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Zusammenfassung

        
Die Beobachtung einer Kombination von subchondraler Knorpelverknöcherungsstörung, Marfan-Syndrom und Morbus Hurler (Dysostosis multiplex) bei einem Kranken wird beschrieben. Vor Überbewertung einzelner Skelettveränderungen, insbesondere im Bereich der LWS und des Beckens zum Zwecke der Eingruppierung wird gewarnt. Für die Klinik brauchbare Beurteilungsgrundsätze der Röntgendiagnostik werden vorgeschlagen. Es sollte eine Grundeinteilung nach Skelettveränderungen vorgenommen werden, die dann durch weitere klinische und erbbiologische Befunde verfeinert wird. Damit ergeben sich am ehesten Ansatzpunkte für die noch in den Anfängen steckende Therapie.


      
        
Summary

        
The observations of a combination of a subchondral disturbance of the ossification of the cartilage, Marfan-syndrome and morbus Hurler (dysostosis multiplex) in one patient is described. It is cautioned against the overestimating of the single skeleton alterations, especially in the area of the lumbar portion of the spinal cord and the pelvis for the purpose of classification. Bases for the evaluation of the roentgenological diagnostics for clinical use are proposed. A basic classification of skeleton alterations ought to be performed which is refined by further clinical and heredobiological findings. That way result most likely initial possibilities for the therapy that is still not far advanced.


      
        
Résumé

        
Communication d'un cas présentant une combinaison de trouble de l'ossification sous-chondrale, de syndrome de Marfan et de maladie de Hurler, (Dysostosis multiplex) chez le même malade. L'auteur met en garde contre une classification trop subtile d'anomalies isolées du squelette, en particulier de la colonne lombaire et du bassin, il propose quelques principes pour une classification radiologique d'intérêt clinique. On devrait isoler certains syndromes, susceptibles d'être ensuite étudiés plus en détail du point de vue clinique et génétique. C'est ainsi qu'on risque de trouver les éléments qui permettront une thérapeutique qui n'est encore que rudi-mentaire.


      
        
Resumen

        
Se describe un caso en el cual aparecen simultáneamente un trastorno de la osificación subcondral del cartílago, es decir, un síndrome de Marfan con la enfermedad de Hurler (disostosis múltiple). Se previene atribuir demasiada importancia a las alteraciones aisladas del esqueleto, sobre todo a nivel ele la columna lumbar y de los huesos de la pelvis con fines de clasificación. Se proponen algunos criterios radiológicos fundamentales que son de valor desde el punto de vista clínico. Estas alteraciones deberían ser clasificadas fundamentalmente según las alteraciones óseas que presentan, criterio que puede ser afinado aún más de acuerdo a otros factores heredobiológicos y clínicos existentes en cada caso. De esta manera podrá fundamentarse las bases del tratamiento que, por ahora, se encuentra en su principio.
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