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DES EXOSTOSES CARTILAGINEUSES MULTIPLES

PAR
JOHN ERIKSSON & TELEMAK FREDBARJ

Les exostoses multiples d’origine eartilagineuse sont une af-
fection dont le trait le plus frappant est la présence d’excrois-
sances osseuses voisinant avec les lignes épiphysaires des os
longs des membres, des métacarpiens, des métatarsiens et des
phalanges, parfois méme des omoplates, des clavicules, des cotes
et des os iliaques. Elles sont multiples et peuvent exister dés la
naissance (Drescher, Maynard et Scott etc.), mais, en régle
générale, on ne les observe qu’a une date plus tardive. Les
exostoses s’aceroissent ou bien il s’en forme de nouvelles tant
que le squelette est en cours de développement. Elles survien-
nent parfois conjointement avec des enchondromes. En général
la maladie est héréditaire, mais elle peut aussi apparaitre d’une
maniére isolée.

Ces poussées d’exostoses ont recu des appellations variées:
exostoses cartilagineuses héréditaires multiples, dyschondropla-
sie, chondrodysplasie déformante héréditaire, exostoses multip-
les de croissance, exostoses ostéogéniques, ostéochondromes mul-
tiples congénitaux, ostéodysplasie exostosique, «aclasis diaphy-
sica» (Keith) ete. ... Ces diverses appellations laissent deviner
que les opinions concernant I’étiologie et la pathogénie de l'af-
fection sont trés loin de concorder.

Comme cause de la maladie on a signalé une multitude de
facteurs différents.

Virchow considére les exostoses comme des altérations ra-
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chitiques. Sa maniére de voir fut depuis reprise par Tilnan,
Schor, Kranz et autres. Volkmann qualifie la maladie de «rachi-
tisme noueuxy. Ces auteurs appuient leur opinion sur les défor-
mations osseuses qui accompagnent habituellement la maladie,
déformations qu’ils estiment analogues & celles du rachitisme.
Frangenheim, Sonnenschein, Herzfeld, Nasse, Schmidt, Pels-
Leusden nient les relations de la maladie avee le rachitisme et
admettent tout au plus une coincidence fortuite des exostoses
multiples et du rachitisme.

Des influences endocriniennes diverses sont également in-
voquées. C’est ainsi que Ritter, Edberg, Pannenborg et d’autres
croient trouver la cause de la maladie dans une infériorité fonc-
tionnelle ou bien une hypofonction quelconque du corps thyroide.
Ledoux et Cottet décrivent un cas d’exostoses chez un enfant
atteint d’une hypertrophie extrémement accusée du thymus. On
a égalément soupconné des troubles hypophysaires. Plusieurs
auteurs prétendent que les exostoses dépendent d’un trouble
pluriglandulaire. Tels sont Hpifanov et Vinkickij: s’appuyant
chacun sur une observation, ils estiment que la cause réside dans
une hypofonction du corps thyroide, des glandes génitales et de
I’hypophyse.

Comme autres conditions étiologiques on a fait entrer en
ligne de compte les infections, les intoxications, les causes mé-
caniques, les troubles circulatoires etc. ... C’est ainsi que Biick-
mann a montré des exostoses chez des sujets atteints de fidvre
typhoide (avec complications), d’infections chroniques, telles
que la tuberculose et la syphilis, ou d’intoxications chroniques,
notamment par le phosphore et 1’arsenic. Curtillet insiste sur
Timportance des agents toxiques. Ehrhardt et Frommer ont vu
des exostoses survenir aprés des traumatismes. S’appuyant sur
les observations des auteurs précédents, Schramm pense que les
exostoses sont un symptéme et non une maladie autonome. Toute-
fois, dans la majorité au moins des faits sus-indiqués, il n’était
pas impossible que leg déformations existantes fussent d’une
autre nature que celles, trés caractéristiques, qui s’observent
dans les cas authentiques d’exostoses multiples de croissance ou
bien qu’elle résultassent d’une combinaison accidentelle de cette
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derniére maladie avec l'une quelconque des causes déja men-
tionnées.

Méme en ce qui concerne la genése matérielle des 1ésions, les
théories sont extrémement variées.

Depuis longtemps on considére comme parfaitement démon-
tré que la maladie est en rapport avec des troubles de l'ossifica-
tion.

Cohnheim explique Papparition des exostoses par des élé-
ments germinatifs détournés de leur place normale, superflus et
disséminés un peu partout dans le squelette. Virchow pense que
les exostoses proviennent soit d’éléments cartilagineux congéni-
talement disposés dans le périoste et y persistant, soit et surtout
d’expansions latérales du cartilage de conjugaison. Marchand,
Lippert, entre autres, se rallient &4 la théorie de Virchow et pen-
sent que les exostoses dérivent d’ilots cartilagineux détachés du
cartilage de conjugaison. Sonnenschein est d’avis que les causes
du développement des exostoses résident dans une maladie car-
tilagineuse s’accompagnant de dégénérescence fibreuse, puis
dans une prolifération intensive des ilots cartilagineux qui ont
persisté. Ehrhardt signale qu’il existe une modification de direc-
tion dans les rangées de cellules cartilagineuses en voie d’ac-
croissement.

Hoffa invoque un achévement trop précoce de 1’évolution des
cartilages de conjugaison comme cause du raccourcissement des
membres et de la formation des exostoses, mais Biickmann, au
contraire, a trouvé un retard de lossification. D’aprés Pels-
Leusden, lossification du cartilage de conjugaison ne joue aucun
role dans 'apparition des exostoses. Schmidt dit n’avoir jamais
observé de relations entre les exostoses et le cartilage épiphy-
saire. Il pense que les exostoses dérivent d’ilots cartilagineux
isolés et apparus sous linfluence du rachitisme. Il croit pour-
tant que d’autres troubles généraux se référant a la croissance
et dépendant de prédispositions héréditaires entrent en jeu.
D’apres Scherer, les exostoses résultent de la capacité que pos-
séderait le périoste, pendant toute la vie, de produire du carti-
lage.

Murk Jansen voit dans la maladie un arrét des processus
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évolutifs qui se déroulent au cours de ’aceroissement normal des
os. Keith est arrivé 4 une conception similaire, bien que moins
précise en ses détails, par ’étude d’un trés grand nombre de ra-
diographies prises sur des os atteints d’exostoses multiples.

Chez les patients atteints d’exostoses multiples la taille est
d’ordinaire notablement inférieure 3 la taille moyenne, ce qui,
parmi d’autres causes, dépend d’un raccourcissement des mem-
bres inférieurs (Starck, Langenskiéld ete.). Le raccourcissement,
qui d’habitude atteint également d’autres os déformés par laf-
fection qui engendre les exostoses, fut décrit tout d’abord par
Volkmann qui Pattribuait & une influence rachitique. Lors d’un
examen un peu sommaire, les déformations accompagnant les
exostoses de croissance peuvent, & n’en pas douter, passer fa-
cilement pour des déformations rachitiques, étant donné surtout
que dans certains cas les exostoses simulent des tuméfactions
épihysaires. C’est chez les os dont les altérations étaient les
plus accusées que Bessel Hagen rencontra les exostoses les plus
volumineuses.

Pels-Leusden, Schreiber, Langenskiold, pour ne citer qu’eux,
ont pourtant montré tant d’exceptions & cette régle qu’a I’heure
présente on considére généralement les troubles de l’accroisse-
ment comme des symptémes coordonnés, mais indépendants.

Aprés le raccourcissement de I'os dans son ensemble la dé-
formation la plus commune pourrait bien étre, & ce qu’il semble,
Thypoplasie de I’extrémité inférieure du cubitus; elle s’accom-
pagne habituellement d’une hypertrophie de Vextrémité infé-
rieure du radius avec subluxation de sa téte et, dans les formes
les plus graves, il existe de la difficulté & porter la main en ad-
duction (Bessel Hagen, Nasse, Pels-Leusden etc.). Les attitudes
en varus et en valgus au niveau des genoux et des articulations
du pied sont également fréquentes. Par ailleurs des déformations
de tous les genres imaginables peuvent survenir en raison d'un
trouble partiel dans la croissance du cartilage épiphysaire. Bes-
sel Hagen croit que ’attitude en genu valgum dépend d’un arrét
de développement produit par les exostoses de la face externe
du fémur. Biichi ne partage pas cette opinion, car il a trouvé une
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attitude en genu valgum méme avec des exostoses de la face in-
terne.

OBSERVATIONS

Nous avons rassemblé 24 cas d’exostoses multiples apparte-
nant & sept familles différentes. L’une de ces familles comprend
quatre générations et trois autres en comprennent chacune deux
qui furent notoirement atteintes par la maladie. Les trois fa-
milles restantes ne possédent qu'un cas chacune d’exostoses mul-
tiples.

La plupart des patients offrant des exostoses et actuellement
vivants furent examinés par nous; la majorité d’entre eux subi-
rent également un examen radiographique. Dans les cas ol les
signes cliniques n’offraient rien de particuliérement intéressant’
en dehors des constatations radiographiques, il n’est fait men-
tion que de celles-ci, afin de ménager ’espace. Quant aux pa-
tients qui ne furent pas examinés par nous ou qui étaient décé-
dés, nous nous sommes renseignés aupres de leurs parents. En
plusieurs circonstances ot la maladie était bien connue dans la
famille et on les membres de celle-ci occupaient des localités peu
abordables, nous avons considéré comme valables les déclara-
tions de bonne santé qui nous furent adressées par lettre. Toute-
fois nous n’avons utilisé la voie épistolaire que pour les cas of-
frant peu d’importance au point de vue des questions qui nous
intéressaient plus spécialement.

Dans plusieurs cas les patients avaient déja subi un examen
antérieur. Nous avons alors établi une comparaison entre nos
propres constatations et les constatations cliniques ou radio-
graphiques antérieurement faites.

Nous nous sommes procuré nos matériaux en parcourant les
registres d’observation de ces dix derniéres années dans les
cliniques chirurgicales de Serafimerlasarettet, de 1’'Hépital de
Sabbatsberg, de PHopital de Maria, ainsi que dans les cliniques
pédiatriques de ’'Hopital de Norrtull (Allmidnna Barnhuset) et
de Kronprinsessan Lovisas Vardanstalt for sjuka barn. Dans ces
divers hédpitaux nous avons rencontré au total 7 patients repré-
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sentant 6 des familles en cause (la septiéme famille fut décou-
verte 3 1'aide de médecins privés). Nous avons ensuite recherché
ces patients, nous les avons examinés de nouveau et nous avons
en oufre examiné tous les parents que nous avons pu rencontrer.
Dans plusieurs cas olt 'anamnése provenant des examens anté-
rieurs mentionnait V’absence d’exostoses dans la famille, nous
avons pu constater que ce renseignement était inexact; le fait
dépendait souvent de ce que les patients atteints d’exostoses
cherchaient A dissimuler leur infirmité, mais parfois aussi de ce
que la maladie, en raison de son caractére bénin, n’avait pas
attiré ’attention. Dans trois des familles ainsi examinées il se
trouva pourtant que l'indication d’une hérédité négative était
exacte, car le pére et la mére des patients étaint cliniquement
et radiographiquement indemnes d’exostoses.

Lorsque, dans nos exposés de 1’état clinique, nous employons
]a locution «indices de troubles endocriniensy, ceci veut dire que
nous avons examiné la peau, le systéme pileux, la sécrétion su-
dorale, les dents, les organes génitaux et 1’état psychique, que
de plus nous nous sommes renseignés sur les menstrues et
Pinstincet sexuel.

Les radiographies de I’avant-bras furent prises dans 1’atti-
tude en pronation, avec la face interne de la main dirigée vers
la plaque et lé bras fléchi & angle droit.

En raison du grand nombre des images radiographiques,
nous nous sommes contentés de reproduire uniquerment celles
qui présentent un intérét spécifique.

A ce propos, qu’il nous soit permis d’exprimer notre plus
respectueuse reconnaissance aux directeurs des cliniques men-
tionnées plus haut pour la complaisance dont ils firent preuve
en mettant leurs documents A notre disposition, au Dr Simon,
Médecin chef de service 4 ’Hépital de Sabbatsberg, qui fit pren-
dre 4 notre intention un grand nombre de radiographies et qui
nous aida ensuite 3 les étudier, enfin aux Drs Renander, de Vi-
sterds, et Roswall, de Skovde, qui firent prendre également plu-
sieurs radiographies.
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FAMILIE 1.

1. Karl S-n, 41 ans. Nous ne l'avons pas examiné. Taille moyenne.
Pas d’exostoses. Il a cinq enfants; d’aprés les renseignements, aucun ne
présente d’exostoses.

2, Richard S-n, 40 ans. Nous ne I'avons pas examiné. Taille moyenne.
Pas d'exostoses. Il a cing enfants; d’aprés les renseignements, aucun ne
présente d’exostoses.

3. Elly S-g, 36 ans. Nous ne l'avons pas examinée; les renseignements
proviennent des membres de sa famille. La patiente a constamment joui
d’'une bonne santé. Depuis son enfance elle porte un grand nombre de
nodules, spécialement autour des genoux, mais elle en porte également
autour des cous-de-pied et des épaules. Ces nodules cessérent de se déve-
lopper avec Yachévement de la croissance. Il n’existe pas, comme chez
son frére (obs. 6), une incurvation des avant-bras. Taille moyenne, appa-
rences d’'une bonne santé, intelligence normale.

4. Kurt S-g, 14 ans (fils de la précédente). Nourri au sein. Depuis les
premiéres années 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 déve-
loppement de la puberté, de taille normale et de bonne santé apparente.
Aucun indice de troubles endocriniens. Rien d’anormal au corps thyroide.
Bonne intelligence. La jambe gauche est incurvée et plus courte de 4 c.,
ce qui entraine un peu de claudication.

Radiographie (23.3.32). Au niveau des grandes articulations, nombreu-
ses exostoses d’aspect typique et dont les plus grandes atteignent le volu-
me d’'un ceuf d’oie. Pas d’allongement manifeste des diaphyses. L'incurva-
tion de la jambe gauche parait causée par une exostose, grosse comine un
ceuf de pigeon, partant de la face externe du tibia & 5 ¢. environ au-dessus
de T’articulation du cou-de-pied; cette exostose s'est développée du codté
externe, en produisant une inflexion et une usure notable du péroné. Pas
d’hypoplasie du cubitus. — Pas de modifications pathologiques dans la
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sitnation des noyaux épiphysaires d’ossification et dans I'ossification des
cartilages de conjugaison.

