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A enfermidade de Hand-Schiiller-Christian ou reticulo-endoteliose eranio-
hiposaria, é uma afeccio muito rara, observada principalmente na infancia,
depois de 2 anos até a puberdade.

Na literatura mundial, sdo bem limitados os casos que apresertam a clas-
sica sintomatologia do H. S. Ch. e, incluindo o nosso caso vemos que as obser-
vacoes publicadas até esta data no universo, ndo chegam a cem casos.

O fato de ter chegado, nestes Gltimos meses, a nossa clinica privada, vindo
do interior do Rio Grande do Sul, da localidade de S. Lmiz das Missoes, um
caso da enfermidade de Hand-Schiiller-Christian com rica sintomatologia, nos
oferece a oportunidade de trazé-lo, como contribuicio cientifica, para as “Jor-
nadas Sul-Americanas de Medicina e Cirurgia”.

Na nossa cidade de Porto Alegre e em todo o Hstado do Rio Grande do
Sul, o caso que relato é o primeiro observado e publicado.

Na literatura cientifica brasileira consultada, s6 encontramos 4 casos pu-
blicados. Um na “Revue Sud-Americaine T. 1. n.° 5, Mai 1930”, por E. Vam-
pré com o titulo de: “Sindrome de Christian™ (Politiria, exoftalmia, sindrome
adiposo-genital, deformacbes cranianas). A primeira vez que éste colega exa-
minou o caso foi em 5 de marco de 1918. Creio que até o momento atnal o
caso por ndés observado é o quinto publicado no Brasil.

Um outro observado em colaboraciio pelos colegas Rocha Vaz Capriglione,
em 1934, em que apresentam um interessante caso de enfermidade de H. S. ('h.,
numa crianca de 10 anos de idade e que estd relatado nas paginas 170 e 175
do livro do Prof. Rocha Vaz com o titulo seguinte: “Metabolismo e clinica dos
Lipidios”, editado no ano que findou de 1937.

(*) Trabalho apresentado is Jornadas Sul-Americanas de Medicina o Cirurgia_ rea-
lizadas em Montevideo de 24 a 31 de Janeciro de 1938, do easo clinico apresentado‘ pelo
autor no curso da Clinica Pediitrica médica da Faculdade de Medicina, no dia 20 de
Outubro de 1937.
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Vampré, Villaca e Delape apresentaram um caso de H. S. C. a4 Associa-
¢ao Paulista de Medicina em 5 de Janeiro de 1937.

Tratava-se de uma crianca de 13 anos que tinha dois sintomas: a deiscén-
cia das suturas e de zonas ésteo-condensantes ao lado de zonas osteoporéticas.

O dr. Olavo Lustoza, relatou na Sociedade de Medicina e Cirurgia de
Juiz de Fora e publicou no “Brasil Médico” em 2 de Maio de 1931, um caso
de enfermidade de H. S. €. numa crianca de 5 anos que apresentava: falha
6ssea do tamanho de 1 niquel de 200 réis, @o nivel do parietal; polifiria e poli-
dipsia; ligeira exoftalmia do olho esquerdo.

Também, na América do Sul, os colegas argentinos Beranger e Elizalde,
observaram dois casos da enfermidade de H. S. Ch., relatados na Sociedade
Argentina de Pediatria em Junho de 1934, e o colega argentino Marque fez
um estudo radiolégico sdobre um caso dessa enfermidade.

Kohan, de Santiago de Chile, publicou na “Medicina Moderna” de No-
vembro de 1933, um caso de H. S. Ch. Lembramos, tambem, que, ultimamen-
te, os colegas Steinsleger-Siullitel, de Rosério, Republica Argentina e Carrau
¢ Praderi, no Uruguai, apresentaram casos interessantes, da enfermidade de
Hand-Schiiiler -Christian, publicados, respetivamente, na “Semana Médica”
de Buenos Aires e nos Anales de la Facultad de Medicina de Montevideo.

Na bibliografia mundial, Moreau reune, até 1931, na sua monografia, 36
casos publicados, por colegas estrangeiros, até esse ano.

A magnifica e exaustiva monografia, de Moreau, da Universidade de Bru-
xelas, publicada nos “Archives Franco-Belges de Chirurgie” de 1931, e na
qual ha 35 casos publicados até essa época e um de observacdo pessoal do au-
tor foi o trabalho onde mais nos orientamos para realizar o estudo desta sin-
drome.

A literatura cientifica mundial sobre a enfermidade de Hand-Schiiller-
Christian devido aos poucos casos observados, ndo tem adquirido as propor-
coes extensas de outras modalidades clinicas da patologia infantil.

HISTORICO

Foi em 1893 que Hand publicou a primeira observacido clinica da enfer-
midade de Hand-Schiiller-Christian, considerando-a como uma das multiplas
férmas da tuberculose infantil, apezar de ndo ter encontrado, na autopsia rea-
lizada, lesdes tipicas dessa enfermidade.

Em 1905, Kay publica a segunda observacio em que relaciona a sua etio-
logia a hidrocefalia existente. Pusey e Thonsiine (1908) e Dietrich 1913)
publicam novos casos.

Surge Schiiller em 1916, apresentando dois casos com o trabalho mais
completo até essa época, sob o titulo “Disostose hipofisaria”, realizando um
estudo em que explica a sua patogenia, encontrando a um nimero bem apre-
ciavel de partidarios. E’ considerado, até entfo o trabalho mais completo e
melhor documentado.

Trés anos apds a divulgacio dos ecasos apresentados por Schiiller, surge,
em 1919, um estudo de Christian, sobre 5 casos da literatura mundial daquela
época, e, com apreciacoes de real valor cientifico descreve ésse quadro clinico
como uma sindrome que se carateriza por lacunas osteopordticas do cranmio,
exoftalmia e diabéte insipido.

