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Meningo-encephalocelescongeni

CA PITULO I

. Definição. Historico. Etiologia. Divisão.

A) Definição

Quando se enunciam ~ttributos que distinguem o
ponto que se pro'2ura estudar, quando se define um obje-
cto que autores varios já perlustraram em paginas de tra-
tados, é na voz dessas autoridades que vamos encontrar
a verdadeira explicação da materia que nos prende.

« São tumores caracterisados pela sahida do encephalo
ou de seus envolucro" por um orificio anormal do craneo. » .

Assim define as meningo-encephalocéles, o Dr. Alvaro Gui-
márães, em artigo publicado no « Brazil Medico », em 22
de Dezembro de 1904.

« La meningo-encéphalocele, diz Forgue, est une mal-
formation crânio-cérébrale caractérisée par UlZarrét du dé-
veloj>j>ement, portant sur un point de Ia coque membra.
neuse aux dépens de laquelle se forment le crâne osseux
et Ia dute-mere ».
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A definição de Forgue é bastante exacta e completa
para não se exigir o accrescimo de ou tras.

Emtanto, não será inutil citar palavras de outros
autores, mesmo para maior realce do assumpto.

Já Holmes, o antigo cirurgião do Hospital dos «Sick
Children», de Londres, na obra traduzida por Larcher e
publicada em 1870, assim se expressava:

« Par ces deu x noms (meningod,le et encéphalocele)
on désigne deux formes ou degrés d'une malformation,
qui est Ia même en réalité, et que caractérise l'existence
d'une tumeur, communiquant avec Ia cavité crânienne,
et contenant, soit une pocHê' formée par les membranes
du cerveau distendues elles-mêmes par du liquide (menin.
gocele), soit seulement une portion quelconque du cer-
vea u (encéphalocele)>>. 1)

E Kinnisson, com maior simplicidade, conclúe:
« Sou:; le nom d'encéphaloceles et des mellingoceles

on décrit des tumeurs qui sont constituées par Ia présence
. d'une certaine partie de l'encéphale et de ses enveloppes

en dehors de Ia cavité crânienne ». 2)
Synthetisando as expressões enunciadas, deve-se en-

tender por 11leningo-encePhalocéles: tumores congenitos, que
se distinguem por uma ectopia menillgo.encephalica, sobre
a linha de soldadúra das partes embryonarias do esque-
leto craneano ou da união craneo.facial, contendo, em con-
sequencia, além do liquido cephalo-rachideano, uma parte
do encephalo e de seus en uolucros.

B) Historico

Embora a raridade extraordinaria, a meningo-ence-
phalocele constitue um ponto de pathologia bastante es-
tudado pelos observadores.

1) Holmes, (loc. cit.) - Thérapeutique des mal adies chirur-
gicales des enfants - Pago 77. . .

2) IÚrmÚson (loc. cit.)-Précis de Chirurgie infantile- Pago 25.
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Ainda que se' possa encontrar traços, vagos aliás,
desta affecção, em obras de Albucasis e de Paul d'Égine,
é ~ecessario, com tudo, chegar aos trabalhos de Ledran e
de Corvinus, de 1749, para encontrar a expressão de en-
cephalocéle. l,ouis attribuia-a a um./ungus da dura-matec

Afóra o trabalho de Geoffroy de Saint-Hilaire, appa-
recido em 1820, o primeiro que tratou, com minucia, da
delicada questão, podem ser assignalados, entre as obras
dO'seculo XIX, a de Naegelé pae, a de Cloquet, sobretu-
do os ,estudos pathogenicos de Meckel, no «Deutsche Ar-
chive», em 1822, os de Vrolik, Cmveilhier, Rokitansky, Vir-
chow e Serres, nas «Recherches d'anatomie transcendente»,
em 1832.

Apparecem, em seguida, uma serie de memorias im-
portantes de Niet'neyer, Langenbeck, Breschet, Adams, em
1833, Nivet, em 1838, Lyon, em 1843, Malgaigne, em 1844.

Devem ser lembrados ainda o artigo de Gosselin, no
Compendzum, e a volumosa «Monographie de Ia hernie
du cerveau», de Spring, como « Mémoire de l'Académie
Royale. de Belgique», em 1854. E' nesse estudo deta-
lhado do assumpto que Spring discute e sustenta a sua
theoria pathogenica, hoje vencida pela theoria embryo-
naria, ponto esse que em detalhe tratarei, no attinente á
pathogenia das meningo-encephalocéles.