Epicrise. Le raccourcissement de l1a jambe gauche semble dé-
pendre non pas d’un trouble affectant le cartilage de conjugai-
son distal en conséquence de I’exostose visible, mais plutét d’un
développement moins actif de ce cartilage sous linfluence de
quelque autre cause. Par contre, il est permis de supposer qu'un
trouble intéressant le cartilage de conjugaison proximal ait pu
engendrer le raccourcissement et cette hypothése se trouve ici
quelque peu justifiée par le fait que, sur la radiographie, ce
cartilage parait notablement plus inégal a gauche qu’a droite.
Toutefois sur ces gros os il est difficile, en radiographie, de se
faire une idée exacte de la constitution du cartilage de conju-
gaison.

5. Gun S-g, 7 ans (sccur du précédent). Non examinée par nous; les
renseignements proviennent des parents. Elevée au sein, elle ne fut pas,
autant qu’on sache, atteinte de rachitisme. Fillette vivace, de taille nor-
male pour son fge et d’apparence saine. Elle aurait de trés petites sail-
lies osseuses aux cdOtes inférieures ainsi qu’aux genoux.

6. Stig S-n, 35 ans. Toujours bien portant. Depuis son enfance il a des
nodosités, surtout autour des genoux. Les nodules augmentérent pendant
toute 1a période de croissance du patient, mais, depuis, ils sont demeurés
stationnaires.

Le pére et la grand’mére paternelle avaient des nodosités semblables
a celles du patient; de plus, le pére offrait aux avant-bras des incurva-
tions analogues, causées par une hypoplasie du cubitus.

Etat clinique (22.3.32). Homme de petite taille, mais de constitution
solide et d’aspect bien portant. Aucun indice de troubles endocriniens.
Rien d’anormal au corps thyroide. Intelligence normale. Exostoses ty-
piques en plusieurs points des os longs. Les deux avant-bras offrent des
incurvations caractéristiques et sont quelgue peu raccourcis., Pour le
reste, état physigue normal.

Radiographie (23.3.32). Il existe des exostoses sur les diaphyses des
os longs qui peuvent atteindre le volume d’une noix. Aucun allongement
apparent des métaphyses. Le cubitus est hypoplasié des deux cotés et
sur ses faces tant radiale que cubitale il porte quelques inégalités de
trés petites dimensions. Le radius est légérement incurvé et la concavité

regarde le cubitus (fig. 1, h et i). — Tous les cartilages de conjugaison
sont ossifiés.

Epicrise. Exostoses multiples typiques avee hypoplasie du
cubitus et incurvation du radius des deux cotés.
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7. Dagobert S-n, 8 ans (fils du précédent), Nourri au sein; toujours
bien portant.

Btat clinique (22.3.32). Petit garcon ayant l'air bien portant. Aucun
signe de rachitisme. Sur le squelette on ne sent pas d’exostoses. Le pa-
tient n’a pas été radiographié.

8. Marianne S-n, 2 ans (seceur du précédent). Nourrie au sein. Depuis
TAge de un an les parents ont observé chez cette enfant quelques petits
nodules sur les cdtes, ainsi que sur l'omoplate droite. Le nodule de ce
dernier os disparut dans la suite, mais les autres persistent.

Etat clinique (22.3.32). Fillette éveillée, bien constituée, d’apparence
saine. Aucun signe de rachitisme. Quelques petits nodules, dont les plus
volumineux sont a peine gros comme un pois, se sentent au niveau des
cOtes inférieures ainsi qu'aux genoux. — Pas d'examen radiographique.

9. Gurli S-n. Décédé a 19 ans d’une maladie dont la famille ignore la
nature, Depuis son enfance il aurait eu de nombreuses et grosses nodo-
sités autour des articulations les plus importantes.

10. Astrid S-n, 26 ans. Nous ne 'avons pas examinée, D’aprés les ren-
seignements venus de ses fréres ou sceurs, elle est de taille moyenne et
indemne d’exostoses. (Quand la maladie est fortement accusée et bien
connue dans la famille, les renseignements fournis ne peuvent guére étre
mis en doute).

Epicrise concernant la famille.

Nous avons ici une famille dans laquelle on rencontre stire-
ment, au cours de quatre générations successives, des exostoses
multiples de croissance. L’hérédité est le trait caractéristique
d'une maladie causée par un facteur dominant, ainsi que l'ont
déerite Langenskidld et d’autres.

Chez tous les membres qui dans cette famille se trouvaient
atteints, Paffection se distinguait par des exostoses relativement
volumineuses.

FAMILIE II.
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1. Gustav P-n. Décédé. La famille ignore s'il avait des altérations
osseuses.

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

8. John P-n, 85 ans. Nous ne 'avons pas examiné; les renseignements
le concernant viennent de ses parents. Il a toujours été bien portant.
Depuis son enfance il présente plusieurs nodosités osseuses, en particu-
lier au niveau des genoux. Les nodosités cessérent d’augmenter avec
’arrét de la croissance. Pas de symptdomes subjectifs. La taille serait
moyenne, la constitution physique solide et I'intelligence normale.

4. John P-n, 11 ans (fils du précédent). Nourri au sein. Aussitét aprés
sa naissance, il offrait des nodosités aux coétes, aux omoplates et aux
genous. Depuis, ces nodosités ont augmenté de volume et de nombre. A
trois ans (en 1924), le jeune patient est opéré a Kronprinsessan Lovisas
Vardanstalt. Extrait du compte rendu de I'intervention: »A I'union de la
portion cartilagineuse et de la portion osseuse de la neuviéme cote se
voit un enchondrome nodulaire, en forme de grappe de raisin et du
volume d'une orange; la tumeur se projette jusque sur la onziéme cdte.
Résection«.

Ezxamen radiographique (1.11.30. K. L. V.). A la face postérieure du
fémur gauche on découvre, sur une vue prise de coté, une exostose longue
de 4 ¢, épaisse comme un doigt, dirigée en haut, Sur les deux tibias et
les deux péronés, trés petites exostoses acuminées. L’extrémité proximale
de ’humérus gauche porte, & sa face interne, une exostose grosse comme
une noix et dont le point d’attache est fracturé. Pas d’altérations bien
notables au niveau des coudes. Le cubitus gauche est plus court que le
radius d’environ 1 c.; il est droit et la face interne porte une exostose
grosse comme un pois (fig. 1 ¢). Le cubitus droit est plus court que le
radius d'environ 1,5 ¢. L'épiphyse est aplatie dans la direction du radius
et, en dedans, — région ol 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 découvre
aucune altération notable. — Sur le bord interne de 1'omoplate on voit
deux saillies osseuses du volume d'un pois. — A la partie antérieure de
la cinquiéme cote est - » exostose pédiculée, se terminant en chou-fleur
et grosse comme une bonne noix; elle se dirige obliqguement en haut et
en dedans. — Pas d’allongement notable de la métaphyse. — Rien de
pathologique dans la disposition des noyaux épiphysaires d’ossification.
Aucun des cartilages de conjugaison n'est ossifié. On profite du séjour
de l'enfant & K. L. V. pour lui enlever l'exostose occupant I’humérus
gauche.

Etat clinique (29.11.32). Jeune garcon de taille normale. Pas d’anoma-
lies au corps thyroide. Bonne intelligence. Aucun indice de troubles endo-
criniens.
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Exzamen radiographique (29.11.32). Les exostoses présentent un ac-
croissement & peu prés en rapport avec l'accroissement du systéme osseux
dans son ensemble, sauf la grande exostose qui occupe la face postérieure
du fémur gauche et qui a subi une certaine diminution ainsi qu’une cer-
taine modification de sa forme. A l'avant-bras droit, 1'exostose dirigée
vers le radius parait un peu plus grande et mieux délimitée (fig. 1 g).
— Rien de pathologique dans la disposition des noyaux épiphysaires d’os-
sification. Aucun des cartilages de conjugaison n’est ossifié.

La selle turcique est d’'une capacité et d’une forme normales.

Epicrise. Le patient présente des exostoses typiques. L’allon-
gement des métaphyses est insignifiant. I1 est intéressant de con-
stater une certaine tendance 4 la formation d’exostoses en chou-
fleur munies d’étroits pédicules. La tumeur enlevée a I'Age de
trois ans avait peut-étre bien, elle aussi, la méme structure; elle
ressemblait, il est vrai, davantage 4 un chondrome, mais cette
apparence dépendait probablement de I'Age du patient. — Il
convient en outre d’insister sur la modification que subit la for-
me de 'exostose occupant la face postérieure du fémur; le fait
dépendait évidemment de V’action des muscles et des tendons
environnants. — On avait une belle image au niveau de 'extré-
mité oblique et atrophiée du cubitus; au cété interne de cette
extrémité on constatait nettement l'ossification du cartilage de
conjugaison.

5. Alva H-y, 30 ans. Depuis 'enfance, nodosités au niveau des arti-
culations du genou et du cou-de-pied. Ces nodosités ont cessé d’augmenter
avec 'arrét de la croissance. En ces derniéres années la patiente fut de
temps 4 autre incommodée par des douleurs dans le coude gauche., En
quelques occasions les mouvements du coude furent subitement enrayés
dans I'attitude en flexion, phénoméne qui disparaissait au bout d’un court
instant. L’anamnése ne mentionne aucun traumatisme contre le coude.

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

Ezamen radiographique (13.1.33). Exostoses typiques, en nombre rela-
tivement limité, au niveau des grandes articulations; la plus volumineuse,
grosse comme une noisette et portée par une tige allongée, occupe Yextré-
mité distale de la face interne du fémur gauche. Pas d’allongement marqué
de la métaphyse. — L’avant-bras droit présente un aspect caractéristique
avec l'extrémité hypoplasiée du cubitus et les incurvations qui occupent
soit le radius, soit le cubitus et dont les concavités se regardent mutuelle-
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ment. Sur sa face radiale le cubitus est inégal et rugueux. L’incurvation
du radius est surtout accusée en face de cette région inégale (fig. 1 j).
Dans le coude gauche on voit un corps étranger arondi, libre, gros
comme un bon pois et qui fut certainement 'origine des génes qu’éprouva
le patient.
La selle turcique est de forme et d’amplitude normales. — Tous les
cartilages de conjugaison sont ocssifiés.

Epicrise. Exostoses typiques d’un volume modéré et relative-
ment pen nombreuses. Comme il arrive le plus souvent chez les
patients dont la croissance est terminée, on n’observe pas d'al-
longement des métaphyses. — L’hypoplasie de l’extrémité cubi-
tale, avec les altérations qui s’ensuivent du cdté de ’avant-bras,
est d’une netteté particuliére. Cette netteté ressort tout spéciale-
ment an niveau des dentelures du cubitus et de I'incurvation du
radius, laquelle est surtout accusée en face des dentelures du
cubitus (comparer avec l'obs. II1,2).

6. Gunvor H-y, 6 ans (fille de la précédente). Nourrie au sein pendant
trois mois, puis au biberon. La mére n’a pas remarqué de nodules osseux.

Etat clinique (13.1.33). Fillette de tempérament vif, de taille normale
pour son dge et d'apparence saine. Rien & noter au corps thyroide.
Aucun indice de rachitisme. Quelques petites saillies osseuses autour des
£genoux.

Examen radiographique (13.1.33). Quelques exostoses typiques au
niveau des articulations des genoux et des épaules. — A la face posté-
rieure du fémur, vers son extrémité distale, exostose aplatie ayant le
volume d’'une bonne noix. — Aux mains et aux pieds, nombre limité de
petites exostoses. — Allongement évident, mais modéré, des métaphyses
4 l'extrémité distale des deux fémurs, ainsi qu’a l'extrémité proximale
des deux humérus. — Le cubitus gauche est raccourci d’environ 0,5 c. et
sa face radiale porte une exostose grosse comine un pois (fig. 1 a).

Selle turcique de forme et d’amplitude normales.

En ce qui concerne les noyaux €épiphysaires d’'ossification et l'ossifica-
tion du cartilage épiphysaire, on ne constate encore aucun noyau d’ossifi-
cation ni dans I'épiphyse de l'extrémité distale du cubitus ni dans la
téte du radius. Les noyaux épiphysaires des os du poignet sont plus pe-
tits qu’on ne le voit généralement A cet dge. A l'extrémité proximale de
Thumérus, la ligne épiphysaire est ouverte: normalement elle se ferme
vers ’dge de 5 ans (Broman). L’apparition des noyaux épiphysaires est
done, sous le rapport de sa date, entre les limites de la normale; elle
est pourtant plus proche de la limite supérieure que de l'inférieure.
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Epicrise. Altérations typiques caractérisant les exostoses
multiples de croissance. Bien qu’il n’existe pas encore de ligne
épiphysaire, le cubitus gauche est manifestement raccourci. —
L’exostose arrondie occupant la face postérieure du témur droit
aura subi probablement un changement de forme analogue 2
celui de 'obs. 2, famille I1I.

7. Nils P-n, 29 ans. Depuis son enfance le patient présente des nodo-
gités immédiatement au-dessus des deux genoux. Ces nodosités ont cessé
de s'accroitre depuis que le patient a cessé de grandir. En 1929, les
exostoses les plus volumineuses furent extirpées a4 I'Hopital de Sabbats-
berg. On prit de plus des radiographies des articulations du genou.

Examen radiographique (5.6.29). A l'extrémité inférieure des deux
fémurs se voient de grandes exostoses d’'un aspect typique; les unes,
portées par de longs pédicules, sont en forme de chou-fleur, les autres
ont une large base et une extrémité pointue, Il existe aussi des exostoses
sur le tibia et le péroné des deux cotés. Pas d’allongement perceptible
des métaphyses.

