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Yleous da face, glaucoma e colcificacdes cerebrais

FACOMATOSES
Corréa Jlleyer

A oportunidade de observar um caso de nevus pigmentado da
face, associado a glaucoma e a alteracdes neurolégicas e radiologicas
cerebrais, permite-nos voltar a tratar de afecedes oculares que até pou-
s eram eonsideradas entidades oftalmoldgicas autébnomas, como a an-
siomatose vetiniana de Von Hippel, e que, atualmente, em consequén-
¢ia dos estudos de Lindau e de outros autores, sio interpretadas como
manifestacoes loeais de anomalias vasculares desenvolvidas no tecido
mesodérmico, durante a sua fase embriondaria,

Hssas afeecoes, de sintomatologia multiforme, de origem aparen-
temente diversa e de natureza tumoral complexa, apresentam, contuds,
alteracoes vaseulares, de loecalizacio variada, que as aproximam umas
25 ontras como €los indissoliveis de uma cadeia morbida idéntiea.

Com o trabalho de Lindau, revelando primeiramente gue a an-
ciomatose da retina de Von Hippel nfo ¢ sinfio uma manifestacao iso-
lada da angiomatose do sistema nervoso, aplicou-se tambem a mogdo
de doencas de sistema a um grupo de afecedes que tinham com a angio-
mnatose do sistema mervoso relacoes morbidas estreitas e comuns. A
fste primeiro grupe a sindrome nenro-ocular, da angiomatose, foram
asregadas as doencas de Bourneville e de Recklinghausen, hoje enca-
radas como formas elassicas da sindrome neurocular das facomatoses
Jde Van der Hoeve ou das neurcectodermoses de Roger. Mais recente-
miente, a esta sindrome se acrescenfou wma outra, a neurccutimea, que
~e distinguia, sobretudo, pelas manifestactes névicas cutaneas na esfera
do trigémeo assoeciadas a angiomas cevebrais, a perturbaeoes nervo-
sas, ete.

A constituicio da primeira sindrome neurocular, formada das
trés doencas, definitivamente ligadas entre si, parece, atnalmente, nio
sofrer contestacio alguma, sendo que frequentemente novos fatos vém
am abono dessa interelacdo patoldgica,

No gue toea a gegunda sindrome, neurocutinea, observacdes di-
versas estdo a mostrar cada dia as relacdes que existem entre as facoma-
toses primitivas e as doencas meurocutineas afins. (angioma trigemelar
de Cronzon, angioma caleificado de Knud Krabbe) . Essas relacdes nio se
realizam somente com a doenca de Lindau, mais conhecida afé agora,
mas tambem se extendem as doencas de Bourneville ¢ de Recklinghausen.
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Ultimamente ainda. Roger, Alliez e Paillas chamam atencdo para a ocur-
réncia de tumores retinianos «die evolucio lenta e comentam aspectos ana-
logos nas demais afeccoes dos dois grupos acima referidos.

Ainda mais se alarga éste capitulo das facomatoses quando aten-
tamos para os casos em que se observam elos patolégicos que as apro-
ximam e associanm i retinite de Coats e a outras afecgdes, como iremos
vér ulteriormente.

Embora tenham essas afecgdes recebido denominacoes diferen-
tes, abrangem, no entretanto, quasi o mesmo grupo de doencas que Ro-
ger e Alliez haviam compreendido guando as consideravam, generiea-
mente, como neurcectodermoses ou neuroectodermomas: as doencas de
Recklinghausen, de Bourneville e de Lindau. Formam-se a custa do
folhéto embriondrio neurcectodermico, constituindo-se verdadeiras doen-
gas de sistema,

Cornil, mostrando a participacio evidente mesoddérmica, propoz
a denominacio de neurcectomesodermose, que abre horizontes mais
amplog a classificagdo, sob nome comum, de enfermidades que apre-
sentam caractéres neurolégicos, retinianos, viscerais e cutineos muitio
aproximados. Istabelecen ademais “prova das associacoes feciduais
entre o meuraxe e o meséngquima’”. Von Bogaert, mais recentemente
(1935), deu a essas doencas o nome geral de displasias neuroectodir-
micas congénitas, fazendo entrar em sua classificacio a idiotia xero-
dérmica de Sanctis Caechione, as queratoses palmoplantares heredo-
familials, com sintomas nervosos centrais, e as ictioses weneralizadas
congénitas com atrazo mental e epilepsia. Van Bogaert, embora com-
preendendo que as malformacdes possam interessar aos derivados me-
sodérmigos e quica endodérmicos, entende que a denominacido que créa
envolve sémente as manifestacbes mals aparentes, as que sdo a base
o tipo elinico, que ficam localizadas &o tegumento ecutineo, ao ecto-
derma neural e aos seus prolongamentos. Roger e Alliez, comentando
favoravelmente a denominacdo genérica dessas doencas dada por Van
Bogaert, fazem, porém, restricdo a ela, por isso que ndo atende ao pro-
cesso neoformativo glial, partienlar aos tumores encefilicos dessas
doencas. Para Bielchowsky, de acordo com esses mesmos autores, nao
se trataria somente de uma ddisplasia atribuida a distirbio de desen-
volvimento, mas de proecesso neoplasico que se inicia no decurso dos
altimos meses da vida intrauterina,

0. Marsalet, Lafon e Faure a esse grupo de doenecas, em que »e
observa a participacao precoce na vida embrioniria de um sistema te-
¢idual polivalente, julgam que deve ¢aber, por se tornar mais com-

preensivo, o nome de disembrioneoplisias. Tneluem enfre essas, além
das trés clissicas doencas do grupo, a angiomatose encéfalotrigeminada
e Crouzon e a doenca de Knud Krabbe. Manolesco e seus colaboradoress
fazem entrar neste grupo, com o nome de doenca de Schirmer-Sturge-
Weber, a associacido do nevus flameus facial, do glaucoma e do angio-
ma cerebral.

Entre os oculistas, porém, ¢ o termo geral de fazomatose, creadeo
por Van der Ioeve, que se tem mais divalgado. (O vocabulo grego
“phacos” teria a mesma significacdo do termo latino nevus, isto é, de
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mancha mais ou menos elevada, de origem congénita familial e here-
ditaria. O vocabulo “phacoma” designaria o “phacos” tornado ftume-
fagdo. Para Roger e Alliez os termos seriam defeituosos, porque dariam
a entender que as formagoes névicas desempenhariam papel mais im-
portante na doenca, em vez do processo tumoral, ceberal ou retiniano,
caracteristico primordial das enfermidades.

Contudo, a nocio de facomatose ampliada explica, para alguns,

“o termo phacos como um elo comum que prende as diferentes formas
clinicas desse grupo de doencas. Este elo, que faz desaparecer todas
as distingdes clinicas, topograficas e histolégicas existentes entre as di-
versas atecgoes aqui estudadas, permite tambem aproximar a estrutura
intima de todas elas. Ha anos, quando ja aceita a identidade de ori
gem que liga, no mesmo grupo classico das facomatoses, as doencas
de Bourneville e de Recklinghausen a de Lindau, punha-se reserva i
idéia de procurar filiar os angiomas neuroculares a esta afeccio.
Atualmente, as classificacoes, que abrangem tanto as formas neurocu-
lares como as neurocutineas das angiomatoses, ja expostas neste tra-
balho, parecem responder pela afirmativa i questdo formulada por
Liévy de se tratar de duas afeccées vizinhas de um mesmo gistema aco-
metido em fase diferente da vida embriondria. N&o nos parece que se
trate “de mma finica e mesma afecclio, heredofamilial, de sintomatolo-
gia variavel”, porquanto ha entre elas caractéres diferenciais perfeita-
mente definidos. Justificam éste parecer, gomo exemplo elaro tirado
de afecgoes tidas como mais préoximas e mais vineuladas entre si, os as-
pectos e a sintomatologia que, em alguns casos, oferecem as doencas
de Bourneville, de Recklinghausen e de Lindau, diferenciadas, contudo,
pelos caracteres histologicos dos elementos comstituintes dos Processos
tumorais, perfeitamente individualiados quer numass, quer noutras.

Ha anos, por oecasifio da rvealizacio do Primeiro Congresso Bra-
pileiro de Oftalmologia, chamamos atencio, a propésito de um caso de
doenga de Coats, para a provavel identidade patogénica entre essa
afecedo e as que sdo classificadas com a denominacdo de facomatoses
ou de neuroectodermoses.

Na classificagdo que expuzemos, abrangendo a observacio de
Vazquez Barriére, como a que mais claramente revelava os vineulos co-
muns gue prendem, umas as outras, essas afecedes, salientdvamos a con-
veniéncia de maior material de comprovacido que permitisse elueidar
convenientemente a identidade de origem dessas enfermidades. Na
atualidade, cremos, nesse partieular, pouco se tem acrescentado, ha-
vendo, por outro lado, a tendéncia de compreender, entre as facomato-
ses de Van der Hoeve, em virtude da coexisténeia de lesdes cutineas
observadas, outros grupos de doencas que apresentam, a par das alte-
agoes nervosas, vaseulares, retinianas e viscerais, lesdes da pele, seja
de aspeeto fumoral (adenomas) seja de natureza névieca. Uma outra
nbservacdo, na qual a manifestacio cutinea, coexistindo com sintomas
nervosos e oculares, se extende ao aparelho palpebral e ao segmento
enterior do globo ocular, deu-nos ensejo para fazer uma revisio do as-
runto médico, expondo a questio aqui como atualmente vem sendo von-
giderada. THa de se inicialmente sobrelevar a complexidade e a exten-
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sao do estudo que, elucidande-se aos poucos em acérvo apreciavel da
dados elinicos e de observacoes cuidadosas, exige uma séria e ponde-
rada sistematizacio. Dai a impossibilidade de, muma exposicio, com-
preender todos os aspeetos de tdo complexo assunto médieo.