Schiiller interpreta, entdo, o crinio em férma de mapa e a diabete, como
motivados pela insuficiéneia da hipéfise e explica a exoftalmia pela pressio
da fossa cerebral anterior.
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Hochstetter, em 1922, Grosh e Stifel em 1923, Alberti em 1924, Tompson,
Keegan e Dunse em 1925, Bianchi em 1927, estudam e interpretam de vérias
formas a enfermidade de H. S. Ch., no que se relaciona a glandula hipofise,
is lacunas cranianas, aos aspetos radiolégicoc, e a origem infecciosa, mencio-
nando o ultimo autor um caso de cura.

O ano de 1928 marca uma etapa bem significativa no estudo da enfermi-
dade de H. S. Ch. Nesse ano, Rowland publica dois novos casos e estuda a
analogia dos sintomas. que apresentam a disostose hipofisaria e alguns casos
de xantomatose cranio-cerebral. E no estudo por éle realizado sébre o reti-
culo-endotelium nas afec¢des xantomatosas, estabelece a fusdo entre as duas en-
fermidades.

Estuda, nessa época, a disostose hipofisaria de H. S. Ch. e a xantomatose
Gssea e, nas biépsias efetuadas, realca o papel importante que desempenham a
hipercolesterinemia e a reacdo reticulo-endotelial, maquele quadro clinico e
pela terapéutica por ele empregada deduz conclusdes bem interessantes.

iriffith (1922) desereve como sendo wma xantomatose generalizada, com
lacunas osteoporédticas do crinio, diabete insipido e nanismo hipofisario com
lesbes xantomatosas da pele e de érgdos internos.

Surgem os trabalhos de Herzemberg (1928), Brehme (1928), Pende (1929),
estudados pelos seus assistentes Cignolini e Barco. Em 1929, Prickhan des-
creve um caso de enfermidade de H. 8. Ch. atipica pela auséncia de diabete
insipido e em que verificou, no material extraido pela biépsia, células xanto-
matosas.

Ainda, em 1929, Mine, relata um caso com a sindrome completa, numa
crianca de 3 anos, onde poude verificar a natureza xantomatosa das lesdes es-
tudadas.

Continuaram os trabalhos de Hoefere Santoro. Vampré, em 1930, em S.
Paulo no nosso pais, relata um caso de enfermidade de H. S. Ch. publicado
na “Revue Sud-Americaine de Médecine et de Chirurgie” com os sintomas:
politiria (25 litros em 24 horas) exoftalmia, sindrome adiposo-genital e defor-
macaa craniana.

Sosman, em 1930, apresenta 3 casos em ue realca a acdo curativa da ra-
dioterapia.

Pincherle e Sighinotti, em 1931, descrevem a sindrome completa com hi-
percolesterinemia e verificacio, pela bidpsia, de xantoma.

Schiiller observa um 4. caso, num adulto que faz a evoluciio terminands
pela morte e na autdépsia praticada por Chiari, num bem documentado estudo
que publicou, relata as interpretacoes andtomo-patolégicas soébre a disostose
hipofisaria.

Moreau, professor agregado da Universidade de Bruxelas, em 1931. veu-
nindo e estudando os casos publicados na literatura mundial até ésse ano. em
atmero de 36 e 1 observado por 8sse autor. Lesné, Lievre e Boquen obser-
vam, na Franca, o primeiro caso em 1932.

No Brasil, como ji vimos, E. Vampré, em S. Paulo, observou esta enter-
midade e publicou (1930) sob o titulo: “Sindrome de Christian” (Polifiria,
exoftalmia, sindrome adiposo genital, deformacdes cranianas) e no Rio de .Ja-
neiro, Rocha Vaz — Capriglione, publicaram o caso observado dessa enfermi-
dade, no livro do Prof. Rocha Vaz (1937) e sob o titulo: “Metabolismo e c¢li-
nica dos Lipidios”.

Vampré, Villaga e Delape, tambem apresentaram um caso de H. S. ('h.
a Associagio Paulista de Medicina, no més de janeiro de 1937.

O dr. Lustoza, de Minas Gerais, apresentou um caso de enfermidade de
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H. 8. Ch. na Sociedade de Medicina e Cirurgia de Juiz de Féra, em 14 de ja-
neiro de 1931.

Stensleger e Slullitel, publicam em agosto de 1933, na “Semana Médica”
de Buenos Aires, o primeiro caso observado em Roséario, Repiiblica Argentina.

Carrau e Praderi, do Uruguai, publicam em 1934, nos “Anales de la Fa-
cultad de Medicina” de Montevideo, dois casos sob o titulo de *Disostosis a
predominio Craneo Facial en la infancia”, observado, um na sua clinica e ou-
tro na de outros colegas (Hospital Pedro Visca) e que leram, em interessante
comunicacido na sessdo de 26 de outubro de 1933, na Sociedade de Pediatria
dessa cidade.

Beranger e Elizalde, apresentaram dois casos da enfermidade de Hand-
Schiiller-Christian, na Sociedade de Pediatria de Buenos Aires, em sessio de
26 de junho de 1934.

Comby J. divulga tambem observacio por ele feita nos “ Archives de Med.
des Enfants”, em setembro de 1933, com o titulo: La maladie de Schiiller-Chris-
tian (Revue Générale).

SINONIMOS

A enfermidade de Hand-Schiiller-Christian recebe vérias denominagoes.
e esta afeccdo, motivada por uma perturbacdo do metabolismo dos lipidios,
com especial predilecdo da cholesterina e seus ésteres que se armazenando nos
0ss0s assim como em diversos 6rgdos da economia, adquire expressio clinica
mais ou menos carateristica.

