification de sa forme. A l’avant-bras droit, l’exostose dirig6e 
vers le radius paraft un peu plus grande et mieux delimitee (fig. 1 g). 
- Rien de pathologique dans la disposition des noyaux Bpiphysaires d’os- 
sification. Aucun des cartilages de conjugaison n’est ossifi6. 

La selle turcique est d’une capacit6 et d’une forme normales. 

Epicrise. Le patient presente des exostoses typiques. L’dlon- 
gement des metaphyses est insignifiant. I1 est interessant de con- 
stater une certaine tendance A la formation d’exostoses en chou- 
fleur munies d’btroits pCdicules. La tumeur enlevee A l’hge de 
trois ans avait put-&re-bien, elle aussi, la meme structure; elle 
ressemblait, il est vrai, clavantage A un chondrome, mais cette 
apparence dCpendait probablement de l’%ge du patient. - I1 
convient en outre d’insister SUP la modification que subit la for- 
me de l’exostose occupant la face posterieure du femur ; le fait 
dependait Cviclemment cle I’action des muscles et des tendons 
environnants. - On avait une belle image au niveau de I’extrC- 
mite oblique et atrophibe clu cubitus; au cat6 interne de cette 
extremite on constatait nettement l’ossification du cartilage de 
con jugaison. 

5. Alva H-y, 30 ans. Depuis I’enfance, nodosit6s au niveau des arti- 
culations du genou et  du cou-de-pied. Ces nodosites ont cesse d’augmenter 
avec I’arret de la croissance. En ces derni6res annees la patiente fut  de 
temps h autre incommodee par des douleurs dans le coude gauche. En 
quelques occasions les mouvements du coude furent subitement enray& 
dans l’attitude en flexion, phenorn&ne qui disparaissait au bout d’un court 
instant. L’anamngse ne mentionne aucun traumatisme contre le coude. 

Etut clinique (13.1.33). Femme de taille moyenne, de constitution nor- 
male et  de bonne santt5 apparente. Aucun signe de troubles endocriniens. 
Rien d’anormal au corps thyroi’de, non plus que sous le rapport psychique. 

Examen radiogruphique (13.1.33). Exostoses typiques, en nombre rela- 
tivement limite, au niveau des grandes articulations ; la plus volumineuse, 
grosse comme une noisette et port& par une tige allongb, occupe l’extre- 
mite distale de la face interne du femur gauche. Pas d’allongement marque 
de la metaphyse. - L’avant-bra$ droit presente un aspect caractbristique 
avec l’extr6mit6 hypoplasi6e du cubitus et les incurvations qui occupent 
soit le radius, soit le cubitus et  dont les concavites se regardent mutuelle- 



rnent. Sur sa face radiale le cubitus est inegal e t  rngueux. L’incurvation 
du radius est surtout accusee en face de cette region inegale (fig. 1 j). 

Dans le coude gauche on voit un corps &ranger arondi, libre, gros 
comme un bon pois et qui fut  certainenient l’origine des genes qu’eprouva 
le patient. 

L a  selle turcique est de forme et  d’amplitude normales. - Tous les 
cartilages de conjugaison sont ossifies. 

Epicrise. Esostoses typiques d’un rolunie mocl6r6 e t  relative- 
ment peu nombreuses. Coninie il arrive le  plus souvent chez l rs  
patients clont la croissance est tei*iiiin6e, on n’observe pas d’al- 
longement des m6taphyses. - L’hypoplasie de l’extr6mitC cubi- 
tale, avee les alt6rations qui s’ensnirent clu c8t6 de l’avant-bras, 
est d’une iiettet6 particuli6re. Cette iiettet6 ressort tout sp6ciale- 
ment an iiiveau cles dentelures du  cubitus et cle l’incuivation clii 
radius, laquelle est surtout accus6e en face des deiitelui-es du 
cubitus (coinparer arec l’obs. 111’2). 

6. Gunvor H-y, 6 ans (fille de la precedente). Nourrie au sein pendant 
t rois  mois, puis au biberon. La mere n’a pas remarque de nodules osseux. 

Etat cliizique (13.1.33). Fillette de temperament rif, de taille normale 
pour son Bge e t  d’apparence saine. Rien 5 noter au corps thyroi’de. 
Aucun indice de rachitisme. Quelques petites saillies osseuses autour des 
genoux. 

Eoamen ?a&iographique (13.1.33). Quelques exostoses typiques au  
niveau des articulations des genoux et des Bpaules. - A la face post& 
rieure du femur, vers son extrBmitB distale, exostose aplatie ayant le 
volume d’une bonne noix. - Aux mains et aux pieds, nombre limit6 de 
petites exostoses. - Allongement Bvident, mais modBr6, des mBtaphyses 
A l’extremite distale des deux femurs, ainsi qu’8 l’extrBmit6 proximale 
des deux humerus. - Le cuhitus gauche est raccourci cl’environ 0,5 c. et 
sa face radiale porte une exostose grosse comme un  pois (fig. 1 a). 

Selle turcique de forme e t  d’amplitude normales. 
E n  ce qui concerne les noyaux epiphysaires d’ossification et l’ossifica- 

tion du cartilage epiphysaire, on ne constate encore aucun noyau d’ossifi- 
cation ni dans l’epiphyse de l’extr6mite distale du cubitus ni dans la 
t&te du radius. Les noyaux Bpiphysaires des 0s du poignet sont plus pe- 
tits qu’on ne le voit generalenient SI cet 5ge. A l’extremite proximale de 
l’humerus, la lime epiphysaire est ouverte : normalement elle se ferme 
vers 1’8ge de 5 ans (Broman). L’apparition des noyaux Bpiphysaires est 
donc, sous le rapport de sa date, entre les limites de la normale; elle 
est pourtant plus proche de la limite superieure que de I’infBrieure. 

3 
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Epicrise. Altbratioiis typiques carac tb ikmt  les esostoses 
multiples de croissance. Bien qu’il n’existe pas encore de ligne 
kpiphysaire, le cubitus gauche est manifestemeiit raccourci. - 
L’exostose arrondie occupant la face postbrieure du fbniur clroit 
aura  subi probablement uii changement de forme analogue B 
celui de l’obs. 2,  faniille 111. 

7. Nils P-n, 29 ans. Depuis son enfance le patient presente des nodo- 
sites immediatement au-dessus des deux genous. Ces nodosites ont cesse 
de s’accroltre depuis que le patient a cesse de grandir. En 1929, les 
exostoses les plus volumineuses furent extirpees ti l’Hdpital de Sabbats- 
berg. On prit de plus des radiographies des articulations du genou. 

Exanzen radiograpliipue (5.6.29). A l’extr6mit6 inferieure des deux 
femurs se voient de grandes exostoses d’un aspect typique; les unes, 
port6es par de longs pedicules, sont en forme de chou-fleur, les autres 
ont une large base et  une extremite pointue. I1 existe aussi des exostoses 
sur Ie tibia e t  le perone des deux cdtes. Pas d’allongement perceptible 
des metaphyses. 

Etat clinipue (29.11.32). Jeune homme de taille moyenne, avec une 
solide constitution physique et les apparences d’une bonne sante. Aucun 
indice de troubles endocriniens. Rien d’anormal du c6t6 du corps thyroi’de 
et  de l’intelligence. Cicatrices laissees par les resections des exostoses 
voisines des genoux. Petites saillies osseuses se sentant a u  palper sur les 
jambes, aussi bien 8 leur extrkmite proximale qu’h leur extremitk distale. 
Pas de racconrcissement perceptible des 0s. Incurvation insignifinnte de 
l’avantbras gauche. 

Examen radiographique (29.11.32). Les grandes exostoses visibles, sup 
les radiographies de 1929, l’extremit6 distale des femurs ont ete enlevees 
au ciseau et  la surface qui en est resultee se montre unis. A droite, le 
cubitus paralt Xggrement raccourci ; l’extremite cubitale inferieure est 
leg6rement polie du cat6 du radius et la surface articulaire regardant 
le radius est plus grande qu’8 gauche. A une petite distance en haut  sur 
le bord radial du cubitus se voit une rugosite surmontee d’une petit‘e 
pointe. Au niveau de cette rugosit6 le radius qui, dans son ensemble, est 
faiblement incurve montre une incurvation plus accentuee (fig. 1 b). 
Tous les cartilages de conjugaison sont ossifies. 

Epicrise. Altbratioiis clu type usurl des exostoses cle crois- 
same. I1 esiste une certaine tendance B la foi*mation d’esostoses 
gourvues d’un long p6dicule surmoiitb cl’iine t&te en cliou-flrur. 
Altbratioiis caract6ristiques clu cubitus. 



8. A41rar P-n, 27 am. Homiiie de tnille m o ~ e n n e ,  de constitution llhy- 
sique normale et cl’apparence saine. S u  palper il seinble con~pl(.tenient in- 
deinne d’exostoses. Pa8 d’esanien radiograph) cine. 

9. Hans P-n, 3 ans (fils du precedent). Petit gu rpn  bien portnnt, 
sans exostoses perceptihles au  palper. PRS tl’esamen rsiliofrraphique. 

10. Bror P-n, 22 ans. Depuis sa tout11 preniitre enfnnw 11 : i ,  aiix sennii‘i 
e t  aiix cons-de-pied, des nodules qui se sont leiiteinent nccrns. 

Etat  cltnigue (16.1.33). Jeune homme de taille nioymnr, ile constitli- 
tion solide et, & ce qu’il seinble, de bonne sante. Aucun indice de troubles 
endocriniens. kien cl‘anormal a u  corps thyroi’de. Intelligence norinale. AIIX 
cons-de-pied, R U S  genous et anx epaules on sent plnsieurs nodules :in 
palper ; les ylus gros atteignent le volume d’nne nois. Pas tl’1iyl)opla~;ie 
cubitale reconnaissable au palper. Le patient n‘s pas etF. radiopaphie. 

Epicrise. Esostoses innltiples typiques clr iiioyeuiie climrn- 
sion. 

11. Gunhild P-n, 20 ans. Elle n’a .jtunais remarquC I’e~istence de no- 
dules. 

Etat clinique (23.1.33). Feniine bien confornGe, ayant l’air Iiirn 1)or- 
tante et de taille moyenne. Aucnn indice de troubles endocriniens. (‘orlis 
thyroi’de : rien de special. Intelligence norinrile. - Au nileau cles genonx 
et cles cous-de-pied on sent ciuelques trPs 1)etits noilules de consistanc? 
osseuse ; les plus gros, atteignant le roluiue d’nne noiqette, occnpent 1:i 
face interne de l’extremite clistiile du feniur droit. Ni d6forniiitions ni 
raccourcissements prononces des OR. 

Ezanten radiograplr ique (23.1.33). Esostoses m~iltiples tql)iqiies, hien 
qu’insignifiantes, des dens  cBtCs des articulations cles cous-de-l)ietl, des 
genoux, de la hanche et des Bpaules. Pas cl’allongeinent apparent cles me- 
taphyses. Le cnhitus est normal des deus cOtCs. - Tontes les lignes 61)i- 
physaires sont ferineen. 

Bpicrisc. Ihostoses typiques multiples. I1 est intCressant de 
constater q i i e  la patiente, bieii qu’elle ait  viiigt aiis, ii’arait pas 
reiiiarquk ses esostoses en raison cle leur tr6s faible iinportance. 

Epivrisc tlc lri ftrmille. 
Nous veiioiis de clkrire ime faiiiille oh les esostoses iiinltiples 

cle ci-oissaiice se soiit iiioiitr6rs peiidaiit cleux g6ii6ratioiis. I1 se 
pourrait a6aiiiiioiiin que le @re ( o h .  1) ea t  Ct6 atteint, puisqiie 
5 cle ses enfants offreiit drs rsostoses et  qne la m&re (01)s. 2 )  
en est eseiiipte. I1 est en ef‘fet possible que la ilialadie a i t  6clialq)i. 
h l’attention c l n  p h ,  v u  que, (lms toutes les observations rela- 
tCes ci-dessiis, e l k  est tl’nii caraclPre assez iliscret, au point 
m i k e  que daiis 1111 cas, - wlui tl’une feiiiiiie poiirtaiit r t ,  q i i i  
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plus est d’une femme d6jL parvenue A 1’Age de vingt ans, - la 
patiente ne s’en 6tait pas apergue. 

Dans cette famille, par consbquent, l’hkr6dit6 est typique- 
ment dominante. I1 est A noter que, SUP les 6 fr&es ou m u r s  ap- 
partenant A la seconde gBa6ratioa, 5 furent atteints par l’affec- 
tion, une fr6quence qui, B n’en pas douter, se rencontre assez 
raremen t. 

Une certaine tendance L la formation d’exostoses en chou- 
f lew avec long pbdicule se rencontre chez plusieurs des membres 
de cette famille. I1 semble que ce genre d’exostose se d6veloppe 
secondairement par suite de l’action irritative et m b n i q u e  
qu’exercent les muscles et les tendons voisins. - I1 ne faut pour- 
tant gu&re s’btonner que les exostoses aient present6 des res- 
semblances aussi accuskes; dans cette famille, en effet, sous le 
rapport de la constitution physique et de l’aspect, fr&res et 
sceurs avaient entre eux une ressemblance peu commune. 

FAMILIE 111. 

1. Frans A-d, 55 ans. Depuis son enfance il a des nodules, qu’il estime 
rachitiques, au voisinage des grandes articulations. Ces nodules cesserent 
de s’accroftre, une fois que le patient devint adulte. 