Nio se podera fazer o estudo das facomatoses sem que se repor-
te as descricoes primeiras, que, por coincidéngia interessante, foram
publicadas contemporaneamente. Assim, a doenca de Bourneville foi.
referida em 1880 e a de Recklinghausen, em 1832, Neste ano Tuchs
desereveu, sob a denominagiio de aneurisma arteriovenoso da retina, um
caso que Von Hippel considera como a primeira observacio auténtica
da angiomatose da retina, em que pese a douta opiniio de Argafiaraz
(1921) a imvocar para Lagleyze (1884), a prioridade do primeiro.easo
deserito com o titulo de angiomatosis retinae tefangiectoides,

Sibem gue dando denominacio inadequada, degenereseéneia eis-
toide bilateral da retina, & para nés, a observacio de Davier. referida
em 1890, nos Arehives d’Ophtalmologie, exata deserieio das diferentes
fases da evolucdo da doenca. Si atentarmos na exposiciao do fexto e na
ilustracio das quatro aguarelas que acompanham o trabalho de Darier,
dremos verificar que os quatro estados da evolueio da enfermidade, des-
eritos por Mawas em 1931, ai se acham exarados fielmente, Deve-se
ainda dar maior valor a essa observacio, porquanto naguela époeca nio
ge conhecia a afecedo. A doenca foi, conforme o proprio Darier expde,
seguida passo-a-passo oftalmoscopicamente, possuindo o autor ji o exa-
me mieroseopico do olho congénere, enucleado por Panas dez anos antes,
devido a tumor intraccular. O relato do exame histolégico da peca se
acha publicado no Atlas de Panas em eolaboracio ecom Rémy e nele, de
acordo com Darier, que o transereve integralmente, a desericio do fundo
aeular & quasi o mésmo do Gltimo quadro oftalmoseépico da observacio
de Darier.

O conhecimente da doenca de Lindan, que ¢é a terceira afecedo do
grupo das facomatoses, fol tido atravis-de um de seus sintomas — a
manifestacio retiniana da angiomatose, conhecida atualmente pelo
nome de doenca de Laglevze-Von Hippel. Esta fol individualizada por
Von Hippel, em 1903, quando da realizacio do Congresso de Heidelbers,
segundo Vialleton, adotando-se desde entido a denominacio que em geral
& conhecida: de doenga de Von Hippel. Parece-nos, contudo, que os auto-
res argentinos tenham razao quando invoeam a prioridade da desericiio
da doenca para Lagleyze, que, naguela époea veenada, ji denomina a
doenga com o titulo que por si s6 a define e a interpreta precisa e exa-
tamente. Seria de supdr que englobada a doenca de Von Hippel (an-
giomatose da retina) denfro dos limites da doenca de Lindau, nfo ha-
veria razio mais de se referir 4 doenca de Von Hippel como entidade
auténoma. No entretanto, a presenca de formas monosintoméiticas,
vetinianas, da angiomatose, di foérea ainda a encarar-we a independén-
cia dessa entidade clinica. Dai tambem a razio justa dos autores ar-
gentinos inveearem a precedéncia da desericio, tanto mais quanto
Vialleton, em valiesa monografia, julga que se deve reservar o nome

=

de doenca de Von Hippel & angiomatose retiniana pura e o de doenca
de Lindan & angiomatose ecerebelo-retiniana. Conservaria ainda a
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doenga retiniana pura uma clara autonomia, embora Roger e Alliezz
fagam notar que determinado ntimero de wasos da doenca de Von Hip-
pel “ndo foram objetos de exames neurolégicos pormenorizados e que
£ possivel que a evolucdo ulterior mostre o desenvolvimento de angio-
mas cerchrais”,

Até que Lindau, em 1926, assinale a coexisténcia dg angioma-
tose retiniana e de tumores quisticos do cerebelo (tumores angioma-
tosos) e de tumores semelhantes no bulbo, na medula e nas visceras
(pancreas, suprarenais, ete.), muitos outros autores fazem descricaes
de angiomatoses, dispersas na literatura médiea, nas quais se encaram
0 aspecto anatdémico, o caracter hereditario e fawmilial e as relacoes es-
freitas com as doencas de Bourneville e de Recklinghausen. Desde
emtio a doenca deixa de ser encarada como lesio ocular pura e passa
a ser considerada como malformacio de natureza neuromesoecto-
dérmiea.

' Individunalizada a doenca de Lindau, o seu quadro clinico abran-
gia um complexo de lesdes associadas:

a) Tumores angiomatosos dos centros nervogos (cerebelo, bul-
bo e medula) ;

b) Angiomatose retiniana (doenga de Lagleyze-Von Hippel) ;

¢) Neoformaecdes quisticas viseerais (rins, péancreas, supra-
renais).

Os tumores angiomatosos dos centros nervosos se loealizam de
preferéncia no cerebelo, mas podem, mais raramente; se encontrar no
bulbo, na medula, nas vizinhancas do TV® ventriculo e ao nivel do teto
do IV® ventriculo. Roussy e Oberling os classificam como angiomas do
tipo reticulo endotelial (angioreticulomas) ; Cushing e Bailey oy deno-
minam hemangioblastomas e Lindau os apelida de tumores angioplas-
ticos. Devido a diversidade de sua loealizaciio, a sindrome neurolégica
¢ tambem viria, ocorrendo na maior parte das vezes sinais de hiper-
tensao cerebral.

As neoformagdes quisticas viscerais se localizam de preferéncia
1o panlereas, nos rins e nas suprarenais, mas todas as visceras podem ser
comprometidas. As vezes séio verdadeiros tumores (hipernefromas,
adenomas, angiomas), passando a plano secundério as formacoes quisti-
cas (Vialleton).

A angiomatose retiniana, em geral, comeca por um dos olhos com
perturbagoes imediatas ou tardias, chegando, depois de um longo pe-
riodo de evolugdo, & segueira. K é sempre dificil de preeisar o inieio da
afecedo, que pode tambem comprometer ambos os olhos.

A angiomatose retiniana, conhecida primeiramente como doenca
autonoma, sob a designacio de enfermidade de Lagleyze-Von Hippel, é
de carater familiar e hereditdrio e se caracteriza pelo aumento de cali-
bre dos vases, que se mostram sinuosos, dilatados (teleangiectasia),
sendo que, em geral, dois deles, artéria e veia, vém terminar nos limi-
tes da zona dos capilares retinianos numa formacio discoide, de natu-
reza tumoral, cheia de sangue (angioma) e pela proliferacio conjunti-
va. Em geral, ela é bilateral ou se torna bilateral. De acérdo com
Vialleton, o segundo olho pode ficar indene em 607% dos casos.
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Mawas estuda quatro periodos ou estadios evolutivos da angio-
matose de Lagleyze-Von Hippel, procurando dar numa orientacio clinica
adequada ao interpretar a variabilidade morfolégica desta doenca.

No primeiro estadio ha modificacio da edr da retina, alaranjada
palida, antes da alteragio vaseular, provavelmente devido 3 prolifera-
¢ao dos sistemas reticuloendotelial e neurélico, que acompanham a an-
giomatose. A papila se apresenta com neurite e com esboco de papilite
proliferante.

No segundo estadio, que seria o primeiro, a doenca estaria com-
plicada de espessamentos e tractos branco-acinzentados, lembrando a
retinite proliferante, e de uma série de pontoss brancos assemelhando
a retinite circinada.

O estadio terceiro ¢ o mais representativo da enfermidade. B o
periodo de estado, eminentemente variivel no que se refere ao aspecto
e a extensao das lesoes. Claraterizar-se-ia pelo aparecimento de tumores
angiomatosos, formagoes discoides ou “baldes”, situados no trajeto dos
vasos,  Seriam tumores salientes no vitreo.

O quarto estadio seria o de invasfio retiniana pelo tecido neurd-
lico, produzindo exsudato retiniano, que pode dissimular o angioma.
E’ neste periodo que poderd haver wonfusio entre ela e a retinite de
Coats,

Nao vamos, por desnecessirio, em face de trabalhos minueiosos
sobre a questdo ja existentes, fazer o estudo das relacdes e dos vinenlos
que ligam a doenca de Lindau s enfermidades de Bourneville e de
Recklinghausen. O nosso esedpo serd em virtude da observacio que
acompanhamos, proeurar revelar os fatos elinicos, que prendem a doen-
ca de Lindau as afeccoes neurocutiineas de predominincia néviea.

Até que se haja realizado a separaciio das doengas desse grupo,
a sua individualizacio somente serd possivel mewed Ao wavings qofigy de
ohservagoes que mostrem, a-pesar-de manifestacdes diversas, carae-
feres proprios a eada uma delas e learacteres comuns a todas. Conside-
rada a doenca de Lindau como entidade clinica definida pela angioma-
tose cerebral, pela angiomatose retiniana e pelas malformacdes quisti-
cas viscerais, fol a observacio de casos de angiomatose cerebral ou re-
tiniana associada ao nevus da face que a fez aproximar desse outro
grupo de doencas, entre ag guais a angiomatose encéfalotriceminada e
a doenca de Knud Kabbe, encaradas como manifestacdes neurocutineas
da doenca de Lindau.

