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A PROPOSITO DE UN CASO
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RESUMEN

Se d escribe  un caso  de  p a q u id e rm o p e r io s to s is  d ia g n o stica d o  
hace 6 añ os en un a d u lto  d e  raza in d íg en a  de 3 3  años c u y a  evo lu c ió n  he
m o s seg u id o  y  q u e  llena to d a s las ca ra c te r ís tica s  c lín ica s radiográficas y  
a n a to m o p a to ló g ica s  de  la e n fe rm ed a d  o s ín d ro m e  d é  T ouraine S á len te  y  
G olé.

D esta ca m o s sus n u m ero so s s in ó n im o s . F iem os rev isado  la l i te 
ra tura  c o rre sp o n d ie n te . E l p a c ie n te  ha s id o  tra ta d o  s in to m á tic a m e n te  en  
lo s  a sp e c to s  articu lares y  c u tá n eo s: seborrea , h iperh id ro sis  y  d erm a to sis .

Se le ha d a d o  so p o r te  p s ic o ló g ic o . Sus fa m ilia res no  han p o d id o  
ser  e s tu d ia d o s  d e sa fo rtu n a d a m en te . E l p a c ie n te  c o n sid eró  la p o s ib ilid a d  
de su je tarse  a c irug ía  e s té tic a  fa c ia l , la cual se re a lizó  en  1 9 9 0 .

INTRODUCCION

La paquiderm operiostosis PP es una 
osteoartropatía  hipertrófica (OAH) familiar, 
heredada con carácter autosómico dom inan
te, de expresión variable, y con caracteres 
de m ayor frecuencia y gravedad en los varo
nes de todas las razas (38).

O tros autores creen que la herencia 
es m ediada por un gene recesivo o incom ple
tam ente dom inante (27). Es distinta de las 
otras form as de OAH tales como la de los 
adultos, casi siempre secundarias o neopla- 
sia pulm onar y menos frecuentem ente a 
pneum o o hepatopatías crónicas, y a las 
de los niños que adolecen de enfermedades

congénitas cardíacas, pulmonares o del h í
gado, así como de la idiopática que no re
conoce otros antecedentes patológicos ni ge
néticos (1, 2, 22, 25, 50).

La Asociación de OAH con el cáncer 
pulm onar metastásico y con las neoplasias 
pleurales, se presenta en m enor grado que 
en los casos de neoplasia pulm onar primaria 
(22, 25).

Tam poco se relaciona con las artro- 
patías neuropáticas (articulaciones de Char- 
cot) ni con las policondritis recidivantes o 
con la acropaquía tiroidea (2). Es ajena a 
las manifestaciones osteoarticulares de la 
acromegalia (38).

A la anorm al formación de hueso

1. Servicio de Medicina Interna Hospital “Carlos 
Andrade Marín”. Instituto Ecuatoriano de Se
guridad Social — Quito.



Paquidermoperiostosis: A propósito de un caso

periostical, a la presencia de dedos en palillos 
de tam bor y a la artritis que caracterizan a 
las osteoartropatías hipetróficas, la paqui
dermoperiostosis añade el engrosamiento de 
la piel facial, de la del cuero cabelludo y de 
las extrem idades y el excesivo sudor de pal
mas y plantas, así como el aspecto grasoso 
de la cara, del cuero cabelludo y del pelo
2 2 ,2 3 ,2 7 ) .

Se inicia en form a insidiosa durante 
la pubertad (7, 38).

Las porciones distales de las extrem i
dades se enguresan por proliferación ósea y 
del tejido conjuntivo (15).

Las características anatom o histopa- 
tológicas de la OAH son las siguientes: Ele
vación del periostio con depósito de hueso 
nuevo subperiostialy  concom itante reabsor
ción del hueso endostial, cambios que se ob
servan muy m arcadamente en las epífisis me- 
tacarpianas, m etatarsianas y en las de los 
huesos largos. Los om óplatos, clavículas, 
costillas y huesos pelvianos también pueden 
estar com prom etidos. Hay infiltración de 
m ononucleares en los tejidos ambientes. Se 
observa proliferación del tejido conectivo 
tanto en el tejido digital palmar como en los 
lechos ungueales, adquiriendo las falanges di
gitales distales el aspecto de palillos de tam 
bor (dedos hipocráticos). Los pequeños va
sos y capilares se engruesan y dilatan in
crementándose el num ero de las anastom o
sis arteriovenosas en los tejidos blandos digi
tales. La sinovial de las articulaciones com
prom etidas se edematiza, pudiendo ostentar 
una m oderada infiltración de células plasmá
ticas y linfocitos (18, 19, 21, 32).