Lembrando os cientistas que melhor e primeiramente a estudaram, ela
surge com o nome de “Enfermidade de Hand-Schiiller-Christian™ (internistas
e neurologistas) e alguns autores, considerando que, tambem Rowland foi »
primeiro em apreciar sua verdadeira patogenia, acrescentaram o seu nome ¢
denominaram-na: Lnfermidade de Rowland, conforme Sosman: sindrome de
('hristian; Disostose hipofisiria (Moreau) ; Xantomatose cramiohipofisaria de
Rowland (dermatologistas) e, os anatomopatologistas, lembrando que nessa en-
fermidade existem alteracoes que consistem em hiperplasia do tecido reticulo-
endotelial, a designam: ‘“Reticulo-endoteliose cranio hipofisiria, simples ou
xantomatosa” (andtomo-patologistas) ; Diabete insipido disostésico de Pende;
“Lipoidose tipo Schiiller-Christian; “Histiocitose lipdidica”; “granulomatose
lipéidica.”

Constata-se, assim, que nos diversos ramos da ciéncia médica, surgem vA-
rias denominagdes, significando, sua localizacio predominante, seus sintomas,
a sua patogenia, nomes ésses que correspondem aos cientistas que primeiro e
melhor a estudaram, verificando-se que os internistas, os neurologistas, os der-
matologistas, os andatomo patologistas, a definem e classificam segundo os no-
mes proéprios dessas especialidades.

IDADE — SEXO — RACA

Moreau verificou que dos 36 casos conhecidos na literatura mundial atdé
1931, a metade foi observada em criancas de 3 a 6 anos de idade (16 s6bre 32).

Dos casos relatados na bibliografia mundial, verificamos, que o paciente
mais jovem, tinha 1 ano e meio e o mais idoso, cincoenta e c¢inco anos.

O sexo masculino predominou sébre o sexo feminino na proporcio de 24
meninos para 8 meninas. Recordando o nosso caso, diremos que ele é do sexo
masculino, tem 2 anos e meio e é de raca branca,
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Sabemos a vizinhanca que existe da enfermidade de FI. S. Ch. com as ou-
tras lipoidoses: as sindromes de Gaucher e a de Niemann Pick, que sdo obser-
vadas com maior frequéncia na raca hebraica, enquanto a enfermidade de
Hand-Schiiller-Christian observa-se em todas as racas.

A enfermidade de H. S. Ch. ndo &é congénita, nem familiar; ela é adqui-
rida, e muitas dessas criancas desenvolvem rormalmente até os 2 anos, para
depois surgirem os primeiros sintomas e fazerem, mais tarde, a sua clissica
evolucao.

ETIOPATOGENTA

Diziamos ha pouco que a enfermidade de H. S. Ch., nio ¢ hereditidria nem
familiar e que ndo ataca de preferéncia a raca judaica como, frequentemente,
se constata com as outras afeccdes vizinhas, as sindromes de Gaucher e a de
Niemann Pick.

Hand, na sua primeira observacio, relacionava a sua etiologia a infeccio
tuberculosa.

Natali vé na enfermidade de H. S. Ch. uma anomalia constitucional, pri-
waria e congénita das células, arrastando ndo sémente um depdsito, mas uma
retenco e uma acumulacio da colesterina e seus ésteres.

Schiiller, em 1915, estudando as perturbacdes dessa sindrome, interpre-
tava-as como existindo hipofunc@o da hipdéfise. ‘

Foi em 1928 que Rowland, estudando a sindrome, destaca a existéncia da
perturbacio do metabolismo dos lipides e internreta a hipercolesterinemia exis-
tente e realca a aciio de um processo fagocitiario, observando-se a localizacéo
no tecido reticulo-endotelial.

As células déste tecido se hipertrofiam e se multiplicam e assim se justi-
fiea a formacio do processo tumoral, que infiltrando-se, impregnando e des-
truindo principalmente o tecido 6sseo, nos apresenta com maior frequéncia
essa localizacdo que no nosso caso é bem caracteristica. Existem, porém, aque-
les que ndo aceitam esta teoria e pensam, entretanto, que é uma enfermidade
tissural.

Os documentados trabalhos de Rowland tém sido. ultimamente, confir-
mados por Epstein—Lorenz, nos quais salientam o papel predominante que
desempenham — a colesterina e seus ésteres.

E, estudando o grupo vizinho de enfermiidades em que estd perturbado
o metabolismo dos lipidios, com a escola de Pittaluea, os classificaremos como
“enfermidades do metabolismo das células do sistema reticulo-endotelial que

compreendem :
a) a enfermidade de Gaucher;
by y “ Niemann-Pick;
c) “ # “  Behiiller-Christian ;

d) as férmas de histiocitomatoses lipdidicas nfo sistematizadas (tumo-

rais, localizadas, ete.).

Existem os que formam um 4.° grupo, féra do quadro de perturbacoes
do metabolismo lipidico no sentido restrito (Bogaert, Scherer e Epstein) reu-
nindo formas de obesidades generalizadas, tendo por origem uma perturbacéo
do metabolismo das gorduras neutras: a lipodistrofia progressiva on doenca de
Barraquer-Simons e a distrofia adiposo genital denominada ainda obesidade hi-
pofisiaria.

Segundo Pittaluga, “a lesdo das células do §. R. E., como fator essencial
na patogenia dos processos moérbidos déste grupo ¢ um facto comprovado de
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férma muito mais segura e constante que nas enfermidades hereditarias e con-
génitas do S. R. E.” b

Na sindrome de Gaucher ou cerebrosidiose, na dispersdo e impregnacao
das eélulas eaucherianas por predominincia dos cerebrosidios e na sindrome
de Niemann-Pick ou fosfatidiose, na perturbacdo do metabolismo lipidico, a
predominéncia é de lecitina, enquanto que na enfermidade de Hand-Schiiller-
Christian, é a de cholesterina.

Compreendemos, perfeitamente, que na enfermidade de H. S. Ch. ha al-
teracio mais ou menos profunda de metabolismo dos lipidios, indo a coleste-
rina, em excesso, impregnar-se de preferéncia nos o0ssos.

Czerny abriu um grande capitulo na parte de sua classificacdo: ex.-cons-
titutione e no papel preponderante que desempenha nas diateses.