A este respeito diziamos, referindo-nos ao assunto, em 1935, que
se reuniam e correlacionavam essas lesdoes idénticas disseminadas e lhe
davam , associando-as, uma interpretacio, cujo woneeito doutrinirio tem
graunde aleance clinico pritico e elevado interésse diagnoéstico, por ou-
tro lado, se eoligia importante documentaciio da qual um outro grupoe
de sintomas surgia entrelacado, mostrando, em muites aspeetos, as re-
lagoes intimas que o ligam ao primeiro grupo. de maneira a se poder
considera-lo como um segundo grupo da angiomatose do sistema mner-
VOS0.

Neste segundo grupo, prosseguiamos, se reunen os ¢asos em que
se observa a coexisténeia de manifestacoes nervosas (paralisias, crises
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de epilepsia Bravais-Jacksoniana) e do nevus vascular no territério do
irigémeo e ainda, em outros casos, nos quais se poude, radiolbgicamen-
te, verificar a presenca de nevus meningeos ou cerebrais, com processos
de ealeificacdo, do lado oposto da hemiplegia ou das convulsbes, em
que se achava essa lesdo eutdnea ligada a sinais oculares (aumento do
volume do globo ccular, nistagmo, glaucoma, heterocromia, ete.). Nu-
ma observacio de Galezowski, apreciada por Lévy, eoincidia com o ne-
vus da face e do couro cabeludo, juntamente com mnevus no abdomen,
aumento do globo ecular, nistagmo e manchas cirecunseritas da coroide,
eomo s fossem nevus dessa membrana, '

Pélpebras retraidas para permitir observar o nevus da eselerdtiea,

A clara e estreita relacfio, que une estes dois grupos clinicos, um
snenrceular e outro neurocutaneo, autoriza (Lévy) a pensar que todas
-estas diversas manifestacoes, tanto da sindrome cutiinea como dos fatos
individualizados por Lindau, poderfio ser expressies de mm comprome-
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timento \'a.s(,uldr heredofamilial idéntico e eunjas variacdes niao seriam
devidas sindo a cireunstingias individuais secundarias, alifs absoluta-
mente Ob‘-s( uras dmdd no (‘htdd() dtlld] (1(’ NOSR0S (’Ollhﬂk]n’lpllf(ﬁ lmmt-

ainda Lévy, referindo-se a identidade destas duas ordens de manifes-
tagoes, s1 ndo se trataria de nma s6 e mesma afe(*ca,o heredotamilial,
de sintomatologia varidavel on de duas afeccdes vizinhas de nm mesmie
sistema comprometido em fases diferentes da vida embriondria. I’ bem
possivel que esta ltima interpretacio corresponda a verdade dos fatos
elinicos, quando, neste instante, ha a tendéneia de se abranger todas
essas dtﬂ'r'oes sob um nome genérico, quﬂlquer que seja (f_(tcnntdtm—:.
neuroectodermose, ete.), no qual a ptedmn indncia de um ou ontro sinal

permite a separagio de formas neuroculaves, como a (lueuga de; Lindaun,
e de nenrocutineas, como as doencas de Crouzon( angiomatose encéfalo-
trigeminada) e de Knud Krabbe.

0 easo que apresentamos padece de auséncia de exame histold-
gico, que serd feito em momento oportuno, estando a doente em ohser-
vagao, pois mio nos julgamos com o direito de, mesmo em amanrose.
mutilar a doente, quando ndo ha indigacio imperiosa que a isso
obrigue. Mas, por outro lado, existe um complexo rico de mintomas
cculares, cutdneos, radmlomcos e neurologicos que permlto situar o
¢aso denhe as formas clinicas de facomatose, nas quais o sintoma on
a Impregnacio pigmentar cutinea toma caracterey predominantes,

Vamos descrever a observacio e apés analizar separadamente as
afeccoes da sindrome neurocutinea para podermos eonfrontar algnps
sintomas que s@o comuns a elas e obtermos elementos a permitiv a de-
vida eclassificacio do nosso caso celinico.

Observacio:

A. R., do gexo feminino, matriculada sob o nimero 8937 da nosss
Hnfermaria, com 56 anos de idade, ¢ internada em Outubro de 1944
queixando-se de cegueira absoluta de ambos os olhos. Ha 3 anos come-
¢ou a sofrer do olho direito, perdendo a visio meses apés e, faz dois
anos, nao enxerga tambem com o olho esquerdo.

No protoeolo de entrada ¢& registrado o resultado do exame
ocular: glaucoma absoluto em ambos os olhos eom alteraces cristali-
nianas e corneanas peculiares a essa forma clinica de hipertensao hu]-
bar. A prova instrumental pelo Schiotz revela:

0. D.: 65 mm. he.; O. E.: 35 mm, hg.

Foi feito o Elliot no olho direito.

Alcusa déres insignificantes ocularves e raramente cefaléia o si-
mente se queixa da. cegueira

Apurados mais minneiosamente estes dados pelo Dv. 1. Ritter,
a doente acusa ainda, por vezes, crises de vertigem giratéria e, exeepeio-
nalmente, dores de cabeca, sem, porém, apresentar vowmitos.

Em}x)l.-‘l- se trate de pessoa de pouco alcance intelectual, procura
responder com exatiddo ao arguido.

Viuva, tendo seu marido sido assassinado, houve do consoreio 14
filhos e d]“]lns abdrtos. Houve tambem natimortos, parece, todos do
sexo masculino. As filhas, em ntimero de seis, sobrevivem.
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Pais falecidos em consequéncia de doencas 111]‘ec|<,10~4ah, npao escla-
recidas. Das seis irmis sobrevivem com saude cineo, tendo uma mor-
rido apés parto. Dos trés irmfos, um morreu de “pontddd , um de aei- -
dente e o terceiro goza saude. Teve seis tios e mais eineo tias, todos
falecidos. Ha muitos primos e primas, nada constando nesta l“le](l
familia a respeito da existéncia de doencas nervosas ou ment ais, de sur-
dez ou de amaurose, de perturbacdes da marecha ou tremor es, ete,

No exame da doente verifica-se um complexo de sintomas ner-
vosos, diseretos; oculares; entineos e radioldgicos, assim diseriminados -

a) sinais radiolgicos (calcificacdes intracranianas) ;

b) sinais neuroldgicos (hemiparesia latente e disereta i diveita -
antecedentes pessoais de crises epileptoides (?) ;

¢) sinais oculares (glaucoma absoluto bilateral e nevus da escle-
rotica, de ¢dr vinhosa, peri limbiea) ;

d) sinais cutdneos (nevus pigmentado no 16bulo do pavilhiio au-
ricular esquerdo e distribuide no territério do trigémec
esquerdo, que melhor ilustra a gravura do que gualquer
deserieio.

A mesma coloragio vinhosa, mas discreta, se observa na mucosa
palatina esquerda e no ldbio interno, como uma orla vinhosa estreita,
do bordo livre da pilpebra inferior. A gravura, intencionalmente, mos-
ira a fenda p{-ﬂp(‘bra] dilatada para se poder figurar a mancha anu]ar
da esclerdtica, que, si ndo fora a edr roéxo-escura, pareceria tratar-se de
uma forma congénita de melanose da esclerética. Exceptuando-se o limi-
te externo superior da regide frontal esquerda, onde se encontra wm
angioma saliente, tuberoso, semelhante ao aspeeto do granuloma tel -
giectdsico, toda a nuperhue recoberta pelo nevus pigmentado & lisa.

Na hemiface direita, nada se observa de anormal. O olho direi-
to, no entretanto, dpr&enfd -se tenso e com alteracoes do segmento an-
terior distréficas, proprias do glaucoma absoluto. Em wontraste com o
esquerdo, ndo se nota nenhuma mancha ou alteracio pigmentar no olho
direito, que se apresenta amaurdtico,

O exame neurolbgico, procedido pelo Dr. . Ritter, verificou a
existéneia duma hemiparesia latente e disereta a direita e que se tra-
duz por assimetria dos reflexos osteotendinosos em favor do lado direi-
to e uma manobra de Barré disereta, porém constantemente positiva &
direita. Nio foi possivel, em face da relativa falta de eooperacio e
informagao da doente, verificar a existéneia ou nio de perturbacoes
da sensibilidade caracteristica da lesdo cortieal.

Nos dados anamnésticos, colhidos pelo Dr. K. Ritter, ha a refe-
réneia de um ataque, faz muitos anos: a mio direita ficon de stbito
adormecida, deixou eair o que trazia na mio, toreeu a cabeca para o
lado direito e aeabou caindo, parece que mwnclente. Mais tarde ain.
da, parece, uma que outra vez, sentiu alguma perturbacio no braco di-
reito, que néo sabe precisar. Convem frizar, nota o Dr, F. Ritter, que
extas declaracdes foram feitas vxpontanedmenfe com notavel precisfo.
Ainda o interrogatério da doente revela que das 6 filhas, que, parece,
sobrevivem, uma teria sofrido “ataques”, ficando, porém, hda. Nin-
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guem, entre ascendentes e descendentes e wolaterais, apresentaria ““si-
nal” igual ao que a paciente apresenta e que é .congénito.

O exame radiolégico apresenta o seguinte rvesultado (Dr. Augus-
to Andrade) :

Cranio — Caleificacdes infracranianas assinaladas:

a) em perfil visualizam-se sombras lealeireas maltiplas e arredon-
dadas;

b) em frontal sobressai debilmente nma tnica sombra de densi-
dade caledrea.