Etat clinique (29.11.32). Jeune homme de taille moyenne, avec une
solide constitution physique et les apparences d’'une bonne santé. Aucun
indice de troubles endocriniens. Rien d’anormal du co6té du corps thyroide
et de lintelligence. Cicatrices laissées par les résections des exostoses
voisines des genoux. Petites saillies osseuses se sentant au palper sur les
jambes, aussi bien a leur extrémité proximale qu’a leur extrémité distale.
Pas de raccourcissement perceptible des os. Incurvation insignifiante de
l'avantbras gauche.

Ezxamen radiographique (29.11.32). Les grandes exostoses visibles, sur
les radiographies de 1929, i ’extrémité distale des fémurs ont été enlevées
au ciseau et la surface qui en est résultée se montre unis. A droite, le
cubitus parailt légérement raccourci; l'extrémité cubitale inférieure est
légérement polie du c6té du radius et la surface articulaire regardant
le radius est plus grande qu’a gauche. A une petite distance en haut sur
le bord radial du cubitus se voit une rugosité surmontée d’une petife
pointe. Au niveau de cette rugosité le radius qui, dans son ensemble, est
faiblement incurvé montre une incurvation plus accentuée (fig. 1 b).
Tous les cartilages de conjugaison sont ossifiés.,

Epicrise. Altérations du type usuel des exostoses de crois-
sance. Il existe une certaine tendance a la formation d’exostoses
pourvues d’un long pédicule surmonté d’une téte en chou-fleur.
Altérations caractéristiques du cubitus.
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8. Alvar P-n, 27 ans. Homme de taille moyenne, de constitution phy-
sique normale et (’'apparence saine. Au palper il semble complétement in-
demne d’exostoses. Pas d'examen radiographique.

9. Hans P-n, 3 ans (fils du précédent). Petit garcon bien portant,
sans exostoses perceptibles au palper. Pas d'examen radiographique.

10. Bror P-n, 22 ans. Depuis sa toute premiére enfance il a, aux genoux
et aux cous-de-pied, des nodules qui se sont lentement accrus.

Etat clinigue (16.1.83). Jeune homme de taille moyenne, de constitu-
tion solide et, & ce qu'il semble, de bonne santé. Aucun indice de troubles
endocriniens. Rien d'anormal au corps thyroide. Intelligence normale. Aux
cous-de-pied, aux genoux et aux dépaules on sent plusieurs nodules aun
palper; les plus gros atteignent le volume d'une noix. Pas d’hypoplasie
cubitale reconnaissable au palper. Le patient n'a pas été radiographié.

Epicrise. Exostoses multiples typiques de moyenne dimen-
sion.

11. Gunhild P-n, 20 ans. Elle n’a .jamais remarqué lexistence de no-
dules.

Etat clinique (23.1.33). Femme bien conformée, ayant 1'air bien por-
tante et de taille moyenne. Aucun indice de troubles endocriniens. Corps
thyroide: rien de spécial. Intelligence normale. — Au niveau des genoux
et des cous-de-pied on sent quelques trés petits nodules de consistance
osseuse; les plus gros, atteignant le volume d'une noisette, occupent Ia
face interne de lextrémité distale du fémur dreit. Ni déformations ni
raccourcissements prononcés des os,

Examen radiographique (23.1.33). Exostoses multiples typiques, bien
qu’insignifiantes, des deux cOtés des articulations des cous-de-pied, des
genoux, de la hanche et des épaules. Pas d’allongement apparent des mé-
taphyses. Le cubitus est normal des deux c¢Otés. — Toutes les lignes &pi-
physaires sont fermées.

Epicrise. Iixostoses typiques multiples. Tl est intéressant de
constater que la patiente, bien gwelle ait vingt ans, n’avait pas
remarqué ses exostoses en raison de leur trés faible importance.

Bpicrise de la famille.

Nous venons de décrire une famille ol les exostoses multiples:
de croissance se sont montrées pendant deux générations. Il se
pourrait néanmoins que le pére (obs. 1) efit été atteint, puisque
5 de ses enfants offrent des exostoses et que la meére (obs. 2)
en est exempte. Il est en effet possible que la maladie ait échappé
a Pattention du pére, vu que, dans toutes les observations rela-
tées ci-dessus, elle est d'un caractére assez discret, au point
méme que dans un cas, — celui d’'une femme pourtant et, qui

31#
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plus est d'une femme déja parvenue i ’Age de vingt ans, — la
patiente ne s’en était pas apercue.

Dans cette famille, par conséquent, I’hérédité est typique-
ment dominante. I1 est 4 noter que, sur les 6 fréres ou sceurs ap-
partenant & la seconde génération, 5 furent atteints par l'affec-
tion, une fréquence qui, & n’en pas douter, se rencontre assez
rarement.

Une certaine tendance 3 la formation d’exostoses en chou-
fleur avec long pédicule se rencontre chez plusieurs des membres
de cette famille. I1 semble que ce genre d’exostose se développe
secondairement par suite de Paction irritative et mécanique
qu’exercent les muscles et les tendons voisins. — Il ne faut pour-
tant guére s’étonner que les exostoses aient présenté des res-
semblances aussi accusées; dans cette famille, en effet, sous le
rapport de la constitution physique et de Paspect, fréres et
sceurs avaient entre eux une ressemblance peu commune.

FAMILIE III.

&

20 &
e

K. o4

5

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

Etat clinique (12.3.32). Taille: 167 c¢. Homme petit, mais solidement
constitué, L’avant-bras gauche est de 6 c. plus court que le droit. Aucun
indice de troubles endocriniens. Rien d’anormal au corps thyroide. Bonne
intelligence. Etat général: rien de notable.
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Examen radiographique (12.3.32). Nombreuses exostoses dont le vo-
lume peut s'élever jusqu'a celui d'un ceuf d'oie. Tantdt elles prennent
la forme d’'un chou-fleur, tantot elles sont portées par des pédicules longs
et étroits, tant6t leur sommet n’est que faiblement acuminé; elles siégent
auprés des articulations des cous-de-pied, des genoux, des hanches, des
épaules et des poignets. On ne constate pas d’allongement certain des
métaphyses. Le cubitus gauche est hypoplasié, la main est subluxée; le
radins et le cubitus sont fortement incurvés et les incurvations se
regardent l'une l'autre (la photographie fut prise dans lattitude en
supination). A lextrémité distale du radius et du cubitus sidgent deux
petites exostoses dirigées I'une vers 'autre (fig. 2). — Tous les cartilages
de conjugaison sont ossifiés.

Epicrise. Exostoses multiples d'un aspect typique. Les alté-
rations caractéristiques de la maladie, telles que 1’hypoplasie
cubitale ainsi que les incurvations du radius et du cubitus, se
rencontrent & gauche, — Il est assez intéressant de noter que ln
maladie fut jugée rachitigue, opinion qu'on entend souvent ex-
primer.

2. Sylvia A-d, 13 ans (fille du précédent). Son pére est de petite taille,
mais la meére est considérablement au-dessus de la moyenne: tous les
deux sont bien portants., La patiente a été nourrie aun sein. Depuis Yage
de deux ans elle a des nodules qui, durant la période de croissance, ont
augmenté de nombre et de volume.

Erxamen radiographigue (pratiqué en 1921 par un radiologiste privé).
Exostoses manifestes sur les extrémités proximales du tibia et du péro-
né gauches, ainsi que sur l'extrémité distale du fémur. La téte du péroné
parait le siége d'une tuméfaction irréguliére; de la face interne de la
métaphyse tibiale part une exostose 4 peine grosse comme un pois et
pourvue d'un étroit pédicule; sur le coté interne de la métaphyse fémorale
se voit une saillie et I'épiphyse, sur sa face interne parait inégalement
dentelée. (Cette derniére apparence est-elle imputable & des déformations
provenant des exostoses? Il est difficile de le dire pour plusieurs raisons
et, entre autres, & cause du peu de netteté de la radiographie).

Les exostoses se sont ainsi progressivement accrues sous le rapport
aussi bien de leur nombre que de leur volume. En 1928, la patiente est
traitée 4 I'Hopital de Sabbatsberg pour ses nodules; une radiographie est
prise & cette occasion. Diagnostic: Exostoses multiples.

Etat clinique (4.12.28). Sur la plupart des lignes diaphyso-épiphysaires
on sent des tumeurs dures comme de 1’08, indolentes, fixées au squelette
et dont le volume varie de celui d'une noisette 4 celui d’'un ceuf de poule.

Ezamen radiographique (5.12.28). Nombreuses exostoses & l'extrémité
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supérieure des diaphyses tibiales et péroniéres des deux cdtés. La dia-
physe du fémur droit montre, sur sa face interne, & 4 ¢. au-dessus de son
extrémité inférieure, une petite exostose acuminée. La diaphyse fémorale
gauche montre i la partie inférieure de sa face externe des exostoses
typiques. Sur chacune des faces interne et postérieure proémine une
exostose i large base avec un contour inégal, mais bien tranché (fig. 2 a).
Cette exostose montre en différents points un systéme trabéculaire peu
dense et irrégulier qui donne aux points précités une apparence alvéolaire.
A la base de l'exostose le contour cortical du fémur fait défaut; la couche

Fig. 2 a.

corticale se confond avec les trabécules de l’exostose dans le bord qui
est aun-dessus d'elle. Le cubitus montre des deux cOtés une exostose sur
la face radiale 4 5 c. au-dessus de l'extrémité inférieure (fig. 3 a). Le
cubitus des deux cOtés mesure 2 c. de moins que le radius et le radius
s'incurve en formant un arc ouvert du c6té du cubitus, — Pas d’allonge-
ment perceptible de 1la métaphyse. — Rien de pathologique dans la dispo-
sition des noyaux épiphysaires non plus que dans l'ossification du carti-
lage de conjugaison.

Etat clinique (25.9.32). Jeune fille extraordinairement grande pour
son 4ge (taille: 158 ¢.), maigre et dégingandée, mais pour le reste avec
les apparences d'une bonne santd, Pas de signes de troubles endocriniens.
Rien d’anormal au corps thyroide, Poils pubiens et seins développés. Intel-
ligence normale. — A gauche, le bord interne de Pomoplate est plus éloig-
né de la cage thoracique qu'd droite, en raison d’'une exostose partant
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de l'omoplate et se dirigeant vers le thorax, ainsi qu’on I'a constaté en
radiographie. Le bord interne des deux omoplates offre des dentelures
inégales et porte plusieurs exostoses dont le volume peut atteindre celui
d’'un pois. Sur les deux apophyses coracoides se voit une paire d'exostoses
grosses comme un grain de riz. A l'extrémité interne de la clavicule gau-
che, exostose du volume d'un pois. Sur les cOtes existent une série de
petites saillies ayant les dimensions d'un grain de riz. — La patiente

Fig. 2 b.

boite légérement en raison de ce que le membre inférieur gauche a 2 c.
de moins que le droit. Le bassin est trés légérement oblique et la colonne
vertébrale présente une scoliose & convexité gauche. Légére attitude en
genu valgum des deux coOtés,

Examen radiographique (27.9.32). Exostoses typiques sur tout le sque-
lette. — Pas d’allongement notable des métaphyses. — A l'extrémité
proximale des fémurs, au bassin et 4 I'extrémité proximale des humérus
existe une série de trés petites saillies osseuses, — L’exostose i large
base gqu’on apercevait lors de I'examen radiographigue précédent sur une
vue latérale du genou gauche, exostose qui présentait une structure irré-
guliére avee de grandes vacuoles, s’est modifiée et 1'on voit maintenant
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une exostose grosse comine une noisette, pédiculée, dirigée en haut et ré-
pondant vraisemblablement 2 la partie proximale de la néoformation, tandis
que la partie distale n’est plus représentée que par quelques petites iné-
galités (voir fig. 2 b)., — Aux pieds, le troisiéme orteil gauche parait
fortement dévié en dedans au niveau de sa premiére articulation pha-
langienne; il se place ainsi en flexion au-dessous du second orteil. Cette
déviation est causée par une exostose partant du bord externe de la sur-
face articulaire distale de la premiére phalange, exostose qui est grosse

Fig. 3 a.

comme un grain de riz et diriggée vers l'articulation. Par ailleurs on
trouve sur les extrémilés aussi bien proximales que distales des méta-
carpiens et des phalanges une série de petites exostoses pouvant atteindre
les dimensions d'un grain de riz. Aucun os du pied n'est raccourci. —
Pas d’exostoses autour des coudes. — L’hypoplasie de I’extrémité cubitale
ne s'est pas modifiée. Les exostoses visibles sur les plaques antérieures,
erostoses qui partaient du cubitus pour se diriger vers le radius, ont
presque complétement disparwu, bien qu’en face des exostoses lincurvation
du radius persiste (fig. 3 b), mais un peu moins prononcée. — Aux mains
on voit un raccourcissement de l'auriculaire droit; les métaphyses offrent
un allongement modéré auprés des épiphyses des métacarpiens, ainsi que
des premiére et deuxiéme phalanges. L’auriculaire droit est dévié en de-
dans au niveau de sa premiére articulation phalangienne, ce qui tient évi-
demment 4 une saillie osseuse partant du bord cubital de la surface arti-
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culaire distale de la premiére phalange, saillie qui est grosse comme un
erain de riz, dirigée vers l'articulation et, par son aspect, absolument
analogue 4 celle qui occupe le troisiéme orteil du pied gauche. Pour le
reste on trouve sur les os des doigts plusieurs petites saillies fort ténues.
— D’une maniére générale les exostoses visibles sur les plaques radio-
graphiques du premier examen montrent dans leur ensemble une aug-
mentation de volume en relation avee la croissance du systéme osseux.
— Pas de modifications pathologiques dans la disposition des noyaux
épiphysaires et la fermeture des lignes épiphysaires,

Fig. 3.

Epicrise. Nous avons ici une patiente cliez laquelle les exosto-
ses sont grosses et nombreuses, tandis que l'allongement des
métaphyses est peu prononcé. — Comme les premiéres radio-
graphies remontent & un Age aussi précoce que celui de deux
ans et comme les suivantes datent respectivement de ’Age de 8
et 13 ans, nous sommes ici en mesure d’observer plusieurs par-
ticularités intéressantes concernant la croissance des exostoses
et les diverses phases de leur évolution.