Sabemos o papel importante que desempenham mna etiopatogenia dos mais
variados quadros clinicos da patologia infantil a questdo terreno: hidrolabil,
hemolabil, neurolabil, ete., e, também sentimos como na enfermidade de H. S.
Ch. o estado miopragico do sistema reticulo-endotelial, talvez por um fator
hereditario conforme Pincherle, tendo como causas desencadeantes as toxi-in-
feccgoes diversas, as disergias endderinas, associadas ou mfo ao terreno meuro-
artritico, a existéncia de consanguinidade e assim como a acio dos t6xicos em
geral, sdo todos éles fatores que se associam oun intervém nas mais variadas
acoes.

PATOGENIA DO DIABETE INSIPIDO — Depois dos trabalhos de
Roussy e Camms, de Bremer e Barley, aceitamos a localizacdo do centro cere-
bral regulador do metabolismo hidrico, nos nucleos do diencéfalo e muito es-
pecialmentes, do tuber cinereum. Estes autores observaram, experimentalmen-
te, o aparecimento do diabete insipido, provocando lesdes minimas nestas re-
gides e nos exames complementares de anatomia patolégica confirmaram, ple-
namente, as lesOes existentes.

As autépsias dos doentes de Thompson demonstraram a existéncia de um
processo de esclerose antigo e extenso ao tuber-cinereum; a de Chiari, uma in-
filtracdo de células xantomatosas; a de Griffith, um tipo de infiltracio fibro-
xantica, muito intensa, désses centros mervosos.

Rowland, na autépsia de seu caso que néo apresentava diabete insipido,
verificou, pelo exame histolégico, da regido mencionada, a auséncia de qual-
quer lesdo cerebral.

Parece que a infiltracio dos elementos xantomatosos no lébulo posterior
da hipofise e no tuber-cinereum motivam o diabete insipido.

Um mecanismo de compressdo, motivado pelas placas de mdédulos xanto-
matosos ou de fibrose, alteracdes Gsseas da base por descalcificacdo ou por hi-
perostose, causando deformacoes e compressdo podem, perfeitamente, fazer de-
sencadear o quadro do diabete insipido.

Diremos, enfim, que as alteracdes dos centros diencefélicos, muito princi-
palmente do tuber cinereum, sejam as diretas (infiltracio com esclerose on
xantomatosa) ou indiretas (por compressdo) sio fatores suficientes para pro-
duzir os sintomas e justificar as nocoes classicas hoje estabelecidas sobre essa
sindrome.

PATOGENIA DO NANISMO E DO INFANTILISMO HIPOFISARIO
— Confere-se atualmente o papel que desempenha a glandula pituitaria no
crescimento, assim como, também ja ndo se ignora que o l6bo anterior estd in-
timamente ligado ao desenvolvimento dos 6rgdos sexuais e sua regula(;,iio. Sa-
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hemos, também, que o hiperfuncionamento da glindula provoca o gigantismo
e a acromegilia e o hipofuncionamento, o nanismo e o infantilismo hipofisario.

Moreau, estudando os casos que reuniu na sua monografia, relata que pe-
los estudos andtomo-patolégicos e radiografices, verifica-se:

1.9 — lesoes da glandula pituitaria (3 casos).

2.9 — Jesdes da vizinhanca imediata (nddulos ete.) 2 casos.

3.9 — lesdes Osseas na autépsia (4 casos). :

4.9 — Enfim, alteracoes da sela tarcica, constatadas radiologicamente

(5 casos).
O nosso doentinho apresenta alteracoes na sela tarcica (aspéto radio-
16gico).

PATOGENIA DA EXOFTALMIA — A exoftalmia motivada pela de-
formacao da orbita, fo1 a primeira hipétese formulada.

Em diversas autépsias realizadas em doentes de H. S. ('h., verificou-se
osteoporose na base do cranio. A ahdboda orbitaria torna-ce membranosa, di-
minue a sua resisténcia Ossea e, sofrendo a acio do peso do cérebro, se defor-
ma, se achata e, diminuida na sua capacidade, projeta o globo ocular para a
frente. '

Hausman e Bromberg, descrevendo o caso de exoftalmia por éles obser-
vado, dizem: “pensavamos a cada instante, ver cair o olho do doente!”™

Outros processos patogénicos sdo lembrados.

Mesmo Rowland, aceitando a teoria meciinica, admite que massas nodu-
lares ou prolongamentos xantomatosos localizados do fundo da érbita, inva-
dindo o seio esfenoidal e emitindo prolongamentos nas Grbitas, embanham o
nervo 6tico.

Chian e Wehler, encontraram na autépsia de seus casos de enfermidade
de H. S. Ch., nédulos xantomatosos, do tamanho de pequenas avelds, no fun-
do das orbitas.

PATOGENIA DA OSTEOPOROSE LACUNAR — A origem das lacu-
nas osteopordéticas do erdnio e dos ossos membranosos tém dado motivo a di-
ferentes interpretacdes patogénicas e tém sido lembradas como causas das la-
¢unas osteopordticas: '

1.9 — Perturbacdes enddéerinas, em primeiro plano na esfera da hipéfise.
2.9 — Origem infecciosa.

3.9 — s tfravmatica ou mecanica,

40 — ¢ pagética.

B0 e 0 %8 xantomatosa.

No que se refere a primeira causa diremos, com Morean: “a disostose hi-
pofisdria ndo ¢ uma disostose de origem hipofisaria e sim, melhor interpretan-
do, uma ‘disostose ‘e sintomatologia hipofisaria (ou melhor ainda hipéfiso-tu-
beriana).

No que se relaciona a origem infeceiosa, lembrariamos alguns casos de
H. 8. Ch. como os de Christian, Hand, Grosh—Stifel, Moreau, etc., em que 03
seus doentes tinham tido um estado anterior infeccioso: coqueluche, infeccdo
tuberculosa, escarlatina, mastoidite, sarampo, ete. O material anatomo-pato-
l6gico estudado, demonstra a aciio diversa sobre as lesdes de natureza dife-
rente.

