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A doenca de Pfaundler-Hurler, lipocondrodistrofia ocu gargulismo, é rara,
sendo de carater familiar, ocorrendo predominantemente em individuos do
sexo masculino. Nos Uultimos anos tém sido descritos varios casos, verifi-
cando-se o empenho dos diversos autores na pesquisa dos transtornos me-
tabolicos. Recentemente Nelson?® assinalou a importancia de uma “altera-
cao congénita do metabolismo caracterizada pela producao excessiva de cer-
tos mucopolissacarideos acidos com acimulo anormal nas células e excrecdo
renal dos mesmos”. Outros tratadistas acreditam que a substancia de de-
posito seja de natureza diferente. Diversas técnicas de laboratorio, inclusive
analise eletroforética das fracgbes protéicas do soro, nem sempre permitem
conclusées definitivas no particular da questao metabdlica.

Os casos de gargulismo publicados sao relativamente escassos, tendo
Jervis ¢ coletado 150 na literatura até 1950. Os estudos anatomo-patolégi-
cos sao raros; até 1952 existiam apenas 2412, No Brasil apenas existem
alguns trabalhos de natureza clinica. Rodrigues e col.? apenas encontraram
6 observacbes clinicas da moléstia, as quais acrescentaram um caso de for-
ma atipica com detalhado estudo radiolégico. Além désses, temos conheci-
mento de dois pacientes estudados por Lefévre e col., outro de Berardi-
nelli' e mais um de Rodrigues !?, todos sem qualquer referéncia a estudo
anatomo-patologico. Em nosso caso foi feito estudo anatomo-patolégico, pro-
cedimento que nos pareceu de valia, pois é&sse setor se encontra na fase
das investigacgdes, constando apenas em publicacbes estrangeiras.

A doenca é grave, falecendo os pacientes em geral antes dos 20 anos
de idade, considerando-se uma forma tipica ou completa e formas atipicas
ou frustras¢. Caracteriza-se clinicamente esta condicdo morbida por nume-
rosas deformidades fisicas, tais como: diminuicdo da estatura ou nanismo,
facies grotesca particular com macrocefalia, escafocefalia ou oxicefalia, pro-
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eminéncia da fronte e arcadas supra-orbitarias, nariz deprimido na raiz e
com base larga; pescoco curto, toérax largo e curto, parecendo fixado em
inspiracdo profunda, limitacdo pronunciada dos movimentos de extensdo, néo
estando comprometida a flexdo (particularmente dos dedos, podendo ocorrer
também em outras articulagbes maiores), abdome grande e proeminente.
Outros aspectos significantes, porém nao constantes, sdo: turvacio da cér-
nea difusa ou focal, considerada por Jervis¢ como patognomodnica, porém
existente em apenas cérca de 75% dos casos 19, macroglossia, orelhas gran-
des (de implantacdo relativamente baixa e acoladas ao cranio), hipertelo-
rismo, dentes de formacdo deficiente e afastados uns dos outros, hipoacusia
ou surdez completa, maos largas com aspecto em garra ou deformidade em
tridente, hérnia umbilical ou ingiiinal, coxas valgas, genu valgum, talipes
equinovarus e deficiéncia mental progressiva, em geral a partir do 2.° ou
3.° ano de vida, acompanhando-se de comprometimento neurolégico (para-
lisias motoras, hipertonias musculares).

O exame radiologico mostra aspectos caracteristicos, localizando-se as
alteragbes principais na coluna dorsolombar e ossos dos membros superio-
res . Sdo proeminentes o retardo do crescimento e maturagdo Ossea, con-
duzindo ao nanismo e a configuracio anormal da medula 6ssea. No cranio,
além de macrocefalia, acrocefalia e oxicefalia, observa-se, as vizes, sela tur-
ca aumentada de volume e alongada, com formacado anterior em bélsa. Na
coluna vertebral ha estreitamento dos corpos vertebrais (particularmente
na regido cervical) e deslocamento posterior do corpo das ultimas vérte-
bras toracicas ou primeiras lombares, resultando em cifose. Tem impor-
tancia o aspecto “em remo” dos arcos costais (particularmente os inferio-
res), que se mostram horizontalizados. Ha nitida variabilidade na intensi-
dade de comprometimento dos ossos das extremidades, sendo as alteracdes
nos membros superiores mais importantes: ossos longos, de modo geral mais
curtos e irregularmente mais largos que comumente, falanges em semifle-
xa0, metacarpianos com aspecto “em garrafa”, hipoplasia dos nucleos de
ossificagdo. As lesbes podem variar de intensidade de uma zona para outra
do mesmo o0sso.