(est ainsi que chez cette patiente, de méme que dans la
plupart des autres cas, on constate du c6té des exostoses un ac-
croissement proportionné a la croissance du systéme osseux dans
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son ensemble. Nulle part les exostoses ne semblent partir du
cartilage de conjugaison; elles partent de la diaphyse au voisi-
nage de ce cartilage ou méme A une assez grande distance de lui.
Ce phénomeéne s'observe de la facon la plus nette sur les images
provenant du genou gauche, ol s’étaient montrées et dévelop-
pées une série d’exostoses qu’on voit subir ensuite une transfor-
mation régressive, laquelle, en raison de ses caractlres, semble
constamment déterminée par l’action des muscles et des ten-
dons sur les exostoses. Pareille transformation est surtout bien
visible sur les vues latérales prises au genou gauche: ici Uon
peut trés bien suivre la transformation, précédemment déerite,
d’une grande exostose en chou-fleur.

Il est encore intéressant de constater la disparition des exo-
stoses cubitales dont I’existence n’est plus attestée, sur les der-
niéres plaques, que par des inégalités du cubitus et par les in-
curvations du radius.

La déviation du troisiéme orteil du pied gauche et de 'auri-
culaire de la main droite est causée par une petite pointe os-
seuse qui part de la surface articulaire distale de la premiére
phalange et qui est dirigée vers Particulation. Ces petites saillies
osseuses sont intéressantes en ce sens quelles occupent les ex-
trémités osseuses en des points ou il n’y a pas de cartilage de
conjugaison et qu’elles sont dirigées vers P’articulation. De plus,
4 linverse des exostoses habituelles, elles ont une surface uni-
formément arrondie, ce qu’on peut attribuer a l'usure (les
exostoses cubitales sont de méme assez uniformément arron-
dies). — Aux extrémités proximales des métacarpiens et aux
extrémités distales des phalanges, oll, 4 vrai dire, il n’y a pas
de cartilage épiphysaire, existe également une série de trés pe-
tites saillies osseuses.

Les raccourcissements qu’on observe dans le cas actuel sur
les os de l'auriculaire de la main droite se combinent avec un
allongement de la métaphyse des mémes os. Comme c’est la régle,
on constate en méme temps des inégalités dans les lignes épi-
physaires.

8. Viktor A-n, 50 ans. Le patient ne s’est jamais découvert de nodules.
Etat clinique (2.12.32). Homme trapu, solidement constitué., Taille:
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162 c. Aucun signe de troubles endocriniens. Corps thyroide: rien a noter.
Intelligence normale.

Ezxamen radiographique (3.12.32). Quelques saillies osseuses avec leur
aspect et leur disposition caractéristiques; les plus grosses, du volume
d’un bon pois, sont au voisinage des grandes articulations. — Pas d'allon-
gement des métaphyses. — Le cubitus droit est hypoplasié et plus court
d’environ 2 c. Les deux cubitus sont incurvés et leur concavité regarde le
radius qui est lui-méme légérement incurvé et pourvu, sur sa face cubi-
tale, de quelques exostoses en pointe, mais fort petites. — Toutes les li-
gnes épiphysaires sont fermées.

Iipicrise. Ce fait est intéressant & cause du pefit nombre et
de la petitesse des exostoses; il en résultait que le patient lui-
méme ignorait leur existence. Dans un examen clinique usuel
il est également probable que ces altérations auraient passé ina-
percues de la majorité des observateurs. Par conséquent et xi
possible, il faut constamment effectuer une exploration radio-
graphique pour qu’on ait le droit d’affirmer catégoriquement
quun patient est exempt d’exostoses.

4. Ella A-n, 42 ans (cousine du précédent qu’elle a épousé). Fenmme
de taille moyenne (164 c.) avec les apparences d'une bonne santé, Aucun
indice de troubles endocriniens. Corps thyroide: rien de particulier. Intel-
ligence normale,

Ezxzamen radiographique (3.12.32). Sur le squelette on ne découvre au-
cune exostose.

En plus d'une fille (obs. 5), la patiente eut de son mari deux autres
enfants: un garcon et une fille, respectivement Agés maintenant de 9 et
10 ans; ces deux derniers enfants n'offrent pas d’exostoses au palper,
mais ils n’ont pas été radiographiés.

5. Birgit A-n, 13 ans (fille de la précédente). Nourrie au sein. Depuis
Tdge de 3 ans elle présente de petits nodules osseux au niveau des genoux,
Ces nodules se sont accrus dans la suite, mais trés lentement.

Etat clinique (30.9.32). Jeune fille de taille en rapport avec son fige
(145 c.), d’apparence saine et de constitution physique mormale. Aucun
indice de troubles endocriniens. Rien d’anormal ni du ¢6té du corps thy-
roide ni du co6té de l'intelligence.

Examen radiographique (1.10.32), Petites éminences osseuses, pouvant
atteindre le volume d’un pois et présentant I’aspect caractéristique, au-
tour des grandes articulations. — Un allongement métaphysaire évident
se voit 4 l'extrémité distale du fémur ainsi qu’a lextrémité proximale du
tibia et du péroné. — Vers 1'union de son tiers moyen et de son tiers
inférieur le cubitus gauche se renfle pour former une tumnméfaction grosse
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comme une noix et présentant une surface assez unie. Immédiatement
au-dessus de la tuméfaction, le radius est un peu plus fortement incurvé
(fig. 1 d). A gauche, le cubitus est plus court de 1 ¢. qu'a droite, — Rien
de pathologique dans la disposition des noyaux épiphysaires et 1'ossifica-
tion des cartilages de conjugaison.

Ipicrise. Dans le cas précédent les exostoses sont particu-
liérement insignifiantes, tandis que P’allongement des métaphy-
ses est bien évident.

Epicrise de la famille.

Voici done une famille o deux fréres ont des exostoses mul-
tiples, affection dont, suivant P'usage, leurs enfants ont hérité.
Ils ignorent si quelqu’un de leurs ascendants, maintenant décé-
dés, avait des exostoses. — Dans 'obs. 5 les exostoses de la pa-
tiente, qui état fille de parents consanguiens (obs. 3 et 4), sont
relativement insignifiantes; cette circonstance parait témoigner
en une certaine mesure qu’il n’existait pas chez la mére une pré
disposition latente éventuelle. Ces prédispositions latentes ont
été supposées par plusieurs auteurs, bien que les preuves de leur
existence fassent défaut.

11 est curieux de voir les différents aspects que revét I'affec-
tion chez les différents membres de la méme famille. (’est ainsi
que dans l'obs. 2 nous avons de grosses exostoses, mais un allon-
gement insignifiant des métaphyses, tandis que, chez une cousine
du méme age (obs. 5), les exostoses sont de dimensions particu-
lierement insignifiantes, mais, en échange, les allongements mé-
taphysaires sont trés marqués.

Notons en outre que les lésions ont une importance notable-
ment plus grande chez le pére et la fille de la famille A-d que
chez le pére et la fille de la famille A-n, ce qui indique une dif-
férence dans Iensemble de prédispositions dont héritérent les
deux fréres.
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FAMILIE 1V,

/ ?
)

1. Johan L-n, 45 ans. Depuis son enfance il a remarqué des nodules,
surtout autour des genoux, mais également au niveau des cous-de-pied, des
poignets et des épaules. Ces nodules s’accrurent pendant la période de
croissance du patient, mais dans la suite ils ne se sont plus modifiés. Le
patient n’en a jamais éprouvé d’'incommodité.

Etat clinique (7.10.32). Homme solidement constitué, un peu trapu.
Aucun indice de troubles endocriniens. Corps thyroide: aspect normal.
Intelligence normale. Au palper, on sent de grosses exostoses au voisinage
de toutes les grandes articulations, sauf les coudes.

Examen radiographique (7.10.32). Exostoses d’aspect typique au ni-
veau des articulations des pieds, des genoux, des hanches, des épaules et
des poignets. Fort allongement des métaphyses, surtout marqué i l'ex-
trémité inférieure des fémurs, mais trés nettement encore au col des
fémurs, aux tibias et aux péronés, tant 4 leur extrémité supérieur
qu'a leur extrémité inférieure, ainsi qu'a l'extrémité supérieure des hu-
mérus. — Une exostose pédiculée, grosse comme un ceuf de poule, est sur
la face antéro-interne du fémur gauche & 20 c. environ au-dessus du ge-
nou (fig. 4). En relation avec elle se voit une incurvation fémorale con-
vexe en dehors A I'union de la métaphyse allongée et du reste de la dia-
physe. — Autour des genoux on voit en outre une série d’exostoses plus
petites en forme de chou-fleur ou de bouchon. — Au poignet droit, forte
hypoplasie de l'extrémité cubitale; de plus, incurvation en dedans des
extrémités distales aussi bien du radius que du cubitus. Le radius est
le seul A participer directement 4 la constitution de l'articulation, Epais-
sissement du radius et du cubitus; leurs contours offrent des inégalités.
En rapport avec la portion la plus fortement incurvée on voit, sur le
cubitus, une structure spongieuse irréguliére avec des vacuoles, ainsi
qu’une exostose i peine grosse comme un pois et dirigée vers le radius
(fig. 1 1). — Tous les cartilages de conjugaison se montrent ossifiés.

Epicrise. Les altérations produites par les exostoses sont ici
particuliérement accusées. Une exostose proliférante typique,
en chou-fleur, occupe le fémur gauche. — Malgré ’age du pa-
tient on observe des métaphyses fortement allongées.

2. Maj L-n, 15 ans (fille du précédent). Nourrie au sein. Depuis 'ige
d'un an elle porte une nodosité au poignet gauche., Des saillies se sont

ensuite peu & peu développées an niveau de la plupart des grandes arti-
culations, saillies qui plus tard ont augmenté de nombre et de volume.
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A 9 ans (1926), la patiente fut opérée dans un hopital (Samariten): on
Ini enleva l'oyaire droit pour un sarcome qui s’y était formé. — La pa-
tiente n’a jamais €prouvé de géne par suite de ses nodosités.

Eta? clinique (3.10.32). Petite taiile, mais développement normal des

Fig. 4.

téguments et des muscles. Aucun signe de troubles endocriniens. Rien &
noter ni du coté du corps thyroide ni du coté de l'intelligence. Poils
pubiens présents et seins développés.

Limitation de la pronation et de la supination & lavant-bras gauche;
douleur dans les mouvements extrémes. Au poignet gauche existe une
tumenr grosse comme un ceuf de poule et d’'une dureté osseuse; sur la
face palmaire de cette tumeur glissent les tendons fléchisseurs de la main.
Des nodosités semblables, d'une dureté osseuse, existent au niveau de la
plupart des limites épiphysaires, Les cOtes inférieures offrent quelques
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saillies osseuses du volume d’un pois. Sur le bord interne des omoplates
se trouvent quelques saillies ayant également le volume d'un pois. —
L’encoche jugulaire du sternum est notablement plus profonde qu’a l'état
normal.

Examen radiographique (14.6.26) (4 I'Hopital Samariten). Sur les
vues d’ensemble des articulations des cous-de-pied, des genoux, des han-
ches, des épaules et des poignets on observe, au niveau de toutes les ex-
trémités diaphysaires, les altérations qui caractérisent les exostoses mul-
tiples. Ces altérations sont surtout prononcées & l'extrémité inférieure
des fémurs et d’'une maniére 3 peu prés égale des deux cotés. — En deux
régions du squelette, — 4 Vextrémité inférieure du cubitus gauche et a
l'extrémité inférieure du tibia droit, de 5 a 8 c. au-dessus du plan de
T’articulation tibio-tarsienne et sur la face externe de 1’0s, — on trouve
dans Vos de fortes tuméfactions locales, en aspect de tumeur, avec une
structure vacuolaire bien accusée et des trabécules spongieuses minces
comme une feuille de papier. — Les altérations sont surtout prononcées
dans la portion distale de l’avant-bras gauche. L'extrémité distale du
radius est en fourreau de sabre, incurvée autour de Vextrémité distale
tuméfiée du cubitus, laquelle est large d’environ 5 ¢. Tout l'avant-bras
gauche est manifestement raccourci; le cubitus est considérablement plus
large qu’a I’état normal. Allongement évident des métaphyses (voir plus
loin). — Rien de pathologique dans la disposition des noyaux d’ossifica-
tion et l'ossification des cartilages de conjugaison.

Examen radiographique (3.10.32). Depuis l'examen radiographique
précédent la plupart des exostoses ont augmenté de volume, généralement
en proportion de l’accroissement des os dans leur ensemble; quelques-
unes pourtant ont pris un développement relativement plus grand. De
méme que dans l'examen antérieur, un allongement modéré des métaphy-
ses g’observe au niveau de 'extrémité supérieure des humérus ainsi qu’aux
extrémités supérieures et inférieures des fémurs, des tibias et des péro-
nés, L’image donnée par l'os spongieux est ici extrémement irréguliére.
— A Yextrémité inférieure du fémur gauche 1’échancrure intercondylienne
parait «allongéey (voir I'obs. V,1). Les exostoses de l'extrémité inférieure
des tibias et des péronés sont trés fortement développées sur les faces qui
se regardent mutuellement. A droite, le péroné semble fortement érodé
et repoussé en dehors par une exostose, grosse comme un ceuf de poule,
qui part de la face externe du tibia. — Aux genoux les anciennes exosto-
ses ont augmenté de volume; notamment & l'extrémité inférieure du fé-
mur droit elles ont pris un aspect en bouchon, sont devenues plus compac-
tes et se sont allongées dans le sens vertical. Au genou gauche, une vue
prise de c6té montre de plus, sur le péroné, une exostose grosse comine
une noix, ressemblant 4 une téte de chou-fleur et, sur la partie inférieure
de la face postérieure du fémur, une exostose grosse comme un ccuf d’oie,
en téte de chou-fleur, qui, partant d’'une large base d’'insertion, s’épanouit
d’une maniére uniforme. La structure est irréguliére, grossidérement va-
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cuolisée, et présente une disposition radiaire .assez nette et dirigée vers
la base d'insertion (fig. 5). — De la face postérieure du grand trochanter
gauche part une exostose, grosse comme un cuf de poule, avec une strue-
ture radiaire analogue. Pour le reste l'extrémité supérieure des deux
fémurs est transformée en une tumeur osseuse, non différenciée, grosse
comme le poing. — Aux épaules les exostoses se sont accrues en propor-
tion de I'ensemble du systéme osseux. — Tout en gardant sa forme,
T'exostose de l'extrémité distale du cubitus gauche a augmenté de volume
et présente maintenant les dimensions d'un bon ceuf de poule. L’'inflexion
du radius est plus accusée; le radius est plus fortement érodé et son

Fig. 5.

contour est moins net que dans I'examen antérieur (fig. 1 o). Hypoplasie
typique du cubitus droit avec ossification des cartilages de conjugaison
du coté radial (fig. 1 k). — Aux mains, de petites saillies osseuses se
voient dans la plupart des os du métacarpe et des doigts au voisinage
des articulations. — Une ossification trop précoce du cartilage de con-
Jugaison s’observe parfois aux phalanges des doigts ainsi qu’a l'extré-
mité inférieure du tibia et du péroné, ot une ossification compléte ou
partielle s’est produite dés I'dge de 15 ans, au lieu d’attendre l'dge de
18 a 20 ans (Broman).