Sobre esta curiosa anomalia, ainda nos legaram pa-
ginas de valor, Houel que as escreveu em 1859, as theses
de Radou, em 1865, a de Charrier, em 1869, a de Le Cour-
tois, em 187O, a de Leriche, em 1871, trabalhos todos esses
defendidos em Paris.

Na Allemanha, convem assignalar os artigos de Druns,
V olkmann, Talko e Heinecke.

Porfim, o trabalho muito estudado de Larger, em
1877, e intitulado «De l'exencéphale», o de Berger, pu-
blicado em 1890, na « Revue de Chimrgie» e de collabo-
ração com Périer, vêm firmar a phase mais moderna dos
estudos classicos sobre taes tumores craneo-encephalicos.
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Os estudos de Berger foram ampliados por Guibert,
Muscatello e Fellger.

Em Porto Alegre, segundo informações que colhi. o
assumpto tem sido estudado por Olinto de Oliveira, Sar-
mento Leite, Victor de Britto, Josetti e Eduardo Barcellos.

C) Etiologia

Sendo a meningo-encephalocéle, em que me detenho,
um vicio congenito, claro está que o estudo de sua cau-
sa principal reside nas linhas que tratam da pathogenia
da affecção. Lá, ao descrevel-a, ficará conhecido o ver-
dadeiro alicerce em que se apoiam as doutrinas domi-
nantes, tendendo á explicação do complexo problema.
Taes são as theorias, tetal e embryonaria.

Sem embargo, não é raro encontrar, em differentes
autores, a asseveração de que a deformidade reside nos
diversos accidentes ou incidentes da gravidez, no alcoolis-
mo, nas diatheses, no rachitismo dos paes, mas em tudo
isto, assim como para todos os defeitos congenitos, reina
uma incerteza de descorçoar.

Um ponto em que se póde depositar mais confiança,
110 estudo etiologico, é que a meningo-enceplnlocéle, con-
fórme varias estatisticas, parece ser mais frequente no.
sexo feminino, na proporção de 3/1, segundo Larger.

A anomalia é rle uma raridade excepcional. Confir~
mam este facto as estatisticas de todos os te:~pos e de
todos os paizes, em que a questão tem siào ventilada.

Em licções na Faculdade de Medicina de Paris. Tré-
lat expoz a porcentagem de 5 casos sobre 12.900 partos.

No Hospital de crianças, de Santa Olga, de Moscou,
foi averiguado, em 1895, apenas um caso por 1553 doentes.

A estatistica de MüIler dá 1 por 300 e a de Vigne,
1 por 5000 nascimentos.

Afóra informações, bondosamente, dadas pelo Prof.
Olinto, a tal respeito, encontrei ainda, no artigo do Prof.
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SartÍlento, no «Brazil Medico,» de 15 de Setembro de
1907, a affirmativa da t.xtrema raridade do mal, entre nós,
pois até áquella data, entre 45.000 crianças, o Prof. Olinto
encontrou sómente 5 casos! .

D) Divisão

Pode-se deparar, em paginas qÜe precederam, que as
denominações de memngocile, encePhalocéle ehydroencePha-
loeile vivem confundidas pelos autores qne dedicaram cui-
dados a esse vicio congenito.

Por isso, para maior clareza da exposição, adoptei o
termo generico de memngo-cncephalocéle que, em casos, onde
o exame anatomo-pathologico não foi feito, é sufficiente
para englobar aquellas expressões.

. Verdade é que Tillaux acha o de cncePhalúcéle - o mais
applicavel, pois affirma a impossibili iade do cerebro sahir
do craneo, sem ser acompanhado daquillo que o envolve,
isto é, das membranas e do liquido.

A divisão desses tumores faz-se conforme o conteú-

do, muito variavel, de sua cavidade. .
Ácceita pela maioria dos autores, é a classificação de

Spring.a que melhor .elucida a questão, evitando incer-
tezas. Elle os divide, simplesmente, em 71lemngocéles, en-
cephalocéles e hydroeJlcephalocéles.