O quadro laboratorial do gargulismo ndo encerra elementos caracteris-
ticos ou constantes, tanto no estudo quimico sangiliineo como no hemograma,
talvez em vista de ter sido pouco estudado (alguns autores citam elevacédo
discreta da colesterolemia e curva glicémica diabetéide 113, porém éstes
dados sao muito inconstantes). Recentemente observaram-se granulacées no
citoplasma de leucédcitos polimorfonucleares, melhor evidenciaveis pelo estu-
do citologico do ciclo inflamatoério 2.

A presenca de material de natureza quimica complexa, acumulado no
citoplasma de diversas células, especialmente dos elementos SRE, sugere a
inclusao do gargulismo como doenca de armazenamento (tesaurismose).

O substrato anatomo-patolégico do gargulismo conforme os estudos, en-
tre outros, de Dawson? e Uzman !5, decorreria de um disturbio basico no
metabolismo dos mucopolissacarides do organismo, por um defeito genético
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desconhecido, ocorrendo em todos os tecidos de origem mesenquimal. Meyer
e cols. 7 corroboraram recentemente éste conceito, com evidenciacio quimica
de excrecdo urinaria aumentada de mucopolissacarides sulfatados e isola-
mento de quantidades anormais dos mesmos em diversos oOrgéos.

No caso que passamos a relatar os achados histolégicos possibilitaram
algumas consideracbes sobre problemas basicos de patologia do tecido con-
juntivo.

OBSERVACAO

AB.F, com 11 anos de idade, sexo mas-
culino, pardo, brasileiro (Reg. H.C. 98.638).
Desde os 6 anos de idade, apos traumatismo,
a crianca vinha apresentando anomalia na
coluna vertebral. A méae, no 6° més de ges-
tacdo, teve dores abdominais que obrigaram
a repouso e severa restricdo alimentar duran-
te cérca de uma semana. Nenhuma moléstia
infecciosa durante a gravidez, no curso da
qual a mée alimentou-se precariamente. A
crianca nasceu de parto normal. Genitores
aparentemente sadios, bem assim seus dois
irméos. Lalacdo, deambulacdo, prolacdo e den-
ticAo tardias. Compareceu & consulta porque
apds os 6 anos “passou a ficar diferente das
outras criancas”. Os primeiros sintomas no-
tados pelos familiares foram: pescoco curto,
deformidade da coluna vertebral e rosto mui-
to grande, com assinalado aumento dos volu-
mes do nariz, labios e lingua. Com o evolver
da doenca, ditos tracos fisionémicos se acen-
tuaram, dando ao conjunto a impressao de
anormalidade total. Mais tarde deixou de fa-
lar. Nada entendia e revelava absoluto de-
sinterésse pelo meio ambiente. HA cérca de
um ano esta paralitico dos membros inferio-
res e com restricio dos movimentos dos su-
periores. Exame fisico — Paciente de peoue-
na estatura, com deformidades generalizadas,
particularmente no segmento cefélico e colu-
na dorsolombar. Pescoco curto, sugerindo re-
ducdo numérica de vértebras cervicais. Ci-
foscoliose da coluna vertebral. Maos suculen-
tas, curtas e largas; dedos cianosados com
unhas em vidro de relégio. Penugem em to-
do o corpo. Cabeca deformada com projecdo
da fronte; discreto exoftalmo bilateral. Nariz
em sela; maior distancia entre os olhos que
no comum dos casos. Labios grossos. Dentes
largos e curtos, Lingua aumentada de volu-
me, com aspecto saburroso. Aparelho circu-
latorio: taquicardia, bulhas sem anormalida-
des. Aparelho respiratério: estertores ron-

Fig. 1 — Caso A.B.F. Fotografia cantes disseminados pelos campos pulmona-
mostrando anormalidades genera- res. Abdome: ficado ultrapassando de 10 cm
lizadas. a reborda costal; regido hipogéastrica abau-