Etat clinique (12.3.32). Taille: 167 c. Homme petit, mais solidement 
constitu6. L’avant-bras gauche est de 6 c. plus court gue le droit. Aucun 
indice de troubles endocriniens. Rien d’anormal au corps thyroide. Bonne 
intelligence. Etat g6n6ral: rien de notable. 
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Exameth radiographique (12.3.32). Nombreuses exostoses dont le vo- 
lume peut s’elever jusqu’k celui d’un ceuf d’oie. Tantbt elles prennent 
la forme d’un chou-fleur, tantat elles sont port6es par des p6dicules longs 
et  etroits, tantat leur sommet n’est que faiblement acumin6 ; elles siegent 
auprh  des articulations des cous-de-pied, des genoux, des hanches, des 
tipaules et des poignets. On ne constate pas d’allongement certain dex 
metaphyses. Le cubitus gauche est hypoplasie, la main est subluxee; 1~ 
radius et le cubitus sont fortement incurr6s et les incurvations se 
regardent l’une l’autre (la photographie fut  prise dans I’attitude en 
supination). A l’estremite distale du radius e t  du cubitus siegent deus 
petites exostoses dirigees l’une vers l’autre (fig. 2) .  - Tous les cartilages 
de conjugaison sont ossifi6s. 

Epicrise. Exostoses multiples d’un aspect typique. Les alt6 
ratioiis caract6ristiques cle la maladie, telles que l’hypoplasie 
cnbitale ainsi que les incurvations du radius et du cubitus, se 
rencontrent A gauche. - I1 est assez int6ressant de noter que h 
maladie fut jng6e rachitiqne, opinion qdon entencl souvent es- 
primer. 

2. Sylvia A-d, 13 ans (fille du pr6ddent). Son pere est de petite taillc., 
mais la m&re est considBrablement au-dessus de la moyenne: tous les 
cleus sont bien portants. La patiente a et6 nourrie an sein. Depnis l’fig+ 
cle deus ans elle a des nodules qui, durant la p6riode cle croissance, ont 
augment6 de nombre et cle volume. 

Ezamen radiogruphique (pratique en 1921 par un radiologiste priv6). 
Exostoses manifestes sur les extremites proximales du tibia et du p6ro- 
n6 gauches, ainsi que s u r  l’extrBmit6 distale du f b u r .  La tete du  perone 
parait le siege d’une tumefaction irr6guMre; de la face interne de la 
mhtaphyse tibiale par t  m e  exostose k peine grosse comme un pois et 
pourvue d’un Btroit pedicule : sur le cat6 interne de la m6taphyse femorale 
se voit une saillie e t  l’epiphyse, sur sa face interne parait in6galement 
dentelbe. (Cette derniere apparence est-elle imputable k des d6formationa 
provenant des exostoses? I1 est difficile de le dire pour plusieurs raisons 
et. entre autres, 21 cause du peu de nettete de la radiographie). 

Les exostoses se sont ainsi progressivernent accrues sous le rapport 
aiissi bien de leur nomhre clue de leur volume. En 1928, la patiente est 
traitee I’Hbpital de Sabbatsberg pour ses nodules ; une radiographie esr: 
prise tl cette occasion. Diagnostic : Exostoses multiples. 

E f a t  clinique (4.12.28). Sur la plupart des lignes diaphyso-epiphysaires 
on sent des tumeurs dures comme de I’os, indolentes, fixees au squelette 
et dont le volume varie de celui d’une noisette 21 celui d’un ceuf de poule. 

Examen radiographique (5.12.28). Nombreuses exostoses l’extr6mit6 



sup6rieure cles cliayhgses tibiales e t  p6ronigres des deux cat&. La dia- 
physe clu fOmur droit montre, stir SR face interne, h 4 c. au-dessus de son 
estrPmit4 inferieure, une 1,etite exostose acumin6e. La diaphyse f6morale 
gauche montre tl la partie infPrieure de sa face externe des exostoses 
ty1)iques. Sur chacune des faces jnterne et  postCrieure pro6mine une 
exostose h large base avec un contour inegal, mais bien tranch6 (fig. 2 a). 
Cette exostose montre en clifferents points un systeme trabeculaire peu 
dense et  irr6gulier ilui donne aux points precites une apparence alv6olaire. 
A In base cle l’exostose le contour cortical du femur fait cl6fdut ; la couche 

Fig.  2 u. 

corticale se confonil arec les trab6cules de l’exostose clans le bord qui 
est au-dessus d’elle. Le cubitus rnontre cles deus c6t6s line exostose sur 
la face radiale :L 5 c. au-clessns de l’extr6mit6 inferieure (fig. 3 a). Le 
cubitus des deux cdt& niesure 2 c. ile nioins que le radius e t  le radius 
s’incurve en forinnnt un a rc  ouvert chi cdt6 du cubitus. - Pas d’allonge- 
ment perceptible cle la m6taghyse. - Rien de pathologique dans la dispo- 
sition des noyaux epiphysaires non plus que dans l’ossification du carti- 
lage de conjugaison. 

Etat clinique (25.9.32). Jeune fille extraordinairement grande pour 
son gge (taille: 168 c.), iuaigre et dCgingand6e, mais pour le reste avec 
les apparences il’une bonne snnt& Pas de signes de troubles endocriniens. 
Rien d’anormal nu corps thyroi’de. Poils pubiens et seins developpi%. Intel- 
ligence norinale. - A gauche, le bord interne de l’omoplate est plus Bloig- 
n6 cle la cnge thoracique qu’& tlroite, en raison d’une exostose partant 
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de  l’omoplate e t  se dirigeant vers le thorax, ainsi qu’on l’a constate en 
radiographie. Le bord interne des deux omoplates offre des dentelures 
inegales e t  porte plusieurs exostoses dont le volume peut atteindre celui 
d’un pois. Sur les deux apophyses coracoi’des se voit une paire d’esostoses 
grosses comme un grain de riz. A l’extremite interne de la clavicule gau- 
che, exostose du volume d’un pois. Sur les c6tes existent une s6rie de 
petites saillies ayant les dimensions d’un grain cle riz. - La patiente 

Fig .  2 h. 

boite legereruent en raison de ce que le meinhre inferieur gauche a 2 c. 
de moins que le  droit. Le hassin est tres legereinent oblique et  la colonne 
vertebrale presente une scoliose h convexite gauche. LBghre attitude en 
genu valguni des deux c6tBs. 

Examen radiograplLique (27.9.32). Exostosrs typiques SUP tout le sque- 
lette. - Pas d’allongement notable des metaphyses. - A l’rxtr6niite 
proximale des femurs, au bassin et B l’extremite proximale des hum6i-us 
existe une serie de tres petites saillies osseuses. - L’exostose 3 large 
base qu’on apercevait lors de l’examen racliographique precedent sur line 
vue laterale du genou gauche, exostose qui presentait une structure irrC- 
guliere avec de grandes vacuoles, s’est modifiPe et  l’on voit niaintennnt 



40 JOHN ERIKSSOS & TELEMAK FREDBARJ 

une esostose grosse connne une noisette, pBdiculee, dirigee en haut et re- 
pontlant vr:iisemblal)leiiient h la partie proximale de la neoformation, tandis 
que la partie distale n’est plus reprCsentBe que par quelques petites in& 
galit& (roir fig. 2 b).  - ilux pieds, le troisieme orteil gauche paraft 
fortement d6vi6 en cledans an niveau de sa premiere articulation pha- 
langienne; il se place ainsi en flexion au-dessous du second orteil. Cette 
deviation est caus6e par une esostose partant du bord externe de la sur- 
face articulnire clistale de la premiere phalange. exostose qui est grosse 

Fig. 3 a. 

comme un grain de ria et dirigee vers l’articulation. Par ailleurs on 
trouve sur les extremites aussi bien proximales que distales des meta- 
carpiens et des phalanges une s&ie de petites exostoses pouvant atteindre 
les dimensions d’un grain de riz. Aucun 0s du pied n’est raccourci. - 
Pas d’exostoses autour des coudes. - L’hypoplasie de l’extr6mitB cubitale 
ne s’est pas modifiee. Les exostoses visibles sur les plaques antdrieures, 
exostoses qui partaient du cubitus pour se diriger vers le radius, ont 
presque complBteinent disparu, bien qu’en face des exostoses l’incurvatiom 
du radius persiste (fig. 3 b) ,  mais un peu moins prononcee. - Aux mains 
on voit un raccourcissement de l’auriculaire droit ; les metaphyses offrent 
un allongement mod6r6 aupres des epiphyses des metacarpiens, ainsi que  
des premiere e t  deuxi6me phalanges. L’auriculaire droit est devi6 en de- 
dans au  niveau de sa premiere articulation phalangienne, ce qui tient Bvi- 
demment h une saillie osseuse partant du bord cubital de  la surface arti- 
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culaire distale de la premiPre phalange, saillie qui est grosse coinnie un 
grain de riz, dirig6e re rs  l’articulation et, par son aspect, absolunient 
analogue SL celk qui occupe le t r o i s i h e  ortril du pied gauche. Pour  le  
reste on trouve sur les os des doigts glnsirurs petites saillies fort  tenues. 
- D’une maniere g6n6rale les esostoses visibles sur les plaques radio- 
graphiques du premier examen rnontrent dans leur ensemble m e  aug- 
mentation de volume en relation avec la croissance du sxsteme osseux. 
- Pas de modifications pathologiques dans la dislwsition des noyaux 
Bpiphysaires e t  la fernieture des lignes 6l)iphysaires. 

Fig .  3 b.  

Epicrise. Nous avoiis ici uiie patielite cliez laquelle les esosto- 
ses sont grosses et nombreuses, tandis que l’allongement cles 
inktaphyses est peii prononck. - Comme les pYemi&res radio- 
grapliies remoiiteiit B uii &ge- aussi pi’kcoce que celui de deux 
a m  e t  comine les siiivantes clatent respectivement de l’$ge de 8 
e t  13 am, nous sonillies ici en iiiesiire cl’obseiwr plusieurs par- 
ticularitks intkressaiites coiiceriiant la croissaiice des exostoses 
et les diverses plia8es de leur evolution. 

C’est ainsi que cliez cette patiente, de m&ne que dans la 
plupart des autres cas, 011 coristate du cBt6 cles exostoses un ac- 
croissenient proportiom6 21 la croissance du s y s t h e  osseiix dans 
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son ensemble. Nulle part les exostoses ne sembleiit partir du 
cartilage de conjugaison; elles partent de la diaphyse au voisi- 
nage de ce cartilage OLI m6me A une assez p a n d e  distance de lui. 
Ce ph6nombne s’observe de la faqon la plus nette SUP les images 
provenant clu genou gauche, oil s’btaient montr6es et d6velop- 
p6es une s6rie d’exostoses qu’on voit subir ensuite une transfor- 
mation rbgressive, laquelle, en raisoii de ses caractbres, semble 
constamnieiit dCtermin6e par l’action des muscles et cles ten- 
dons sur les exostoses. Pareille transformation est surtout bien 
visible SUP les vues lat6rales prises au genou gauche: ici 1’011 
peut trbs bien suivre la transformation, pi~6c6clemnient d6ci*ite, 
d’une g r a d e  exostose en chou-fleur. 

I1 est encore intbressant cle constater la dispavition des exo- 
stoses cubitales dont l’euistence ii’est plus attest&, sur les cler- 
nibres plaques, que par cles in6galit6s clu cubitus et par les iii- 
curvations du radius. 

La dkviatioii clu troisisme orteil du pied gauche et de l’auri- 
culaire de la main clroite est caus6e par une petite poiiite os- 
seuse qui part cle la surface articulaire distale de la premi6re 
phalange et qui est dirig6e vers l’articulation. Ces petites ,willies 
osseuses sont int6ressaiites en ce sens qu’elles occnpent les es- 
tr6niit6s osseuses en cles points oil il n’y a pas de cartilage de 
con jugaisoii et qu’elles soiit clirig6es vers l’articulation. De plus, 
B l’inverse cles exostoses habituelles, elles ont une surface uni- 
foi~iibment arrondie, ce qu’on peut attribuer A l’usure (les 
exostoses cubitales sont de meme assez unifoim6ment arron- 
dies). - Aux extrbmit6s proximales cles m6tacarpiens et  aux 
extrkmit6s distales des phalanges, oh, B vrai elire, il n’y a pas 
de cartilage 6piphysaii.e) existe @lenient une s6rie de ts&s pe- 
tites saillies osseuses. 

Les raccourcissemeiits qu’on observe dans le cas actuel sur 
les 0s  cle l’auriculaire de la main droite se coinbinent avec uii 
allongemelit de la ni6tapliyse des m6mes 0s .  Comme c’est la rbgle, 
on constate en m6me teinps cles in6galit6s dans les lignes 6pi- 
physaires. 

3. Viktor A-n, 50 ans. Le patient ne s’est jamais decouvert de nodules. 
Etat cliniqzse (2.12.32). Homme trapu, solidement constitue. Taille : 
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162 c. Aucun signe de troubles endocriniens. Corps thyroi’de : rien :i noter. 
Intelligence normale. 

Ezamen 1-adiographique (3.12.32). Quelques saillies osseuses avec lenr 
aspect et leur disposition caracteristiques ; les plus grosses, du rolririie 
d’un hon pois, sont au voisinage des grandes articulations. - Pas d’alloli- 
gement des metaphyses. - Le cubitus droit est hypoplasie et plus court 
d’environ 2 c.  Les deux cubitus sont incurves e t  leur concai-it6 regarde le 
radius qui est hi-mCme leg6rement incurve et pourvu, sur sa face cubi- 
tale, cle quelques exostoses en pointe, mais fort petites. - Toutes les li- 
gnes epiphysaires sont fermees. 