Nas memngocéles, o tumor consti tue-se á custa do pro-
longamento das meninges, pia-mater e arachnoide, que se
distetidem, dando-lhe aapparencia de um sacco; onde se
accumúla o liquido cephalo-rachideano, em quantidade va-
ria vel.

Nas encePhaloCtfles, o conteúdo é formado principal-
mente, por parte da substancia cerebral, afóra pequena quan-
tidade de liquido. Tal variedade era considerada,outr'ora,
como hernia do encephalo.

Nas hydroencePhalocéles, enfIm, o liquido cephalorachi-
deano, encontra-se no interior de uma porção encephalica,
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tal por ex. um corno do cerebro, distendendo essa cavida-
de, com energia mais ou menos accentüada, de tal sorte

que a substancia cerebral é reconhecida, pelo exame in-
terno do tumor, apenas com o auxilio do microscopio.

Abordarei mais em minucia o assumpto, estudando
os caracteres de cada fórma em particular, em tratando
da parte deste estudo referente á anatomia pathologica.

Não será ocioso notar algumas variedades interessan-
tes. Vezes ha em que se nota, na necropsia 011 na opera-
ção, um notavel aspecto retrocessivo do centro do tumor,
donde mais uma variedade, denominada cystoencephalocifle.

Finalmente, Berger propoz chamar-se de encePhaloma
aos tumores dessa natureza, apresentando, como no caso
que publicou, de coIlaboração com Périer, e estudado his-
tologicamente por Suchard e Ranvier, cujo conteúdo apre-

sen ta va uma massa, denotando estructura analoga a do ce-
rebro e a do cerebel1o, simultaneamente.

Ainda Piéchaud e Denucé dividiram as meningo-en-
phalocéles, de maneira mais complexa, repartindo-as em
tres divisões.

1) a cramochÚÚ ou anencephalia, comparavel á mye-
lomeningocéle de Recklin ghausen.

2) a encePhalocystocéle, analogo
.3) a encePhalocystomemngocéle,

cystomeningocéle.

Quanto á meningocéle craneana pura,
existencia, como aliás varios autores, assim

mittem. haver uma meningocéle rachideana,
dieta.

á myelocystocéle.
lembrando o myelo-

negam-lhe a
como não ad-

propriamen te



CAPITULO II

Noções de embryogenia. Pathogenia.
Anatomia pathologica.

A) Noções de enlbryogenia

O estudo pathogenico das meningo-encephalocéles seria
inconcebivel, sem o conhecimento, ao menos, de noções de
embryogenia do craneo e do encephalo. Ha uma unidade
indissoluvel das duas partes. Questões como essas, intima-
mente presas ao terreno do desenvolvimento do individuv,
remontando ao periodo embryonario, trazem comsigo tal
obrigação. A materia, porém, póde e deve ~er, tão sómen.
te, esplanada erI,1resumo, sem extensões superfluas, tocan-
do apenas aquillo capaz de esclarecer duvidas, de elimi-
nar indecisões.

Uma das primeiras partes que surgem no embryão é
o eixo cerebro-espinhal. O cerebro con.,titue, simplesmente,
a expansão superior da medulla. No eixo central da man-
cha germinativa, começa a desvendar-se uma linha obscu.
ra, denominada gottetra jJrtlnt"tt'va.Logo, ao lado, desenham-
Se duas cristas longitudinaes, estabelecendo as Iamtnas
meduIIares, rudimentos do systema nervoso. O desenvolvi-
mento se faz de modo progressivo, até que as laminas
medullares recurvam.se, enrolam-se, reunem-se uma á ou-
tra, de maneira a constituir o eixo cerebro-espinhal. Em
seguida, tres tumecências superiores, separadas por por-
ções estreitadas, respectivamente, vêm fundamentar o que

I
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se chamam vesÚ;ulas cerebraes primzkvas, distinctas em an-
terior, media e posterior.

Estas vesiculas cerebraes primitivas, mais tarde, sub-
dividem-se em outras vesiculas cerebraes secundarias, in-
flectindo-se umas sobre as outras, assim que as duas, an-
terior e posterior, bipartem-se em duas secundarias, e a
media permanece unica. Dahi o numero de cinco, subs-
tituindo as tres primitivas.

Vejamos, agora, o que taes vesiculas fornecem, por
seu desdobramento, conforme as descreve Kirmisson.