O aspecto, o tamanho e a situaciio (frontal e pertil) depdem a fa-
vor da localizacio ao nivel do plexn coroide das conerecdes caledreas
referidas.

Perda de substineia 6ssea ao nivel da reeiio do seio maxilar
direito.

Canal 6tico (incidéncia de Blinean) :

Imagem anular assinalada dos buracos 6ticos muito diminuida

O exame dermatolégico efetuado pelo Dr. Hugo Ribeiro consigns
o diagnostico de nevuy pigmentado,

O exame clinico nada regista de maior significacio.

Assim, ao lado do grupo elassico das facomatoses, havia a des-
ericio de casos varios, semelhantes a estes, em que, a par das manifes-
tacoes cerebrais on oculares, preponderavam os sintomas cutineas. (0
estudo desse outro grupo, que foi poueo-a-pouco se  aeumulan-
do. permitiu, si bem que tenham sido observados casos varies, diferentes
em sua evolucio e em snas localizacoes, gue se verificasse que eram fa-
tos elinicos que tinham vineulos muito proximos com os do primeiro gru-
po.  Assim é que ji em 1890, Féret refere a presenca em um epiléptico
de associacao do nevus da face com paralisia do lado oposto (Vialleton).

Na observacido de Lannois e Bernoud (1898), uma moeca de 20
anos apresenta c¢rises epilépticas, nevus da hemiface esquerda e debili-
dade do lado esquerdo acompanhada tambem de debilidade mental. Na
mesma Gpoca, Galezowski cita caso semelhante em uma eriancinha de
J meses, que apresentava um grande nevus de toda a face e do ‘couro
cabeludo com aumento do globo ocular, nistaomo e manchas escuras na
eoroide, como &1 fossem nevus coroideo.

Kalischer (1897), cuja observacio Appelmans, de Louvain, trans
creve em um trabalho sobre angiomatose encéfalotrigeminada, relata,
em uwma crianca de ano e meio, a coexisténeia de nevus da face,
de epilepsia e de hemiplegia direita. A antopsia, apds morte por bron-
copneumonia, fol observado extenso angioma das meninoeas, Intme-
ros outros casos sio relatados por diversos autores, a seguir, acrescen-
tando-se entdo novos fatos verificados. Parkes Weber, em 1922, revela
que o exame radiografico pode contribuir com elementos que servem para
caracterizar sombras desenhadas pela presenca intracraniana de angio-
mas.  BEste mesmo anutor cita, em um caso, heteroeromia da iris, e faz
tambem ressaltar o cardter familiar e hereditivio dessas afeccies, apro-
ximando-as, por esse lado icom a doenga de Lindau. Knfs, do mesmo
modo, apreeia o cardter hereditivio dessas doenecas.
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Posteriormente, ainda deserevem-se os angiomas caleificados das
uwuin-wea- (Knud Krabbe, Ca lvet, Lafon e outros) e a sitnagio ma es-
fera do trigémeo das mdmfmtam(‘x do nevus cutdneo (Crouzon). Ilu-
de!u 1929, chama atencdo para a ocurréncia do nevus da face (nevus
flamens) e do glancoma e rcita 24 observacdes colhidas na literatura
médica. Nesse mesmo ano, no Congresso Internacional de Amsterdam
o tema do nevus e do glancoma é tratado exaustivamente. Neste par-
tienlar, nio se deve deixar de considerar a Ubwrvag:-m pormenorizada
de &ppelmrms de um doente que apresentava angioma da metade es
Q'LI{‘I(]:I da face (angioma mixto: plano e tuberoso) neunandn a esfera
de inervagiio dos dois ramos superiores do trigémeo, angioma intracra-
niano e glaucoma. Ista observaciio, bem como a de Oppenheim (an-
gioma retiniano, nevus da face, criges convulsivas e atrazo mwental) ;
de Aust( doenca de Lindau associada a hemangioma cutineo da face):
as de Stanley-Cobb, de Lhermitte e de Cornil (doenca de Lindan coin-
cidindo com mevnus cutineo e malformacdes medulares) ; a de Charamis
(nevos da hemiface direita associada a crises epileptiformes e debili-
dade mental e de angioma ocipital caldificado), faz compreender a ra-
zio por que atualmente as angiomatoses neuroentiineas de Crouzon on
de Knud Krabbe sdo inseritas no mesmo capitulo das angiomatoses do
sistema nervoso juntamente com as doencas de Lindau, de Bourneville
e de Recklinghausen sob a denominacio genérica de facomatoses (Van
der Hoeve) ou de neuroectodermoses (Roger ¢ Alliez) ou de displasias
neuroectodérmicas congénitas (Van Bogaert),

Embora imprecisos os limites dessas afeccdes, ha, na variabili-
dade das formas clinicas observadas, elementos tipicos que as definem.
Ao lado desses fatos tipicos, Appelmans recorda uma série de fatos que,
parece, a primeira vista, contrarios A filiacio agora considerada. As-
sim ¢ que existem (Appelmans) numerosos casos de angioma unilateral
da face de pouco nitida disposiciio trigeminada, que estio assoeiados ou
nao a glaucoma ou a angioma intracraniano do mesmo lado; ha alguns
doentes gue apresentam unicamente um angioma da Face; outros, gue
mostram ao mesmo tempo glaucoma. homolateral ou epilepsia Jacksonif-
na, Devem ser encaradas, diz 0 mesmo autor, outras possibilidades: o an-
gioma isolado da coroide terminando-se no descolamento da retina e no
glaucoma (Bergmeister), o angioma venoso intracraniano acarretando
a epilepsia (Worster-Drought e Ballanee), o angioma ocular associado
a um angioma intraeraniano, o angioma isolado da face ligado a um
angioma intracraniano sem lesdo ocular e, enfim, o angioma da face
associado ao glaucoma,

Essas  disembrioplasias, fermina o mesmo autor, a natureza as
realizon, correspondendo a nm mesmo' distiirbio arquitetural.

Angiomatoses neurocutineas
a) Eneéfalotrigeminada de Crouzon,

B’ uma afeceiio familial e hereditdria, deserita por Crouzon, em
gque ha associacdo de tumor angiomateso cerebral e nevus eutineo, Para
Vialleton e para Appelmans, é relativamente facil conceber a localiza-
¢ao das malformaedes angiomatosas ao mesmo tempo no territério cuti-
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neo e meningéo do trigémeo, por isso que existem embriologicamente
velacbes estreitas entre os ramos do trigémeo e os troncos vasculares
oriundos da ecarétida interna, sendo tambem a dura-mater inervada
principalmente por filetes do trigémeo (Vialleton). \ppvlmanh, ao lem-
brar a distribuicdo anatémica das fibras orte e para simpéticas do tri-
gémeo, que faz suspeitar o papel do sistema orginico na patogenia dos
angiomas trigeminados e das perturbacdes associadas, esclarece T E
distribuicdo vascular dos filetes orginicos do trigémeo e a sua exten-
sfo intracraniana melhor dio a compreender os elos anatdomicos gne
unem o dll“]l}l’lld tl’l'—"enll]lr\do da {'a(‘t‘ com o dll“"](]l‘(}d lllT]'?L(“I’dﬂldl’!U
Para Appelmans explicariam igualmente a nitida distribuiciio radicular.
Em geral, a observacio se faz nas criancas, verificando-se comu-
mente a localizacdo unilateral do mevus, que se sitna no territério cuti-
neo do trigémeo. Associam-se ao angioma cutneo crises convulsivas ou
epilépticas do tipo Bovais-Jacksoniana e perturbacdes parvaliticas (he-
miplegias ou hemiparesias). Ha quasi sempre a ocurréncia de pertur-
bagbes mentais e de glancoma. Algumas vezes, sobrevém hipertensio
cerebral e sinais radiolégicos de opacidades de angioma caleificado.

b) Doenca de Knud Krabbe.

E’ uma afeccio que se apresenta clinicamente quasi idéntica 3
doenca trigeminada de Crouzon, mas que desta se distingue porgue.
em vez de se encontrar angiomas caleificados, observa-se aplasia
localizada da cortex cerebral wom calcificacio secundédria, ficando o
tecido Nervoso vizinho destruido e substituido por tecido le neurnlia.
Nio ha sinais de hipertensiio cerebral. A evoluedo desses easos & pro-
longada e em geral os doentes, mal observados, passam toda a vida eom
o diagndstico de epilépticos essenciais ('\Lnsaic , Lafon, Faure), Hstes
autores a classificam entre as facomatoses, do grupo neurocutineo, pela
presenca do nevus da face,

Si, agora, estudarmos detidamente o conjunto sintoméatico da
nossa observagho, iremos verificar que ha dificuldade em definir si a
sua forma wclinica pertence & doenca de Crouzon, si a de Knud Krabbe
ou si ¢ mm desses aspectos polimérficos com que se apresenta a doeneca
de Lindan. Ha nela sintomas comuns a todas e tambem sinais proprios
a cada qual. Incontestavelmente, o exame histologico do globo ou dos
globos oeulares, quando possivel, esclarecera em definitivo, em prol da
doenca de Lindau, si se positivar a presenca do angioma retiniano, Até
la, s6 poderemos caracteriza-la como forma eclinica, que, apresentando
sinais oculares importantes, se reveste do aspeeto peculiar ao grupo,
eujo predominio se faz sentir pela sintomatologia neurocutiinea. asso-
ciada ao glaucoma (doenga de Schirmer-Sturge-Weber?)