Epicrise. Ce fait est intkressant B cause clu petit iioinbre et 
de  la petitesse cles exostoses; il en r6sultait que le patient lui- 
m&me ignornit leur existence. Dam tin exaineii cliiiique usueI 
i l  est kgaleiiient probable que ces altkrations auraieiit pas& ina- 
peques de la iiiajoritk des obserratews. Par condqueiit et ,hi 

possible, il h u t  constanimeqt effecttier iiiie exploration radio- 
graphique pour qu’on ait le droit cl’affiriiier catkgoi.icluemeiit 
qii’uii patient est exempt cl’esostosrs. 

4. Ella A-n, 42 ans (cousine clu pr4cedrnt qu’elle R dpousd). Feiiinie 
de taille inoyenne (164 c.)  avec les apparences d’une bonne sante. ducun 
indice d e  troubles endocriniens. Corps thyroi’de : rien de particulier. Intel- 
ligence normale. 

Exurnen iadiographiqtce (3.12.32). Sur le squelette on ne decouvre :iu- 

cune exostose. 
En plus d’une fille (obs. 5),  la patiente eut de son mari deux autres 

enfants: un garcon et une fille, respectivement &g& maintenant de 9 et  
10 ans ; ces deux clerniers enfants n’offrent pas d’exostoses nu palper. 
mais ils n’ont pas etd radiographies. 

5. Birgit A-n, 13 ans (fille de la precedente). Nourrie :iu sein. Depnis 
l’bge de 3 ans elle presente de petits nodules osseux an nireau des genoiis. 
Ces nodules se sont accrus dans la suite, mais tr6s lentement. 

E’tut clinique (30.9.32). Jeune fille de taille en rapport avec son iige 
(145 c . ) ,  d’apparence sainr e t  de constitution physique normale. Sucun 
indice de troubles endocriniens. Rien d‘anormal ni du cOte dn corps thg- 
roi’de ni du cat6 de l’intelligence. 

Examen radiograpliique (1.10.32). Petites eminences osseusrs, pourant 
atteindre le volume d‘un pois et presentant l’aspect carwct6ristique, au- 
tour des grandes articulations. - Un allongement metaphysaire evident 
se voit B l’extremit6 distale du femur ainsi qu’8 I’extr6rnitP proximale &I 

tibia et du p6ron6. - Vers l’union de son tiers moyen et  de son tiers 
inferieur le cubitus gauche se renfle pour former une tuniCfnction grosse 
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comme une noix et presentant une surface assez unie. Immediatement 
au-dessus de la tum6faction, le  radius est un peu plus fortement incurvC 
(fig. 1 d) .  A gauche, le cubitus est plus court de  1 c. qu’h droite. - Rien 
de pathologique dans la disposition des noyaux epiphysaires et l’ossifica- 
tion des cartilages de conjugaison. 

Epicrise. Dans le cas prCe6dent les exostoses sont particu- 
librement insignifiantes, tandis que Vallongement des m6taphy- 
ses est bien Cvident. 

Bpiciise de la fanzille. 
Voici clone une famille oh deux fr2res ont des exostoses mul- 

tiples, affection clont, suivant l’usage, leurs enfants ont h6ritC. 
11s i gnorent si quelqu’un de leurs ascendants, maintenant clCc6- 
dCs, avait des exostoses. - Dam l’obs. 5 les exostoses cle la pa- 
tiente, qui Ctat fille de parents consanguiens (obs. 3 et 4) ,  sont 
relativement insignifiantes ; cette circonstance parait tbmoigner 
en une certaine mesure qu’il n’existait pas chez la mbre une prB 
disposition latente Cventuelle. Ces prCdispositions latentes ont 
6t6 supposCes par plusieurs auteurs, bien que les preuves de leur 
existence fassent defaut. 

I1 est curieux de voir les diffbrents aspects que rev& l’affec- 
tioii chez les differents membres cle la meme famille. C’est ainsi 
que clans l’obs. 2 nous avons cle grosses esostows, mais uii allon- 
gement insignifiant des mktaphyses, tandis que, chez une cousine 
du mCme Age (obs. 5 ) ,  les exostoses sont de dimensions particu- 
liBrement insignifiantes, mais, en &change, les allongements mC- 
taphysaires sont tr6s marques. 

Notons en outre que les lesions ont une importance notable- 
ment plus grande chez le p&re et la fille de la famille A-d que 
chez le p&re et la fille de la famille A-n, ce qui indique une dif- 
ference dans l’ensemble de prbdispositions dont h6ritbrent les 
deux frbres. 
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1.  Johan L-n, 45 ans. Depuis son enfance il a remarque des nodules, 

snrtout antour des genous, inais Bgalement au nireau des cons-de-pied, tlex 
poignets et des Bpaules. Ces nodules s’accrurent pendant la periode tle 
eroissance du patient, mais dans la suite ils ne se sont plus modifies. Le 
patient n’en a jamais eprouv6 d’incommodit6. 

Etat cliiaique (7.10.32). Homme solidement constitue, un peu trapn. 
Aucun indice de troubles endocriniens. Corps thyroi‘de : aspect normal. 
Intelliqence normale. Au palper, on sent de grosses exostoses an voisinaze 
de toutes les grandes articnlations, sauf les coudes. 

Exameiz radiogiaphique (7.10.32). Exostoses d‘aspect typique au ni- 
veau des articulations des pieds, des genoux, des hanches, des epaules r t  
des poignets. Fort  allongement des metaphyses, surtout marque h l’es- 
tremite inferieure des femurs, mais tr6s netteinent encore au col des 
femurs, aux tibias et aiix perones, tant h leur extrernite suldrieur 
qu’k leur extreinite inferieure, ainsi qu’h l’extrernite suyBrieure des hu- 
merus. - Une exostose pediculee, grosse comrne un ceuf de poule, est su r  
la face antero-interne du femur gauche h 20 c. environ au-dessus du gtl- 
nou (fig. 4). En relation avec elle se voit une incurvation fernorale COII- 

vexe en dehors h l’union de la metaphyse allongee et du reste de la dia- 
physe. - Autour des genoux on voit en outre une serie d’exostoses plus 
petites en fornie de chou-fleur ou de bouchon. - Au poignet droit, forte 
hypoplasie de l’extremite cubitale ; de plus, incurvation en dedans des 
extrernites distales aussi bien du rad ius  que  du cubitus. Le radius est 
le seul k participer directement la constitution de l’articulation. Epais- 
sissement du radius e t  du cubitus ; leurs contours offrent des inegalites. 
En rapport avec la portion la plus forternent incurvee on voit, sur le 
cubitus, une structure spongieuse irreguliere avec des vacuoles, ainsi 
qu’une exostose & peine grosse comme un pois et dirigee vers le radius 
(fig. 1 1). - Tous les cartilages de conjugaison se montrent ossifies. 

Epicrise. Les alt6rations produites pap les esostoses sont iri 
particuli&emeut aceudes. Uiie exostose prolif6rante typiqnr, 
en chou-fleur, occupe le f6mur gauche. - Malgr6 l’ilge du pa- 
tient on observe des m6taphyses fortenient allong6es. 

1. Maj L-n, 15 ans (fille du pr6ddent). Nourrie au sein. Depuis Kige 
d’un a n  elle porte une nodosit6 au  poignet gauche. Des saillies se sont 
ensuite peu A peu dhvelopp6es au niveau de la plupart des grandes arti- 
culations, saillies qui plus tard ont augment6 de nombre et de volume. 
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-I 9 ans (1926), la patiente fu t  op6r6e dans u‘n hapita1 (Samariten) : on 
lui enleva 1’o.i;aire droit pour un sarcome q u i  s’y etait forme. - La pa- 
tiente n’a jarnais BprouvC de gene par suite de ses nodosites. 

Btat cZin,igue 13.10.32). Petite taiile, inais d6veloppemeut normal des 

Fig. 4 .  

teguments e t  des muscles. Aucun signe de troubles endocriniens. Rien gi 
noter ni du c6t6 du corps thgro’ide ni du cht6 de l’intelligence. Pails 
piibiens presents et seins d6veloppes. 

Limitation de la pronation et de la supination h l’avant-bras gauche ; 
douleur dans les mouvements extremes. Au poignet gauche existe une 
tumeur grosse comme un ceuf de poule e t  d‘une duret6 osseuse; sur la 
face palrnaire de cette tumeur glissent les tendons flCchisseurs de la main. 
Des nodosit& semblables, d‘une duret6 osseuse, existent an niveau de la 
plupart des liiuites epiphysaires. Les &tes inferieures offrent quelques 
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saillies osseuses du volume d’un pois. Stir le bord interne des oruoplates 
se trouvent quelques saillies ayant 6galement le volume d’un pois. - 
L’encoche jugulaire du sternum est notablement plus profonde qu’B 1’6tat 
normal. 

E’zarnen radiogiaphique (14.6.26) ( B  l’H6pital Samariten). Sur les 
vues d’ensemble des articulations des cous-rle-pied, des genoux, des han- 
ches, des Bpaules et des poignets on observe, au  niveau de toutes les ex- 
tr6mites diaphysaires, les alterations qui caract6riseut les esostoses mul- 
tiples. Ces alterations sont surtout pronondes B l’extr6ruit6 inf6rieure 
des f6murs e t  d’une maniere 5 peu pr6s &ale des deus c6t6s. - En deux 
regions du squelette, - h l’extremite inferieure dn cubitus gauche et B 
l’extremit6 inf6rieure du tibia droit, de  6 B 8 c. au-dessus du plan de 
l’articulation tibio-tarsienne et  sur la face externe de l’os, - on trouve 
dans l’os de fortes turn6factions locales, en aspect de tumeur, avec une 
structure vacuolaire bien accnsee et des trab6cules spongieuses minces 
comine une feuille de papier. - Les alterations sont surtout prononc6es 
dans la portion distale de l’avant-bras gauche. L’extr6mite distale du 
radius est en fourreau de sabre, incurv6e autour de l’extr6rnite distale 
tumefiee du cubitus, laquelle est large d’environ 5 c. Tout l’avant-bras 
gauche est manifestement raccourci ; le cubitus est considerablement plus 
large qu’h I’Btat normal. Allongement evident des metaphyses (voir plus 
loin). - Rien de pathologique dans la disposition des noyaux d’ossifica- 
tion et l’ossification des cartilages de conjugaison. 

Exarneiz yadiographigue (3.10.32). Depuis l’examen radiographique 
precedent la plupart des exostoses ont augment6 de volume, gbneralement 
en proportion de l’accroissement des 0s dans leur ensemble ; quelques- 
unes pourtant ont pris un developpement relativement plus grand. De 
meme que dans l’exanien anterieur, un allongernent mod6i-6 des m6taphy- 
ses s’observe au  niveau de l’estremit6 sugr ieure  des humerus ainsi qu’aux 
extremites sup6rieures et infkrieures des femurs, des tibias et des pPro- 
n6s. L’image donnee par 1’0s spongieux est ici extremement irrCguli6re. 
- A l’extr6mit6 inf6rieure du f6mur gauche l’echancrure intercondylienne 
parait ccallongbe>> (voir l’obs. VJ). Les exostoses de l’extr6mit6 inferieure 
des tibias et des perones sont tres fortement developpees sup les faces qni 
se regardent mutuellement. A droite, le g r o n 6  semble fortement trocl6 
et repouss6 en dehors par une exostose, grosse comme un ceuf de goule, 
qui par t  de la face esterne du tibia. - Aux genoux les anciennes exosto- 
ses ont augment6 de volume; notamment B l’estremit6 inf6rieui.e du fb- 
mur droit elles ont pris un aspect en bouchon, sont devenues plus compac- 
tes et se sont allongees dans le  sens vertical. -411 genou gauche, une vue 
prise de cat6 montre de plus, stir le perone, une esostose grosse couiiue 
une noix, ressemblant h une t&te de chou-fleur et, sur la partie infkrieure 
de la face gosterieure du femur, une exostose grosse coniine un e u f  d’oie, 
en t$te de chou-fleur, qni, partant d’une large base d’insertion, s’6panouit 
d‘une maniere unifornie. La structure est irreguliere, grossierement va- 



48 JQHN ERIKSSON & TELEMAK FREDBARJ 

cuolis6e, et presente une disposition radiaire .assez nette et dirigBe vers 
la base d’insertion (fig. 5 ) .  - De la face posterieure du grand trochanter 
gauche part une exostose, grosse comme un oeuf de poule, avec une struc- 
ture  radiaire analogue. Pour le reste l’extremite superieure des deux 
feniurs est transformee en une tumeur osseuse, non differenciee, grosse 
comme le poing. - Aux Bpaules les exostoses se sont accrues en propor- 
tion cle l’ensemble du sgsteme osseux. - Tout en gardant sa forme, 
l’exostose de l’extr6mit6 distale du cubitus gauche a augment6 de volume 
e t  presente maintenant les dimensions d’un bon oeuf de poule. L’inflexion 
du radius est plus accusee; le radius est plus fortement Brod6 et son 

Fig.  5. 

contour est moins net que dans l’examen ant6rieur (fig. 1 0). Hypoplasie 
typique du cubitus droit avec ossification des cartilages de conjugaison 
du cat6 radial (fig. 1 k). - Aux mains, de petites saillies osseuses se 
voient dans la plupart des 0s du mCtacarpe et des doigts au  voisinage 
des articulations. - Une ossification trop precoce du cartilage de con- 
jugaison s’observe parfois aux phalanges des doigts ainsi qu’g l’extr6- 
mite inf6rienre du tibia et du perone, oh une ossification complete ou 
partielle s’est produite d b  l’fige de 15 ans, a u  lieu d’attendre l’lge de  
18 5 20 ans (Broman). 