Los dedos en palillo de tam bor aun
que generalm ente se asocian a la OAH pue
den presentarse aisladamente en cualquiera 
de sus formas: la primaria familiar o idíopá- 
tica o la secundaria, (12, 14, 22, 35, 50).

La fisonom ía de los pacientes se 
torna basta y una piel gruesa, arrugada, tu r
gente y oleosa cubre la cara,, la frente y el 
resto de la cabeza. La piel exhibe hiperplasia

seborreica y se aprecian poros abiertos relle
nos de tapones de sebo; tam bién se engruesa 
la piel de las manos de los pies (27). Fig 1
y 2.

La biopsia cutánea revela engrosa
miento del estrato córeneo, hiperplasia sebo
rreica e infiltración perivascular a células 
redondas (18) Fig. 3.

La iniciación de la OAH, puede pre
ceder, aún en meses, pero en form a insidio
sa, a las m anifestaciones sintomáticas y sig- 
nológicas propias de las enfermedades sub
yacentes en las form as secundarias de la os- 
teoartropatía, pero es m ás rápida en las fo r
mas idiopáticas, (27, 27).

Algunos pacientes se aquejan de do
lores quem antes o profundos en las porcio
nes distales de sus extrem idades, sensaciones 
que se agravan cuando permanecen largo 
tiempo de pie o colgando los brazos; ellos 
buscan alivio elevando sus extrem idades 
com prom etidas, lo cual disminuye su con
gestión (45).

Las articulaciones afectadas (los m e
tacarpo y m etatarso falángicas así como las 
de las muñecas, rodillas y tobillos) se p re
sentan edem atosas y dolorosas, con mani
festaciones artríticas y artrálgicas. La piel 
suprayacente a las articulaciones a las por
ciones distales de las extrem idades puede 
presentarse eritem atosa, edem atosa y ca
liente, y la presión aplicada sobre dichas 
áreas despierta vivo dolor. La deform ación 
digital está dada por el ensancham iento de 
las puntas de los dedos, agrandamiento de 
los pulpejos, convexidad de las uñas y la 
pérdida de la angulación normal de quince 
grados existente entre la uña y la cutícula; 
las uñas tienden a crecer rápido, su consis
tencia es dura, pero son m uy frágiles y la piel 
de su lechó se to rna brillante (22, 27, 38). 
Fig. 4.

En las OAH secundarias, las anorm a
lidades analíticas reflejan los trastornos p ro 
pios de las enferm edades subyacentes (26). 
En el líquido sinovial de las articulaciones
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com prom etidas no se cuentan más de 500 
leucocitos por milímetro cúbico, etltre los 
(|ue predom inan los inouomideares.

Las radiografías óseas muestran ho 
solo el engrosarnient.o peiióstico sino tam 
bién se aprecia hueso de neoformación a lo

largo del cuerpo de los huesos largos en sus 
extrem os distales. Los extrem os de las fa- 
lánges distalcs, a más de la hipertrofia, pue
den presentar fenómenos osteolíticos en los 
casos muy avanzados (1 5). l’ig. 5.

Figura / . — Fotografía del paciente: frente y perfil — año de 1983
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Figura 2, El misino paciente visto de frente y perfil — El año de 1989 
Nótese la acentuación de los cambios fisonómicos.

