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Zusammenfassung

        
Die Verfasser erörtern, einen Fall des pseudoachon-droplastischen Typs der spondylo-epiphysealen Dysplasie. Bei dem Patienten wurden früher Achondroplasie, hormonales Zwergwachstum bzw. Dystrophia musculorum progressiva festgestellt. Die bedeutendsten diagnostischen Kennzeichen wie: 1. verzögertes Auftreten des Zwergwachstums, 2. Mangel an Schädelveränderungen, 3. Unregelmäßigkeit der Epi- und Metaphysen der Extremitätenknochen, 4. universale Platyspondylie werden besprochen. Es wird betont, daß Zeichen, welche auf die pathologische Stoff wechselstörung der Mukopolysaccharide hinweisen, auch bei dem pseudoachon-droplastischen Typ der spondylo-epiphysealen Dysplasie vorzufinden sind.


      
        
Summary

        
The authors describe an example of the pseudoachondroplastic type of spondylo-epiphyseal dysplasia. Previously the patient had been diagnosed as suffering from achondroplasia, dwarfism of hormonal origin and of progressive muscular dystrophy. The most important features are: 1. Delayed appearance of dwarfism. 2. Absence of skull changes. 3. Irregularities of the epi- and metaphyses of the extremities. 4. Universal platyspondyly. It is stressed that signs of abnormal muco-polysaccaride metabolism may be found in the pseudo-achondroplastic type of spondyloepiphyseal dysplasia.


      
        
Résumé

        
Les auteurs étudient un cas de la forme pseudoachondroplastique de la dysplasie spondyloépiphysaire. Chez ces malades un examen antérieur avait permis de déceler une achondroplastie, un nanisme hormonal et une dystrophie musculaire progressive. Les auteurs exposent les symptômes les plus importants pour le diagnostic soit: 1) l'apparition retardée du nanisme, 2) l'absence de lésions du crane, 3) l'irrégularité des epiphyses et des métaphyses du squelette des extrémités, 4) la platyspondylie généralisée. Ils soulignent que les symptômes, qui correspondent à un trouble pathologique du métabolisme des mucopolysaccharides, se rencontrent également dans la forme pseudo-achondroplastique de la dysplasie spondylo-épiphysaire.


      
        
Resumen

        
Los autores explican un caso del tipo seudoacondro-plástico de la displasia espóndilo-epifiseal. En el paciente se fijaron antes una acondroplasia, un poco de crecimiento debido a las hormonas o bien una distrofia muscular progresiva. Los signos diagnósticos más característicos quedan aclarados: estos son aparición retardada del crecimiento enano, falta de las alteraciones del cráneo, irregularidad de la epífisis y la metáfisis de los huesos de las extremidades, platiespondilia universal. Se subraya, que signos que aluden a la alteración metabólica patológica de los mucopolisacáridos, también pueden hallarse en el tipo seudoacondroplástico de la displasia espondilo-epifiseal.
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