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La maladie des exostoses multiples: un cas rare

A rare case of multiple exostosis disease: a rare
case
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English abstract

Multiple exostosis disease (MEM) is a rare disease
inherited in an autosomal dominant manner. It is
characterized by the proliferation of
osteocartilaginous growths mainly occurring on
the metaphysis of the long bones. Diagnosis is
made on the basis of the family context and
clinical and radiological evidence, and MEM should
not be confused with solitary exostosis, Ollier
disease and other hereditary conditions such as
metachondromatosis. We report the case of a
32-year-old patient who had been treated for
sporadic MEM since childhood and who underwent
surgical excision of a painful exostosis of
the first metacarpal bone of the left hand. Low-
grade chondrosarcoma was confirmed by
histopathological examination. Clinical
manifestation of MEM is very variable, including
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bone deformities and depending on the number,
size and location of exostoses on the skeleton.
Typical radiological semiology includes the
presence of surface bony excrescences, continuous
with the supporting cortex and covered by a
cartilage cap. The progression of the disease is
marked by vascular and nerve compression and
the risk of malignant degeneration. It is strongly
suspected when the cartilage cuff is blurred,
irregular and more than 2cm thick and when the
excrescence is painful. Surgery is the mainstay of
treatment and it is indicated for complicated and
disabling forms of disease.
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La maladie des exostoses multiples (MEM) est une
maladie  héréditaire rare, a transmission
autosomique dominante. Elle est caractérisée par
la  prolifération des excroissances ostéo-
cartilagineuses qui siegent électivement au niveau
de la métaphyse des os longs. Le diagnostic est
porté sur le contexte familial et les arguments
clinico-radiologiques, et la MEM ne doit pas étre

confondue avec une exostose solitaire, maladie
d'Ollier et d'autres affections héréditaires telle que
la métachondromatose. Nous rapportons le cas
d'un patient agé de 32 ans, suivi pour MEM
sporadique depuis son enfance et qui a bénéficié
d'une exérése chirurgicale d'une exostose
douloureuse au dépends du premier métacarpien
de la main gauche. Un chondrosarcome de bas
grade a été confirmé a I'examen
histopathologique. La présentation clinique de la
MEM est tres variable, elle comprend des
déformations osseuses et dépends du nombre, du
volume et du siege des exostoses sur le squelette.
La sémiologie radiologique est typique avec
présence d'excroissances osseuses de surface, en
continuité avec la corticale porteuse et recouverte
d'une coiffe cartilagineuse. L'évolution de Ia
pathologie est marquée par les compressions
vasculo-nerveuses et le risque d'une
dégénérescence maligne. Celle-ci est fortement
suspectée devant une coiffe cartilagineuse floue,
irréguliere, excédant 2 cm d'épaisseur, et le
caractére douloureux de I'excroissance. La
chirurgie constitue de principal pilier du
traitement, et est indiquée devant les formes
compliquées et invalidantes.
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Figure 1: (A, B) exostose comblant la premiére commissure de la main gauche; C) multiples
exostoses de |'extrémité inférieure du fémur gauche
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