Figura 3.— Biopsia cutánea del paciente estudiado



38 Luna Yépez, E. y cois.

Figura 4.— Mano derecha del paciente que 
revela su alto grado de hipocratism o digital

Figura 5 .~

Figura 6.— Radiografía de hue
sos largos: Tibia y Peroné, Ra
dio y Cubito que muestran p ro 
cesos periostósicos: engrosa-
miento periostíco y hueso de 
neoform ación (1989). Las radio
grafías de los mismos huesos 
en 1983 m ostraban los mismos 
cambios incipientes.
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Aún; antes dé que las manifestaciones, 
radiográficas óseas sean notorias, los estudios 
isotópicos ya destacan una marcada capta
ción pericortical linear a lo largo de la diáfi- 
sis de los huesos largos (22, 26),

La O AH secundaria puede curarse de* 
Unitivamente si se descubre y tra ta  adecua
dam ente la enferm edad subyacente (tumores 
pulmonares crónicas) (22, 27).

La idiopática o familiar puede aliviar
se o mitigar la hiperhidi*o$is de ciertas áreas 
con la vagotom ía o sim patectom ía (25, 27).

La aspirina y los AINES mejoran los 
síntom as artríticos*

Algunos pacientes requieren dfe tarso- 
rrafía si la hipertrofia palpebral es exagerada 
y obstaculiza la visión.

A m enudo resulta posible, realizar ci
rugía reconstructiva en la fisonom ía de los 
pacientes (43).

La derm atitis eczem atosa de los píes, 
secundaria a la hiperhidrosis, debe ser aten
dida con medidas higiénicas y m edicam ento
sas (23).

En muchas ocasiones hay que tratar 
de atender el impacto psicológico que para 
el paciente supone no solo la lim itación im
puesta por el compromiso osteoarticular sino 
en especial su aspecto fisonómico que altera 
la propia imagen que el tiene de sí y afecta 
sus relaciones sociales; la tim idez inicial pue
de hacerlo retraído , introvertido y  angustia
do hasta conducirlo a un estado depresivo.

HISTO RIA DÉ LA  ÉN fERM ED A D

Friedreich (19) inform ó de dos casos 
en los herm anos Hagner los mismos que tam 
bién fueron estudiados por Erb, Virchow y 
Arnold (50), considerándolos manifestacio
nes acromégálicas.

Hasta fines del siglo pasado la enfer
medad sigue siendo estimada com o acrom e
galia con trastornos cutáneos especiales (44), 
y tam bién se la identifica como osteoartro- 
patía hipertrófica secundaria a problem as

pulmonares crónicos (36).
El aspecto peculiar de la piel: de la 

cara, del cuero cabelludo y de las extrem ida
des llamó la atención de los derm atólogos 
de principios de siglo y Unna (49), lo descri
bió como cutis verticis gyrata (1907), una 
paquidermia aplicata limitada, a: la piel del 
vértice occipital donde form a uno, o dos 
rodetes muy típicos separados por surcos 
profundos.

En 1927 Grónberg (24)j más im pre
sionado por los cambios óseos de la cutis 
verticis gyrata denom inó a la enferm edad 
megalia de custis oseum y la conceptuó tam 
bién un disturbio endocrinológico, variante 
de la acromegalia.

En 1935 Touraine, Solente y Golé 
(47), diferenciaron la PP de la acromegalia y 
de la OAH pulm onar; solo describieron casos 
masculinos y los in terpretaron com o un s ín 
drome osteoderm opático, una paquiderm o- 
plicatura con paquiperiostosis de las extrem i
dades, no sospecharon ningún carácter fam i
liar ni hereditario.

En 1937 M endlowitz (34), postuló 
que el engrosamiento digital era secundario 
a una dem anda increm entada de perfusión 
tisular distal, puesta de m anifiesto por estu 
dios arteriográficos y mediciones de flujos 
aum entados en las arterias radial y cubital; 
se dem ostró, además, hipertrofia de las a rte 
rias.

Solo en 1950 Brugsch (5), reconoció 
la naturaleza familiar de la enferm edad, des
cribiendo Franceschétti 18, quince familias 
afectas de este síndrom e y jun to  con Pyle 
hablaron de las características de su herencia 
autosómica dom inante con expresión varia
ble.

Sinembargo, en 1964, Ficher* Singer 
y Feldman (17), y Rimoin (38), en 1965 sos
tuvieron que en ocasiones la transm isión apa
rece ligada al sexo.