Epicrise. Dans le fait pr6c6deat on rencontre les alterations 
typiques qui accompagnent I P S  esostoses; elles ont pris de plus 
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une extension importante. On rencontre aussi bien les grandes 
exostoses que les allongements m6taphysaires. Plusieurs des 
exostoses ont un aspect rappelaiit les tnmeurs, ce qui paraft indi- 
quer uii accroissemeiit ind6pendant. Malheureusement nous 
n’avons pas les clich6s ant6rieurs, ce qui aurait permis de con- 
stater directeinent ce mode d’accroissenient. La grande exostose 
d u  cubitus ne montre aucun accroissement par prolifbration 
durant la p6riode 6cou16e eiitre les cleux exanleiis radiographi- 
ques; mais sou accroiasernent &pond .st peu prbs au d6veloppe- 
ment g6nCral du squelette. I1 est probable que le stade prolifkratif 
de cette exostose dCbuta cluraiit uiie phase pr6coce du d6veloppe- 
meiit du squelette, peut-&re mkme dbs avant la naissance, comme 
l e  cas paralt souvent se proiluire. 

Epicrise de la famille. 
Dans cette famille nous ne connaissons que deux gCn6rations 

dans lesquelles des exostoses multiples se sont montrCes, 2i savoir 
un pBre et  sa fille unique. Les membres de la famille ignorent 
si des exostoses se sont produites dans les gCnCrations antCrieu- 
res. Chez les deux patients les exostoses pr6sentent un dhveloppe 
ment extraordinairement accus6. Elles sont trbs grandes et  plu- 
sieurs d’entre elles font preuve, dans leur croissance, d’une auto- 
nomie remarquable. Malgr6 leurs dimensions colossales elles 
n’engendrent que des symptbmes subjectifs insignifiants. L’al- 
longement des m6taphyses chez les deux patients est des plus 
prononc6s. Quant aux d6formations osseuses, elles sont toutes 
caract6ristiques. 

FAMILIE V. 

L. Tage A-n, 18 ans. Eleve au sein. Depuis 1’Ilge de 6 ans il a des 
nodosites qui se montrerent tout d’abord aux cous-de-pied, puis aux ge- 
noux. Les nodosites s’accroissent ensuite peu A peu en nombre et  en vo- 
lume. Dans ces derniers temps le patient a l’impression que ses genoux 

4 
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et  srs ;irticiil;itions tibio-tarsiennes se sont enraidies. I1 est traite, en 
1927, ;i Mlmlinna Riirnhuset (Norrtulls sjukhus) avec le diagnostic sui- 
rant  : Exostosrs c:irtilngineuses niultiples e t  anomalies dentaires (syphi- 
lis???). 

C.rntireii rodiogrnpltiqice (23.11.2i) (Alliniinna Barnhuset). Sur les 
images t1’ensenil)le cles deux genoux on voit des exostoses cartilagineuses 
typiques, aiissi k e n  ;i la face interne qu’R In face externe et aussi bien 
sur la ni8taph;\-se cles femurs que siir celle des tibias et des perones. On 
en roit egaleinent siir l’extremite proximale de la mdtaphyse humernle 
droite. A\llongement ni6taphysXire bien visible au niveau des genoux e t  
<I l’estreniite proximale de l’hum6rns. - Rien de pathologiqne dans la 
disposition des noyaiis d’ossificntion e t  dans I’ossification des cartilages 
de ronjugaison. 

E t n t  vliniqrre (8.11.32). Jeune hoinme cle petite taille (157 c.) avec 
nnr puissante musculature, un embonpoint moyen et, d’une maniere 
gBner:ile, lea apparences tl‘nne bonne sant6. Sucun signe de troubles en- 
docriniens. Rien k noter ni pour le corps thyroi’de ni pour l’intelligence. 
Rien non l>lns du c6t6 des organes internes. - Les incisives superieures 
metlianes ont line situation vicieuse et  leur bord lihre est excave. - Reac- 
tion tlr Wassermann negative. 

I.:zainen 1-udiogrnplt ique (9.11.32). Les esostoses visibles lors de l’exa- 
men radiographique anterieur ont toutes augment6 de volume, mais B 
peu pres en proportion de la croissance @&ale du squelette; en meme 
temps il s‘en est form6 de nonvelles. - On observe un fort allongement 
cles metaphyses, notaniment B l’extremite distale ties f h u r s ,  mais aussi 
sur le col des femurs, a u s  extremites proximales e t  distales des tibias 
e t  des perones, 71 l’extr6mite proximale des humerus, ainsi qu’9 l’extre- 
mite distale du radius gauche. - Pas d’hypoplasie de l’extremitk du 
cubitus e t  pas d’incurvatlon clu cubitus ou du radius. - Au voisinage 
des extreniites cle la plupart des metatarsiens e t  des phalanges des or- 
teils on observe de petites saillies pouvant atteindre le volume d’un pois 
e t  presentant un aspect typique. Raccourcissement clu quatrieme et  du 
cinquieme orteils du pied gauche, ainsi que du troisieme et  du cinqui6me 
orteils du pied droit, se qui est dQ au  raccourcissement et il la deforma- 
tion de leurs inetatarsiens e t  de leurs premieres phalanges. Le quatrieme 
orteil du pied droit en raison de l’obliquit6 des surfaces articulaires dans 
les deux articulations distales, s’est d6vie en dedans et  place au-dessous 
du troisieme. Allongement manifeste de la metaphyse aux extremites 
distales des metatarsiens precitbs. - A l’extr6mit.e distale des tibias et 
des perones se voient une serie de tres petites exostoses et, sup le tibia 
gauche, dans sa region post6roiexterne, se voit une exostose en chou- 
fleur assez grosue, du volume d’une bonne noix et de structure poreuse. 
- Aux genoux on apersoit plusieurs grosses exostoses sur toutes les 
extrernites osseuses: les unes, en forme de bouchon, sont etirbes dans 
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le sens vertical, les autres sont en chou-fleur. Entre le tibia et 1e pF.ron6, 
vers l’extr6uiite soit proximale, soit distale, les exostoses sont tres forte- 
ment accusees. - Dans les nietaphyses fernorales inferieures, qui sont 
allongees, l’echancrure intercondylienne s’ctallonge)) par en hnnt jusqu’h 
la limite entre la metaphyse allongee et  la diaphyse norniale. I1 s’ensuit 
que l a  surface poplitee n’est pas developpte (fig. 6). - Le col du femur 

est, clrs tleux ci,t&, inggal et fortenlent 6l)aissi. - Sur le Ijassin on toi t  
tle nombreuses et tr& petites saillies osseiises, en parlicwliei le 1 0 1 1 ~  tlc 
la Crete iliaqiie. - Aux &mules, siir l’extreniit6 proxiin:de ile l’hunit‘ru~, 
on apercoit de routes petites euostosrs. - Pas d’alterations RUS routlrs 
- Les cuhitus sont de forrne nnrinnle e t  d6yonrvus d‘exostoseq 9 I’eutr6- 
mite distale des radius on decouvre quelyues saillies osseuses fort petite<. 
- Aux os de la  main se troiivent plusieurs exostoses dont l r  volume peut 
atteindre celui d’un pois. L’annulaire ganche est raccourci, ce nui est dil 
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A un raccourcissement de son mBt-acarpien, dont l’extr6mM distale pr6- 
sente un allongement modere de la m6taphyse. Les premieres phalanges 
sont en general raccourcies. Rien de pathologique dans la disposition des 
noyaux epiphysaires et pour la fermeture des lignes Bpiphysaires. 

Epicrise. Dans ce cas les alt6rations qui accompagnent les 
exostoses sont importantes. On observe en effet de I’allongement 
des m6taphyses et de volumineuses exostoses. I1 n’y a pas d’exo- 
stoses notables qui soient clou6es d’uiie prolif6ration autonome. 
Dans la metaphyse distale allong6e des f6murs 1’Cchancrure in- 
tercondylienne est <<allong6e>>, ce qui est en faveur d’une inhibi- 
tion de la tubulation (voir plus loin). - I1 est 3, noter que le 
cubitus n’est pas int6ress6, particularit6 qui est moins habituelle, 
tanclis que le radius porte d’assez petites exostoses. 

2. Anders A-n (&re du preddent). I1 a toujours et6 bien portant et 
nie toute affection venerienne. 

Etat clinique (8.11.32). Petit de taille, mais bien proportionne et  soli- 
dement constitu6. Taille : 159 c. -4ucun signe de troubles endocriniens. 
Rien de notable au corps thyroide. Intelligence normale. 

Organes internes : pas de lesion apparente. RBaction de Wassermann 
negative. 

Au palper, on ne sent pas d’exostoses sur le squelette. 
Examen radiographique (9.11.32). Le squelette des Bpaules, des poi- 

gnets, des hanches, des genoux et des cous-de-pied est absolument d6pour- 
vu d’exostoses. 

3. Emma A-n, 45 ans (m6re du patient de l’obs. 1). En g6n6ral bonne 
sante. - Sept grossesses dont une (la derniere) terminee par avortement. 
La  patiente nie toute affection venerienne. 

Etat clinique (8.11.32). Constitution physique normale. Taille : 160 c. 
Apparences d’une bonne sant6. Aucun signe de troubles endocriniens. Rien 
d e  notable au  corps thyrolde. Intelligence normale. 

Rien k noter pour les organes internes. Reaction de Wassermann n6- 
gative. 

Au palper du squelette on ne sent pas d’exostoses. 
Examen riidiographique (9.11.32). Autour des Bpaules, des poignets, 

des hanches, des genoux et des articulations tibio-tarsiennes le squelette 
ne  pr6sente pas d’exostoses. 

Dans cette famille, k la connaissance de ses membres, il n’y aurait 
pas eu anterieurement d’exostoses. 

Ides cinq autres enfants, qui sont plus jeunes que celui de l’obs. 1, 
sont tous, a u  palper, indemnes d’exostoses. Malheureusement nous n’avons 
pu les radiographier. 
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Epicrise cle la fnmillc. 
Le seul cas present clam cette famille Iz’est pas li6r6ditaire ; 

riiais les exostoses observkes ne diff6rent iiullement des herecli- 
taires. Chez aucun des membres de la faniille on n’a pu d6couv- 
rir des troubles endocrinieiis ; on ne rel6ve pas davantage iiue 
quelconqne des causes mentionnees dans notre introduction et  
mises au compte de 1’6tiologie de l’affection par les divers obser- 
vateurs. En  raison des altkratioiis clentaires pr6seiites chez le 
fils e t  d’uii avortenient cliez la nihre, on soumit h la r6action cle 
Wassermanii aussi bien le fils que ses parents, iiiais avec iin 

resultat n6gatif. On est probablemeiit en droit il’esclure aiissi le 
mchitisme comme facteur etiologique, puisque le patient fut 
6levk au sein et  qu’il ne pr6sentait sur son squelette auciinrl tles 
d6formations post-rachitiques usnelles. 

FAIIILIE TI. 

1. Irene L-m, 13 ans. Nourrie au sein jusqu’h 1’Bge de 5 mois. - De- 
puis l’cige de 7 ans elle presente un nomhre croissant de nodosites en di- 
vers points du squelette, nodosites qui dans la suite ont au,gmente de 
volume. En 1927, la patiente fu t  traitee 5 Allmanna Barnhuset pour ces 
nodosit&. 

Etat clinique (28.3.27) (d’apres le registre medical de Allmanna Barn- 
huset). A I’union de la cinquierne cBte avec son cartilage, tumefaction 
dure comme de 1’0s et  grosse comme une noisette; alterations analogues, 
bieu que moindres, ti l’union de 1’0s et du  cartilage des 61, 7- et 8 3  cbtes. 
A la limite epiphysaire externe de l’omoplate droite est une saillie grosse 
comme un pois et, tl I’extremit6 sup6rieure de l’humerus droit, il en es t  
une autre du volume d’une bonne noisette. Le bord interne des deux 
omoplates, surtout B gauche, est inegalement 6paissi. 9 l’extremitk infd- 
rieure du premier mktacarpien droit est une saillie grosse comme un pois. 
Au cBt6 interne de la limite epiphysaire inferieure du femur gauche (ou 
un peu au-dessus de cette limite), ainsi qu’au niveau de la liinite 6piphy- 
saire superieure des deux tibins se voient des saillies grosses comnie des  
noisettes; il en existe aussi plusieurs, de moindre dimension, sur  les 
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femurs. les tibias et les perones au  niveau des limites Bpiphysaires voi- 
sines des genoux. Au cbt6 interne de la limite Bpiphysaire inferieure des 
deux tibias, saillies pouvant atteindre le volume d‘un pois. Aux doigts 
on decouvre 69 et lh de petites saillies, notarnment h l a  base de la seconde 
phalange de l’annulaire droit. - Le reste du squelette n’offre pas d’ano- 
malies reconnaissables au  palper. - Rien de pathologique ni dans la dis- 
position iles noyaux d’ossification ni dans l’ossification du cartilage de 
conjugaison. 

Exanten mdiographique (1.4.27. Allmanna Barnhuset) . Les vues 
d’ensemhle clu thorax, des genoux et des hanches montrent sur toutes les 
extrPmit6s diaphysaires, aupres des Bpaules, des genoux et des hanches, 
des exostoses cartilagineuses typiques plus ou moins prononcees et  diri- 
gees par leur pointe vers la diaphyse. Les plus grandes, qui sont bien 
grosses comnie le bout du petit doigt, occupent l’extrBmit6 superieure de 
la diaphyse humerale droite et l’extremite infBrieure de la diaphyse fB- 
morale droite. - Des deux c6t& allongement manifeste de la metaphyse 
de l’humGrus, du  tibia et du peron6 B leur extrBmitB superieure, ainsi que 
du f6mur it son extrBmit6 inferieure. 