S6BRE UM CASO DE GARGULISMO COM ESTUDO ANATOMO-PATOLOGICO 43

lada, sugestiva de bexiga com grande quantidade de urina; zona esplénica clara a
percussdo; umbigo projetado. Genitalia infantil com asp.s to compariavel ao de um
menino de 8 anos. Exame neurolégico — Impossibilidade de contatuacdo, pois o
paciente desinteressa-se pelo ambiente, ndo sendo capaz de realizar ordens elemen-
tares; fala apenas vocdbulos simples (mamé, papd). Incapaz de manter-se de pé
ou mesmo sentado. Limitados movimentos nos membros superiores e paralisia nos
inferiores. Tono muscular diminuido nos membros superiores e aumentado nos in-
feriores. Reflexos patelares vivos bilateralmente. Sinal de Mendel-Bechterew em
ambos os lados. Pesquisa da sensibilidade prejudicada.

Fig. 2 — Caso A.B.F. Radiografia dos ossos dos membros in-

feriores: fémur mostrando normalidade nos seus 2/3 superiores,

enquanto o térco inferior apresenta desproporcionalmente muior

didmetro,; tibia e perdnio de feitio tubular com maior didmetro
no canal medular e discreto adelgacamento da cortical.

Exames complementares — Reac¢des soroldgicas para lues negativas. Exame
quimico do sangue: calcio 10,8 mg por 100 ml; colesterol 300 mg por 100 ml; f0s-
foro inorganico 4,5 mg por 100 ml; fosfatase alcalina 2,7 unidades BodansKy; glicose
149 mg por 100 ml. Hemoglobina 14,2 g%. Hemograma: 6.000 leucdcitos por mm?
(bastonetes 29,, segmentados 57%, eosinéfilos 59, basofilos 1%, linfécitos tipicos
29%, monécitos 7% ). Exame de wurina normal. Exame do ligiido cefalorraquena:
puncdao lombar em decubito lateral; pressdo inicial 14; ndo ha bloqueio do canal
raqueano; proteinas 35 mg%; reacdes de Pandy, Nonne, Weichbrodt e Wassermann
negativas. Exame de fezes: ovos de Ascaris lumbricoides e Trichocephalus trichiu-
rus. Exame radiolégico dos ossos: desproporcdo cranio-facial; disjuncado das suturas
frontoparietais; sela turca aumentada em seus didmetros, porém apresentando con-
tornos lisos regulares, com integridade das apdfises clindides anteriores e posterio-
res. Deformidade dos ossos longos: umero apresentando alargamento do canal me-
dular; radio e cubito desproporcionalmente encurtados em relacdo ao umero e apre-
sentando alteracdo na sua morfologia; fémur de aspecto normal nos seus dois
tercos superiores, enquanto que o térco inferior apresenta desproporcionalmente
maijor didmetro; tibia e perdnio de feitio tubular, com maior diametro no canal
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medular e discreto adelgacamento da cortical; coluna cervical reduzida na sua ex-
tensiio, aparentemente em conseqiiéncia de anomalia de desenvolvimento das pri-
meiras vertebras cervicais; deslocamento posterior do corpo vertebral de L,; os
demais corpos vertebrais apresentam-se ericurtados; o contérno de T,, T, e T, na
sua porcado péstero-inferior apresenta-se ligeiramente céncavo para baixo. Radiogra-
fia do térax: campos pulmonares com boa transparéncia; silhueta cardiovascular
inalterada; arcos costais horizontalizados, apresentando os inferiores certo alarga-
mento. O quadro radiolégico confirma a suspeita clinica da chamada sindrome de
Pfaundler-Hurler ou gargulismo (Dr. Fernando Almeida). Eletrocardiograma: dis-
tarbio da repolarizacdo na face anterior do ventriculo esquerdo; disturbio da con-
ducdo intra-auricular (Dr. A. Pondé). Eletrencefalograma: paroxismos de ritmo 6
generalizado,. que substituem temporariamente a atividade de base; tal ritmo é pre-
dominantemente a direita e mais marcado nas areas frontais (Dr. Augusto Gentil).
Oftalmoscopia: meios transparentes integros; vasos inalterados; auséncia de hemor-
ragias e exsudatos; atrofia bilateral dos nervos opticos (Dr. M. Galdino).