En 1965 Metz y Dowéll (35), asocian 
la PP con un caso de insuficiencia de m édula 
ósea.
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Calabro,  M.uchesauo y Abr uz /o  (7), 
así como,  Salfeld y Spalckhaver  (39),  advier
ten. cjuc si bien el proceso de la enfermedad 
se inicia du ran t e  la puber t ad  se inactiva lite 
go de un per í odo  de cinco años,  lo cual no 
parece estar acontec iendo en el caso que in 
formamos en el que hemos observado su e m 
peoramiento en un lapso mayor  a los 6 años.

Calabro (7), también-advier te  que en 
la a r t ropa t í a  de la PP no existe una verdade- ¡ 
ra sinovitis inf lamatoria y que la t umefac
ción dolorosa de rodillas, tobillos y muñecas 
es debido a la periostosis.

lin 1967 Susmano,  Sliah y Krompo-  
tic (2), realizaron estudios cromosómicos  
en paciente paquidermopcr ios tós icos  y los 
encont r aron normales.

De 78 casos revisados en la l i teratura 
nor t eamer icana  hasta 1965 (38),  t reinta te
nían antecedentes  familiareas de la en ferme
dad y por  o t ro  lado 7 de 1 1 pacientes fueron 
parientes consanguíneos  en primer grado. 
Nuestro paciente  no conoce  pariente alguno 
que adolezca de  su problema.

Como se ha dicho,  la opinión preva
len te es que  aunque,  el t ras torno se hereda 
con carácter au to sómico  dominante ,  su ex
presión fenot ípi ca  es variable aunque más 
frecuente y severa en los varones.

DESCRIPCION D EL CASO CLINICO

N, C'lI. ( j . , varón de 33 años de edad,  '■ 
de ra /.a ind ígena'  natural  del  Va lle en la Pro
vincia de Lojá y que ac tua lmente  trabaja en 
la Provincia de Sucumbíos ,  es sexto de seis 
hermanos  y  s i n -an t ecedent es  familiares de 
interés. De entre  los personales consta un 
cua d ro .d e  celulitis en ext r emidad  superior.

Reingresó a nuest ro servicio en julio 
de 1989 ref i r iéndonos una historia de 18 
años de evolución de su enfermedad  caracte
rizada por  hiperhidrosis de las manos  y pies, 
seborrea de mayor  intensidad en la cara y 
en el cuero cabel ludo,  así  como,  engrosa- 
miento de las art iculaciones de las muñecas,

rodillas y tobillos,  progresivo engrosamiento 
y ar rugamiento -de la piel fie la cara y del 
cuero cabel ludo.

Kn la exploración física se evidencia
ron signos vitales estables normales,  talla I 54 
cm. peso 50 kg., pelo brilloso, cuero cabel lu
do con ex t r ema  rugosidad redundant e,  exce 
so de untuos idad Piel turgente de la cara con 
abundante  secreción sebácea,  rasgos faciales 
caracterizados por  la formación de arrugas, 
grandes pliegues de piel gruesa separados por  
surcos profundos.

Extremidades:  Hay hiperestesia y t u 
mefacción par t icularmente en art iculaciones 
de las muñecas,  rodillas y tobillos.  Las m a 
nos son gruesas con acentuación de los sur 
cos palmares,  hay notable deformidad hipo- 
crática digital con aumen to  de la curvatura 
de las uñas en todas  direcciones,  son duras 
pero frágiles. Kn las art iculaciones de las m u 
ñecas, rodillas y tobillos,  se aprecia marcado 
crecimiento con deformidad y los tejidos 
subyacentes  están edema tosos y la total idad 
de la región es sensible a la presión,  no se o b 
servaron signos de sinovitis. Se visualizó hi
perhidrosis y obvia hiperáct ividad secretora 
sebácea. F.n el resto de aparatos y sistemas 
no se evidenció patología  aparente.

Ks de no la r  que el paciente que acu 
dió al Hospital Ciarlos Andrade  Marín en 
1983 con la presunción diagnóstica de ac ro
megalia fue entonces  es tudiado y diagnost i 
cado, habiéndose ■ descar tado todo c o m p r o 
miso pituitario.  Sin embargo,  en un segundo 
ingreso, a o t ro  servicio del I lospital,  volvió a 
estudiárselo t ambién descar tándose el diag
nóst ico de acromegalia.