Epicrise. Dans le fait précédent on rencontre les altérations
typiques qui accompagnent les exostoses; elles ont pris de plus
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une extension importante. On rencontre aussi bien les grandes
exostoses que les allongements métaphysaires. Plusieurs des
exostoses ont un aspect rappelant les tumeurs, ce qui parait indi-
quer un accroissement indépendant. Maltheureusement nous
n’avons pas les clichés antérieurs, ce qui aurait permis de con-
stater directement ce mode d’accroissement. La grande exostose
du cubitus ne montre aucun accroissement par prolifération
durant la période écoulée entre les deux examens radiographi-
ques; mais son accroissement répond a peu prés au développe-
ment général du squelette. Il est probable que le stade prolifératif
de cette exostose débuta durant une phase précoce du développe-
ment du squelette, peut-étre méme dés avant la naissance, comme
le cas parait souvent se produire.

Epicrise de la famille.

Dans cette famille nous ne connaissons que deux générations
dans lesquelles des exostoses multiples se sont montrées, & savoir
un pére et sa fille unique. Les membres de la famille ignorent
si des exostoses se sont produites dans les générations antérieu-
tes. Chez les deux patients les exostoses présentent un développe-
ment extraordinairement accusé. Elles sont trés grandeg et plu-
sieurs d’entre elles font preuve, dans leur croissance, d’une auto-
nomie remarquable. Malgré leurs dimensions colossales elles
n’engendrent que des symptémes subjectifs insignifiants. L’al-
longement des métaphyses chez les deux patients est des plus
prononcés. Quant aux déformations osseuses, elles sont toutes
caractéristiques.

FAMILIE V.

/

1. Tage A-n, 18 ans. Elevé au sein, Depuis 1'4ge de 6 ans il a des
nodosités qui se montrérent tout d’abord aux cous-de-pied, puis aux ge-
noux. Les nodosités s’accroissent ensuite peu 4 peu en nombre et en vo-
lume. Dans ces derniers temps le patient a 'impression que ses genoux

4
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et ses articulations tibio-tarsiennes se sont enraidies. Il est traité, en
1927, a Allmiinna Barnhuset (Norrtulls sjukhus) avee le diagnostic sui-
vant : Exostoses cartilagineuses multiples et anomalies dentaires (syphi-
1is?27?).

Framen radiographique (23.11.27) (Allmiinna Barnhuset). Sur les
images ('ensemble des deux genoux on voit des exostoses cartilagineuses
typiques, aussi bien & la face interne qu'a la face externe et aussi bien
sur la métaphyse des fémurs que sur celle des tibias et des péronés. On
en voit également sur l'extrémité proximale de la métaphyse humérale
droite. Allongement métaphysiire bien visible au niveau des genoux et
4 lextrémité proximale de 'humérug, — Rien de pathologique dans la
disposition des noyaux d'ossification et dans l'ossification des cartilages
de conjugaison.

Etat clinique (8.11.32). Jeune homme de petite taille (157 c.) avee
une puissante musculature, un embonpoint moyen et, d’une maniére
générale, les apparences d'une bonne santé. Aucun signe de troubles en-
docriniens. Rien 4 noter ni pour le corps thyroide ni pour l'intelligence.
Rien non plus du cdté des organes internes, — Les incisives supérieures
médianes ont une situation vicieuse et leur bord libre est excavé, — Réac-
tion de Wassermann négative,

Examen radiographique (9.11.32). Les exostoses visibles lors de l'exa-
men radiographique antérieur ont toutes augmenté de volume, mais a
peu pres en proportion de la croissance générale du squelette; en méme
temps il s'en est formé de nouvelles. — On observe un fort allongement
des métaphyses, notamment i 1'extrémité distale des fémurs, mais aussi
sur le col des fémurs, aux extrémiiés proximales et distales des tibias
et des péronés, i l'extrémité proximale des humérus, ainsi qu'a l'extré-
mité distale du radius gauche. — Pas d’hypoplasie de l'extrémité du
cubitus et pas d’incurvation cu cubitus ou du radius. — Au voisinage
des extrémités de la plupart des métatarsiens et des phalanges des or-
teils on observe de petites saillies pouvant atteindre le volume d’un pois
et présentant un aspect typique. Raccourcissement du quatriéme et du
cinquiéme orteils du pied gauche, ainsi que du troisiéme et du cinquiéme
orteils du pied droit, se qui est dd au raccourcissement et & la déforma-
tion de leurs métatarsiens et de leurs premiéres phalanges. Le quatriéme
orteil du pied droit en raison de l’obliquité des surfaces articulaires dans
les deux articulations distales, s’est dévié en dedans et placé au-dessous
du troisiéme. Allongement manifeste de la- métaphyse aux extrémités
distales des métatarsiens précités. — A Vextrémité distale des tibias et
des péronés se voient une série de trés petites exostoses et, sur le tibia
gauche, dans sa région postéro-externe, se voit une exostose en chou-
fleur assez grosge, du volume d'une bonne noix et de structure poreuse.
— Aux genoux on apercoit plusieurs grosses exostoses sur toutes les
extrémités osseuses: les umnes, en forme de bouchon, sont étirées dans
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le sens vertical, les autres sont en chou-fleur. Entre le tibia et le péroné,
vers l'extrémité soit proximale, soit distale, les exostoses sont trés forte-
ment accusées. — Dans les métaphyses fémorales inférieures, qui sont
allongées, 'échancrure intercondylienne s'«allongey par en haut jusqu'a
la limite entre la métaphyse allongée et la diaphyse normale. 11 s’ensuit
que la surface poplitée n’est pas développée (fig. 6). — Le col du fémur

Fig., 6.

est, des deux c¢0tés, inégal et fortement épaissi. — Sur le bassin on voit
de nombreuses et trés petites saillies osseuses, en particulier le long de
la créte iliaque. — Aux épaules, sur I'extrémité proximale de I'humérug,
on apercoit de toutes petites exostoses. — Pas d’altérations aux coudes.
— Les cubitus sont de forme normale et dépourvus d'exostoses, A l'extré-
mité distale des radius on découvre quelques saillies osseuses fort petites,
— Aux os de la main se trouvent plusieurs exostoses dont le volume peut
atteindre celui d'un pois. L’annulaire gauche est raccourci, ce gui est dl

4*
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4 un raccourcissement de son méfacarpien, dont 'extrémité distale pré-
sente un allongement modéré de la métaphyse. Les premiéres phalanges
sont en général raccourcies. Rien de pathologique dans la disposition des
noyaux épiphysaires et pour la fermeture des lignes épiphysaires.

Epicrise. Dans ce cas les altérations qui accompagnent les
exostoses sont importantes. On observe en effet de ’allongement
des métaphyses et de volumineuses exostoses. I1 n’y a pas d’exo-
stoses notables qui soient douées d’une prolifération autonome.
Dans la métaphyse distale allongée des fémurs 1’échancrure in-
tercondylienne est «allongée», ce qui est en faveur d’une inhibi-
tion de la tubulation (voir plus loin). — Il est 3 noter que le
cubitus n’est pas intéressé, particularité qui est moins habituelle,
tandis que le radius porte d’assez petites exostoses.

2. Anders A-n (pére du précédent). Il a toujours été bien portant et
nie toute affection vénérienne,

Etat clinique (8.11.82). Petit de taille, mais bien proportionné et soli-
dement constitué., Taille: 159 c¢. Aucun signe de troubles endocriniens.
Rien de notable au corps thyroide. Intelligence normale.

Organes internes: pas de lésion apparente. Réaction de Wassermann
négative.

Au palper, on ne sent pas d’exostoses sur le squelette,

Examen radiographique (9.11.32). Le squelette des épaules, des poi-
gnets, des hanches, des genoux et des cous-de-pied est absolument dépour-
vu d’exostoses.

3. Emma A-n, 45 ans (mére du patient de 'obs, 1). En général bonne
santé. — Sept grossesses dont une (la derniére) terminée par avortement.
La patiente nie toute affection vénérienne.

Htat clinique (8.11.32). Constitution physique normale. Taille: 160 c.
Apparences d'une bonne santé. Aucun signe de troubles endocriniens. Rien
de notable au corps thyroide. Intelligence normale,

Rien & noter pour les organes internes. Réaction de Wassermann né-
gative,

Au palper du squelefte on ne sent pas d’exostoses.

Bzamen radiographique (9.11.32). Autour des épaules, des poignets,
des hanches, des genoux et des articulations tibio-tarsiennes le squelette
ne présente pas d’exostoses.

Dans cette famille, & la connaissance de ses membres, il n'y aurait
pas eu antérieurement d’exostoses.

Ies cing autres enfants, qui sont plus jeunes que celui de l’obs. 1,
sont tous, au palper, indemnes d’exostoses. Malheureusement nous n’avons
pu les radiographier.
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Epicrise de la famille.

Le seul cas présent dans cette famille n’est pas héréditaire;
mais les exostoses observées ne difféerent nullement des hérédi-
taires. Chez aucun des membres de la famille on n’a pu découv-
rir des troubles endocriniens; on ne reléve pas davantage une
quelconque des causes mentionnées dans notre introduction et
miges au compte de 'étiologie de Paffection par les divers obser-
vateurs. En raison des altérations dentaires présentes chez le
fils et d'un avortement chez la mére, on soumit & la réaction de
Wassermann aussi bien le fils que ses parents, mais avec un
résultat négatif. On est probablement en droit d’exclure aussi le
rachitisme comme facteur étiologique, puisque le patient fut
élevé au sein et qu’il ne présentait sur son squelette aucune des
déformations post-rachitiques usuelles.

FAMILIE VI.

TR
Bs
/?

1. Iréne L-m, 18 ans. Nourrie au sein jusqu’a 1'dge de 5 mois. — De-
puis 1'dge de 7 ans elle présente un nombre croissant de nodosités en di-
vers points du squelette, nodosités qui dans la suite ont augmenté de
volume. En 1927, la patiente fut traitée & Allminna Barnhuset pour ces
nodosités.

Etat clinique (28.3.27) (d'aprés le registre médical de Allminna Barn-
huset). A P'union de la cinquiéme cdéte avec son cartilage, tuméfaction
dure comme de I'os et grosse comme une noisette; altérations analogues,
bien que moindres, & 'union de 1'os et du cartilage des 6:, 7: et 8 ¢Otes.
A la limite épiphysaire externe de 1'omoplate droite est une saillie grosse
comme un pois et, & I'extrémité supérieure de I'’humérus droit, il en est
une autre du volume d'une bonne noisette. Le bord interne des deux
omoplates, surtout & gauche, est inégalement épaissi. A 'extrémité infé-
rieure du premier métacarpien droit est une saillie grosse comme un pois.
Au coté interne de la limite épiphysaire inférieure du fémur gauche (ou
un peu au-dessus de cette limite), ainsi qu’au niveau de la limite épiphy-
saire supérieure des deux tibias se voient des saillies grosses comme des
noisettes; il en existe aussi plusieurs, de moindre dimension, sur les
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fémurs, les tibias et les péronés au niveau des limites épiphysaires voi-
sines des genoux. Au cdté interne de la limite épiphysaire inférieure des
deux tibias, saillies pouvant atteindre le volume d'un pois. Aux doigts
on découvre ca et 1a de petites saillies, notamment 4 la 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 des noyaux d'ossification ni dans l'ossification du cartilage de
conjugaison.

Examen radiographique (1.4.27. Allminna Barnhuset). Les vues
d’ensemble du thorax, des genoux et des hanches montrent sur toutes les
extrémités diaphysaires, auprés des épaules, des genoux et des hanches,
des exostoses cartilagineuses typiques plus ou moins prononcées et diri-
gées par leur pointe vers la diaphyse. Les plus grandes, qui sont bien
grosses comme le bout du petit doigt, occupent 'extrémité supérieure de
la diaphyse humérale droite et l'extrémité inférieure de la diaphyse fé-
morale droite. — Des deux coOtés, allongement manifeste de la métaphyse
de I'humérus, du tibia et du péroné a leur extrémité supérieure, ainsi que
du fémur a4 son extrémité inférieure,

Etat clinigue (11.10.32). Jeune fille de petite taille et d’apparences
saines. Début de puberté. Aucun signe de troubles endocriniens. Corps
thyroide normal. Intelligence normale.