A coexisténcia de sintomas comuns, associados, aqui e ali, sepa-
‘ados em algumas formas clinicas e, novamente, confundidos em outras,
¢ um argunmento valioso em favor da ]wf()gema comnm a todas essas
efecedes. Nio ¢ de se estranhar, portanto, que se va encontrar, em al-
Zuns ¢asos, pmfmbaooen oculares (teleangiectasias dos vasos da ¢on-
juntiva, da iris, da episelera, da coroide) associadas a angioma centineo
da face sem que exista angiomatose do sistema nervoso central; que ge
averiguem sintomas de siringomielia associada a nevus cutineo svol-
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vendo independentemente equalquer ontra manifestaeiio que se apre-

a proliferacio da glia retiniana associada a tumores angiomatosos
ou nao; que se estudem casos, enfim, em que se observam alteracdes
comuns a4 qualquer das doencas pertencentes s facomatoses, como si
fossem, aleumas vezes, formas de transicio on de passagem entre umas
€ outras,

Si ha sinais préprios a cada uma, gue as tornam possiveis de ge-
paragdo, como entidades clinicas auténomas, subsistem sintomas ¢p-
wuns, que as aproximam, revelando que existe um vineulo ou elo idén-
tico que as ligam, dando a entender que sao “afécedes gerais que aco-
meferam um sistema tecidual polivalente, precocemente aparecido no
deenrso da vida embrionaria”.

Ao deixarmos & margem as conside ‘agoes sobre a natureza inti-

ma dos processos angiomatosos puros e associados, que até agora ¢ obs-
cura, o que levou a Vialleton, ao termo de sua alentada monografia, a
dizer gque deviamos confessar a nossa ignordneia, vamos nos deter no
estudo de um aspecto particular dessas afecedes, que ¢ a proliferacan
glial, primitiva ou secundéria. Esta, por vezes, nessas doencas é tio
grande e extensa que a atenciio ¢ atraida mais para a gliose do que pro-
priamente para o processo angiomatoso, masearado pela exuberineis
da reacao neurdlica. Dai a discussio, que ainda persiste, gsobre a sna
origem primitiva ou seeundaria. Para Lindau e grande parte dos au-
tores, a gliose é secundiria ao tumor angiomatoso e aparece como um
processo reacional. consecutivo A irritacio teeidual visinha. Déjean
a0 'tratar dar formas de cliose secundaria, admdte tambem que a gliose
¢ primitiva na doenca de Von Hippel.
Para Meller e Marburg (1928) e outres, a proliferacio da neu-
¢ que seria primitiva, passando a angiomatose a plano seennda-
110 omo processo reacional e sem significacdo. Para Meller, o fato es.
sencial na angiomatose retiniana é a existéneia de uma  proliferacio
neoplésica da meurolia, que agiria como verdadeiro glioma, determi-
nando a proliferacio e, ao mesmo tempo, a formacio dos cistos,

Ha os espiritos ecléticos que entendem, como Van Duyse, que
(Vialleton) “as diferencas histoldgicas verificadas repowsam sobre a
malor importincia que se der a um ou a outro componente, sendo ors
9 processo angiomatoso de maior significacio, ora, o que se observa me-
lhor, ¢ numa combinaciio de proliferaciio vaseular e glial (angioglioma-
tose)”,

Roussy e Oberling encaram a questio tambem sob éste tltimo
prisma, em que os dois processos angiomatoso ¢ gliomatoso podem se
confundir, dando ao conjunto mérbido a denominacio de neuroectoder-
momesenguimatose, em face das estreitas relaghes existentes entre os
processos de proliferacio do tecido meuroectodérmico e do tecido vas
cular.

Assim entendido, ¢ ficil de se dar conta e apreciar a importaneciz
das reacdes que se observam na neurolia e nas eélulas do sistema reti-
culoendotelial e de se compreender og processos degenerativos xanto-
matosicos tambem observados. As vezes, como se pode verificar nos
quadros oftalmosedpicos da observaeio de Darier, em estadio avancado

-
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da angiomatose retiniana, a proliferacao glial ¢ tio intensa que se pro-
duz um exsudato retiniano, que pode por completo mascarar a verda-
deira afeceio, dando impressio errénea de se tratar de retinite de Coats,

Em 1931, Vazquez Barriére, o culto professor de Montevideo,
aproxima a doenca de Coats da de Von Hippel e Lindauw. No caso de
V. Barriére o quadro clinico da doenca de Coats era acompanhada de
hipertensio cerebral, sintoma que indicava alteracdes intracranianas
mais graves. A observacio de Vazquez Barriére depoe tambem em
prol de se considerar a doenca de Coats como consequéncia de altera-
coes gerais congénitas do sistema vaseular, como entendemn Coats e Ju-
nius, e néo, como julga Leber, degeneragdo retiniana, primitiva, con-
siderando secundarias as alteragdes vasculares. Issa interpretacio
poe por terra as consideracoes de Lévy, que, quando encara a fase final
da evolucdo da doenca de Von Hippel, na qual, a par da proliferacio
glial intensa surge um exsudato subretiniano que maseira o angioma,
fazendo confundir éste quadro derradeiro da afeccdo com o aspecto
oftalmoscopico da retinite de Coats, invoca na génese desta a prece-
déncia das alteracoes retinianas sobre as neoformacdes vasculares, Ami-
plia-se desta maneira, o quadro dessas afecedes que t8m o seu primun
movens em alteragdes vaseulares primitivas.

Alids, esta doenca, pelas alteracdes vasculares, se aproxima das
facomatoses e dai ndo se extranhar tambem que os processos exsudati-
vos, proeminentes, da angiomatose retiniana, se confundam com a ex-
sudagiio massica da retinite externa. Por outro lado, na prépria an-
viomatose de Lagleyze-Von Hippel pode ocorrer, como podemos veri-
ficar na observacio de Darier, a presenca de alteracdes capilaropiti-
¢as da retinose circinada e esta, sabemos ji, mantem estreitas relacies
com a doenca de Coats. N&o seria, a este respeito, de desprezar a eita-
cao das observacoes de Erggelet, em que havia 1o mesmo doente a co-
existénieia de angiomatose (O.K.) e da retinite exsudativa externs
(0.D.); de Max Gourfein-Welt, cujo doente, de 18 anos, apresentava
a0 olho direito i pequeno angioma da méacula e no olho esquerdo um
grande foco branco proeminente da retina, que, elinicamente, devia ser
considerado como retinite exsudativa, mas que o exame histoldgico mos-
fron serr estado avancado de nma angiomatose (Vazquez Barriére)., A
propria observacio de Vazquez Barriére, si bem que nio elucidada his-
tologicamente, parece aproximar tambem a vetinite de Coats da doenca
de Lindau. A éste propdsito, levando mais longe as suas consideracies
e torno das relagoes patogtnicas das duas doencas, recorda gue Ju-
nius, como ji vimos, admite, como base anatémica delas, nma alteracio
geral congénita do sistema capilar remontando a wma alteracio trofo-
nervosa primordial, que, pela intervencio de fatores toxicos ou de ou-
tra natureza, daria lugar a uma outra destas afeecoes on apresentar os
caracteres combinados de ambas. Nesta mesma alteracdio trofonervosa
orimitiva se encontraria a explicacio (Vazquez Barrviére) de certas le-
=0es oculares ¢om lesdes cutineas, vasculares e nervosas,

Hsta mesma explicagio faria wompreender a coexisténeia das
sindromes neurocutineas e neuroculares das facomatoses.
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Além das relages dessas enfermidades com a retinite circinada.
convem referir as que se sugerem existir com a degeneracio macular
senil ou degeneracao disciforme da méacula e as estrias angioides da re-
tina, lembrando que Schoerer as classifica (V. Barriére) em dois gru-
pos: num, em que, de preferéneia, sio acometidas as pessoas jovens do
sexo masculino (retinite de Coats, angiomatose de Lagleyze-Von Hip-
pel, a degeneracao retiniana com aneurismas miltiplos de Leber); nou-
tro, em que sdo atacados os velhos, predominando o sexo feminino (ve-
tinite circinada e degeneracio disciforme macular),

Devemos recordar ainda que Coppezz e Darier classificaram a
retinite macular senil, entidade mérbida distinta, na nosografia oftal-
molégica, entre a retinite de Coats, a retinite cireinada e as estrias an-
gioides da retina, que, como sabemos, apresenta-se coexistindo com ma-
nifestacdes cutéineas, o pseudo xantoma eldstico (Gronblad).