EVOLUCION

Su aspecto fisonórnico ha variado 
mucho en los úl t imos seis años en que fue 
inicialmente es tudiado,  hay marcada acen 
tuación ile los pliegues faciales y del cuero 
cabel ludo los cuales por su redundancia  ad 
quieren aspecto cercbroidc.
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A N A LITICA  COM PARATIVA DE LOS DATOS OBTENIDOS EN SUS DOS 
INGRESOS A L SER V IC IO  DE MEDICINA IN TERN A G EN ER A L

_ Cuadro 1.— Sangre y  otros estudios

Leuco- Linfo-
citos Segment Eosino citos Monoc Hcto

Fe sérico
Plaquet

1983 8600 56 11 33 -  33 
1989 8300 69 6 33 4 50

347000 44gammas °/o 
420000

Creatinina 1.1 mg o/o  
Fosfatasa alcalina 45
Proteinas totales, Na, K, Ca, Fósforo: Normales 
Coproparasitario / N de tricocéfalo

Cuadro 2.— Estudios Hormonales

1983
HGH 3,9 ng/ml (VN hasta 8)

1989
HGH 0,39 mlU (VN menos de 10)
HGH más sobrecarga de glucosa de 75 gramos (120’) 1.84 

mU/1.
FSH 13.4 mlU/m l
LH 6.8 mIU/1
TSH basal 1.5 mlU/m l (120’) 1.9 m lU /m l
Tiroxina 6.7 ug/dl
Cortisol plasmático 8.5 ug/dl 
Testosterona 909.5 ng/ml (VN 260 - 1250)
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Cuadro 3.— Otros datos

VDRL negativo
PPD negativo
Campim etría: Normal
TAC de cráneo y silla turca: Normal
RX st de tórax: Normal
RX de huesos
Proliferación ósea perióstica, osificación subperióstica irregular principalm ente 
en los extrem os distales del fém ur, tibia, peroné, cubito y radio, subluxación de la 
falange distal del cuarto dedo. Columna dorso lumbar, aum ento de los espacios 
intervertebrales.
Gamagrafía hepática: Normal
Médula ósea: Hiperplasia morfológicamente normal

H istopatologia de la Piel de la mano:
Hiperqueratósis: la epidermis presenta acantosis con 
papilomatosis, en el corium se aprecian fibroblastos 
jóvenes, edema con proliferación de las glándulas anexas, abundante 
laxo subdémico con fibrosis im portante.
No hay malignidad.

Histología del hueso: Normal

El dolor, que él paciente sufre en las 
articulaciones y partes blandas periarticula- 
res de sus deformadas manos, muñecas, ro
dillas y tobillos han lim itado grandem ente su 
capacidad laboral.

Ostenta en la actualidad una derm ati
tis eczematosa de los pies.

Se ha vuelto notorio  el impacto psi
cológico que su aspecto facial principalmen
te, ha ejercido en el paciente: con grande 
detrim ento de sus relaciones sociales, hay 
manifestaciones de angustia.

Ha sido tratado con medidas higiéni
cas, baño frecuente, lavado de la cabeza y la 
cara con jabón varias veces al día.

Se han empleado analgésicos y 
AINES para el alivio de sus artralgias y se ha 
tratado de darle apoyo psicológico explicán
dole la naturaleza de su mal y su cronicidad.

La derm atitis de los pies también ha

sido atendida con tratam iento higiénico y 
medicamentoso tópico.

Están abiertas las posibilidades de fu 
turas acciones tales como bloqueo vagal o 
sim patectom ía y se sugiere al paciente reali
zarse cirugía reconstructiva facial, la misma 
que fue realizada en 1990.

COMENTARIOS

No ha sido dable diagnosticar y o b 
servar por seis años la evolución progresiva 
y agravada de un paciente que adolece de 
infrecuente enferm edad familiar y congéni- 
ta denom inada paquiderm operiostosis de 
transmisión autosómica dom inante de expre
sión variable (23, 38).