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

Ezamen radiographique (11.10.32). Quand on compare les radiogra-
phies présentes avec les antérieures, on constate que les exostoses se sont
accrues au niveau des articulations des genoux et des épaules en propor-
tion de la croissance des os, qu'il s’est produit en méme temps un allonge-
ment des métaphyses, surtout prononcé & l’extrémité inférieure des fé-
murs, au niveau de l'extrémité supérieure des tibias, des péronés et de's
humérus. — Sur la face postérieure des fémurs 1'échancrure intercondy-
lienne semble «allongéey par en haut, jusqu’a la limite séparant la méta-
physe allongée de la diaphyse normale. Aux pieds se voient une série
de petites pointes osseuses pouvant atteindre le volume d'un grain de riz
et présentant I'aspect usuel. Au pied gauche, raccourcissement des 3e, 4e
et D e métatarsiens; au pied droit, raccourcissement du deuxidme. Allon-
gement de la métaphyse aux extrémités distales de ces mémes métatar-
siens; de plus, lignes épiphysaires inégales et manquant de netteté. Les
métaphyses allongées présentent une structure plus poreuse que les dia-
physes en général et leur aspect rappelle de fort prés celui des épiphyses.
Raccourcissement et déformation de la premiére phalange du quatriéme
orteil gauche (fig. 7). — Aux articulations tibio-tarsiennes pas d’allonge-
ment évident de la métaphyse du tibia ou du péroné. A la face interne
du péroné gauche, exostose grosse comme une noix; par sa pression elle
a usé le tibia. Le péroné gauche est raccourci d’environ 1 c¢., ce qui a
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déterminé une attitude en valgus du pied gauche avec déplacement ex-
terne de l'astragale. — Aux hanches, le col fémoral et la région du petit
trochanter sont un peu épaissis et d'un contour inégal. Coxa valga des
deux co6tés, surtout accusée du cOté gauche. Petites pointes osseuses le
long de la créte iliaque., — A l'exirémité distale des deux radius existent
quelques exostoses du volume d’'un grain de riz. Pas d’altérations aux
cubitus. — A la main gauche, s'observe un raccourcissement des ler 2e
3 e et 4e métacarpiens. Allongement des métaphyses aux extrémités ilifé<

Fig. 7.

rieures des métacarpiens correspondant a ces doigts; par places, les lignes
épiphysaires des métacarpiens nommés manquent de netteté, Sur le qua-
triéme métacarpien gauche, qui est trés fortement raccourci, on ne distin-
gue pas trace de ligne épiphysaire. Le raccourcissement et la déformation
de plusieurs phalanges des doigts sont surtout marqués i la premieére
phalange du médius de la main droite, ce qui entraine un raccourcisse-
ment de ce méme doigt. — Rien de pathologique dans la disposition des
noyaux épiphysaires ni dans D'ossification des cartilages de conjugaison.
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Epicrise. Les altérations dues 4 la maladie génératrice des
exostoses sont fortement aceusées, tant sous la forme d’allonge-
ments métaphysaires que d’exostoses relativement volumineuses.
On ne rencontre pas des exostoses plus prononcées, douées d'une
prolifération indépendante et ressemblant & des tumeurs. — De
méme que dans le cas précédent, les vues d’ensemble des genoux
montrent avec une élégance particuliére I’allongement métaphy-
saire qui caractérise la maladie, ainsi que 1’«allongement» de

I’échancrure intercondylienne sur la face postérieure du fémur;

ce dernier allongement remonte jusqu’a la limite supérieure sé-
parant la métaphyse de la diaphyse, qui est normale. — L’hypo-
plasie que présente, dans la plupart des cas décrits ci-dessus,
I’extrémité inférieure du cubitus et qui s’accompagne éventuelle-
ment d’une hypertrophie de Pextrémité inférieure du radius fait
ici défaut, de méme que dans le cas précédent. — Il est probable
que les altérations osseuses apparurent beaucoup plus tot qu’a
I’dge indiqué par I’anamnése (7 ans), bien qu’elles n’eussent pas
été observées par les parents avant cet Age.

2. Gustav L-m, 37 ans (pére de la précédente). D'une maniére générale
il s’est toujours bien porté et n’a jamais observé de nodules. Il nie toute
infection vénérienne,

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 4 noter du coté du corps thyroide, non plus que du cdté de
Yintelligence.

Pas de-lésions constatables dans les organes internes.

Au palper, on ne découvre point d’exostoses.

Examen radiographique (11.10.32). Le squelette des articulations des:
cous-de-pied, des genoux, des épaules, et des poignets est complétement
dépourvu d’altérations en rapport avec les exostoses.

3, Ada L-m, 35 ans (mére de la patiente de obs. 1). Bien portante
en général, elle n’a jamais remarqué de nodules. Pas de fausses couches.
Pas d'infection vénérienne, 4 sa connaissance.

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

Les organes internes paraissent normaux.

Pas trace d’exostoses au palper.

Ezxamen radiographique (11.10.32). Au niveau des cous-de-pied, des
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genoux, des épaules et des poignets, le squelette est absolument libre
d'exostoses et des altérations qui les accompagnent,

Dans la famille on n’a jamais entendu parler d'exostoses chez l'un
quelconque des ascendants.

Epicrise de la famille.

De méme que dans la famille précédente, nous avons ici un
cas typique d’exostoses multiples non héréditaires et sans étiolo-
gie apparente. 11 n’y a ancune raison de suspecter la tuberculose
ou la syphilis; on ne trouve non plus aucun indice de rachitisme
ou de troubles endocriniens. Dans Dobs. 1, les tuméfactions
des extrémités costales n'ont pas les caractéres du chapelet
rachitique, mais sont tout A fait semblables aux exostoses héré-
ditaires.

FAMILIE VII.

1. Harriet A-n, 6 ans. Nourrie au sein pendant neuf mois. Depuis sa
premiére année les parents ont observé un raccourcissement de l'avant-
bras gauche, ainsi que deux petites nodosités au niveau du poignet du
méme cOté. Par ailleurs ils n'ont pas remarqué d'altérations osseuses.
Pas de symptomes subjectifs. — Hospitalisée en 1930 A4 Kronprinsessan
Lovisas Vardanstalt pour affection gastrique intercurrente; a4 cette oc-
casion on radiographie le squelette.

Examen radiographique (15.4.30) (K. L. V.). Exostoses cartilagineuses
multiples aux extrémités et surtout prononcées au voisinage immédiat
des lignes @piphysaires de l’avant-bras gauche. Ici le squelette a des di-
mensions moindres, mais est plus massif qu'd droite. Pas d’allongement
des métaphyses. — Rien de pathologique dans la disposition des lignes
épiphysaires.

Etat clinique (24.2.33). Pour son Age la fillette a bon poids et honne
taille. Téguments et muscles bien développés. Pas de signes de troubles
endocriniens. Rien d’anormal au corps thyroide, non plus que dans l'état
mental. Pas de lésions perceptibles dans les organes internes.

Bxamen radiographique (24.2.33). Les exostoses visibles sur les images
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radiographigues datant de 1930 ont généralement augmenté en proportion
du développement du squelette. L’exostose tripartite du radius, dont il
est (uestion plus loin, fait exception, car elle a plutdt légérement diminué.
Pas d'allongement évident des métaphyses. Aux pieds et aux articulations
des pieds on ne constate pas d’altérations certaines. — Sur les vues d’en-
semble des genoux l'extrémité supérieure du péroné droit parait inégale-
ment tuméfiée et présente une structure vacuolisée grossiére; la ligne
épiphysaire est oblique et peu nette; le péroné est légérement raccourci.
A lextrémité inférieure des deux fémurs se trouvent de fort petites
exostoses et peut-8tre une tendance & 1’'allongement de la métaphyse. Une
exostose ayant le volume d'un gros pois et qui, sur les clichés de 'examen
antérieur, se voyait 4 la face externe du fémur droit ne peut étre re-
trouvée. — Les deux cols fémoraux offrent des inégalités surtout en
dedans. De la branche horizontale gauche du pubis, au niveau du trou
obturateur, partent deux exostoses & peine grosses comme des hoisettes.
Coxa valga bilatérale. Pour le reste le bassin est exempt d’altérations.
— L’humérus gauche parait un peu incurvé et sa concavité regarde en
dehors, surtout dans sa partie supérieure. Sur sa face interne, 4 5 c. de
la téte, I'os présente un contour inégal. — Pas d’altérations aux coudes.
. — Rien de spécial & l'avant-bras droit. L’avant-bras gauche est de 3 c.
plus court que le droit. L’ombre de I’épiphyse du radius est presque circu-
laire et il ne semble pas qu’il existe une véritable surface articulaire.
A 8 c. de l'extrémité inférieure du radius se voit une exostose un peu
bizarre: elle est tripartite, dirigée en avant et en dehors; I’extrémité
inférieure du cubitus parait s’articuler vers sa base. A gauche, le cubitus
a 3 ¢. de moins qu’'a droite; il est incurvé avec convexité regardant en
dehors et en arriére; sur sa face externe il offre une exostose grosse
comme un pois. L'extrémité inférieure du- cubitus, laquelle est de niveau
avec la grande exostose du radius, est déformée et sa limite épiphysaire
est effacée (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 altérations qui vont de pair avec les exostoses
sont ici moins fortement accusées que dans les deux cas précé-
dents et ’allongement des métaphyses est insignifiant. Bien que
la patiente se soit justement trouvée, durant les trois années qui
séparent les deux examens radiographiques, dans une période de
forte croissance, aucune exostose n’est le siege d’une proliféra-
tion autonome. D’autre part, on constate la disparition d’une
exostose. Les altérations de Pavant-bras gauche ne sont pas ca-
ractéristiques et I’avant-bras droit ne présente aucune altération.
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2. Kjell A-n, 12 ans (frére du précédent). Il n’a jamais remarqué de
nodosités.

Etat clinique (24.2.33). Jeune garcon ayant I'air bien portant, d'une
constitution physique normale et dune taille en rapport avec son fige.
Rien de notable au corps thyroide, non plus que du cdté de l'intelligence.
Pas d’indices de troubles endocriniens. Pas d’exostoses perceptibles au
palper.

Framen radiographique (24.2.33). Au niveau des genoux, des épaules
et des poignets le squelette est absolument dépourva d’exostoses.

3. Charlie A-n, 42 ans (peére des sujets des obs. 1 et 2). Il a toujours
été bien portant. Il nie toute infection vénérienne. Il ne s'est jamais
déconvert de nodules.

Etat clinique (24.2.33). Homme de constitution solide et de taille au-
dessus de la moyenne; il est pourtant bien proportionné et donne I'im-
pression d'une bonne santé. Aucun signe de troubles endocriniens. Rien
d’'anormal au corps thyroide. Intelligence normale.

Rien & noter pour les organes internes.

Pas d’exostoses perceptibles au palper.

Eramen radiographique (24.2.33). Aux genoux, aux €épaules, aux poi-
enets le squelette est entiérement exempt d’exostoses.

4. Rut A-n, 37 ans (mére des enfants des obs. 1 et 2). Elle s'est tou-
jours bien portée. Pas de fausses couches. Pas Q’infection vénérienne, i
ce qu’elle affirme. Elle ne s’est jamais apercue qu’elle efit des nodosités.

Etat clinique (24.2.33). Femme de taille au-dessus de la moyenne;
constitution normale; apparences de la santé. Aucun signe de troubles
endocriniens. Rien au corps thyroide. Etat psychique normal.

Rien d’anormal dans les organes internes,

Pas d’exostoses reconnaissables au palper.

Examen radiographique (24.2.33). Aux genoux, aux épaules, aux poi-
egnets le squelette est entiérement exempt d’exostoses.

Dans la famille on n’a jamais entendu parler d’exostoses du coté des
ascendants paternels ou maternels.

Epicrise de la famille.

De méme que dans les deux familles précédentes, nous avons
ici un cas isolé d’exostoses multiples; celles-ci, au point de vue
de leur aspect et de leurs autres particularités, ressemblent aux
exostoses héréditaires. Nous n’avons pu découvrir aucun facteur
étiologique; tous les membres de la famille sont et furent tou-
jours bien portants; le patient lui-méme fut élevé au sein, n’offre
aucun signe de rachitisme et, en dehors de ses exostoses, ne ma-
nifeste aucun symptéme morbide.
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Les exostoses multiples de croissance, ainsi qu’on les appelle,
sont, au moins dans la plupart des cas, héréditaires; cette héré-
dité est alors dominante et 'on ne constate aucune prépondé-
rance de 'un ou de Pautre sexe. Les grandes statistiques améri-
caines et allemandes (Flrenfried, Reiniclke) qui croient pouvoir
démontrer une prépondérance du sexe masculin n'ont aucune
valeur probante. Leurs matériaux, empruntés a une série de mé-
moires, manquent visiblement d’homogénéité. Les défauts les
plus graves inhérents & ces sortes de statistiques sont les sui-
vants: 1) Tous les membres de chaque famille n’ont pas été
examinés par Pauteur Ini-méme; souvent ils n’ont pas été exa-
minés du tout; rarement ils ont été radiographiés; or 1'expé-
rience nous a enseigné que cet examen est d’une nécessité inéluc-
table, si I'on ne veut pas que, chez certains sujets, les exostoses
passent inapergues. 2) In n’a pas été tenu compte de la prépon-
dérance des naissances masculines, prépondérance qui, d’aprés
les publications médicales, semble assez réelle dans les familles
sujettes aux exostoses; la correction nécessitée par ce fait a
done été négligée. 3) Il faut qu’on sache exactement le total des
fréres ou sceurs appartenant a chaque génération qu’on admet
dans une série, Si, pour quelque raison, cette condition n’est pas
remplie,—ce qui est certainement le eas le plus fréquent pour les
générations antérieures, — les générations en cause ne peuvent
étre prises en compte dans les calculs statistiques. 4) Les pa-
lients chez lesquels T’hérédité de la maladie n’est pas démon-
trable ne doivent pas figurer dans les calculs statistiques.

8i, en respectant les conditions précédentes, nous soumettons
au calcul les faits de notre propre série, nous constatons dans
le sexe féminin, & Vinverse des auteurs précédents, une prépon-
dérance de 21 % ; nous convenons cependant qu’en raison de la
faiblesse de nos chiffres ce résultat n’a rien de trés probant;
tout ce qu'on peut dire, c’est qu’il ne plaide pas en faveur de
la prépondérance du sexe masculin.

Pour qu’il soit possible d’établir d’'une maniére digne de foi,
a Vaide d’'une statistique groupant Uensemble des faits publiés,
la part de Vhérédité dans les exostoses multiples de croissance,
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il faut que Uautcur de chaque série indique en quelle wnesure les
conditions pirécitées se trouvent remplics.