Etat cliizique (11.10.32). Jeune fille de petite taille et  d’apparences 
saines. Debut de pubertB. Aucun signe de troubles endocriniens. Corps 
thyro‘ide normal. Intelligence normale. 

Le membre inferieur gauche est de 2 c. plus court que le droit, d’oh 
une legere boiterie. Pied bot valgus gauche. Douleurs et sensation de las- 
situde dans le  mernbre infBrieur et le pied gauches durant la marche. 

Examen radiographique (11.10.32). Quand on compare les radiogra- 
phies presentes avec les anterieures, on constate que les exostoses se sont 
accrues au niveau des articulations des genoux et des Bpaules e n  propor- 
tion de la croissance des 09, qu’il s’est produit en meme temps un  allonge- 
ment des metaphyses, surtout pronond $I l’extrBmit6 inferieure des fe- 
murs, au  niveau de l’extrBmitB sup6rieure des tibias, des perones et des 
humBrus. - Sur la face postkrieure des femurs l’echancrure intercondy- 
lienne semble CallongBe) par en haut, jusqu’h la limite d p a r a n t  la mBta- 
physe allongBe de la diaphyse normale. Aux pieds se voient une drie 
de petites pointes osseuses pouvant atteindre le volume d‘un grain de riz 
et presentant l’aspect usuel. Au pied gauche, raccourcissement des 3e, 4e 
et 5 e metatarsiens ; a u  pied droit, raccourcissement du deuxieme. Allon- 
gement de la mBtaphyse aux extremites distales de ces mernes mBtatar- 
siens; de plus, lignes Bpiphysaires inbgales e t  manquant de nettetB. Les 
metaphyses allongees prBsentent une structure plus poreuse que les dia- 
physes en general et leur aspect rappelle de for t  pres celui des Bpiphyses. 
Raccourcissement et dbformation de la premiere phalange du quatrieme 
orteil gauche (fig. 7). - Aux articulations tibio-tarsiennes pas d’allonge- 
ment Bvident de la mBtaphyse du tibia ou du p6ronB. A la face interne 
du p6ronB gauche, exostose grosse comme une noix; par  sa pression elle 
a u d  le tibia. Le p6rone gauche est raccourci d’environ 1 c., ce qui a 



determine une attitude en valgus ilu pied g:uiclie arec tl6placement es -  
terne cle l’astragale. - Aus hanches, le col fCnioral et l a  region du petit 
trochnnter sont tin pen Cpaissis e t  d‘un contour in&nl. Coxa \-aIg~i t l ~ \  
deux cotes, surtout accusee clu cote gauche. Petites pointes osseuses le 
long de la crete iliaque. - A I’eslr6niit6 distale des cleiis ratlius existent 
quelques exostoses clu volume d’un grain de riz. Pas c1’:iltt‘rations aiis 
cubitus. - A la niain gauche, s’oliserve nn raccourcissement des l e r  2e  
3 e r t  4e metacargirns. Allongeinent cles inetnpliyses :lux estreniites i i h -  

Fig.  7 .  

rieures cles in6tacargiens correspondant $I ces doigts ; par places, lrs lipnes 
epiphysaires cles niPtacarpiens nommes manquent de nettetP. Sur le qua- 
trieme metacarpien gauche, qui est tr&s fortenient rnccourci, on ne clistin- 
gue pas trace de ligne epiphysaire. Le raccourcisseinent et la dCforniation 
de Iilusieurs phalanges cles doigts sont surtout marques 5 1:; premiPre 
phalange clu medius de la main droite, ce qui entraine un racconrcisse- 
ment de ce m&me doigt. - Rien de pathologique dans la disposition des 
noyaux epiphysaires ni dans l’ossification des cartilages tle conjugaison. 
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Epicrise. Les altkrations dues a la maladie g6n6ratric.e des 
exostoses sont fortement accudes, tant sous la fornie d’allonge- 
nients mktaphysaires que d’exostoses relativement volumineuses. 
On ne rencontre pas des esostoses plus prononc6es, clou6es d’une 
prolifbration independante et  ressemblant A des tumeurs. - De 
m&me que dans le cas prBc6dent, les vues d’ensemble des genoux 
moiitrent avec uiie 616gance particuli6i-e l’allongement m6taphy- 
saire qui caractBrise la maladie, ainsi que l’ccallongement>> de 
I’bchancrure intercondylienne sur la face post6rieure du f h u r  ; 
ce clernier allongement remonte jusqu’ii la limite supCrieure s6- 
parant ‘la m6taphyse de la cliaphyse, qui est normale. - L’hypo- 
plasie que prhsente, dans la plupai-t des cas dbcrits ci-dessus, 
l’estrBmit6 infbrieure du cubitus et  qui s’accompagne Bventuelle- 
ment d’une hypertrophie de l’extrCmit6 infbrieure du radius fait 
ici dCfaut, de m&me que dam le cas prBcQdent. - I1 est probable 
que les alterations osseuses apparureiit beaucoup plus t6t qu’A 
l’$ge indiquk par l’anamnbse (7  ans) , bien qu’elles n’eussent pas 
6th observkes par les parents avant cet Age. 

2. Gustav L-m, 37 ans (p8re de la prkcedente). D’une mani8re g6n6rale 
il s’est toujours bien port6 et n’a jamais observe de nodules. I1 nie toute 
infection venerienne. 

Etat clinique (11.10.32). Homme de taille moyenne, d’une constitution 
physique normale et d’apparences saines. Pas de signes de troubles endo- 
criniens. Rien B noter du cat6 du corps thyroi’de, non plus que du cat6 de  
l’intelligence. 

Pas de lesions constatables dans les organes internes. 
Au palper, on ne dkcouvre point d’exostoses. 
Examen radiographique (11.10.32). Le squelette des articulations des 

cous-de-pied, des genoux, des Bpaules, et des poignets est compl6tement 
depourvu d’alterations en rapport avec les exostoses. 

3. Ada L-m, 35 ans (m8re de la patiente de l’obs. 1). Bien portante 
en general, elle n’a jamais remarque de nodules. Pas’de fausses couches. 
Pas d’infection ven&ienne, B sa  connaissanee. 

Etat clinique (11.10.32). Femme de taille moyenne, de constitution 
physique normale et, & ce qu’il semble, d’une bonne sant6. Aucun signe 
de troubles endocriniens. Rien noter ni au corps thyroi‘de ni dans les 
facult& intellectuelles. 

Les organes internes paraissent normaux. 
Pas trace d’exostoses au palper. 
Examen radwgraphique (11.10.32). Au niveau des cous-de-pied, des 



genoux, des Bpaiiles er des poignets, le  squelette est absolument libre 
cl’esostoses e t  des alterations qui les accompagnent. 

Dans la famille on n’a jnmais entendn pnrler cl’exostoses chex l’un 
qnelconque des ascendants. 

Epicrise cle la famille. 
Dr m&me que dans la faiiiille pr6c6cleiite, iioiis avoiis ici 1111 

cas typique cl’esostoses mnltiples noii hCr6clitaires e t  sans Ctiolo- 
gie apparente. I1 a’s a ancuiie raison de suapecter la tuberculose 
ou la syphilis ; on ne troixve noii plus aiicuii iiidice de rachitisme 
ou de troubles entlocriuiens. Dans l’obs. 1. les tum6factions 
cles extr6mitCs rostales n’ont pas les caractPres clu chapelet 
racliitique, mais sont tout A fait  semblables anx esostoses h6rC- 
ditaires. 

FAJIIIJE VII. 

1. Harriet k n ,  6 ans. Nourrie au sein pendant neuf mois. Depuis sa 
premiere annee les parents ont observe un raccourcissement de l’avant- 
bras gauche, ainsi que denx petites nodosites au niveau du poignet du 
m&me cBt6. Par ailleurs ils n’ont pas remarque d’alterations osseuses. 
Pas de symptames subjectifs. - Hospitalisee en 1930 & Kronprinsessan 
Lovisas VBrdanstalt pour affection gastrique intercurrente ; j cette oc- 
casion on radiographie le squelette. 

Examen radiographique (15.4.30) (K. L. V.). Exostoses cartilagineuses 
multiples aux extremites e t  surtout prononcees au  voisinage immediat 
des lignes Gpiphysaires de I’avant-bras gauche. Ici le squelette a des di- 
mensions moindres, mais est plus massif qu’8 droite. Pas d’allongement 
des metaphyses. - Rien de pathologique dans la disposition des lignes 
Bpiphysaires. 

Etat clinique (24.2.33). Pour son 8ge la fillette a bon poids et bonne 
taille. Teguments et muscles bien developp6s. Pas de signes de troubles 
endocriniens. Rien d’anormal au corps thyroi’de, non plus que dans l’dtat 
mental. Pas de lesions perceptibles dans les organes internes. 

Examem radiographique (24.2.33). Les exostoses visibles sur les images 
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radiographiques datant de 1930 ont generalement augment6 en proportion 
dn d6veloppement du squelette. L’exostose tripartite du radius, dont il 
est question plus loin, fait exception, car elle a plut6t legerement dirninue. 
1 % ~  d’allongement evident des mbtaphyses. Aux pieds et aux articulations 
des pieds on ne constate pas d’alt6rations certaines. - Sur les vues d’en- 
seiiible cles genoux l’extremite sugr ieure  du perone droit paraft inegale- 
ment tumefiee et  pr6sen’ce une structure vacuolisee grossiere ; la ligne 
eliiphysciire est oblique et peu nette ; le peron6 est legerement raccourci. 
A l’extremite inferieure des deux femurs se trouvent de fort petites 
esostoses et peut-Btre une tendance & l’allongement de la metaphyse. Une 
exostose ayant le volume d’un gros pois et qui, sur les cliches de l’examen 
anterieur, se voyait h la face externe du femur droit ne peut Btre re- 
trouv6e. - Les deux cols femoraux offrent des in6galit6s surtout en 
dedans. De la branche horieontale gauche du pubis, au niveau du trou 
obturateur, partent deux exostoses B peine grosses comme des noisettes. 
Coxa valga bilaterale. Pour le reste le bassin est exempt d’alterations. 
- L’humerus gauche paralt un peu incurve et sa concavit6 regarde en 
dehors, surtout dans sa partie superieure. Sur sa face interne, & 5 c. de 
la tete, 1’0s presente un contour inegal. - Pas d’alt6rations aux  coudes. 

. - Rien de sp6cial & l’avant-bras droit. L’avant-bras gauche est de 3 c. 
plus court que le droit. L’ombre de 1’6piphyse du radius est presque circu- 
laire et  il ne semble pas qu’il existe une veritable surface articulaire. 
A 3 c. de l’extremite inferieure du radius se voit une exostose un  peu 
bizarre: elle est tripartite, dirig6e en avant et en dehors; l’extrernite 
inferieure du cubitus paralt s’articuler vers sa base. A gauche, le cubitus 
a 3 c. de moins qu’8 droite; il est incurve avec convexit6 regardant en 
dehors e t  en arriere; sup sa face externe il offre une exostose grosse 
comme un pois.‘L’extrBmite inferieure du cubitus, laquelle est de  niveau 
avec la grande exostose du radius, est deformee et sa limite epiphysaire 
est effa& (fig. 1 m). Aux mains il n’existe qu’un nombre restreint de 
fort petites exostoses. - Rien de ‘ pathologique dans la disposition des 
noyaux d’ossification. 

Epicrise. Les alterations qui vont de pair avec les exostoses 
sont ici moins fortement accudes que dans les deux cas pr6c6- 
dents et l’allongement des mbtaphyses est insignifiant. Bien que 
la patiente se soit justement trouvhe, durant les trois annbes qui 
separent les deux examens radiographiques, dans une Hriode de 
forte croissance, aucune exostose n’est le siege d’une prolifbra- 
tion autonome. D’autre part, on constate la disparition d’une 
exostose. Les $lGrations de Savant-bras gauche ne sont pas ca- 
racteristiques et l’avant-bras droit ne psCsente aucune alteration. 



2. Kjell A n ,  32 ans (frere tlu lmk6dent). I1 n’a jainais reinarqut! de 
nodosi t6s. 

Etat  cl~irccirte (24.2.33). .Tenne garcon a y m t  I’air bien portant, tl’une 
constitution 1)hysiciue norillille et cl’une taille en rapport nyec son bge. 
R i m  ile notable an corps thyroi‘de, non plus clue du c6t6 de I’intelligence. 
Pas d’inclicrs cle trouhles endocriniens. Pas d’esostoses perceptibles ail 
pal per. 

E m i ~ i ~ t i  ,.adio(ii‘a]iliicirte (212.33). Au nireau des genous, des Gpanles 
e t  des poipnets le squelette est absoluinent cl6~)onrru d’esostoses. 

3. Charlie A-n, 42 ans (]+re des snjeta ties 01)s. 1 et 2 ) .  I1 a toujours 
6tB bien portant. I1 nie toute infection vt;n+rienne. I1 ne s’est jmniiis 
dPcourert de nodules. 

Etat clriiiqzte (242.33). Homme cle constitution solide et  de taille iiii- 
(lessus de la inoyenne ; il est lwurtant hien proportionnf. e t  donne I’in- 
pression d’une bonne sant6. h c t l n  signe cle troubles endocriniens. Rien 
d’nnormal at1 corps thyroi’de. Intelligence normale. 