Necropsia — Cadaver de crianca medindo 101 cm de comprimento (normal
135 cm), em estado de nutricdo deficiente. Corac¢do pesando 85 g (normal 122 g),
com aderéncias fibrosas difusas entre os folhetos pericardicos; a forma era normal,
08 vasos coronarianos permeaveis, sem alteracfes na intima; miocardio firme, acas-
tanhado, com espessura de 0,38 cm no VD e 0,8 no VE; ndo havia dilatacdo das
camaras cardiacas nem defeitos congénitos evidentes; a valvula mitral mostrava-se
espessada, tumefeita, com pequenos nodulos firmes nas margens do fechamento das
cuspides com as cordoalhas tendinosas espessadas e encurtadas; a valvula tricuspide
e as sigméides aorticas mostravam-se igualmente com espessamento nodular, porém
de menor intensidade que o visto na mitral; endocardio mural, tanto na auricula
como no ventriculo esquerdos, com moderado espessamento difuso, de superficie lisa
e brilhante. Circunferéncia dos orificios: tricuspide 6 cm; pulmonar 4 cm; adrtico
4,5 cm; mitral 6 cm. Aorta sem alteracdes. Pulmoées crepitando bem; aderéncias
fibrosas entre os folhetos pleurais; bronquios e bronquiolos com secrecdo mucopu-
rulenta espéssa; vasos pulmonares inalterados. Figado de volume aumentado, com
péso normal (900 g), consisténcia firme, coloracdo castanha, com capsula lisa,
transparente; na superficie de corte a arquitetura lobular aparecia normal; vias
biliares extra-hepéaticas permeaveis. Baco pesando 120 g (normal 87 g), de consis-
téncia firme, ecom capsula fina, lisa e distendida; superficie de corte de aspecto
carnoso, com desenho folicular pouco nitido. Os demais o6rgaos toracicos, abdomi-
nais e genitais ndo mostravam alteracdes macroscopicas evidentes. Encéfalo gran-
demente diminuido, pesando 1.060 g (normal 1.320 g), com acentuada atrofia das
porcdes antero-superiores e po6los dos lobos temporais e das &reas dos lobos fron-
tais e parietais que constituem o labio superior da cissura de Sylvius; sulcos dila-
tados; acentuada dilatacdo simétrica dos ventriculos laterais; agqueduto permeavel.
Notou-se a existéncia de um fasciculo aberrante na piramide bulbar esquerda que
contornava a oliva e perdia-se no sulco retro-olivar.

Exame microscépico — Dos fragmentos dos diversos o6rgéos, fixados em forma-
lina a 10% e incluidos em parafina, foram retiradas seccdes que foram coradas
pela hematoxilina-eosina, pelo PAS (técnica de Mac Manus Hotchkiss), pelo tri-
cromico de Gomori, pela resorcina-fucsina de Weigert e pelo método de Gomori
(coloracdo para reticulina); seccdes de congelacio de figado e baco foram coradas
pelo Sudan-black B para gordura e pelo azul de toluidina a 1%. Coracdo: as fibras
cardiacas mostravam aspecto normal sem vacuolizacdo e o. intersticio evidenciava
regular quantidade de células mononucleares arredondadas, de citoplasma claro, es-
pumoso; estas células muitas vézes infiltravam a adventicia de pequenos vasos co-
ronarianos; éstes vasos nao revelavam alteracdes outras nas diversas camadas. En-
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Fig. 83 — Caso A.B.F. Coracdo: espessamento fibroeldstico do
endocdrdio; entre as fibras eldsticas, muitas células com cito-
plasma espumoso (Weigert — 160X).

Fig. 4 — Caso A.B.F. Bac¢o: células reticulares de citoplasma

espumoso mo revestimento dos seios venosos e nos corddes

esplénicos; algumas células contém material PAS positivo no
citoplasma (PAS — 160X).

45
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Fig. 5 — Caso A.B.F. Figado: wvacuolizacdo, fina ow gros-
seira, das células hepdticas e presenca de septo fibroso
(HE — 160X).

Fig. 6 — Caso A.B.F. Cerebelo: células de Purkinge com material PAS
positivo no citoplasma; material espumoso globular, fracamente PAS po-
sitivo, forma pequenos cistos na substdncia branca (PAS — 160X).