A vesicula cerebral primitiva anterior apresenta:
a) O cerebro anterior, ponto de partida d0s hemis-

pherios cerebraes e dos ventriculos lateraes.
b) O cerebro intermediario, origem do ventriculo me-

dio.

A vesicula cerebral primiti,'a posterior fornece:
a) O cerebro posterior ou vesicula cerebellosa, origem

do cerebello e da protuberancia.
b) A vesicula do bulbo.
A vesicula cerebral primitiva

que contem o aqueducto de Sylvius
drigemeos.

Como já acima assignalei, simultaneamente a taes
subdivisões, effectua-se no encephalo o phenomeno das in-
flexões, em numero de tres:

1) A inflexão cephalica anterior, produzindo-se na
união do cerebro anterior e medio.

2) A inflexão da nuca, na união do bulbo e da me-
dulla.

3) A inflexão da ponte de Varole.
Acompanhando taes estados que evoluem para o

lado da massa nervosa, o craneo tambem começa a to-
mar apparencia, iniciando o desenvolvimento.

Podemos affirmar, pelas investigações de varias au-
toridades, na materia, que elle passa por tres estados suc-
cessivos, taes o membranoso, o cartilaginoso e o osseo.

media, indivisa, é a
e os tuberculos qua-
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Assim como o cerebra, o craneo é egualmente repre-
sentado por tres vesiculas, subdivididas em cinco, como
as vesicu1as cerebraes.

A primeira vesicula craneana, ou frontal, corresponde
an cerebro anterior.

A segunda, intermediaria, corresponde ás camas op-
ticas.

A terceira, ou media, está em
medio (tuberculos quadrigemeos,
aqueducto de Sylvius).

A quarta, ou posterior, ao cerebro posterior (cere-
bello).

A quinta contem o bulbo.
O craneo tem por origem principal as laminas proto-

vertebraes ou 1aminas de Koelliker, cujos bordos se vão
lentamente inflectindo, recurvando-se, dirigindo-se ao en-
contro um do outro, até que se ajustam intimamente, fir-
mando o craneo primitivo.

A base, menos extensa, é cartilaginosa; a abobada,
mais consideravel, é membranosa.

E' no meiado do segundo mez do evoluir do em-
bryão que se mostra o craneo osseo, sob a apparencia de
pontos de ossificação. Mas antes de se tocarem, estes se-
param-se por espaços que nada mais são que as Jontanellas.

Geralmente em numero de seis, adquirem conside-
ravel importancia para o pediatra e o cirurgião.

Distinguem-se duas superiores, na linha mediana do
craneo; quatro Jateraes, conocando-se duas de cada lado.

Das fontaneJJas superiores, resalta a de maiores di-
mensões, que traz o nome de Jontanella anterzor ou bregma-
tzca, de fôrma losangica. Resulta da reunião das suturas
sagittal e fronto-parietal.

Vem depois a Jontanella posterior ou occipital, de fôr-
ma triangular. Muito menor que a anterior, chamam-lhe,
outrosim, de lambddide.

relação 'com o cerebro
pedunculos cerebraes,
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Das lateraes, a anterior é a ./ontanella jterzca, a pos-
terior é a astenca, denominações que nasceram, em virtu-
de dos pontos de união dos ossos do craneo, onde ellas
se assestam.

Excepcionalmente podendo conservar-se até á idade
adulta, a fontanella bregmatica é, com tudo, a mais per-
sistente, pois desapparece, mais ou menos, pela idade dos
dois annos.

A lambdoide conserva-se menos tempo, e as lateraes,
em breve, desa pparecem, com os progressos da ossifi-
cação.

Entre os ossos proprios do nariz e o frontal, póde
ser encontrada, embora com bastante raridade, uma pe-
quena fontanella. Assim tambem, entre o buraco occipi-
tal e a protuberancia occipital externa, isto é, ao niveldo
z1zÚm,é possivel, em casos excepcionaes, a existencia de
outra, baptisada por fontanella cerebellosa.

O conhecimento destas ultimas, apezar de tocarem o
terreno do excepcion:>l, trazEm, não obstante, grande au-
xilio ao estudo do assumpto deste trabalho.

Ainda que succintamente descripta a embryogenia
craneo-encephalica, é obvio que, com essas noções, mais
desembaraçadamente poderei abordar as questões da

B) Pathogenia

Eis o ponto mais relevante da materia que enche as
paginas desta obra.