Rien ti noter pour les organes internes. 
Pas d’exostoses perceptibles au palper. 
E+a?nen vadiogvaphique (24.2.33). Aus  genous, aux Bpaules, a m  poi- 

gnets le squelette est entiPrement exempt d’exostoses. 
4. Rut A-n, 37 ans (mere des enfants des obs. 1 et 2) .  Elle s’est tou- 

jonrs bien portde. Pas de fausses couches. Pas d’infection vdndrienne, 5 
ce qu’elle affirme. Elle ne s’est janiais aperque qu’elle eGt des nodosites. 

Etat clinique (24.2.33). Femme de taille au-dessus de la mogenne; 
constitution normale ; apparences de la sant6. Aucun signe de troubles 
endocriniens. Rien an corps thyroi’de. Etat psychique normal. 

Rien d’anormal dans les organes internes. 
Pas d’exostoses reconnaissables au palper. 
Exaiiken radiogvaphiqzte (24.2.33). Aus genoux, aux C.panles, a u s  poi- 

gnets le squelette est entierement esenipt d’exostoses. 
Dans la faniille on 11’8 jtiinais entendu parler d’esostoses du c6t8 des 
ascendants paternels ou maternels. 

Epicriac tlc la fani i l ic .  
De iii&nie que daiis les deus faiiiilles pi*6c6deiites, nous aroiis 

ici uii cas is016 d’exostoses multiples; celles-ci, au point de rue  
de leur aspect et de leurs auti-es particularit&, ressembleiit aus 
exostoses hCr&litaii*es. Nons ii’avoiis pu d6couvrii* aucuii facteur 
Btiologique; tous les inenibres de la famille soiit et fureiit tou- 
jours bien poi*taiits; le patieiit lui-iiiknie fut 6ler6 au  Rein, ii’offre 
aucun signe de rachitisiiie et, en dehoix cle ses esostoses, lie nia- 
nifeste aucun synipt6iiie inorbide. 
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Les exostoses multiples de croissance, aiiisi qii’oii les appelle, 
sont, au nioins tlans la plupart des a s ,  ke‘r.kditnires; cette I iCrC-  
dit6 est alors dominaiite ei 1’011 ne constate aucune prkponcl6- 
ranee de 1’un ou cle l’autre sexe. Les g r a d e s  statistiques ambri- 
caines et alleniaiicles (E7~)mfriecl ,  Reinic lx)  qni croient poiiroir 
cl6montrer line pri.poncl6rance du sew masciilin n’ont aucune 
valeur probante. Lews mal6riaiq empriint6s A tine skrie cle m6- 
moires, manquent visiblenient d’hornogkn6it6. Les d6f auts les 
plus graves inh6renls h ces sortes de statistiques sont les sni- 
vants: 1) Tons les memhres de chaque famille n’ont pas 6t6 
examiii6s par l’auteur h i - m h e  ; souvent ils n’ont pas 6t6 esa- 
minks du tout; rnrernent ils ont 6t6 radiographiks; or l’exp6- 
rieace nous a enseign6 que cet examen est d’une n6cessit6 in6hic- 
table, si l’on ne veut pas que, chez certains snjets, les exostoses 
passeiit inaperqnes. 2) I n  n’a pas 6tC tenu compte de la pr6poii- 
dbrance cles naissances masculines, pr6poncl6rance (p i ,  d’aprPs 
les publications m6dicales, senible assez rkelle dans les familles 
sujettes aux exostoses ; la  correction nkcessithe par ce fait a 
done 6t6 nkglig6e. 3) I1 faut qu’on sache exactement le total des 
fPPres ou sceurs appartenant & chaque g6nbration qu’on admet 
clans une skrie. Si, your quelque raison, cette condition n’est pas 
remplie,-ce qui est certaineinent le cas le plus fr6quent pour les 
g6n6rations antkrieures, - les g6n6rations en cause ne peuvent 
&re prises en compte clans les calculs statistiques. 4) Les pa- 
tients chez lesquels l’h6r6ditC de la maladie n’est pas dbmon- 
trable ne doivent pas figurer d a m  ,les calculs statistiques. 

Si, en respectant les conditions pi26c6dentesl nous soumettons 
au calcul tles faits de notre propre skrie, nous constatons dans 
le sexe fkminin, a l’inverse des auteurs pr6cbdentsl line pr6pon- 
d6rance de 21 % ; nous convenons cependant qu’en raison de la 
faiblesse de nos chiffres ce rbsultat n’a rien de tr6s probant; 
tout ce qu’on peut dire, c’est qu’il ne plaide pas en faveur de 
la prkpondbrance du sexe masculin. 

Pour qu’il soit possible d’e’tablir d’une mamiare digne de  fo i ,  
Ci l’aide d’une statistiquc groupant l’ensemble des fa i t s  publie‘s, 
la par t  de l’he’rkdite’ d a m  les exostoses multiples de croissance, 



i l  f a r r f  quc l’trrrtciir tlc ckuqrrc s&ric i r r t l i y i i t  c)t qucllc i w s u w  lr s 

coii(liti(iii.9 pi.PcitL:cs sc t i o r t w ~ i t  i.ciuplics. 
I1 se peui qii’il esiste aiissi iiiie f o i 7 i 7 ~  i1o)i hc‘rc‘rlr’faire de la  

iiialadie. I k s  f’ajts tle ce genre ont ttt relatPs par Xeycr.  et d’aii- 
tres. Mais, si les ixdiogixpliies des pniwils n’oiit pas 6t6 prises, 
ees faits ii’esc.lnent pis la possibilit6 cl’iiiie oiigiiie litr6clitairv. 
Poui3 notre part. en rffet. iious avonx 3 taas daiis lesquels l’enfaiit 
1)rC.sentait lea :ilt6ratioiis c.;iract6risnnt lex esostoses iiiiiltiplrs, 
sails que la ratliog:1.apliic ~ 6 ~ 6 1 6  t cl’rsostoses e l m  1es parents. I1 
n’y a gu&i*e tle misons tlr slipposer qu’i ine ou plusieiirs g6nCratioiis 
fiweiit sautees, piiisqiie rim tle pareil n’a jaiiiais t t 6  constatii en 
toute certitiicle. Les faits 11011 liti*6tlitaiiaes d6crits par FratLge)l 
hein?, par E. dliillo. et d‘aiitres ne fiirent qii’incoiiipl&teiiieiit 
esainin6s. Po111111e iioiis l’avoiis dit, on lie pent se fier aus (16- 
clarations clii patient qiiantl il pr6teiid clue les esostoxes sont i n  
(wiiiiues clans l a  faiiiille ; il faut  doiic qu’on esaiiiiiie les parents, 
ni@ine a n  point cle vue radiograpliique. Dans line cle nos obser- 
1 atioiis (obs. III,3) l’esanien radiograpliique rtv6la cles esosto 
ses c.1it.z les ~iienibres O’iiiie g6n6ratioii interniPdiaire qni, B un 
esanieii siiperficiel, paraixsait dtpoui*vue d’exostoses. 

Lkms les 3 ens solitilil*es inentionn6s tant6t on poiirait 6gale 
nieiit adniettre line apparition, par niutation, (l’exostoses li6r6cli- 
taires. Uiie apparitioii de ce genre a 6t6 soupqoniiCe par  plnsieiirs 
auteurs, iiia is les pnblicatioiis ii’eii contiennent pas des eseniples 
certaiiis. No i i s  iious soriiiiies propost clr suirre clans l’aveiiir les 
3 patients clont noiis ve~ioiis de 1xwler, afiii de iious rentlre 
coiiipte, si possible, cle ce qiie r a u t  cette opinion, en r6rifiaiit 
l’ttat pr6sent6 par m e  g6iibatioii nouvelle tventnelle. 

Nons n’nvoiis pas rencoiiti~6 de f a c f c w s  ccoyi?izes, ~oniiiie caii- 
se de la iiinlaclie, cliez aiiciiii de nos  patients, pas plus du reste 
qu’ini degr6 plus tlev6 de rtceptivit6 B l’6gard cle telle ou telle 
maladie. 

Nous ii’avoiis pas observ6 chez eux no11 plus cles sympt6iiies 
de troubles plui.iylandulaii.cs, troubles qui oiit 6t6 sigiial6s 1.6- 
cernment par Epifanov e t  Vitikiekij, ii savoir uiie iiif6riorit6 
physique et morale, un 6tat arri6rt  sous le rapport sesuel etc. 
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Parmi les sympt6mes qn’indiquent ces antcurs coiiiiiie sigiies de 
troubles enclocriniens iioiis n’arons en soiiinie rencontr6 qne l a  
petitesse de taille, e t  ce signe peut s’espliqneiz, au moins en par- 
tie, d’uiie autre  nianiPre. Dii i.este, la petitesne de taille n’est 
pas coilstante et  les sujets atteints penrent &re  grantls ( p a r  
esemple, ohs. III,2). An point cle rue intellectuel, tons nos pa- 
tients offraient un tlCveloppeiiieiit entiPiwiient normal. Pliisieurs 
cl’enti-e eux Cprourbrent, il est rrai ,  line certaine rCpugnance A 
se faire interroger; mais le fait se laisse tr&s facileiiieiit es- 
pliquer par la teiiclaiice fort  iiaturelle q~i’on 6prouve tl dCrobei= 
iin vice cle conformation. La plupart cles patients n’avaient pas 
le inoindi-e sigiie cl’inf6rioritC intellectuelle. 

nes s y m p t h e s  typiques de rachitisnac font cl6fant chex tons 
les patients que nous arons exaniinCs. 

Qiiant a u s  patients de nos 3 cas solitaires, c’est tl dire sans 
li6rCdit6, l’ensenible cle leur 6tat ne se clistingue nnllenient de 
celiii cles autres. 

I h  ce qui concerne la genbse formative cles esostosex. les 
causes inorbides nientioiiii6es ii l’introclnction, eaiises que lex 
auteurs ont signalCes ou aclmises par  ICgions, sont en rPgle g h 6 -  
yak h considCrer coiiime des altCrations seconclaires ou des coni- 
binaisons fortuites ; tels soiit les ilots a lwwmts  de cartilage, 
les inoclifications que prkseiitent les tractns de cellules cartila- 
ginenses dans la direction ile lenr accroissenient, l’ossific~ttion 
ou trop prkcoce ou trop tartlive tles cartilages de conjugaison. 
Poiir ce qni est cle l’ossif icat iou tlcs cartilrrgcs de coaj/iyai.soii 
ct rTe In disposition, des n o p ~ ~ s  rl’ossification, disposition qni est 
en rapport iiitiine arec la prenii&re, la gimide majorit6 cle nos 
patients montreiit cles conditions iiorniales. Dans 2 CRS senle- 
meiit on troure tl cet Cgarcl uiie 6baiiche d’anomalie (obs. 11.6 et 
obs. IY’2). 

P a r  contre la thCorie Cmise par  Keith et M w l c  Jnnscit e t  r6- 
cemineiit invoquCe par TVahi-en pour expliquer la nialadie par  
tin iti.oiil)lc duns les rapports cxintrtnt entre l’accroissoiw~zt de 
1‘0s e t  lcs processus formu?ezirs p i  coizcowent  a cet accroissc- 
mepi t niCrite cl’attirer sp6cialenient notre attention ; il est du 
reste tr&s facile de la  mettre en relation arec une d6fectuosit6 
clans la soiniiie des propriCtCs traiisniises par l’h6iv5clitb et telle, 
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par  eseniple, qii’iine prrte cle ~liro~iioso~iies.  V i r r  k ba,isot prnse 
qu’il est an moiiis six pyocessus cliffkrents cliarg6s c1e col la l~ort .~ 
3i 1’6dification cl6fiiiitire cie la forme e t  de la strncture d’un o<. 
3i saroir : 1) la rksorption ; 2 )  la tubillation (ti*aasformation de 
la m6tapliyse en cliapliyse) ; 3)  la ctcaiicellation>> (foriiiation 
d’un cctrejllisi), c’est :L dire c lu  tissn spongieus) ; 4) la (lirihioii 
des cellules ; 5 )  l’agranclissemeiit cles c~ellules et  6) la c l i f f P i w i -  
ciatioii des cellules. P a r  In dissociation, autrement dit, l’acc+lP- 
ration ou le retarcleiiieiit cle l’iin ou de pliisieurs clr (’es l n ~ ~ ’ e +  
SUB, des cl6foriiiations osseuses n r i 6 e s  peuyent s’ktablir. P e s t  
surtout au retarcleiiieiit que LIIzdc Jarism condde de l’iiiiportan- 
ce. Dam l’affection caractkris6e par des esostoses iniiltiples il 
pense clue tous ces processus peii\ eiit Ptiae troiiblks su iwut  le 
sch6nia ci-dessons : 

La dissociation 
(par ret:irclenient) 

1) de la  r6soiytion des tnbbro- 
si t& costales et  cles tro- 
chanters de 1’0s cle l’isc*llion 
et de 1’0s dn pubis. 

a) sur toute la circonfkren- 

b) sui* uiie partie de la cir- 

2 )  de la tubulation 

ce tle 1’0s 

confkrence 
3) de la cancellation 
4) de l a  division des cellnles 

a)  stir toute la surface tlu 
cartilage cle coiijngai- 
son 

b) sur une partie de la sui’- 
face clii cartilage de con- 
jugaison 

Exostoses, les os cle l’iscliion 
e t  cln pubis t rop lai-ges (trou 
obturateur trop 6troit) .  

Allongenient des mktaphyses. 

Esostoses. 

iU6tapliyses stri6es e t  poniine- 
16es. 

Cartilages de conjugaison iiiin- 
ces, kventiiellement invisib- 
Ies, et i.accoui.cisseiiieiit cles 

Cartilages de conjugaison irr& 
giiljers, obliqueinelit clirigGs 
ou bieii ell forme de coriie 011 

cle coupole, avec attitudes 
en rarus. valgus, flexion 011 

hyperestension des 0s longs. 