A vantagem havida do conhecimento desse capitulo com-
plexo da neuroftalmologia e da neurodermatomologia estd em que o
médico especializado nio sémente se integra no estudo de questdes
iiteis ao sentido comum da wclinica como, sobretudo, porque o valor des-
ses conhecimentos tem uma grande repercussio no exercicio da pro-
pria elinica, permitindo que se possa suspeitar de uma afecedo, que se
sittia distante da manifestaciio aparente e, até mesmo, como na angio-
matose do sistema nervoso eentral, fazer o diagnostico topogrifico, com
grandes e seguras probabilidades de éxito. Confere tambem ao espe-
cialista a faculdade de, através das mmanifestacoes retinianas e dos si-
nais angioscoépicos, adiantar juizo a respeito de manifestacoes cerebrais
ou cerebelares passadas despercebidas ou deficientemente inferpreta-
das. E' a conhecida cerebroscopia transretiniana, mas com a vanta-
gem ainda de que, nesses casos particulares, além de se distinguir o
processo patologico e de se poder localiza-lo, o exame histolégico & tam-
bem ultimado eom exatidio. Neste passo, para melhor ilustracio.
torna-se obrigatéria a citacio do trabalho de Cush ing e Bailey, que, ao
conheicerem os estudos de Lindau, fazem uma revisao de seus operados
de angioma kerebelar, com o fim de verificar si neles no haveria tam-
bem angiomatose da retina, Em um deles, operado cinco anos antes.
quando s6 se observava entio estase papilar, é encontrada a angioma-
tose retiniana tipica,

O caso de Mbller se torna mais impressionante, por isso que o
médico, pela vez primeira, através da angiomatose retiniana, faz o
diagnéstico prévio de angioma do cerebelo e o localiza precisamente no
hemisfério direito. Lindau analiza o tumor e o interpreta como heman-
gioma hiperpldstico capilar. O ecaso, agora tambem elassico, de Slad-
den, permitindo pelos mesmos meios de mmvestigacio elucidar o pro-
blema médico, ¢ uma contribuiciio valiosa a encarecer a necessidade
do conhecimento dessas nocoes de neuroftalmologia. Tanto mais va-
liosas sdo elas gquanto mais faceis tornam a exploraciio pratica desse
capitulo importante que até pouco estava reservado a poucos iniciados.

A presenga de nevus da face, de alteragoes teleangiectisicas
cutdneas e oculares, associadas ou nio ao glaucoma e a coineidéncia de
sintomas nervosos implicam, quer apresentados isolados quer de modo
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conjunto, em se niio deter na apreciacio do fato local aparente, mas
aprofundar a questdo e obter, apoiando-se, mereé dos elementos de in-
vegtigacao apropriados, em todos os dados que a clinica oferece. o
diagnéstico preciso da doenca. Nio se deve perder de vista (ue, mui-
tas vezes, o fendmeno ¢ local s6 em sua manifestacio exterior ou apa-
rente. A exploracio minuciosa surpreende outros fatos, que, ligados
e bem interpretados, revelam ou o carater geral de suas manifestacoes
morbidas ouw o carater afim de suas relagdes patolégicas.

Néo nos sofremos em, de passagem, para reforcar o conceito ex-
presso, referir as duas formas de glaucoma que sobrevém no decurso
do nevus da face: o glaucoma infantil, no gual (Hudelo) a hiperten-
£do0, sendo contemporinea com a formacio do nevus, & congénita e o
glaucoma tardio do adulto, que, surpreende, por parecer independenta
do nevus. Um exame superficial, diz Hudelo, poderia fazer objetar
que nio existem relagdes entre ambos. Na realidade ha ainda aqui
concordineia entre as duas afecedes: no segundo waso ¢ simplesmente
um glaneoma que levon mais tempo em desencadear-se. Aparecen sé-
mente no eurso de nove surte do nevus, talvés porque o estado dos vasos
com a idade sofren modifieacdes, que tornam o elobo mails acessivel ao
zlaueoma (Hudelo),

De outra parte, a aplicacio pratica desses conhecimentos tem
favoravel repercussio no capitulo da terapdutica, possibilitando, em
alguns casos, a intervencdo cirirgica com todas as probabilidades de
éxito. A observacdo ji citada de Moller ilustra melhor do que qual-
quer eomentario, pondo, ao mesmo tempo, em reldvo o valor do dia-
gnostico topografico cerebelar feito através da angiomatose retiniana
associada a manifestacdes cerebrais hipertensivas.

A observacdo de Lundsgaaed, referida por Charamis, ¢ mais
uma comprovacio da terapéutica feliz, mereé de wma indicagio cirar-
gica segura. Tratava-se de um homem de 44 anos, que apresentava
angiomatose retiniana com manifestacoes cerebrais, A interveneao
poz em evidéncia a natwreza angiomatosa do twmor cerebelar e a cura
se processon normalinente, '

Ao eitar tais fatos, encarecendo, ao final, o proveito terapéutico
obtido, tivemos o eseopo de valorizar a importdncia que a esses estu-
dos se deve atribuir, mesmo por aqueles que julgam que sio fatos ra-
ros, que pairam fora da Grbita comum dos easos da ecliniea diaria.
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‘Gratamento cirurgico das Deloi-Deritonites i
d. C. Qomes da Siloeira

A pelvi-peritonite tem um infeio bruseo e dramatico. Por 1550,
seralmente vamos encontra-la nos primeiros momentos e, assegurado o
diagndstico, nossa conduta deve ser anti-intervencgionista. Nem todos
pensam assim e esta afirmaciio traduz wm ponto de vista puramente
pessoal, Temos convieclio de que, se outros diagnosticos poden ser con-
pletamente afastados, principalmente a apendicite aguda e a rutura de
prenhez ectopica, a intervencio cirtirgica ndo se faz necessiria. O ata-
que inicial ao peritoneo pélvico, na maioria dos casos, evoluird para a
cura, se a doente, colocada em repouse absoluto mo leito, em ambiente
higiénico e galmo, receber a medicaciio adequada: saco de gelo perma-
nente, sobre o ventre; irradiacoes de ondas curtas: terapeutica anti-
infecciosa inespecifica, pelas proteinas, e especifica, quando o germen
agressor tiver sido reconheecido; transfusdes e especicalmente imuno-
transfusoeds sanguineas repetidas, feitas com as devidas eautelas para
evitar as tromboflebites que pédem ocorrer em tais casos; dieta rigo-
rosa; profilaxia da estdse intestinal pelo cloreto de sédio hiperténico
intravenoso e pequenos clistéres glicerinados (glicerina e dgua distilada,
a 30 e.e.); amparo ao aparelho circulatorio, pelos cardioténicos, e as
suprarrenais, pelo cloreto de sédio, a vitamina C e o horménio cortical.

Nem sempre, porém, as pelvi-peritonites evoluem de acordo cowm
esse esquema favordvel. Algumas vezes, iremos encontrar a doente em
fase mais avancada e estado mais preocupador, ou porque nfo tenha sido
mediceada no infeio; ou porque o tratamento mio tenha conseguido ven-
cer a agressao. I’ entdo gue a presenca do cirurgido se impde, pars
unid acdo mais rdpida e mais intensa.

Outras vezes, serfo casos antigos e mal tratados — geralmente
por culpa da prépria doente — apresentando um coenjunto de ceom-
plicagoes que devemos resolver,

Tais sdo, pois, as duas grandes indicacdes operatorias no trata-
mento das pelvi-peritonites:

1 — Perigo iminente de vida.
2 — Fracasso do tratamento eonservador.

Ha perigo iminente de vida guando as colecoes purulentas da
pelve se rompem na grande cavidade peritoneal, generalizando a in-
feccdio, on quando a peritonite desde o infeio se generaliza porque o or-
ganismo indefeso nfio conseguin construir as barreiras (que limitam o
processo a pélve,

(*) — Palestra realizada no Curso de Extensiio Uuniversitaria da

raculdade de Medicina de Porto Alegre, em seiembro de 1939,
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Na segunda indicaeio, qual seja o fracasso do tratamento con-
servadovservador, figuram os casos estaciondrios nos quais, localizado
0 processo e vencido o perigo de vida, ndo se consegue um progresso
maior das melhoras. Tais sio os casos de grandes colecoes purnlentas
gque ndo se reabsorvem, de fistulas que nio se fecham, de aderéneias
que perturbam seriamente as funcdes locais,

No primeiro grupo existe, naturalmente, uma indic SACAD operato-
ria de absoluta urgéncia. No segundo, as indidacdes operatérias estio
subordinadas a circunstineias ﬂwerqas_ cuja apreciacio determinari a
oportunidade de intervir. Temos, assim, indicacdes de imperiosa neces
gidade, que a marcha dos ‘leomfemmentoq pmle mesmo, tornar wrgente.
e mtlleaeoes de necessidade relativa ou, mais precisamente, de méra
:(5011‘-'{‘]11(,?’](']8

Vamos esquematizar, de acordo com esse ponto de vista, as in-
dicacdes operatérias das pelvi- -peritonites

1 — Rutura das coleedes purulentas no pe-
A — De urgéncia L ritonen ..II\-'I‘S'.. A
2 — Generalizacio do processo por falfu-
cia das defesas.
1 — Colegoes purulentas que mio se ve-
absorvem.
2 — Ameaca de rutura da colecdio no réto
I3 — De necessidade rin ml_ piaxlga: = ; _
3 — Supuracdes [fistuladas muito  prolon-
eadas.
4 — Aderéncias perturbando as  funedes
locais,
1 — Infeccoes genitais eronicas resistentes

s ao tratamento conservador.
{! — De conveniéncia & } . - 5
2 — Dismenorréa, esterilidade, amenorréa.

menorragias, ete,

Issa classificacio, baseada exclusivamente na oportunidade, ©
2 gue nos parece mais 0til na pritica, ]mrim,ipdlmeni'o para o nfo espe-
cialista, ao qual, mais que a téenica oper&i oria, interessa saber o mo-
mento exato em que deve chiamar o cirurgiio.

Um estudo particularizado das diversas indicacdes mostrarvd
utilidade dessa classificacdo, que subordina a orientacio terapeuntica
das pelvi-peritonites a umia questdio principal de tatica cirureica, dei-
xando em segundo plano os detalhes de téenica operatéria.