SOBRE UM CASO DE GARGULISMO COM ESTUDO ANATOMO-PATOLOGICO 47

docardio parietal com espessamento fibro-eldstico, tanto na auricula como no ven-
triculo esquerdo, onde se observavam numerosas células reticulares com citoplasma
cspumcso. VAalvulas espessadas, ricas em feixes colagenos e com densa infiltracéo,
particularmente na borda livre das cuspides; nédo foi observado material PAS po-
sitivo nestas células. Pulmédes: congestdo difusa e moderada dos capilares septais
e multiplas 4reas de broncopneumonia, onde se observam células histiocitarias con-
tendo material granuloso PAS positivo no citoplasma; a réde de reticulina néo
mostra alteracdes, havendo densa impregnacdo argéntica do citoplasma das célu-
las reticulares. Baco: acentuada hiperplasia das células reticulares tanto dos cor-
ddes esplénicos como, principalmente, aquelas que forram as paredes dos sinusdides,
mostrando-se as mesmas tumefeitas e de citoplasma finamente espumoso, com nu-
cleo algumas vézes deslocado para a periferia; foliculos linféides atrofiados, por
vézes mostrando material hialino PAS positivo na sua porcdo central, aparente-
mente de localizacdo extracelular; muitas células reticulares hiperplasticas eviden-
ciaram material citoplasmatico corado pelo PAS em intensidade variavel, enquanto
numercsas outras ndo se coraram; seios venosos dilatados, porém vazios; ndo ha
congestdo nos corddes esplénicos; trama reticular espessada; algumas células reti-
culares intensamente impregnadas pela prata. Estas ultimas, por vézes, apresenta-
vam o citoplasma enegrecido quando tratadas pelo sudan black; o azul de toluidina
niao revelou metacromasia. Figado: espacos portais com discreto espessamento fi-
broso, enviando finos e longos septos ramificados para o interior do parénquima,
delimitando nodulos de tecido hepético de tamanhos varidveis, em muitos dos quais
esta ausente a estrutura lobular; nos espacos portais e septos fibrosos had moderado
infiltrado linfoplasmocitario difuso e numerosos histiocitos de citoplasma espumoso;
células hepéaticas difusamente tumefeitas, distendidas, exibindo dois tipos de vacuo-
lizacdo (vacuolos grandcs e unicos ou em grupos de tamanho médio, que deslocam
0 nucleo e o citoplasma para a periferia, e vacuolos diminutos, que dao ao cito-
plasma aspecto finamente esponjoso, claro, estando o niucleo ceniralmente situado);
algumas células de Kupffer mostram-se tumefeitas, com citoplasma vacuolizado,
comprimindo a luz dos sinuséides hepéaticos, porém muitas tém aspecto alongado,
fusiforme; o PAS corou apenas material granuloso no citoplasma de grupos de
células reticulares infiltrando os espacos-porta; réde reticulinica exagerada em pe-
quenas dareas focais; o sudan-black corou apenas alguns dos vacuolos presentes nas
células hepaticas. Cartilagem hialina epifisdria das wvértebras: muitos condrécitos
formando aglomerados, apresentando o citoplasma grandemente tumefeito e vacuo-
lizado, onde se evidenciaram alguns granulos de material PAS positivo. Sistema
nervoso central: moderado grau de edema das meninges moles e da substancia ner-
vosa (alargamento dos espacos perineuronais); meninges com difusa e discreta in-
filtracdo linfo-histiocitaria; corpo das células nervosas tumefeito e finamente va-
cuolizado, especialmente as células de Purkinje; presenca do denso material gra-
nuloso ou globular PAS positivo no citoplasma das células nervosas e de células
pequenas que, provavelmente, representam elementos da microglia; ha também pe-
quenos acumulos extracelulares de material fracamente PAS positivo, especialmente
no cerebelo; quase tédas as células de Purkinje apresentam forte coloracdo do cito-
plasma pelo PAS, verificando-se também impregnacdo pela prata sob a forma de
granulacdes grosseiras.

Os demais 6rgdos nado mostravam alteracdes histolégicas importantes, a nao
ser a presenca de células reticulo-histiocitarias com material granuloso, PAS posi-
tivo, em géanglios mesentéricos. Na adeno-hipdéfise havia goticulas extracelulares
PAS positivas.