0s. 
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5 )  de l’agraadissemeiit des cel- ? 
lules 

6) de la diffkreneiation des Chondromes, enchondromes, 
cellules tumeurs A cellules &antes 

(tuineurs de dissociation). 

Fig. 8. 
(d’apres J1io.X: Jaicse,b, mais modifi6e) . 

Murk Junson dit en outre que la dissociation est souvent 
unie A des clBfectuositCs de l’apport sanguin et  qu’elle est sous 
la dbpendance du facteur hdreditaire. @ant a la cause des 
troubles de croissaiice, ce serait une 16sion des elements cen- 
t raux clu s y s t h e  iierveux sympathique. 

Bien que la theorie qui vient dWre exposee soit particulihe- 
ment interessante et, parmi celles qu’on a prBsent4es jusqu’ici, 
la seule qui esplique d’uiie inani6re satisfaisante tout le tableau 
pathologique, il nous seiiible pourtant qu’elle est bien schemati- 
que et se limite un peu trop h un seul et unique point de vue; elle 
parait donc avoir besoiii qu’oii l’analyse de pr&s et qu’on la 
complete. 

Pour ce qui est des processus 1 et 2 du schema precedent, il 
est peutdtre difficile de les separer l’un de l’autre, car, en fait, 
tous deux sont des processus de resorption avec modification 
des couches osseuses, processus qui font suite % la formation 
osseuse perichondrale. En Bchange, nous admettons que, pour 
des raisons puremelit pratiques, il puisw &re commode de don- 
ner le nom de tubulation au processus de resorption et de rB6di- 
fication qui se passe d a m  les metaphyses des 0s longs tubulaires, 
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&ant  donn6 justement que le retardement de ce processus donne 
lieu aux allongements si communs et si  caract6ristiques des 
m6tapliyses. De pareils allongements se montrent nombreus 
dans nos observations et constituent un phCnom6ne qai se pro- 
cluit surtout chez des patients encore en p6riode de croissance, 
particularit4 que nous chercherons plus loin ?I expliquer. La 
production des allongements mBtapliysaires par 1111 retard de In 
tnhnlation est expliqu6e par la fig. S que nous avons emprnntBe, 
en la nioilifiant, h AilItwk J c r ~ s e t z ;  h l’aicle de cette figure nonq 
d6sirons montrer aussi la forme allong6e, th6oriqnenient con- 
struite, cle la m6taphyse ainsi qne l’c<allongeinent>> de 1’Bchan- 
crnre intercondylirnne. Cornine on le voit, la forme allong6e 
de la m6taph;vse est d6termin6e par  le bord limitant clu cartilage 
de coajugaison ainsi qne par  le <<d6placenient>> cle ce bord ail 

cows de la  croissance. En g6n6ral pourtant il se produit clalis 
la forme clirerses niodificatiohs cle natnre secondaire : il se pent 
aussi que le retarclement cie la tnbulation ne soit pas uniform& 
ment r6parti sni~ l’entihre snrfare d’accroissement et  c’est pour 
cette raison qne stir les plaques radiograpliiqnes il est rare de 
voir la forme suivre enti6rement la  r6gIe. Toutefois les racliogrn- 
phies des genoux dam notre obs. V,1 (fig. 6)  nons offrent nn 
esemple, singuli2rement pur, d’allongement m6taphysail.e et 
nous font voir aussi bien l a  forme typiqiie que I’<tallongement>> 
de 1’6chancrure intercondylienne. Quand les cartilages cle con- 
jugaison prksentent une forme plus compliquke ou qnancl ils sont 
plusieurs & voisiner les uns avec les antres, tout en se plaqaiit 
ohliquement 1es uns par rapport aux autres, par exemple dans 
le col fhmoral, les m6taphyses allong6es sont 6videmment moiiis 
caract6ristiques ; aussi, en pareil cas, a-t-on seulement l’inipres- 
sion que le col dn f6mnr est clans sa totalit6 irr6guli&rement 
6paissi. 

E n  outre des localisations que, dans le sch6ma pr6c6dent. 
M u r k  Jansen donne aux exostoses prodnites par un ddfaut  d e  
rdsorption, nous en avons observ6 tine s6rie cl’autres. C’est ainsi 
que nous avons rencontr6 des exostoses de ce genre le long de la 
Crete iliaque, des bords de l’omoplate, surtout le bord interne, 
snr  lla clavicule, puis anx extr6mit6s proximales des m6tatar- 
siens e t  des m6tacarpiens ainsi qu’ans extr6miMs clistales des 
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phalanges. Les exostoses sibgeant h l’extr6mitb distale des pha- 
langes se dirigent meme, dans quelques cas, franchement vers 
l’articulation et lui donnent alors m e  attitude vicieuse (obs. 

Des mbtaphyses stri6es et pommelbes, et  m&me des cliaphyses 
de semblable apparence, se voient sup plusieurs de nos raclio- 
graphies. 

I1 nous semble probable que la cause clu raccozo-cisscmcitt 
gdndral des os, peut &re un ralentissement de In division cellu- 
laire. Du reste, ce raccourcissement gCnbral, qui se traduit, entre 
autres signes, par uiie diminution de l a  taille, parait souvent 
independant de 1’6tat pathologique engendrant les exostoses. Ce- 
pendant il convient de ne pas oublier que Langenskiold a fait 
observer qu’une personne cloube cl’une petite taille, A cause de 
son affection productrice cl’exostoses, choisira de prbference, en 
cas de mariage, un Bpoux ou uiie Cpouse qui ne la clbpasse pas 
trop de la t&e. Cette circonstance a done pour effet d’introduire 
dans une famille h. exostoses cles couditions favorables a la pro- 
duction de petites tailles. 

Quant h l’ardt de la divisiow cellulaire s t w  tine portion de la 
surface du cartilage de conjzigaison, on est Cgalement oblig6 de le 
considerer, chez bien des patients, comme l’unique cause cles incur- 
vations, des obliquitBs, des ossifications partielles etc.. . cles  car- 
tilages de conjugaison, &ant donne que les radiopaphies ne per- 
mettent pas de d6couvrir quelque autre cause aux d6fauts du 
cartilage de conjugaison. I1 est incontestable cependant qu’il 
existe fr6quemment une alteration visible de la m6taphyse sous 
forme d’une exostose ou d’un allongement partiel de la meta- 
physe. L’arr4t de la division cles celilules peut alors naturelle- 
ment se combiner h. un aim3t de la tubulation; mais on peut sup- 
poser aussi que les troubles affectant le cartilage de conjugai- 
son viennent a s’btablir par suite de la prolif6ration autonome 
d’une exostose. Avec des troubles plus accuds du cartilage de 
conjugaison on trouve en effet toujours des exostoses et, avec 
les dbsordres les plus graves atteignant ce cartilage, les exosto- 
ses presentent les signes 6vidents d’une prolif6ration autonome 
(voir plus loin), auquel cas le cartilage de conjugaison peut 
&re secondairement 16~6. 

II1,B).  
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Polir ce qui est de la cause des i)zcrri*vrrtioii.s os.yr/(ses accoin- 
pagiiaiit la iiialaclie, noiis iivoiis nomm6, conime piwiiier facteiii., 
l‘inliibitioii partielle de In division cles cellules et, coninie fiicteiir 
secoiidaire, l’actioii patliologique de la pro1ifCration antonoiiie 
ile I‘esostose stir le cartilage de conjugaison. Des alterations se- 
coiidaires penrent encore siiwenir pal- la  pression qur l’esostosr 
fait clirecteiiieiit subir h 1111 os roisiii. Aiiisi en est-il, par esemple. 
arec les esostoses partant dii ciibitus dans la direction du ra- 
dins ; de ni&inr, iioiis voyoiis sour-ent les esostoses provenant d i i  

tibia. user le pkron6. Uiie troisi&me circonstaiice qiii ilkterniiiir 
secondairemeat les incin.rations osseiises se trouve dans les nio- 
rlificatioiis statiqiies qiii r6sultent clu racconrcissenient tl’iin 0s. 
Les os qiii, A cette occasion, se chargeiit 6ventuellenient de pin- 
sieurs cles foiictions ressortissant & 1’0s raccoiirci 6proiivent Ci 

leur tow,  dtiraiit la  p6riode ele croissance du patient, des tl6fov- 
niations compensatrices. Pareil phPnom&ne pr6sente ‘ion niasi- 
niuiii de fr6quence et  cle nettetii avec les racconrcissemeiits si 
coiiimuiis du cubitus ; le radius tout entier dessiiie alors iiiie 

coiirbe doiit la concavitii regarde le cubitus et la tete cln racliiis 
est soiireiit agrandie (fig. 1) .  

E n  raisoii des ressenihlances qu’affectent les exostoses et de 
leiir localiwtioii chez des sujets prochenient apparent6s (ens t k  

jiinieaiis nniovulaires, BivlcenfcTd) , qnelqiies auteiirs (Stoclcs et 
Brrr.r*i)zgton, eiitre aiitres) ont invoqti6 cles facteurs coordinants 
sp6ciaiis pour espliqiier la localisation et le roliinie cles exosto- 
ses, $la coiistitiitioii des d6forniatioiis osseuses etc. Ceci noiis 
semble lion seulement inutile, niais encore erron6, vii que les 
resseniblaiices penvent tr&s birn s’espliquer par l’analogie qne 
pr6sente en g6n6ral l’h6ritage pliysio-pathologiqiie des niembres 
cl’une meme faniille (voir la famille 11). 

Aus  tirmczo-s d e  rlissocinition mentionniies par Mrrrk Janscn 
conirne cons6quence d’nn trouble de la diff6renciation cellulaire 
(chondromes, enchondronies, tumeiirs B cellules @antes), tu- 
meurs qui sont tr&s rares et ne se montrent en aiicixne de nos 
observations (c’est ii peine en effet si le pr6tendu chondroiiie ile 
l’obs. II,4 ni6rite de prenilre place ici), nous joinclrons les tu- 
nieiirs osseuses dont la prolif6ration s’opsre cl’une manibre indB 
penclante et qui forment ainsi les exostoses proprement clites ou 

5’ 
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ostdomes. En comparaison des exostoses survenant la suite 
des facteurs prbcit6s) elles sont rares, ce qui ddpencl peutdtre 
de ce qu’elles ne peuvent &tre distingndes des prBcCdentes que 
dans les cas lles plus accus6s. En comparant des racliographies 
prises ii qnelques anndes d’intervalle, chez des sujets en pdriocle 
d’accroissement, on arrive certainement il les dkcouvrir plus 
facilement. SUP les radiographies elles se reconnaissent ii leur 
volume, - qai esclut lenr apparition du chef cl’nn ari+t clans 
la tubulation, - A leur faible densite, au moins dans lles staeles 
initiaux, SL une disposition souvent racliaire cle lenr structure 
osseuse, clont le point de d6part est au niveau de leur zone cl’ini- 
plantation, ainsi qu’A leur accroissement mentionn6 plus haut 
et clirectement observable dans les examens comparatifs. La 
faible densitd cl6pencl de la richesse en cellules cartila,’ vineuses, 
lesquelles, avec les annkes, sont remplacbes par des cellules os- 
seuses, d’oil rdsulte une condensation de plus en plus grande 
des exostoses. Le cas 6ch6ant) on peut observer toutes les formes 
de transition entre ces exostoses et  les v6ritables chondromes. 
Dans les descriptions racliographiques se rapportant aux pa- 
tients de notre s6rie on rencontre souvent l’expression <<exostose 
en chou-fleur>> ; la comparaison s’applique g6n6rdement fort bien 
A ces sortes d’exostoses, mais parfois Bgalement aux exostoses 
qui proviennexlt de la transformation secondaire d’exostoses en- 
gendr6es par l’inhibition de la tubulation. Les fig. 2, 4 et 5 
montrent des exostoses de ce genre A prolifbration autonome. 

Les exostoses il prolif6ration autonome sont donn6es pour 
6tre des tumeurs de dissociation ; mais A pareille mani&re de voir 
s’oppose peutdtre le fait qu’elles finissent par s’accroftre d’un 
pas 6gal avec le reste du squelette. On peut nkanmoins concevoir 
que l’inhibition portant sur la diffbrenciation des cellules soit 
relativement insignifiante, de telle sorte que les cellules aient la 
plupart des propri6t6s que poss&dent les cellules du cartilage 
de conjugaison. Nombre de raiaons tendent A prouver que ces 
ostdomes viennent des flots cartilagineux, d’une nature iden- 
tique A celle du cartilage de conjugaison, qui furent ddcrits no- 
tamment par Virchozo, Marchand, Lippert et autres. I1 est pos- 
sible qu’A V6tat normal ces Plots soient d6truits au coups cle la 
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tubulation, niais ils peuvent persister quand celle-ci est e n t r a v k  
et produii-e alors des exostoses de la nature indiquCe. 