Indicacoes de urgéncia — No curso de uma pelvi-peritoiite, a ze-
neralizaciio do processo i grande cavidade ]}erl{'onidl ou a rutura de
1111111 colecio pnrulenta em peritoneo livre créa uma indicacio operati-

ria de absoluta urgéneia. O diagnéstico — que deve ser rigorosamente
exato para evitar uma intervengdo intempestiva — serd baseado na su-

bita agravagido dos sinfomas gerais (facies, pulso, ete.) e na ampliacio
do quadro abdominal: generalizada a peritonite, wma palpacio enida-




TRABALHOS ORIGINATS 295

dosa e, mais gue isso, wma observacio mtenta mostrard wma ascencio
progressiva da zona de imobilidade respiratéria do ventre. O desapa-
recimento da macicez hepdtica, acompanhando a agiavacido dos fend.
menos gerais, completara a indicacio operatéria de urgéncia.

Aberto o ventre, o cirurgifio fari a aspiracido do pis e expord
a davidade abdominal & luz ultra-violeta durante 10 a 15 minutos, com
aparelho comum, guando nio dispuzer do Laparophos. Apobs isso, der-
ramard na eavidade abdominal 20 a 50 c.¢. de séro contra peritonite
e fechard o ventre sem drenagem. Para os que ainda ndo se habitna-
ram a feechar sem drenagem um ventre que antes estivéra cheio de puz
e que é séde de uma peritonite generalizada, nfo é facil adotar uma
conduta tdo radieal, gue parecerd uma temeridade. Se a sua decisio
final for pela drenagem, faca-a por via vaginal. O método original Jde
Havliceck de irradiacdo pelo Laparophos exige, para completo &xito.
a fabstencio de trés cousas: morfina, anestesia geral e drenagem. NG
temoes tido resultados favoraveis, mesmo usando a lampada comum de
Tz nltra-violeta, em casos em que nio nsamos nem morfina, nem anes-
tesia geral nem drenagem, como naqueles em que algum outodos esses
reeursos foram tambem empregados.

O post-operatério serd o habitual da cirurgia abdominal de ur-
géncia, ligurando em primeiro plano o séro contra peritonite em alta
dése, por via intramuscular e o cloreto de sédio hiperténico por wvia
endovendsa.

Indicacoes de necessidade — Outras vezes o caso nio apresenta
perigo im'nente de vida. Reagindo contra a tentativa de invasio dp
processo inflamatério a grande cavidade peritonial, o epiplon e aleas
mtestinais vém aderir ao fundo do fitero ¢ aos leamentos la reos, trans-
formando a pelve em um compartimento estanque, onde o processo in-
feecioso contintfia, sem riscos de propagacio.

Constituido o abeesso pélvico, finico ou composto de varias lojas,
¢ ainda o tratamento conservador que deve ser tentado, isto é, wa re-
absorc¢io.  Agqui, porém, os resultados nio sio tio prontos como no
processo agudo inicial. As ondas curtas poderdo ser tentadas com fxi-
to, ao lado de injegdes de iodo e de cileio. Mas, cireunseritos por tes-
sido fibroso de defeza, protegidos por sua capsully is vezes muito es-
pessa, esses abeessos nfo raro se mostram resistentes ‘a toda a tera-
peutica médica. Mesmo a sulfamida, de aciio tio pronta e brilhante
nas inflamacdes pélvicas, frequentemente fracassa nestes casos porgue
0s abcessos se encistam dentro de tessido sem vacularizacio e nds sa-
bemos que aquele medicamento s6 tem aciio curativa quando pode ser
conduzido livremente ao féco inflamatério pela cireulacio sanguines.
Fidamos, assim, deante de ecolecies purulentas que nfo se reabsorvem,
(ue ameacam irromper no intestino ou na grande cavidade peritoneal,
a0 mesmo tempo que o emaranhado protetor de aderénecias estabelece
uma estase intestinal que aumenta dada vez mais o estado de intoxi-
cacao da paciente. Junte-se a isso o périgo de degeneraciio amiloide
que apresentam essas supuracoes prolongadas que se fistulam — e tal
¢ o gue se di quando os fécos sfo mlal drenados ou se perfuram expon-
taneamente — e se terd a noclio exata do dever de estabelecer, no caso,

o e
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nma terapeutica radieal. H tal terapeutica serd a cirurgica, sem ur-
séneia absoluta, mas, de necessidade imperiosa, Tal é o seeundo grupo
das indicacdes cirnreicas do nosso esquema: indicaecies de necessidade.

Hsse grupo de indicacdes comporta uma sub-divisao, baseada no
tipo e extensdo das lesdes, correspondendo a cada easo um prineipio
indefinido de tatica cirfivgida, eomo proeuraremos esquematizar no se-
guinte quadro:

Indicacoes de necessidade

; 5 [ 1 — Punecfo (diagnds-
1 —.r.\.l\)-:'.esr-'.(lfa acessi- | ion))
veis 4 vagina. l 9 — Colpotomia,
EET A v .
et i® 1 —]— _(_:31])01{_:111!(1 in-
T 5 direta”.
dian‘n-s,v altos, ina- 9 — Laparotomia e
CEssIvERs, ] drenagem.
A — Abertura de : Ineisiio iliaca exira-
abeessos 3 — Abu:;s,_-ﬂc_m das peritonial e drena-
fossas 1liacas, e,
1 — Téenigas asso-
cladas (incisdes ili-
— Abeessos mul- | acas, medianas, col-
tiplos. potowmia).
2 — Histerectomia va-
einal.
1 — Aderéneias intes- | Laparotomia mediana
tinais, infra-umbilical explo-
B — Outras indica- | 2 — Suputagoes pro- | radora. Condnta eirnr-
coes longadas, oidy de acordo com a
3 Ameaca de rutu- | forma e extensao das
ra visceral. ' lesdes.

Assim exposto, esquematicamente, o grupo das indicaedes elrir-
gicas de necessidade, estudaremos, detalhadamente, a conduta do eirur-
«ifo deante dos diversos casos:

Abertura de abcessos — Hstacionado o jabeesso pélvico, pelo fra-
casso das tentativas de reabsorciio, deve ele ser aberto, esvasiado e per-
feitamente drenado, A intervencio serd faeil nos abeessos coletados no
fundo de saco de Douglas. 0 toque reconhece, atraz do célo, nma: sa-
litgneia apresentando uma flutuacio muito nitida, como traducio loeal
de um estado infeceioso grave. O diagnéstico de abeesso de Dounglas
se impdem e uma puncao praticadal com as devidas cantelas dard saida
a certa quantidade de pis muito fétido. Pratique-se, entdo, 'mediata-
mente, uma colpotomia posterior: pincamento e tracéio do edlo uterino,
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incisao a tesoura da parede vaginal posterior, reconhecimento, pelo
dedo, da parede do abeesso e perfuracio do mMEesmo, com tesoura ou com
um instrumento rombo. Evaeuado completamente o abeesso, drenagen
com um dreno em T, grosso, que deve ser mantido até o desapareei-
mento completo da febre e da supuracio.

Quando o abeesso, embora mediano e retro-uterine, oeupa s
sitnacio mais lalta ndo sendo nitidamente percebido pelo togue vaginal,
a solugdo ji nflo ¢ tdo fieil. B isso, porqus tal localiz 1edo traduz nma
aderéncia do réto A parede posterior do atero, aderéneia essa que cons.
fitite o assoalho do abeesso, A puncao, naturalmente, nio deve ser foi-
ta em fails eircunstaneias, porque lesaria, certamente, o intestino. Do
mesmo modo, a wcolpotomia, tal como habitualmente se faz, se torna
impraticavel pela existéncin de unma barreira Intestinal que nio deve
ser lesada. Resta a via mbdominal, chocante, cheia de difienldades,
que s6 permite o acesso a uma goleciio posterior através de wma incur-
sao traumatisante através de aleas intestinais aglutinmzdas,  Atineindo

0 abeesso, a drenagem tambem devera ser abdominal — pois abaixo do
abeesso existe o réto que nao se quer romper — e isso significa crear

uma comunicacdo entre o f6co de pias e a grande cavidade peritoneal,
além de determinar, em quasi todos og casos, wma fistula estercoral.
Compreende-se facilmente a situacio embaragosa que esse conjunto de
obstaculos crea para o cirurgifio, que deve abrir e drenar um abeesso
que ameaga a vida da doente através de vias de acesso muito arrisca-
das, que tornam g operacdo, talvez, mais perigosa do que a propria
doenga. Deante, pois, de um abgesso alto, mediano, inacessivel por