COMENTARIOS

No caso estudado o material acumulado nas células dos varios o6rgéos
assumia aspectos variaveis, sendo encontrados todos os graus intermediarios
entre células com citoplasma PAS positivo e outras com citoplasma espu-
mecso e vazio. Isto sugere graus variaveis de soluhilidade da substancia
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mucopolissacaride. Dawson3 ja havia observado diferencas fisico-quimicas
entre o material depositado nas células nervosas e em outros tecidos. Uz-
man 13 também demonstrou a existéncia de duas fracdes — P e S — em
diferentes o6rgaos e em diferentes casos. Pelo que observamos, a variabi-
lidade de coloracao da substancia considerada é muito geral e pode ser
vista em qualquer 6rgéo.

Talvez o acamulo da substincia mucopolissacaride no gargulismo exista
sob uma condicdo dinamica, sofrendo alteracées constantes que lhe modifi-
cariam a composicdo e o grau de solubilidade. Isto diferencia o gargulismo
de outras doencas de armazenamento, em que o material acumulado nas
células parece ser metabodlicamente inativo. Esta situacio dinamica no gar-
gulismo possibilitaria, inclusive, a deposi¢io anormal de substancia no tecido
intersticial, com as conseqiiéncias mais varidveis na estrutura e no meta-
bolismo do tecido conjuntivo. Desta maneira, a interferéncia com o pro-
cesso de ossificacdo e as alteracées fibroticas em diversos orgéos poderiam
ser interpretadas como devidas a uma interferéncia na sintese da substan-
cia fundamental pela secrecio de produtos mucopolissacarides qualitativa
ou quantitativamente anormais.

Por outro lado a deposicdo da ou das substancias de armazenamento
no gargulismo interfere decisivamente na funcdo das células que as contém,
podendo até conduzir & morte celular. Assim é que a destruicdo de neu-
ronios (com atrofia cerebral observada em nosso caso) acarreta sintomato-
logia neuropsiquica e a interferéncia com os elementos do SRE torna os
pacientes portadores de gargulismo muito suscetiveis as infeccbes, particu-
larmente do aparelho respiratério, sendo esta uma das mais freqiientes
causas de morte 1, 13,

Tém sido descritos casos de fibro-elastose do endocardio e mesmo de
estenose mitral no gargulismo 4.1, O caso presente, mostrando grande
quantidade de células reticulares espumosas na valvula mitral e no endo-
cardio parietal das camaras cardiacas esquerdas, deixa bem evidente que
as lesOes acima referidas sfo conseqiiéncia direta do processo moérbido em
apréco, como admitem também os autores acima citados. Estas lesdes no
presente caso representam o processo inicial, em que as células reticulares
espumosas se acumulam no endocardio ao tempo em que se processa espes-
samento fibroso ou fibro-elastico. Nos casos de Strauss e Platt1* e de
Vanace e col.1¢ as alteracdes cardiacas eram preeminentes.

Também os aspectos hepaticos do presente caso, com o esboco de uma
cirrose hepatica do tipo portal, evidenciam que o processo cirrotico podera
ser uma conseqiiéncia das modificacdes provocadas pela substancia armaze-
nada nas células reticulo-endoteliais do figado e hematoécitos. Schwarz e
Gagne 11 descreveram um caso de gargulismo com cirrose hepatica asso-
ciada a hipertensdo portal e que resultou em hematémese e morte do pa-

ciente. TEste caso evidentemente é representativo de um estadio mais avan-
cado do que o observado por nés.
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RESUMO

E apresentado um caso de gargulismo, em paciente masculino, de 11
anos de idade, com alteracbes clinicas, radiolégicas e anatomo-patologicas
tipicas. A substancia anormal, provavelmente mucopolissacaride, se acumu-
lava em células de SRE, células hepaticas, células cartilaginosas e células
nervosas. Histologicamente esta substdncia varia de aspecto, o que foi con-
siderado como indicio de ativo estado metabdlico.

As alteracOes encontradas foram correlacionadas com os achados cli-
nicos e radiologicos.

SUMMARY
A case of gargoylism with pathologic study.

A typical case of gargoylism with clinical, X-rays and pathological
findings, occurring in an eleven year old boy is reported. An abnormal
substance of mucopolysacharide character was present in RES, hepatic,
cartilage and nervous cells. Histologically, this substance showed morpho-
logical variations which were interpreted as an indication of metabolic
activity.

The several morphological features of the case were correlated with
clinical and X-rays data.
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