11 xe peut qu’il existe aussi une forme non héréditaire de la
maladie. Des faits de ce genre ont été relatés par Meyer et d'au-
tres. Mais, si les radiographies des parents n’ont pas été prises,
ces faits n'excluent pas la possibilité d'une origine héréditaire.
Pour notre part, en etfet, nous avons 3 cas dans lesquels I'enfant
présentait les altérations caractérisant les exostoses multiples,
sans que la radiographie révélat d’exostoses chez les parents. Il
n'y a guére de raisons de supposer qu'une ou plusieurs générations
furent sautées, puisque rien de pareil n’a jamais été constaté en
toute certitude. Les faits non hévéditaires déerits par Frangen-
heim, par [J. Miiller et d’autres ne furent qu’incomplétement
examinés. Comnie nous lavong dif, on ne peunt se fier aux dé-
clarations du patient quand il prétend que les exostoses sont in-
connues dans la famille; il faut done qu’on examine les parents,
méme au point de vue radiographique. Dans une de nos obser-
-ations (obs. 111,3) Vexamen radiographique révéla des exosto-
ses chez les membres d’'une génération intermédiaire qui, & un
examen superficiel, paraissait dépourvue d’exostoses.

Dans les 3 eas solitaires mentionnés tantdt on pouvait égale-
ment admettre une apparition, par mutation, d’exostoses hérédi-
taires. Une apparition de ce genre a été soupgonnée par plusieurs
auteurs, mais les publications n’en contiennent pas des exemples
certains. Nons nous sommes proposé de suivre dans avenir les
3 patients dont nous venons de parler, afin de nous rendre
compte, si possible, de ce que vaut cette opinion, en vérifiant
I'état présenté par une génération nouvelle éventuelle.

Nous n’avons pas rencontré de factcurs erogénes, comme cau-
se de la maladie, chez aucun de nos patients, pas plus du reste
qu'un degré plus élevé de réceptivité a I’égard de telle ou telle
maladie.

Nous n’avons pas observé chez eux non plus des symptomes
de troubles pluriglandulaires, troubles qui ont été signalés ré-
cemment par Ipifanov et Vinkickij, & savoir une infériorité
physique et morale, un état arriéré sous le rapport sexuel etc.
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Parmi les symptomes qu'indiquent ces auteurs comme signes de
troubles endocriniens nous n'avons en somnie rencontré que la
petitesse de taille, et ce signe peut s’expliquer, au moins en par-
tie, d'une autre maniére. Du reste, la petitesse de taille n'est
pas constante et les sujets atteinfts peuvent étre grands (par
exemple, obs. IIL,2). Au point de vue intellectuel, tous nos pa-
tients offraient un développement entiérement normal. Plusieurs
d’entre eux éprouvérent, il est vrai, une certaine répugnance i
se faire interroger; mais le fait se laisse trés facilement ex-
pliquer par la tendance fort naturelle qu’on éprouve a dérober
un vice de conformation. La plupart des patients n’avaient pas
le moindre signe d’infériorité intellectuelle.

Des symptomes typiques de rachitisme font défaut chez tous
les patients que nous avons examinés.

Quant aux patients de nos 3 cas solitaires, c'est a dire sans
hérédité, I’ensemble de leur état ne se distingue nullement de
celui des autres.

En ce qui concerne la genése formative des exostosex, les
causes morbides mentionnées a lintroduction, causes que les
auteurs ont signalées on admises par légions, sont en régle géné-
rale & considérer comme des altérations secondaires ou des com-
binaisons fortuites; tels sont les ilots aberrants de cartilage,
les modifications que présentent les tractus de cellules cartila-
gineuses dans la direction de leur aceroissement, l'ossification
ou trop précoce ou trop tardive des cartilages de conjugaison.
Pour ce qui est de lPossification des cartilages de conjugaison
et de la disposition des noyaur d’ossification, disposition qui est
en rapport intime avec la premiére, la grande majorité de nos
patients montrent des conditions normales. Dans 2 cas seule-
ment on trouve a cet égard une ébauche d’anomalie (obs. IL6 et
obs. IV 2).

Par contre la théorie émise par Keith et Murk Jansen et ré-
cemment invoquée par Wahren pour expliquer la maladie par
un trouble dans les rapports existant entre Uaccroissement de
Vos et les processus formateurs qui concourent & cet accroisse-
ment mérite d’attirer spéecialement notre attention; il est du
reste trés facile de la mettre en relation avee une défectuosité
dans la somme des propriétés transmises par P’hérédité et telle,
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par exemple, qu'une perte de chromosomes. Nurk Jansen pense
qu’il est au moing six processus différents chargés de collaborer
a Pédification détinitive de la forme et de la structure d'un ox,
a savoir: 1) la résorption; 2) la tubulation (transformation de
la métaphyse en diaphyse); 3) la «cancellations (formation
d'un «treillisy, c’est & dire du tissu spongieux); 4) la division
des cellules; 5) I'agrandissement des cellules et 6) la différen-
ciation des cellules. Par la dissociation, autrement dit, I'accélé-
ration ou le retardement de I'un ou de plusieurs de ces proces-
sus, des déformations osseuses variées peuvent s’établir. Clest
surtout au retardement que Murlk Jansen concéde de I'inportan-
ce. Dans Vaffection caractérisée par des exostoses multiples il
pense que tous ces processus peuvent étre troublés suivant le
schéma ci-dessous:

La dissociation

(par retardement) détermine:

1) de la résorption des tubéro-
sités costales et des tro-
chanters de 1'os de I'ischion
et de I'os du pubis.

2) de la tubulation
a) sur toute la circonféren-

ce de Tox
b) sur une partie de la cir-
conférence

3) de la cancellation

Exostoses, les os de lischion
et du pubis trop larges (trou
obturateur trop étroit).

Allongement des métaphyses.

Exostoses.

Métaphyses striées et poninie-

4) de la division des cellules
a) sur toute la surface du
cartilage
so11

de conjugai-

b) sur une partie de la sur-
face du cartilage de con-
jugaison

1ées.

Cartilages de conjugaison min-
ces, éventuellement invisib-
les, et raccourcissement des
08.

Cartilages de conjugaison irré-
guliers, obliquement dirigés
ou bien en forme de corne ou
de coupole, avec attitudes
en varus, valgus, flexion ou
hyperextension des os longs.
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5) de Vagrandissement des cel- ?

lules
6) de la différenciation des Chondromes, enchondromes,
cellules tumeurs & cellules géantes

{tumeurs de dissociation).

Fig. 8.
(d’aprés Murk Jansen, mais modifiée).

Murk Jansen dit en outre que la dissociation est souvent
unie & des défectuosités de Papport sanguin et qu’elle est sous
la dépendance du facteur héréditaire. Quant & la cause des
troubles de croissance, ce serait une lésion des éléments cen-
traux du systéme nerveux sympathique.

Bien que la théorie qui vient d’étre exposée soit particuliére-
ment intéressante et, parmi celles qu’on a présentées jusqu’ici,
la seunle qui explique d’une maniére satisfaisante tout le tableau
pathologique, il nous semble pourtant qu’elle est bien schémati-
que et se limite un peu trop a un seul et unique point de vue; elle
parait donc avoir besoin qu’on lanalyse de prés et qu’on la
¢ompléte.

Pour ce qui est des processus 1 et 2 du schéma précédent, il
est peut-étre ditficile de les séparer 'un de Pautre, car, en fait,
tous deux sont des processus de résorption avec modification
des couches osseuses, processus qui font suite 3 la formation
osseuse périchondrale. En échange, nous admettons que, pour
des raisons purement pratiques, il puisse étre commode de don-
ner le nom de tubulation au processus de résorption et de réédi-
fication qui se passe dans les métaphyses des os longs tubulaires,
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étant donné justement que le retardement de ce processus donne
lien aux allongements si communs et si caractéristiques des
métaphyses. De pareils allongements se montrent nombreux
dans nos observations et constituent un phénomeéne qui se pro-
duit surtout chez des patients encore en période de croissance,
particularité que nous chercherons plus loin & expliquer. La
production des allongements métaphysaires par nn retard de la
tubulation est expliquée par la fig. 8 que nous avons empruntée,
en la modifiant, & Murk Jansen; a Vaide de cette figure nous
désirons montrer aussi la forme allongée, théoviquement con-
struite, de la métaphyse ainsi que I’«allongements de I’échan-
crure intercondylienne. Comme on le voit, la forme allongée
de la métaphyse est déterminée par le bord limitant du cartilage
de conjugaison ainsi que par le «déplacement» de ce bord au
cours de la croissance. En général pourtant il se produit dans
la forme diverses modifications de nature secondaire; il se peut
aussi que le retardement de la tubulation ne soit pas uniformé-
ment réparti sur 'entiérve surface d’aceroissement et c’est pour
cette raison que sur les plaques radiographiques il est rare de
voir la forme suivre entierement la régle. Toutefois les radiogra-
phies des genoux dans notre obs. V,1 (fig. 6) nous offrent un
exemple, singuliérement pur, d’allongement métaphysaire et
nous font voir aussi bien la forme typique que I’«allongements»
de l’échancrure intercondylienne. Quand les cartilages de con-
jugaison présentent une forme plus compliquée ou quand ils sont
plusieurs 4 voisiner les uns avec les autres, tout en se placant
obliquement les uns par rapport aux autres, par exemple dans
le col fémoral, les métaphyses allongées sont évidemment moins
caractéristiques; aussi, en pareil cas, a-t-on seulement I'impres-
sion que le col du fémur est dans sa totalité irrégulierement
épaissi.

En outre des localisations que, dans le schéma précédent,
Murk Jansen donne aux exostoses produites par un défaut de
résorption, nous en avons observé une série d’autres. (est ainsi
que nous avons rencontré des exostoses de ce genre le long de la
créte iliaque, des bords de 1’omoplate, surtout le bord interne,
sur la clavicule, puis aux extrémités proximales des métatar-
siens et des métacarpiens ainsi qu'aux extrémités distales des
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phalanges. Les exostoses siégeant 4 extrémité distale des pha-
langes se dirigent méme, dans quelques cas, franchement vers
P’articulation et lui donnent alors une attitude vicieuse (obs.
111,2).

Des métaphyses striées et pommelées, et méme des diaphyses
de semblable apparence, se voient sur plusieurs de nos radio-
graphies.

I1 nous semble probable que la cause du raccourcissement
général des os, peut étre un ralentissement de la division cellu-
laire. Du reste, ce raccourcissement général, qui se traduit, entre
autres signes, par une diminution de la taille, parait souvent
indépendant de 1’état pathologique engendrant les exostoses. Ce-
pendant il convient de ne pas oublier que Langenskiild a fait
observer qu’une personne douée d’une petite taille, & canse de
son affection productrice d’exostoses, choisira de préférence, en
cas de mariage, un époux ou une épouse qui ne la dépasse pas
trop de la téte. Cette circonstance a donc pour effet d’introduire
dans une famille & exostoses des conditions favorables 4 la pro-
duction de petites tailles.

Quant 3 Varrét de la division cellulaire sur une portion de la
surface du cartilage de conjugaison, on est également obligé de le
considérer, chez bien des patients, comme "unique cause des incur-
vations, des obliquités, des ossifications partielles ete... des car-
tilages de conjugaison, étant donné que les radiographies ne per-
mettent pas de découvrir quelque autre cause aux défauts du
cartilage de conjugaison. Il est incontestable cependant qu’il
existe fréquemment une altération visible de la métaphyse sous
forme d’une exostose ou d’un allongement partiel de la méta-
physe. L’arrét de la division des cellules peut alors naturelle-
ment se combiner & un arrét de la tubulation ; mais on peut sup-
poser aussi que les troubles affectant le cartilage de conjugai-
son viennent & s’établir par suite de la prolifération autonome
‘d’une exostose. Avec des troubles plus accusés du cartilage de
conjugaison on trouve en effet toujours des exostoses et, avec
les désordres les plus graves atteignant ce cartilage, les exosto-
ses présentent les signes évidents d’une prolifération autonome
(voir plus loin), auquel cas le cartilage de conjugaison peut
étre secondairement 1ésé.
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Tour ce qui est de la cause des incurvations osseuses accom-
pagnant la maladie, nous avons nommé, comme premier facteur,
P'inhibition partielle de la division des cellules et, comme facteur
secondaire, 1'action pathologique de la prolifération autonome
de l'exostose sur le cartilage de conjugaison. Des altérations se-
condaires peuvent encore survenir par la pression que exostose
fait directement subir & un os voisin. Ainsi en est-il, par exemple,
avec les exostoses partant du cubitus dans la direction du ra-
dius; de méme, nous voyons souvent les exostoses provenant du
tibia user le péroné. Une troisiéme circonstance qui détermine
recondairement les incurvations osseuses se trouve dans les mo-
difications statiques qui résultent du raccourcissement d’un os.
Les os qui, & cette occasion, se chargent éventuellement de plu-
sieurs des fonctions ressortissant A ’os raccourci éprouvent a
leur tour, durant la période de croissance du patient, des défor-
mations compensatrices.. Pareil phénomeéne présente son maxi-
mum de fréquence et de netteté avec lex raccourcissements si
communs du cubitus; le radius tout entier dessine alors une
courbe dont la concavité regarde le cubitus et la téte du radius
est souvent agrandie (fig. 1).

En raison des ressemblances qu'affectent les exostoses et de
leur localisation chez des sujets prochement apparentés (cas de
jumeaux uniovulaires, Birkenfeld), quelques auteurs (Stocks et
Barrington, entre autres) ont invoqué des facteurs coordinants
spéeiaux pour expliquer la localisation et le volume des exosto-
ses, la constitution des déformations osseuses ete. Ceci nous
semble non seulement inutile, mais encore erroné, vu que les
ressemblances peuvent treés bien g’expliquer par analogie que
présente en général Yhéritage physio-pathologique des membres
d'une méme famille (voir la famille IT).