-

via abdominal e pela colpotomia diretis, 6 wma conduta é possivel :
a “colpofomia indireta”, denominagic que damos ao processo nsado nu
Clinica Ginecologica da Faculdade (Servico do professor Martim Go-
nies) e que nos tem proporcionado os miagis brilhantes resultados, atra-
vés de um pequeno, mas, expressivo grupo de ecasos. Tal processo con-
siste no seguinte: exposto o fundo de saco de Diouglas por meio de afas-
tadores vaginais, a mucosa ¢ pingada e incisada, cuidando-se para que
W ineisdo atinja exclusivamente a wucosa, Nada de punecio prévia,
pois o abcesso ndo sendo acessivel, tal manobra seria inttil e lesaria
o reto. Pela incisio da mucosa, o dedo penetra para descolar o réto,
fazendo pressio contra o corpo uterino. Com uma téenica cuidadoesa,
0 réto ¢ descolado sem se romper e esse deseolamento levard o dedo ex-
plorador a atingir o pélo inferior da colecdo purulenta, que se reeo-
nhece pela sensacdo de flutuacdo que oferece. Usando-se uma valvula
vagithal longa, esta penetra pela breccha aberta pelo dedo e assegura
um perfeito isolamento do réto. Em contato com a cole¢do purnlents,
o dedo procura rompé-la e, como os tessidos al sio friaveis, muitas ve-
zes o consegue. Iracassando essa tentativa, uma pinca longa, guiada
pelo dedo, néo terd dificuldade em romper o abeesso. A mesma pinea,
entdo, ¢ aberta dentro do abeesso, assegurando o completo escoamento
do pus e mantendo aberta a breecha por onde serd introduzido i
dreno grosso de borracha, em T, tal como na colpotomia habitnal. B
como nesta, ali serd conserviado até cessar completamente o escoaments
de pls e até o desaparecimento dos sintomas gerais de infeccdo. Fsse
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processo, ¢nja pratica exige apenas uma perfeita compreensdo das eoi-
digoeos do trajéto que se deve percorrer as cegas, representa uma =o-
lucdo excelente para os abeessos que nio repousam diretamente sdhre
a mueosa vaginal devido a interposicio de aderéneias do réto i parede
posterior do itero

Frequentemente, o abeesso pélvieo se localiza nas fossas iliacas
nessa sitnagdo, a colpotomia é arriscada, quando néo impossivel, Como
o fundo de saco de Douglas estd vasio, niio ha razdo para penetrarmos pov
ali. A abertura dos fundos de saco laterais e mesmo a %mnpl{“a pumau
poe em risco a lesfio da artéria nterina e do ureter. Assim, ¢ A incisio
iliaca que devemos recorrer nesses casos, penetrando por traz do periténec,
indo atingir, assim, a coleciio por seu pélo posterior. Comoe o isolamentio
do abeesso da grande cavidade peritoneal nao foi rompido, « intervenciio
apresenta grande benignidade, muito embora a drenagem entdo nio seja
tao satisfatoria como a que se faz por via vaginal.

Oultras vezes — e niio muito raramente — teremos um quadro mais
complexo, constituido por abe 508 multpilos em variadas localizacoes,
Colecdes avessiveis do fundo de 'saco de Dounglas. Abcessos iliacos bi-
laterais, abeessos tubdrios retro-uterinos repousando sébre o reto. Sz o
utero ainda nio fixado por aderéncias sélidas e permite nma mobilizacio
satisfatoria, o recurso heroico, entdo, ¢ a histerectomia vaginal que, na
opinido de J. L. Faure, tem ai a sua maior indicacao. Counstituindo
corpo do utero, messes casos, o assoalho comum de todos esses ahcessos
distintos, a sna extirpacio ofercee a todas as colecdes purulentas uma dre-
nagem ampla, atravéz de uma intervencio que pouco repercute sobre o
estado geral ¢ oferece aos abeessos a sua mais diréta comunicaciio com o
exterior. Quando, porem, as aderéncias fixam de tal modo o utero impe-
dindo a féeil histerectomia — que, & preciso notar, s6 constitue a soluciio
ideal se puder ser facilmenlte executada — recorreremos is téenicas as
as — incisoes iliacas e mediana, colpotomia diréta e indiréta — em
diversos tempos, trabalho drduo, cheio e contratempos e insucessos. mas
que, com tenacidade e num cuidadoso amparo do estado ceral da paciente,
alta, em excelentes condigoes, a wma paciente que ha seis meses ocupava
nio rarvo permitird um bom éxito final. Acora mesmo acabamos de dar
aleito n.° 15 da 3." Enfermaria da Santa (Jasa. Baixou com uma peri-
tonite que se loealizou na pélve, formando diversos abcessos. Uma col-
potomia diréta esvasiou a coleciio do fundo saco de Douglas. A direita,
um abeesso iliaco que oferecia pessimas condigdes de drenagem fteve de
ser esvasiado por trés in tervences xtra-pritoneais, terminando por desa-
parecer. A idireita bastou uma operacio para extinguir a colecio ali for-
mada. Ao fim de tudo isso, melhoradas grandemente as condicoes gerais
¢ galhardamente vencida wma grave insuficiéncia suprarrenal decorrente
de tao prolongada luta contra a infeccio, novo surto febril levon i (les-
coberta de um grande abeesso retro-uterino, alto, repousando sdbre a si-
emoide (verificagio radioldgica). Nova colpotomia diréta foi impossivel
pela adesdo do réto 4 parede posterior do fiteros na zona correspondente
a0 primeiro abcesso esvasiado. As fossas ilacas, apenas libertas de re-
centes infeceoes, nio ofereciam caminho satisfatério para o novo abee
Uma inecisdo abdominal mediana vevelou extenso processo de rLcler(,m- 1as
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intestinais, nfo oferecendo nenhuma possibilidade de acesso, A histe-
rectomia vaginal foi desde o infclo, invisivel, Uma colpotomia indirdta
permitin ampla abertura -do abeesso e o restabelecimento completo da
paciente,

Finalmente, temos ainda, sob o mesmo grupo de indicacoes de ne-
cessidade, os casos de colecdes que traduzem, pelo tenesmo retal, a ameaca
de rutura no réto, as supuraces que so prolongam indefinidamente crean-
do o perigo de degeneraciio amiloide e as vastas aderéncias qive [pertur-
hamy gravemenite as f"urr(;.(: s locals, fazendo recear a obstrucdo intestinal.
Em todos esses casos, recorreremos i laparotomia exploradora e, aberto
0 ventre. orientaremos a conduta cirtingica pelos achados, a qual ira desde
a simiples libertacio de aderéncias até a histerectomia e 2 TORECCAD n-
testinal.

Tais sdo as indicagdes cirtrgicas das pélviqperitonites que aori-
pamos sob a denominacio de indicacbes de necessidade, isto ¢, aquelas
et que a infervengdo eruenta ¢ indispensivel sem, entretanto, a urgén-
cia absoluta do primeiro grupo, devendo ser realizada no momento em,
gune nma apreciacdo criteriosa do estado geral da paciente a permitir ou
eXipir.

Num altimo grupo, reunimos as indicagdes que decorrem de mera
conveniéncia, isto & as que, sem constitnirem wma necessidade imperiosa,
representam uma soluclio que atende mais comodamente ds condicdes in-
dividuais da paciente, principalmente sob o ponto de vista economico
E’ o grupo das indicagbes creadas pelas infecedes genitals eronicas resis-
tentes ao tratamento conservador e pelos estados que resultam dos ex-
tensos processos intlamatérios, como dismenorréa, esterilidade amenor-
réa, menorragias, ete. B’ obvio que, em face dessas situacoes, a conduta
do médico deve variar eom a situacio econdémica da paciente. Se uma
senhora de recursos financeiros pdde insistir num 1‘1':1,’(:11:11-3'}.110 CONServa-
dor dispendioso. incluindo fisioterapia, estaciio de dguas, ete, nma ope-
raria on wma mulher que tem a seu cargo todas as lides caseiras necessifa
de nma solucdo mais rapida, que s6 a intervenciio cir rgica péde propor-
eionar, para poder retomar o mais cedo possivel o seu trabalho. Mesmo
em face da intervengiio, o critério ciriirgico deve variar com as condigdes
individuais. A cinvrga conservadora apos as extensas nfecodes, que, pes-
soalmente, encaramos com grandes reservas, convem s doentes fque podem
completar uma intervengdo parcial com os recursos das ondas curtas o
estacoes de Aguas, gracas aos quais o médico e pode acenar com a va-
ca esperanca de uma nova concepgio que fhes trarfa, através das venti
ras da maternidade, wm conforto 3 depressio moral deixada pelas afec-
¢Oes que, como as supuragdes pélyvicas, tanto atineem a integridade fi-
sica como o bem estar psiquico. Para as pacientes pobres, porém, weral-
mente ji mies de numerosos filhos, enjo sustento & uma Prenepacio
torturante de todos os dias, ds gnais nfio ¢ dado procurar em elegantes
estagoes de cura o repouso moral de gue necessitam e s quais a possibi-

lidade de mais uma gestaciio ¢ anftes uma ameaca 0 ogue um risonha es-




300 ARQUIVOS RIO GRANDENSES DE MEDICINA

peranca, ¢ i cirurgia ampla, mutilante; mas, capaz de proporcionar wma
cura defimitiva ou uma melhora duradonra e compativel com o trabalho,
gue devemos recorrer. S04 assim poderemos 18r a de vealizarmos nma. s e-
rapeutica eficiente e 1til As doentes ds quais, afastado o perico de vida,
mal entrando numa convalescenca precaria, nada mais espéra que a luta
ardua de todos os dias, exigindo o empenho de todas as enereias fisicas,
sem poderem aspirar a outra recompensa que podessem promover a pro-
nria subsisténcia,




	001.jpg
	002.jpg
	003.jpg
	004.jpg
	005.jpg
	006.jpg
	007.jpg
	008.jpg
	009.jpg
	010.jpg
	011.jpg
	012.jpg
	013.jpg
	014.jpg
	015.jpg
	016.jpg
	017.jpg
	018.jpg
	019.jpg
	020.jpg
	021.jpg
	022.jpg
	023.jpg
	024.jpg
	025.jpg
	026.jpg
	027.jpg
	028.jpg
	029.jpg
	030.jpg