No que se refere 4 origem traumética e meciinica, existem teorias:aceitas
por muitos cientistas, sobretudo a teoria mecéinica formulada por Bianchi,
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3ianchi estabelece que a disostose constitue a lesdo primitiva e admite que
a sindrome hipofisaria ¢ sceundaria, motivada pela compressao, estabelecendo-
se as consequentes perturbacoes mecanicas pelas alteracoes Osseas mais ou me-
nos <obre o infundibulum.

A sela tareica, modificada pelo processo de osteoporose. a transformacio
membranosa dos 0ssos, o bloqueio que sobre a hipdfise se estabelece, onde ela
estd encaixada ou alojada, ocasionam a compressao da glandula pituitaria e
mesmo sobre o infundibulum.

Bianchi lembra o papel importante da tumefaciio e espessamento Gssee
nos fenomenos de compressao.

A origem “pagética” na enfermidade de H. S. Ch. é baseada na teoria
formulada por K. Weiss em 1930, observou-se que trés doentes apresentavam
lacunas osteoporéticas do crinio, semelhantes as da disostose hipofisaria, ve-
rificando-se ao mesmo tempo alteracoes classicas da enfermidade de Paget,
tanto nos ossos dos membros como no cranio, ccexistindo com uma zona de
osteoporose.

Entretanto. hoje. pelas expressoes clinicas carateristicas e diferentes das
enfermidades de Paget e da Hand-Schiiller-C'hristian, nfio existe duvida sdbre
a diferenca dessas afeccoes.

ORIGEM XANTOMATOSA — No que se refere a origem xantomatosa
devemos as pesquisas inicials a Rowland, quem primeiro reconheceu a nature-
za xantomatosa das lesdes da enfermidade de H. S. Ch. Toi éle, o primeiro a
estabelecer a relacdo da xantomato-e generalizada e suas férmas ecrianio-cere-
brais.

Hoje, aceitamos esvas alteracoes mais ou menos profundas no tecido ésseo,
na enfermidade de H. 8. Oh., como sendo motivadas pela localizaciao de ele-
mentos xantomatosos em seus tecidos. Sintéticas e orientadoras sdo as pala-
vras de Moreau: “A conclusdo que se tira com a forca da evidéncia, déste con-
junto de constatacbes e que se impde com uma foérea insuspeita (diante desta
comparacao sintética) ¢ que as lesdes anidtomo-patolégicas fundamentais sio

idénticas na enfermidade de Schiiller-Christian e na xantomatose cranio-hipe-
fisdria: num caso como noutro, encontrou-se sémente lesdes puramente xAnti-
cas, ou seja uma associacido de fibrose e xantomatose.

Si se admite a identidade das lesdes andtomo-patolégicas — e & na anato-
mia patolégica que se encontra a tnica base positiva e precisa para a identifi-
cacio destas enfermidades misteriosas — toda a patologia da disostose hipofi-
sdria se esclarece mumi mnovo dia: a xantomatose, localizando-se nos diversos
segmentos esqueléticos, produz a descalcificacio e consequentemente, as lacu-
nas osteopordticas do crdanio e dos outros ossos. Localizada na dura-mater.
tapetando a sela tiircica, a parede dssea da loja pituitaria ou, emfim, a glandu-
la hipofisaria propria, a xantomatose provoca as pertirbacoes funcionais hi-
pofisarias, pela compressdao ou alteracoes histoldeicas e assim determina a in-
terrupcao do crescimento e o infantilismo hipofisario, com retardo sexual. \
invasdo xantomatosa do infundibulum e do tuber cinereum ou sua compres-
#ao pelas placas da dura-mater, explica perfeitamente $idiabete insipido. En-
fim, os nodulos xantomatosos intra-orbitarios ou a descalcificacio das 6rbitas
provocam uma exoftalmia mecénica por deformacio das cavidades orbitdrias.
Acessoriamente, a xantomatose se localiza em diversos 6refos internos, deter-
minando sintomas mais raros e de ordem secundaria.

A disostose hipofisaria é, pois, uma xantomatose crinio hipofisiria e sua
etiologia se confunde com a etiologia da xantomatose,”
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SINTOMATOLOGIA

A sindrome classica completa da enfermidade de Hand-Schiiller-Christian
apresenta uma triade sintomftica bem caraterizada e que consiste:

1.0 — Em lesdes osseas, muito principalmente dos 6ssos do erdinio, com
osteoporoses lacunares que podem chegar a perfuragbes da taboa
interna e taboa externa.

2. — Exoftalmia mono ou bilateral.

3.9 — O diabete insipido.

A estes trés sintomas que, mesmo isolados tém, muitas vezes, real valor,
deve-se levar em conta frequentemente um 4.° sintoma de enorme importancia,
que é a interrupcéio do crescimento que pode levar ao nanismo ou caraterizar-
se por infantilismo hipofisdrio. Temos, mais o que geralmente carateriza
esta enfermidade ¢ numa tétrade sintomatica, mais do que uma triade como ge-
ralmente é lembrada.

Este interessante conjunto de sintomas, representa a expressio clinica
classica desta misteriosa enfermidade, porém, principalmente, considerando
os diversos periodos da sua evolucio, nem sempre todos éles se apresentam, e
as vezes um Unico sintoma nos orienta, nos lembra e justifica essa rara enfer-
midade.

O sintoma mais frequente observado é o das lacunas ésseas na abdboda
craniana, e que se carateriza por perdas de substincia oéssea, apresentando
lacunas ow perfuracioes dsseas.

As dimensdes destas lacunas sdo do tamanho o mais variado, desde uma
ervilha até a da palma da méo, como o caso apresentado por Hausman e Brom-
berg (10,7 x 5 cts.).