N o estudo da pa thogenia da meningo-encephalocéle
surgem duas theorias, de real importancia, a fetal e a
embryonaria, nellas se apoiando differentes mestres.

Pela mais perfeita adaptação aos factos scien~ificos,
de accordo com os dados anatomo-pathologicos, trazendo
maior clareza na explicação' di) phenomeno desenvolvido
nas meninges e no encephalo, a segunda sobrepujou, dan-
do por vencida a primeira.
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I) Theoria fetal

Defendida principalmente por Spring, esta, a mais
antiga das doutrinas, faz da meningo-encephalocéle uma
modificação, presa intimamente ao periodo fetal.

Póde ser chamada: theoria das alterações patholo-
glcas.

Emtanto, autores que a defendem, longe estão de
pensarem da mesma maneira.

Observadores, como Corvinus, já em 1749, Niemeyer,
no seu trabalho «De hernia cerebri congenital », de 1833,
e Klementowsky, em 1862, attribuiam a anomalia á OSS/~
fÚ;açào retardada e Irregular dos ossos do craneo, verdadeira
craneo-tabes fetal, graças á qual, o cerebro conseguiria
fazer hernia por pontos fracos da abobada craneana.

Talko, Hirschpring, Kürster, consideravam antes o
phenomeno, como resultado da ossifÚ;açào precoce das su-
turas do craneo, impellindo, dest'arte, cerebro e membra-
nas, á procura de sahida por logares outros, onde a sol-
dadura não se tivesse effectuado ainda.

Já Ackermann, no «Die Schadeldifformitat bei der
Encephalocele cOllgenitale », encarava o facto de modo
diverso, affirmando que, no caso de tratar-se de um hydro-
encephalocéle, o liquido, contido no tumor, seria a causa
da reunião incompleta das paredes do craneo e, conside-
rada uma, encephalocéle pura, a massa encephalica faria
hernia por lacunas craneanas.

Bruns tambem sustenta que «il est encore possible que,
même avec un développement normal du cerveau, Ia for-
mation des enveloppes crâniennes, et en particulier 1'0s-
sification des os occipital et frontal, sur Ia ligne médiane,
aient été rétardées ou soient demeurées imparfaites, sous
l'influence de quelque cause étrangere au cerveau. Dans
ces conditions, le cerveau en se développant normalement,
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n!a pas rencontré à ce niveau Ia résistence normale, et i1
a pu en résulter pour lui une hernie partielle.» (1)

Pensa, egualmente, o mesmo autor que rupturas pro-
duzem-se na capsula membranosa molle que contem o
cerebro, no periodo'primitivo da vida fetal, e que sobre-
vêm como resultado de violencias exercidas sobre o ab-

domel1 materno, durante a gravidez. E é a favor dessas
alteraç5es que se constitue a hernia do encephalo.

Nas «Memorias,» apresentadas á Academia de Medi-
cina da Belgica, em 1853, Spring, de Liege, propoz a sua
theúria, a mais notavel das doutrinas das alterações pa-
thologicas.

Resul tan te de inflammações, occorridas nas meninges
ou na cavidade ventricular, perturbações que adquirem um
caracter círcumscripto, urna hydropzSla enkystada se descn-
voh'e, derramamento este intraventricular ou meningeo.
Como consequencia, o cerebro e seus envolucros fazem

hernia, obrigados á sahida pela distensão do liquido pro-
duzido.

Nutrindo suas idéas, para mais evidenciar uma al-
teração pathologica do feto e não uma parada do desen-
volvimento do embryão, Spring accentúa que taes tumores
jamais occupam a região das fontanellas, não se asses-
tando sobre a linha media do craneo.