Aux tumecurs de dissocidtion mentionnées par Murk Jansen
comme conséquence dun trouble de la différenciation cellulaire
(chondromes, enchondromes, tumeurs a cellules géantes), tu-
meurs qui sont trés rares et ne se montrent en aucune de nos
observations (c’est i peine en effet si le prétendu chondrome de
I'obs. 11,4 mérite de prendre place ici), nous joindrons les tu-
meurs osseuses dont la prolifération s’opére d’une maniére indé-
pendante et qui forment ainsi les exostoses proprement dites ou

5‘
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ostéomes. En comparaison des exostoses survenant i la suite
des facteurs précités, elles sont rares, ce qui dépend peut-étre
de ce qu’elles ne peuvent étre distinguées des précédentes que
dans les cas les plus accusés. En comparant des radiographies
prises & guelques années d’intervalle, chez des sujets en période
d’accroissement, on arrive certainement i les découvrir plus
facilement. Sur les radiographies elles se reconnaissent a leur
volume, — qui exclut leur apparition du chef d’un arrét dans
la tubulation, — & leur faible densité, au moins dans les stades
initiaux, & une disposition souvent radiaire de leur structure
osseuse, dont le point de départ est au niveau de leur zone d’im-
plantation, ainsi qu’d leur accroissement mentionné plus haut
et directement observable dans les examens comparatifs. La
faible densité dépend de la richesse en cellules cartilagineuses,
lesquelles, avec les années, sont remplacées par des cellules os-
seuses, d’ou résulte une condensation de plus en plus grande
des exostoses. Le cas échéant, on peut observer toutes les formes
de transition entre ces exostoses et les véritables chondromes.
Dans les descriptions radiographiques se rapportant aux pa-
tients de notre série on rencontre souvent l’expression «exostose
en chou-fleurs ; la comparaison s’applique généralement fort bien
a ces sortes d’exostoses, mais parfois également aux exostoses
qui proviennent de la transformation secondaire d’exostoses en-
gendrées par l'inhibition de la tubulation. Les fig. 2, 4 et 5
montrent des exostoses de ce genre i prolifération autonome.
Les exostoses a4 prolifération autonome sont données pour
étre des tumeurs de dissociation ; mais & pareille maniére de voir
s’oppose peut-&tre le fait qu’elles finissent par s’acecroitre d’un
pas égal avec le reste du squelette. On peut néanmoins concevoir
que Vinhibition portant sur la différenciation des cellules soit
relativement insignifiante, de telle sorte que les cellules aient la
plupart des propriétés que possédent les cellules du cartilage
de conjugaison. Nombre de raisons tendent & prouver que ces
ostéomes viennent des ilots cartilagineux, d’une nature iden-
tique 4 celle du cartilage de conjugaison, qui furent décrits no-
tamment par Virchow, Marchand, Lippert et autres, Il est pos-
sible qu’d Pétat normal ces ilots soient détruits au cours de la



DES EXOSTOSES CARTILAGINEUSES MULTIPLES 69

tubulation, mais ils peuvent persister quand celle-ci est entravée
et produire alors des exostoses de la nature indiquée.

Au cours de la croissance d’un patient atteint d’exostoses,
les altérations osseuses remontant i une époque antérieure su-
bissent toujours des modifications plus ou moins fortes; ces
derni@res, ainsi que nous I'avons dit, consistent ou bien en ce que
certaines exostoses isolées se mettent & croitre pour leur propre
compte (accroissement autonome), ou bien en ce qu'une partie
des exostoses — et ¢’est la grande majorité, — augmentent gé-
néralement de volume en proportion de I’accroissement du sque-
lette, ou bien en ce qu’il se produit parfois une diminution ou
méme une transformation aboutissant & la disparition compléte
d’une exostose (obs. IIL,2 et obs. VII,1). Quand, chez un sujet
en période d’accroissement, on compare des clichés pris A quel-
ques années d’intervalle, on est frappé de ce que le plus souvent
il n’y a de modifié que le volume, tandis que la forme demeure
presque identique; d’autre part, Paugmentation de volume pa-
rait complétement en rapport avee celle de ’os normal. On est
alors fatalement conduit a penser'que les altérations les plus
considérables surviennent & un ige trés précoce, peut-étre méme
dés avant la naissance. Un rapprochement s'impose encore &
notre esprit en raison de sa vraisemblance: de méme, en effet,
que les altérations les plus fortes se produisent en régle générale
au niveau du cartilage de conjugaison, 1a ou le travail d’accrois-
sement est 4 son maximum, de méme, & ce qu’il semble, les alté-
rations les plus prononcées surviennent au cours d’une période
olt la croissance générale est la plus énergique. La régle concer-
nant la présence des altérations les plus accusées au niveau du
cartilage de conjugaison, }a ot la croissance est & son maximum,
comporte néanmoins quelques exceptions: au niveau des lignes
épiphysaires encadrant 1’articulation du coude, ainsi qu’a Dex-
trémité distale du radius, les altérations n’atteignent d’ordinaire
qu'un bien taible degré. I1 nous est impossible d’en donner la
raison.

Comme nous Iavons mentionné, on observe aussi pourtant
des modifications de forme ou la régression de certaines exosto-
ses isolées. Une exploration radiographique comparative montre



70 JOHN ERIKSSON & TELEMAK FREDBARJ

que, dans ia plupart des cas au moins, la régression est due i
Tirritation formative engendrée par les muscles et les tendons
voisins. Par cette irritation une tumeur qui, lors d’un examen
antérieur, était réguliérement arrondie et pourvue d'une large
base se transforme soit en une exostose pédiculée dont le pé-
dicule devient peu & peu si mince qu’il se fracture spontanément
(par exemple, dans ’obs. I1,4), soit en un mince bouchon dirigé
A peu prés perpendiculairement. Quelques auteurs ont pensé que
ces pédicules ou ces formes amincies provenaient des tractions
exercées par les tendons et que, par conséquent, les exostoses
devaient porter & leur sommet des insertions tendineuses. Il ré-
sulte pourtant de nos radiographies, avec toute 1’évidence dé-
sirable, que les tendons passent sirement entre les bouchons
(voir fig. 2, obs. III.2). Le plus souvent ce sont les grandes
exostoses poreuses, les ostéomes, qui subissent ce mode de trans-
formation. — Dans P"obs. IIL2 nous constatons une disparition
presque compléte de deux exostoses partant du cubitus et se
dirigeant vers le radius, tandis que lincurvation du radius cor-
respondant aux exostoses en question persiste (fig. 3). Cette vé-
gression est peut-étre imputable A lirritation formative qu’en-
gendrent les mouvements de pronation et de supination. Les
images qui s’observent apres la disparition des exostoses sont
fort communes chez les sujets atteints d’exostoses (fig. 1): ce
sont des inégalités sur le bord radial du cubitus, le raccourcisse-
ment du cubitus, une lacune dans le cartilage de conjugaison
avec une atrophie plus ou moins marquée de Iextrémité distale
du cubitus et finalement une incurvation du radius, surtout
prononcée en face des inégalités que présente le cubitus. Il est
admissible qu’en beaucoup de ces cas il existait antérieurement
de semblables exostoses partant do cubitus, exostoses qui ont
subi une régression analogue 3 celle des cas précédents.

Des régressions de ce genre portant sur des exostoses isolées
ont été mentionnées par quelques auteurs ; Hartmann les a méme
illustrées de quelques figures. Nous n’avons pourtant pas ren-
contré dans les publications nne démonstration radiographique
de ces régressions.

De nos radiographies il semble résulter que l’'allongement
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des métaphyses survient plus fréquemment chez les sujets en
période de croissance que chez les adulfes. Ceei tient peut-étre
4 ce qu'en certains cas la tubulation n’est pas complétement
enrayée, mais qu’elle est simplement ralentie, ou bien encore a
ce que lirritation formative contribue aussi a4 P«usure» des
métaphyses.

Pour finir, nous désirons signaler que, dans notre pays, de
méme, semble-t-il que dans les autres, 'affection est 4 considérer
comme rare. Dans cinq des plus grands hépitaux de Stockholm,
en ces dix derniéres années, on n’a traité que sept patients at-
teints d’exostoses multiples. Mais vouloir établir quelque rap-
port entre la fréquence de la maladie chez nous et sa fréquence
en d’autres pays, ce serait, 4 notre avig, faire ceuvre vaine, étant
donné qu’en raison du petit nombre des faits publiés I’établisse-
ment d’un pareil rapport serait dépourvu de valeur.

RESUME

En nous appuyant sur les 24 cas d’exostoses multiples que
nous avons étudiés, nous formulerons les observations et les
conclusions suivantes:

1) L’affection qui se caractérise par des exostoses se présente
sous une forme héréditaire et une forme non héréditaire; mais
les deux formes sont semblables tant au point de vue clinique
qu’au point de vue radiographique.

2) L’hérédité est simplement dominante et aucun des deux
sexes ne 'emporte sur 'autre.

3) Dans la genése de I'affection nous ne pouvons mettre en
cause linfluence d’aucun factenrr morbide exogéne.

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

5) L’époque d’apparition des noyaux épiphysaires d’ossifica-
tion et de Vossification du cartilage de conjugaison est normale.

6) Nous adoptons la théorie de Murk Jansen qui envisage la
maladie comme un processus de dissociation dans le mécanisme
de la formation normale des os.

7) 11 se peut que la plupart des exostoses se développent 3
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la suite d’une insuffisance de la résorption dansg le travail d’os-
sification normale, mais certaines d’entre elles font preuve d’une
activité proliférante autonome et sont, en conséquence, de véri-
tables ostéomes.

8) Les incurvations osseuses accompagnant l'affection dé-
pendent: a) d’une inhibition partielle de la division cellulaire;
b) d’une pression directe de I’exostose sur les os voisins; ¢) de
la modification des conditions statiques.

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

10) Il se produit souvent une régression et une transforma-
tion des exostoses, phénoméne qui parait dépendre de l’action
purement mécanique des muscles et tendons voisins. Dans deux
de nos observations la radiographie nous a permis de démontrer
une régression de ce genre aboutissant a la disparition complete
de Vexostose.

11) Les altérations osseuses les plus prononcées apparaissent
a une époque trés précoce, au moment ol 1a croissance est la
plus active, parfois méme peut-étre dés avant la naissance. On
constate également que les altérations accompagnant les exos-
toses sont d’autant plus accusées que la croissance est plus
considérable.

12) En Suéde, comme ailleurs, 'affection dont dépendent les
exostoses multiples de croissance est rare.

ZUSAMMENFASSUNG
Wir mochten auf Grund von 24 observierten Fillen von mul-
tipler Exostose folgende Beobachtungen und Schliisse aufzeicli-
nen:

1) Die Krankheit kommt in einer hereditéiren und einer nicht
hereditiren Form vor, welche sich sowohl klinisch wie rontgeno-
logisch gleichen.. -

- 2) Dje Véré'rbung ist einfach dominant ohne irgend ein Uber-
wiegen eines der beiden Geschlechter. '
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3) Esz konnten keine exogenen Krankleitstaktoren nachge-
wiesen werden.

4) Es finden sich bei unseren Fillen keine deutlichen Zeichen
innersekretorischer Stérungen. Rachitis kommt ebenfalls bei
keinem der Fille vor.

5) Der Zeitpunkt, in dem die Epiphysenkerne angelegt wer-
den, ist normal, ebenso der Zeitpunkt, in dem sich die Epiphy-
senknorpel schliessen.

6) Wir schliessen uns der Theorie von Murk Janscn an, nach
welcher die Krankheit als ein Dissoziationsprozess in der nor-
malen Knochenbildungsmechanik aufzufassen ist.

7) Die meisten Exostosen diirften durch einen Resorptions-
defekt bei der normalen Knochenbildung entstehen, aber verein-
zelte zeigen eine selbstindige Proliferation, sind also wirkliche
Osteome.

8) Die im Verlaufe der Krankheit auftretenden Knochenver-
biegungen beruhen a) auf partieller Zellteilungshemmung,
b) auf direktem Druck einer Exostose auf einen angrenzenden
Knochen, ¢) aunf verinderten statischen Verhiltnissen.

9) Die Zellteilungshemmung auf einem Teil der Oberfliche
des Epiphysenknorpels kann entweder sein a) primér oder b) se-
kundér, im letzteren Falle durch den Druck einer selbstdndig
wachsenden Exostose verursacht.

10) Eine Riickbildung und Umbildung von Exostosen kommt
oft vor und scheint auf rein mechanischen Einfliissen von seiten
der umgebenden Muskeln und Sehnen zu beruhen. In zwei von
unseren Fillen haben wir réntgenologisch eine dhnliche Regres-
sion bis zum vollstiindigen Verschwinden nachgewiesen.

11) Die am meisten ausgesprochenen Knochenverinderungen
entstehen in einem sehr frithen Stadium, eventuell bereits vor
der Geburt, wenn das Wachstum am stirksten ist. Gleicherweise
sind die Exostosenverinderungen dort am grossten, wo das
Wachstum am stirksten ist.

12) Die Krankheit ist in Schweden ebenso selten wie in an-
deren Léndern.
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SUMMARY

We wish to put down the following findings and conclusions
as based upon 24 cases of multiple exostoses under our obser-
vation.

1) Multiple exostoses occur as a hereditary affection and as
a non-hereditary disease which appear alike clinically as well
as roentgenologically.

2) The inheritance ix simply dominant, without any pre-
ponderance for either sex.

3) No exogenous morbid factors have been demonstrable.

4) No distinct signs of endocrine disturbances are found in
our cases. Nor does rickets occur in any of the cases.

5) The time for the appearance of the epiphyseal nuclei and
for the disappearance of epiphyseal cartilage is found to be
normal.

6) We subscribe to Murk Jansern’s theory about this disease
as a dissociation process in the normal mechanism of bone form-
ation.

7) Most of the exostoses may develop through a defect in the
resorption in normal bone formation, but a few of them are
proliferating independently, i. ¢., true osteomata.

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

9) Inhibition of cell division over a part of the surface of
the epiphyseal cartilage may be either a) primary or b) second-
ary (due to pressure from an independently growing exostosis).

10) Retrogression and modification of the exosfoses are fre-
quent phenomena, apparently due to entirely mechanical in-
fluences from surrounding muscles and tendons. Such a process
of regression, going on even to complete disappearance of the
exostosis, has been demonstrated roentgenologically in two of
our cases.

11) The most pronounced bony changes develop at a very
early stage of life, possibly even before birth, when growth is
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at its height. Correspondingly the exostotic changes are most
pronounced where growth is strongest.

12) Multiple exostoses is a rave disease in Sweden as in
other countries.
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