As vezes isoladas, outras vezes se prolongam e se entrelacam formando
um contérno policielico festoado, como se observa no nosso doentinho. O cra-
nio apresenta o aspéto de Cranio em carta geografica, onde as lacunas no seu
contorno parecem recortadas por um saca-bocado e esta férma tdo carateris-
tica foi assim denominada pela primeira vez, por Schiiller.

As bordas das lacunas sao bem nitidas; talhadas a pique e, muitas vezes.
observamos, como em nosso caso, que a tiboa interna e externa estio destruidas.

Nas autépsias se observam, frequentemente, “orificios” ou perfuracdes
completas da abdéboda craniana.

. A situacdo ou séde predileta das lacunas osteopordticas é a abdéboda do
¢ranio.,

Podemos dizer que éste & o sintoma capital que, excepcionalmente, falta.

Vervificamos, também, que no crinio as partes antero-laterais sio as mais
atingidas, isto é, nos ossos: frontal, parietais e temporais. As lacunas ocipi-
tais sdo relatadas nos casos de Sosman, Pende, Barco, Rowland, Christian =
Breheme, porém elas constituem a excecfio. No nosso caso observamos uma
lacuna ocipital.

O processo de rarefacio ssea e amolecimento pela osteoporose da abéba-
da,. orbitéria, isto é da fossa cerebral anterior e verificada nos casos em que
existe exoftalmia, é uma férma também muito observada.

~As mais frequentes localizacoes sdo na abéboda orbitiria e As vezes na
base do cranio. A osteoporose na abdbada orbitdria, conforme apreciacio dos
casos reunidos por Moreau, foi de 10 vezes sébre 20.

O processo de osteoporose extende-se aos outros ossos da face, sendo o
mais observado o do maxilar inferior e sinfise mentoneana. No nosso caso, o
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processo osteoporético também atingiu o ramo ascendente direito do maxilar
inferior.

A sela tareica é, muitas vezes, atingida.

As lacunas nos ossos da bacia sdo, frequentemente, atacadas e as asas ilia-
cas da mesma férma uni ou bilateralmente. E, entdo, como no nosso caso, tem-
se a impressdo que a asa do iliaco parece destruida por uma imensa lacuna
osteopordtica, que respeitou o contdrno 6sseo o qual parece mais ou menos in-
tato. ) i
Nos 36 casos publicados no mundo e reunidos por Moreau na sua mono-
erafia, até o ano de 1931, menciona ésse autor 2 casos em que foi atingido o
pubis e 7 casos a extremidade superior do femur. No nosso caso, a extremida-
de superior déste osso femur esquerdo foi atingida por lacunas osteoporéticas
de grande tamanho.

Finalmente, diremos que podem ser atingidos os outros ossos do esqueleto
(costelas, vértebras, omoplatas, radio, humeros, femur, tibia, ossos dos dedos
da mio e dos pés, ete.) porém conforme o esquema (Schinz) desenhado no es-
queleto em ordem de frequéncia, constatamos que estas localizacdes sdo raras
e a predilecic é para os ossos membranosos e 0s ossos chatos.

Christian, Sosman-Hoffer e outros autores tém observado casos em que pela
localizaciio do processo na zona petrosa do temporal s6 se verifica o aparecimen-
to de surdez e otorrea. () nosso caso apresenta otorrea rebelde ao tratamento.

Nos casos de enfermidade H. S. Ch., na inspecdo e avalpacio do erdnio,
encontramos, seguidamente, saliéncias, verdadeiras bossas pseudo-tumorais, de
dimensdes variadas desde o tamanho de uma pequena avela até o de meia la-
ranja, elementos ésses que correspondem as lacunas osteopordéticas.

Observamos que uma membrana cobre o orificio osteoporético e entre esta
membrana e o couro cabeludo existe uma cavidade contendo liguido de aspéto
e consisténcia todo especial. O liguido que extraimos por puncio de um d8s-
ses tumores era espesso, filante, de cor amarelo-escuro e completamente des-
provido de cheiro.

O nosso caso apresenta bossas de dimensdes bem extensas (7,5 x 4 ets.).

Pela apalpac@o désses tumores, observa-se que nio existe resisténcia 6ssea
e podemos sentir, como no mnosso doentinho, localizaces cranianas onde se
constata os batimentos cerebrais sob a méo que apalpa, como também, pode-
se verificar, perfeitamente, os bordos a pique no contdorno dos tumores.

As lesdes osteoporéticas, com localizacbes na bacia e mas cadeiras podem
alterar o aspéto destas regides com eclaudicacfio; a marcha do paciente di As
vezes a impressdo de luxacio congénita, como a do nosso caso.

Diriamos que, indiscutivelmente, a osteoporose lacunar, muito principal-
mente dos ossos do eranio, ¢ um dos sintomas precoces e mais constantes.

Em varios casos observados faltou o diabete insipido, em outros a exoftal-
mia e, em outros nio existiam, ainda, perturbacdes do desenvolvimento e cres-
cimento.

A EXOFTALMIA — ¢é um sintoma muito constante na enfermidade de
H. S. Ch., apesar de nfio ser da frequéncia da osteoporose lacunar. Ela pode
ser uni ou bilateral.

A exoftalmia, como ja dissemos, se observa quando o processo osteoporé-
tico atinge, principalmente, os ossos que constituem a parte superior e poste-
rior da Orbita.

A exoftalmia, no inicio unilateral, em grande niimero de casos, na evoln
¢do da sindrome, termina com a férma bilateral,
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No caso observado por Vampré, o pequeno doente fez a luxacio expor-
tanea.

“Um dia, quando éle teve uma crise de lagrimas, os olhos ameacaram sal-
tar féra das Orbitas, verdadeiramente luxados para fora (luxacao ocular es-
pontanea) ; no inicio a mae ou mesmo a crianca chegavam a retornar os olhes
as orbitas. HEstas luxacoes se produziram do terceiro ao 5.° ano.”