A seguinte nota de Giraldes, no antigo livro de 1869,
::tpoia a proposição de Spring:

«Pendant 10ngtelllps on s'imaginait que l'encéphalo-
ceIe se développait à travers les sutures et les fontanelles.
Une étude attentive des faits a demontré que cette idée
était erronée. Dans Ia grande majorité des cas, on a vu'
que Ia hernie s'éffectuait à côté des sutures, par un trouée
des os du crâne. C'est là un point acquis maintenant à

(1) Bruns, apud Ho/mes -- Thérapeutique des maladies chio
rurgicales des enfants - Pg. 78.
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Íà scien~'e et parfaitement indiqué par plusieurs ~mato-
mistes, en particulier par M. Spring.» (1)

Entretanto, o que sustenta Spring é combatido por
observadores mais modernos, e mesmo, quando abordar
questões anatomo-pathologicas da meningo-encephalocéle,
ser-me-á dado mostrar que, embora raramente, o tumor
póde assestar-se nas fontanellas, tendo a séde sobr~ a linha
mediana, quasi sempre ao nivel da região occipital.

Partidario da theoria de Spring, Holmes assim se
expressa: «J...,apréexistence de l'accumulation du liquide
hydropique dans les cavités du cerveau ou de ses mem-
branes me paralt être Ia senle cause évidente de le dif.
formité qui nos occupe. (encéphalocele).» 2)

JfJ Theoria embryonaria

A theoria embryonaria ou a da parada do desenvol-
vimento, ligada a phenomeno analogo, que se passa na
medulla, a SjJz1Ulbijida} é hoje a mais applicavel aos casos
surgidos na sciencia, e como tal, a universalmente acceita.

Atacadas por Larger, na memoria de 1877, por Houel,
por Leriche, na these de 1871 e por outros ainda, as idéas
de Spring subtituiram-se pelo que, em 1822, enunciou
Meckel e que, em 1827, foi mais acuradamente estudado
por Geoffroy de Saint-Hilaire, exaltando a supremacia
da doutrina embryonaria.

Por suas investigações, adoptaram a doutrina de Me-
ckel numerosos autores, salientando-se, entre elles, Cruvei-
lhier, Malgaigne, Richet, Gosselin, e,modernamente, filiam-
se a ella, Kirmisson, Muscatello} Larger e Chipault. No
magnifico «Traité d'anatomie topographique», Tillaux ma-
nifesta sua predileção pela theoria embryonaria, pois teve
ensejo de confessar: «N ous dirons que Ia theorie de I'arrêt

(1) Giraldes (loc. cit.)-Leçons c1iniques sur les Maladies Chi-
rurgicales des enfants - Pago 373.

(2) Holmes (loc. cit.) - Pago 78.
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du développement rend une compte plus satisfaisantdes
faits observés et s'applique Sl1rtout mieux à leue ensemble.»l)

De facto, o exame anatomo-pathologico completo de
um desses -tumores que constituem as meningo-encepha-
locéles, vem confirmar a importancia de tal theoria.

Sabe-se, pelas noções de embryogenia, atraz descriptas,

que a abobada craneana cresce á custa das laminas .pro-
tovertebraes ou laminas de Koelliker,. que, por seu au-
gmentoprogressivo, chegam um dia a unir-se, arehite-
dando assim a caixa do craneo. Redundam as encepha-
locéles,desde que tal j-uncção não se realize.

Juntamente, porém, com essa suspensão do desenvol-
vimento, as vesiculas cerebraes primitivas e as meninges,
desde o inicio ectopicas, estabelecem um obstaculo, ata-
lhando a soldadura dos ossos.

A differença entre a theoria embryon:iria e fetal está,
pois, estabelecida.

Emquanto a segunda, ligando o facto a alterações pa.
thologicas, durante o periodo fetal, faz do .encephalo. uma
hernia secundaria, a theoria embryonaria explica não ha-
ver hernia se~undaria, mas bem urna ectopia primitiva,
visto que o encephalo e as menipges não tendem a sahir,
mas permanecem sempre fóra do craneo. Isto é devido á
parada da soldadura ossea, havendo ausencia tanto da du.

.ra-mater, como da parêde craneana em um ponto deter-
minado.

Tal anomalia identifica-se com a spt"na-biftâa, tanto
que já Cruveilhier a cognominára de sptiza-biftâa craneana.

Nesse estudo pathogenico da meningo-encephalocéle
ç!evemos levar ~P1 consideração, não sómente os casos d-
rurgicos, mas tambem um grupo de monstruosidades, apre-
sentando-nos o cerebro mais ou menos fóra do craneo e

que Geoffroy de Saint-Hilaire incluia em familia unica,

1) Tillaux (Ioc. cit.) - Traité d'anatomie topogr~phique-"
Pag. 68.