El paciente fue referido al servicio 
con el diagnóstico de acromegalia, error ini
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cial frecuente entre quienes han tratado  este 
tipo de patología. Al ser estudiado se descar
tó  esa posibilidad; así como otros tipos de 
ósteoartropatías hipertróficas, com o la pul
m onar secundaria. También se determ inó 
que las manifestaciones de la piel no respon
dían a patología cutánea independiente del 
síndrome. Se descartó tam bién una posible 
periostosis secundaria a sífilis congénita. 
Por las características clínicas, analíticas, 
radiológicas y anatom opatológicas, tiem po 
de aparición y evolución de la enfermedad 
hemos llegado a la conclusión que se trata  
del síndrom e de Touraine, Solente y Colé, 
(47).

Lamentamos no haber podido estu
diar, a los familiares del enferm o (padres y 
hermanos), quienes, aunque aparentem ente 
normales, según testim onio del paciente, 
pueden adolecer de atenuadas y variables 
expresiones de la enferm edad, tales como 
evidencias radiológicas de periostosis, de 
m ínim a a severa intensidad o la presencia de 
neoformación ósea subperiostal, como en los 
casos estudiados por Rimoin (27, 38).

Destacamos el com prom iso em ocio
nal que la enfermedad ha causado y su capa
cidad inhabilitante. Nos hemos perm itido 
resaltar la simomímia del síndrom e por pare
cemos poco habitual su núm ero, veintisiete.

SINONIMIA

Enumeramos veintisiete sinónimos de 
la paquidermoperiostosis, ño con el fin de 
confundir al lector, sino como prueba del 
especial enfoque que cada autor ha dado a la 
enfermedad, expresado en la nom enclatura o 
nominación de la misma:

— Acromegalismo parcial familiar 
(tipo dígito palpebral 44).

— Acropaquía con cutis verticis gy- 
r a ta (3 3 ,4 2 ).

— Acropaquidermia (5).
— A cropatía hereditaria (17).
— Acropaquidermia con paquiperios-

titis (1, 16, 29).
— Cutis verticis G yrata (24, 33, 42,

29).
— Dedos hipocráticos y piel plicata

(47).
— Hipertrofia crónica de la piel y  de 

los huesos largos (30).
— Enfermedad de Pyle (40).
— Hipocratismo de los dedos de las 

manos y los pies familiar y  congénito (12, 
19).

— Hipocratismo digital congénito 
con hiperqueratosis palmo p lantar y trasto r
nos óseos (16).

— Hipocratismo digital idiopático y 
periostosis (12).

— Megalia (o Hiperplasia) cutis et 
ossium (24).

— O steoartropatía hipertrófica cró
nica idiopática (8, 9, 10, 29).

— O steoartropatía hipertrófica cró
nica (8).

— O steoartropatía hipertrófica fam i
liar (10).

— O steoartropatía hipertrófica idio
pática (50).

— O steoartropatía hipertrófica gene
ralizada de las extrem idades (21).

— O steoartropatía hipertrófica pri
maria o idiopática (35, 50).

— O steoartropatía y piel plicata (33)
— O steoderm opatía hipertrophicans

(46).
— Osteofitosis generalizada fam iliar 

idiopática (20).
— Paquiderm operiostosis (1, 2, 16, 

2 7 ,3 5 ,4 1 ,5 0 ) .
— Plicatura paquidérm ica con pa- 

quiperiostosis de las extrem idades (11, 18, 
31 ,47).

— Síndrom e osteoderm opático (30,
47).

— Síndrom e de Touraine—Solente— 
Golé (2, 16, 22, 23, 25, 47).
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A B STRA CT

A case of pachyderm operiostosis, diagnosed 6 years ago in an adult, indian man, 33 
years oíd and whose evolution has been followed since, is describcd. It fullfills all the clinical, 
radiological and pathological characteristics, of the Touraine, Solente and G ole’s syndrom e. 
We emphasize the great num ber of sinonyms of the disease.

A literature revission is made. The patient has been treated  sym ptom atically in his 
joints and skin aspects: seborrhea, hiperhydrosis and consequent dermatoses. Psycologycal 
support has been provided. His relatives can not be studied, unfortunatelly . Facial esthetic 
surgery has been considered, and took  place in 1990.
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