O DIABETE INSIPIDO — & um sintoma que nido sendo constante, va-
vias vezes ausente no inicio, surge com frequéncia no periodo mais avancado
da enfermidade H. S. Ch. A poliuria e a polidipsia pode ser bem acentuada.
No caso observado por Vampré, a eliminacdo de urina nas 24 horas chegeu a
cifra de 25 litros.

A urina eliminada néo apresenta, em geral, elementos anormais, & de as-
péto claro e a densidade oscila entre 1000 e 1001. Quanto a politria, ¢ mais
acentuada.

Lembremos, agora, que as lesdes localizadas no esfendide (apoéfises c¢lindi-
des anteriores, fossa pituitdria, ete.), pelo bloqueio sdbre a elandula, motivam
o diabete insipido.

PERTURBA(COES DO CRESCIMENTO E DESENVOLVIMENTO
Na grande maioria dos casos o crescimento corporal se detem desde o inicio da
doenca e a medida que o tempo passa observa-se que a crianca, comparada ¢om
outras normais, esta detida no seu crescimento, podendo ficar anda. Durante
a evolucdo, muitas vezes, longa da enfermidade de Hand-Schiiller-Christian.
podemos observar uma série de manifestacoes que caraterizam os diversos es-
tados.

No inicio, pouco se exteriorizam as perturbacoes do crescimento. para
mais adiante observar-se o retardo ou parada comnleta, acompanhada do na-
nismo hipofisario ou infantilismo hipofisario.

SINTOMAS INCONSTANTES — Vimos que os sintomas mais constan-
tes da enfermidade de /. S. Ch. eram: lacunas Osseas cranianas, exoftalmia,
diabete insipido e retardo do erescimento e manismo hipofisiario. Podemos.
fambém, observar uma série de sintomas inconstantes, e que, As vezes, azom-
panham.a enfermidade, ¢como sejam: aumento do volume do erdnio, com ca-
rateres de hidrocefalia (Kay); hipertensido intracraniana (Santoro); deiscén-
cias das suturas Gsseas cranianas; caquexia hipofisiaria (Hoschtetter-Veit) ; dis-
trofia adiposo genital tipica (ICyrklund, Vampré, Schiiller, Christian) ; surdez
bilateral (Hoefer); hemiatrofia lingual (Vamprd); lesdes pulmonares de es-
clerose difusa (Rowland); anemia intensa (Schinz) sem maiores modificaces
do quadro hematico; queda dos dentes (Christian) on anomalias dentarias
(perda do aparelho de sustentacdo, precocidade da erupedo e dentes supranu-
merdrios) ; perturbagdes psiquicas; alteracdes da pele (xantomatoses cutineas)
a hipercolesterinemia é elemento que nem sempre se verifica. Temos, também.
férmas em que o sintoma dor acompanha o f. §. Ch., assim como um estado
asténico, irritavel, de sensaciio de debilidade ou enfraquecimento.

HISTOLOGIA E ANATOMIA PATOLOGICA

Na enfermidade de H. S. Ch. surge, em primeiro plano, como seus ole-
mentos normais substituidos por células xantomatosas.

(farrau e Praderi, no capitulo de Histologia patolégica e patogenia; quan-
do se referem as células xantomatosas assim se expressam :
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“Tstas sdo erandes células, uni ou multinucleadas, de nucleos pequenos
periféricos, amiude picnéticos, ecom muito abundante “citoplasma de aparén-
cla vacuolar espumosa” produzida por inclusoes formadas sobretudo por és-
teres sais do colesterol e dando dupla refracdo com os “nicols” eruzados; ain-
da mais, inclusoes de gorduras neutras, porém ¢ a inclusio lipdidica, a que ca-
rateriza a xantomatose” (Lesné, Liévre e Boquien).

“As células xantomatosas, dizem éstes autores, parecem derivadas dos en-
dotélios vasculares, dos histiceitos do tecido conjuntivo, talvez das células re-
ticuladas da medula 6ssea.”

“Segundo as teorias de Rowland, admile-se que as alteracdes citadas se
produziram por um distarbio do metabolismo lipidico, que acarretaria, primi-
tivamente, hipercolesterinemia. O excesso déste lipdide se tornarvia irritan-
te, provocando uma reacao defensiva das paredes vasculares; e por um pro-
cesso fagocitario se localizaria no tecido reticulo-endotelial, cujas células se
hipertrofiam e se reproduziriam, originando, em consequéncia, as massas tu-
morais xantomatosas carateristicas de Schiiller-Christian.”

Diz Moreau: “As lesdes Osseas aparecem mais completas a luz das consta-
tacoes andtomo-patoléeicas: nao sémente, encontra-se lacunas descaleificadas,
perfuracoes multiplas, “a 1’emportepiece”, onde o 0sso se encontra transfor-
mado numa membrana; “que se corta facilmente com o bisturi e com a tesou-
vra” (Thompson), mais, ainda, encontra-se duma maneira quasi constante, le-
soes de “inicio”, numerosas pequenas erosdes, limitadas seja a taboa externa
ceja a taboa interna, ou bem ainda, incluidas entre as duas taboas intatas,
porcoes do osso “carcomidos de fraca”, de clipulas crateriformes”.

Rowland constatou na necropsia: “No exame da base do cranio, esta en-
contra-se irregularmente coberta de formacoes granulomatosas, amarelas; es-
tas destruiram grande varte dos ossos da base, extendendo-se para diante, para
as duas Orbitas, rodeando completamente a regiao da hipdéfise e sela tireica”.

Constataram Horchstetter-Veit: “O nicho hipofisario 6sseo aparece comio
roido, friavel, de coloracdo amarelo-escuro.”