Au COUPS de la croissance d’un patient atteint d’exostoses, 
les alt6rations osseuses remontant B une 6poque antCrieure su- 
bissent toujours cles modifications plus ou moins fortes ; ces 
derni&res, ainsi que nous l’avons dit, consistent ou bien en ce que 
certaines exostoses isolkes se mettent a croltre pour leur propre 
compte (accroissement autonome), ou bien en ce qu’une partie 
cles exostoses - et c’est la grande majorit6, - augmentent g6- 
n6ralemeiit de volume en proportion de l’accroissement du sque- 
lette, ou bien en ce qu’il se produit parfois une climinution ou 
inhrne une transformation aboutissant B l a  disparition compltlte 
cl’une exostose (obs. II1,B et obs. \‘II,l). Qixand, cliez un  sujet 
en p6riode d’accroissenient, on compare des clich6s pris Q quel- 
ques annCes d’intervalle, on est frapp6 de ce que le plus souvent 
il n’y a de modifi6 que le volume, taiidis que la foime demeure 
presque ideiitique ; d’autre part, l’augmentation de volume pa- 
ra i t  conipl&tement en rapport avec celle de 1’0s normal. On est  
alors fatalemelit conduit ii pensel- que les alt6rations les plus 
consid6rables surviennent B un Age tr&s pr6coce, peutdtre m&me 
cl&s avant la naissaiice. Un rapprochement s’impose encore B 
notre esprit en raison de sa vraisemblance: cle nAne, en effet, 
que les altkrations les plus foiates se produisent en ia&gle g6nCrale 
au iiiveau du  cartilage de conjugaison, 18 o h  le travail d’accrois- 
seineiit est & soil maximum, de meme, B ce qu’il senible, les altC- 
rations les plus prononcCes surviennent au cours d’une p6riode 
oil l a  croissance g6nkrale est la plus Cnergique. La rhgle concer- 
nant la prbsence des altkrations les plus accus6es au niveau clu 
cartilage de coiijugaison, 1$ oh la croissaiice est A son iiiaximuiii, 
coniporte nCannioins quelques exceptions : au iiiveau cles lignes 
kpiphysaires eiicaclrant l’articulatiou du coude, aiiisi qu’& l’ex- 
trbinit6 distale du radius, les altkrations ii’atteigneiit d’ordinaire 
q~i’uii bieii faible degrk. I1 nous est impossible d’en donner l a  
raison. 

Coninie nous l’avons nientionn6, on observe aussi pourtant 
des nioclifications cle fornie 011 la rkgi*ession de certaines esosto- 
ses isolCes. lJne exploration racliographique compara tiye niontre 
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que, dans ia plupart des cas au iiioiiis, la rbgressiou est clue B 
l’irritation foimiative engeiidrbe par les iiiuscles et les teiiclons 
voisins. Pa r  cette irritation uiie tuiiieur qui, l o i ~  d’un exanieii 
antbrieur, Qtait rQguli6reiiient aiaronclie et pourvue d’nne large 
base se traiisfornie soit en line esostose pbdiculbe dont le 116- 
clicule devieiit peu B peu si mince qu’il se fracture spoiitaiiheiit 
(par exemple, dam l’obs. II,4), soit en uii mince bouchon dirigb 
B peu prhs perpendiculaireineiit. Quelques auteurs out pens6 que 
ces pbdicules ou ces formes aiiiiiicies provenaient cles tractioiis 
exercbes par les tendons et  que, par coiisbqueiit, les exostoses 
devaient porter B leur soniniet cles insertions tendineuses. I1 re- 
sulte pourtant cle nos radiographies, avec toute l’bridence dd- 
simble, que les tendons passent shreiiieiit eiitre les bouclions 
(voir fig. 2, obs. 111’2). Le plus sourent ce soiit les graiicler: 
exostoses poreuses, l a  ostboilzes, qui subisseiit ce inode de trans- 
formation. - Dans l’obs. III,2 iious coiistatoiis me dispaisition 
presque compl6te de deux esostoses partaiit du cubitus et se 
dirigeaiit vers le radius, taiidis qne ll’incurvation du radius cola- 
respoiiclant atis exostoses en question persiste (fig. 3) .  Cette re- 
gression est peut8tre imputable & l’ii*i*itatioii foriiiatire qu’en- 
geiidrent les niouvemeiits cle pronatioii et de supination. Les 
iniages qui s’observent a p r h  la disparition des exostoses soiit 
fort coiiiniunes chez les sujets atteints d’exostoses (fig. 1) : ce 
sont des inbgalit6s SUP le bord radial clu cubitus, le raccourcisse- 
ment du cubitus, uiie lacune dans le cartilage cle conjugaisoii 
arec une atrophie plus ou rnoins niarqude de l’extrbniitb distale 
clii cubitus et finalenieiit uiie incurration clu radius, surtout 
prononcke en face des inbgalitks que pi-Csente 3e cubitus. I1 est 
admissible qu’en beaucoup cle ces cas il existait anterieurenieiit 
de sernblables exostoses partaiit clu cubitus, exostoses qni oiit 
subi une rbgression analogue & celle des cas prkcbdents. 

Des rbgressions de ee genre portant sur des exostoses isoldes 
oiit 6th nientioiiiibes pal* quelques auteurs ; Hartmann les a m&me 
illustrbes cle quelques figwes. Nous n’arons pourtant pas reii- 
conti4 dans les publications nne dhonstration radiographique 
de ces rbgressions. 

De nos radiographies il senible rbulter qne I’allongement 
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cles niBtaphyses survient plus frkqnemment chez les sujets en 
pkriode de croissance que chez les adultes. Ceci tient peut-&re 
B ce qu’en certains cas l a  tubulation n’est pas compl6tenient 
enraybe, mais qu’elle est simplement ralentie, ou bien encore B 
ce que l’irritation formative coiitribne aussi A l’ctusure>> des 
mktaphyses. 

Pour finir, n o w  clksirons signaler que, dans notre pays, cle 
meme, semble-t-il qiie dans lles autres, l’affection est A considkrer 
comnie rare. nans cinq des plus grands hapitaux de Stockholm. 
en ces dis  derni6res annkes, on n’a trait6 que sept patients at- 
teints d’exostoses multiples. Mais rouloir Btablir quelque rap- 
port entre la frkquence de la  maladie chez nous et  sa frbquence 
en cl’autres pays, ce serait, a notre avis, faire euvre  vaine, ktant 
donnB qu’en raison du petit nombre des faits publiBs I’Qtablisse- 
ment d’un pareil rapport serait dkpoiirvu de valeur. 

R GSUMfi 
E n  nous appuyant sur les 24 cas cl’exostoses multiples que 

nous avons 6tudiBs’ noiis formiilerons les observations et les 
conclusions suivaiites : 

1) L’affection qui se caractBrise par des exostoses se presente 
sous line forme h6rBditaire et line foriiie non hkrkditaire; mais 
les cleux formes sont semblables taiit a u  point de vue cliniqiie 
qu’au point de vue radiographique. 

2 )  L’hkr6ditk est simplenient clominante et aucnn cles deux 
sexes ne l’emporte sur  I’autre. 

3)  Dans la  gen6se de l’affection nous lie pouvons mettre en 
cause l’influence d’aucun facteui. morbide exog6ne. 

4) Chez nos patients on lie constatait point cles signes in- 
diquant nettemeiit cles troubles endocriniens. Le rachitisme 
n’existait non plus chez aucun d’eux. 

5 )  L’kpoque d’apparition des noyanx 6piphysaires d’ossifica- 
tion et de l’ossification cln cartilage de conjugaison est normale. 

6 )  Nous adoptons la thkorie de M u r k  Jansen qui envisage la 
maladie comme un processus cle dissociation dans le mecanisme 
de la formation normale des 0s .  

7) I1 se peut que la  plnpart des esostoses se developpent a 
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la suite d’une iiisuffisance de la r6sorption dans le travail d’os- 
sification normale, mais certaines d’entre elles font preuve d’une 
activit6 prolif6rante autonome et  sont, en condquence, de v6ri- 
tables ost6omes. 

8) Les incurvations osseuses accompagnant l’affection d6- 
pendent : a )  d’une inhibition partielle de la division cellulaire ; 
b) d’une pression directe de l’esostose sur les 0s voisins; c )  de 
la modification des conditions statiques. 

9) L’inhibition de la division cellulaire, dans une portion de 
la surface du cartilage de conjugaison, peut btre ou bien a )  pri- 
mitive ou bien, b) secondaire a la pression d’une exostose jouis- 
sant d’un accroissement autonome. 

10) I1 se produit souvent une r6gression et une transforma- 
tion des exostoses, ph6nom&ne qui paraft dependre de ll’action 
purement m6canique des muscles et  tendons voisins. Dans deux 
de nos observations la radiographie nous a permis de dbmontrer 
une rbgression de ce genre aboutissant a la disparition complbte 
de l’exostose. 

11) Les alt6rations osseuses les plus prononcees apparaissent 
A une 6poque tr&s pr6coce, au moment oil la croissance est la 
plus active, parfois mbme peut-&re dbs avant la naissance. On 
constate 6galement que les altCrations accompagnant les esos- 
toses sont d’autant plus accus6es que la croissance est plus 
consid6rable. 

12) En Su&de, comme ailleurs, l’affection dont d6pendent les 
exostoses multiples de croissance est rare. 

ZUSAMMENFASSUNG 
Wir mochten auf Grund von 24 observierten Fallen voii mnl- 

tipler Exostose folgende Beobachtungen und Schlusse aufzeich- 
nen : 

1) Die Krankheit kommt in einer hereditaren und einer iiicht 
hereditaren Form vor, welche sich sowohl klinisch wie rontgeno- 
logisch gleichen. 
2) Die Vererbung ist einfach dominant ohne irgend ein tfber- 

wiegen eines der beiden Geschlechter. 
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3)  Es Iionn ten keine esogenen I~miiliheitsfalitoreii nachge- 
wiesen werden. 

4) Es finclen sich bei iinseren Fallen keine cleutlichen Zeiclien 
innerseliretoi~ischer Stornngen. Racliitis koninit ebenfalln bei 
keineni der Faille vor. 

5) Der Zeitpunkt, in deni clie Epiphxseiikrrne nngelegt wer- 
den, ist normal, ebeiiso cler Zeitpunkt, in Clem Rich die Epiphy- 
senknorpel schliessen. 

6)  Wir schliessen uns der Theorie von Mlirli J a w c n  an, nacli 
welcher die Kranlilieit als ein Dissoziationsproz~ss in der nor- 
malen I(noc1ienbilduiigsmecliaiiik auf5ufassen ist. 

7 )  Die meisten Esostosen clurften durch einen Resorptionu- 
clefekt bei der nornialeii I<iiochenbildung entstehen, aber verein- 
zelte zeigeii eine selbstandige Proliferation, sind also wirkliclir 
Osteome. 

S) Die in1 T’erlaufe der Iirankheit auftretenden Iinochenver- 
biegungeii beruheii a)  i l n f  partieller Zellteilnujislieriiimung, 
b) auf clirelitein Druck einer Esostose auf einen angrenzenileii 
Ibochen,  c) auf veranderten statisclieii Verhiiltnissen. 

9) Die Zellteiliiiijishenimiiiig auf einem Teil der Oberflaclir 
des Epiphgsenknorpels kann entweder seiii a )  priinar ocler b) se- 
kunclar, in1 letzterrn Falle durch den Druck einei. selbstandig 
wachsenden Esostose veriirsacht. 

10 )  Eine Riiclibildunji und Umbildung von Esostosen koiiinit 
oft VOP und sclieint auf rein mechanischeii Einfliissen von seiten 
cler umgebenden Mus1;eln und Sehnen zu benihen. I n  zwei von 
unsereii Fallen Iiaben wir r6ntgenologisch eine ahnliche Regres- 
sion bis ziini I ollstiiiidigen Verscliwinclen nachgemiesen. 

11) Die a m  meisten ausgespiwhenen I~nocheiirer~iiiclerun~eii 
entsteheii in eineni sehr friilien Stadium, eventuell bereits \ o r  
tler Geburt, iveiiii d n s  Wachstum a m  starlisten ist. Gleicherwtiise 
sind die EsostosenrerHiicle~~~~iigen clort an1 griisstrn, n-o &IS 

Wuclistiiiii ani stii~listen ist. 
12) Die ICrankheit ist in  Schweden ebenso selteii n-ie in an- 

tleren LHnclern. 



SU?LC;\IART 

We wish to put clown the following fincliiigs aiicl conclusions 
a s  based upon 24 ~ a s w  of iiiultiple esoatoses under o u i b  obser- 
vation. 

1) Multiple esostoses O C C L ~ ~  a s  a hereditary affection and as 
a noii-hereditary disease which appear alike cliiiically as well 
as roeiitgeiiologically. 

2) The inheritance is siiiiply cloiiiinaiit, without an)- pre- 
ponderalice for either sex. 

3) No exogenous morbid factors have been demonstrable. 
4) No distinct signs of endocrine d is tu ihnces  are  found in  

our cases. Nor does rickets occui’ in any of tlie cases. 
5)  The time for tlie appearance of the epiphyseal nuclei aiicl 

for the disappearance of epipliyseal cartilage is found to be 
normal. 

6) We subscribe to dfzw7c Jcinseds theory about this disease 
as a clissociatioii process in the iiornial mechanism of bone foriii- 
atioii. 

7) Most of the esostoses may develop through a defect in the 
resorption iii normal bone foimiation, but a few of them aye 
proliferating ii~cleyenclently, i .  c., true osteomata. 

8) The curved cleformities of tlie bones associated with this 
disease are due to a )  partial iiiliibitioii of cell division, b) direct 
pressure by an exostosis upon an adjacent bone, c) altered static 
conditions. 

9) Inhibition of cell clivision over a part of the surface of 
the epiphyseal cartilage iiiay be either a)  primary or  b)  seconcl- 
a ry  (due to  pressure from an  independently growing exostosis) . 

10) Retrogression aiid iiiodification of the esostoses are  fre- 
quent pheiioineiia, appawntly clue to entirely iiieclianical in- 
fluences froni surrounding muscles aiid tenclons. Such a process 
of regression, going on ereii to coiiiplete disappearaiice of the 
exostosis, has been demonstrated roentgenologically in two of 
our cases. 

11) The most pronouiiced bony changes develop at a very 
early stage of life, possibly eveii before birth, when growth is 
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