As lesdes dos ossos aparentemente sdo assim descritas por Herzerberg:
“No esterno e nas costelas a medula 6ssea é de ¢or vermelho-eseuro. Nas vér-
tebras vé-se sobre um fundo vermeiho sombrio analogo, depdsitos amarelo-par-
dacentos, ora difusos, ora nodulares.”

As lesoes dos centros nervosos superiores sio variadas.

O processo, geralmente, ce propaga a face externa da dura mater, entre
esta e a taboa Ossea interna, assim como se extende a face interna da dura
mater.

0 maximo das lesdes do sistema nervoso encontra-se na dura-mater e, con-
forme as informacoes das multiplas autdépsias realizadas por anidtomo-patolo-
gistas, os hemisférios cerebrais e o cerebelo 330, em geral, integralmente res-
peitados e, tdo sémente algumas formacgoes nervosas da base, como sejam: a
hipofise, a haste pitunitaria, a regiio hipotalamica, sdo, muitas vezes, rodeadas,
blogueiadas como envoltas por nma bainha ou melhor por um manguito. B o
processo de compressio sobre a hipofise, haste pituitdria e do tuber cinereum
¢, muitas vezes, acompanhado de transformacdo mais ou menos completa do
tecido nervoso em tecido xantomatoso carateristico.

As lesoes viscerais nem sempre se observam e nio tém aspétos carateris-
ticos especiais. Hipertrofia do figado e do baco ou a congestio désses orgios
tém sido observadas algumas vezes por Hand, Griffith, Herzembere, Kir Klund
e Thompson, com mais frequéncia se tem observado, nos pulmdes o processo
de fibrose ou fibro-xantose.
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Moreaun, analisando as xantomatoses, no processo de localizagdo ou geme
ralizacAo com variedades de reacdes reticulo endoteliais com impregnacdo de
ipéide, reune o grupo onde predomina as inclusdes colesterinicas, confor-
me segue:

xantelasma e xantoma dos diabéticos

A. Localizagies xantomas multiplos

superficiais xantoma essencial xantoma tuberoso
l xantoma ou tumores

ou cutaneas

B. Localizacoes nas mucosas, ds bainhas tendinosas e a determinados os-

sos (eranio, ete.).

C. Forma sistematizada: xantomatose cranio-cerebral; enfermidade de

Schiiller Christian.

E. também Moreau, reunindo e sintetizando o longo estudo histolégico das
lesdes de disostose hipofisaria observadas ao microsedpio, pelos autores que
realizaram o estudo dos casos, publicados até 1931, assim conclue: Nas lacu-
nas osteopordticas e mos ossos aparentemente 380s, lesdes xantomatosas on de
fibrose consecutiva a estas; sobre a dura-mater, depdsitos ou placas xantoma-
losas, existindo de maneira quasi constante; ao redor da hipdfise, da haste pi-
tuitaria, do infundibulum e do tubev cinereum, e ao interior mesmo déstes or-
efos, de bainhas, manguitos, etipulas, tumores e infiltracées xantomatosas, ou
sua terminac@o: a fibrose; nas visceras (pulmoes, figado, baco) iesdes xanto-
matosas muito menos constantes e mais discretas.

Nos mais variados estudos reaiizados pela histologia patolégica, nas lesoes

xantomatosas do H. S. Ch., o processo que predomina nesta lipoidose coleste-
rinica, ¢ por @mpregnag(w

Estudando as afeccdes ésseas das enfermidades de Gaucher Niemann-Pick
e de Hand-Schiiller-Christian, vemos que estas trés lipoidoses se caraterizam :

Na enfermidade de Gaucher, os lipbides depositados sdo de querasina, um
cerebroside isento de fésforo. As infiltracdes predominam no figado e no
Hago.
Na enfermidade de Niemamn-Pick -- lLipoidose fosfatidica, o lipéide pre-
dominante é uma lecitina e esfingomielina. A infiltracio pode existir em to-
dos os 6rgfios, predominando o armazenamento no figado e no baco, sem, con-
tudo, demonstrar a existéneia de férmas com alteragoes do tecido Osseo.

Na enfermidade de Hand-Schiuller-Christian, lUpoidose colesterinica, o
tipbide armazenado, impregnado, é a colesterina e as localizacdes GOsseas sdo
evidentes, predominando a férma dssea pela perturbacdo do metabolismo dos
lip6ides dessa classe. Também existe uma certa predilecdo pela impregnagao
nas células reticulares da medula 6ssea e pulmdes, processos @éstes, confirma-
dos nos exames histo-patolégicos.

DIAGNOSTICO

O diagnéstico da enfermidade de H. S. Ch. quando apresenta a sindrome
completa: lacunas osteoporédticas do cranio — exoftalmia — diabete insipido e
perturbacoes do crescimento, se impde como a expressio clinica dessa rara e
complexa entidade morbida.

As vezes, porém, verifica-se a auséneia dessa completa e rica sintomatologia
na maioria de seus sinais carateristicos, surgindo, tdo sémente, um ou dois sin-
tomas isolados, muito principalmente no inicic daqueles casos, que fazem uma
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evolucdo prolongada de vérios anos (15 anos — caso de Schiiller). No nosso
doentinho, existem alguns sintomas muito expressivos e valiosos, porém, nao
apresenta ainda o diabete insipido. Entretanto, pelas modificacoes que ja se
observa na sela tarcica, ¢ muito provavel que na sua evolucio, ela surja. Nos
36 casos que Moreau reuniu na bibliografia mundial, até 1931, em seis casos
de H. 8. Ch., os doentes néo apresentavam éste sintoma.

No inicio, o diagnéstico radiografico é pobre na sua expressao, pois o pro-
cesso osteopordtico ainda nfdo se exterioriza com os seus sinais carateristicos
e a bidpsia vem entdo esclarecer a duvida.

Muitas vezes, apenas a exoftalmia e o diabete insipido, sdo elementos su-
ficientes para levantar o diagnéstico de H. S. Ch., e, mais tarde, com o tempo
e a evolucdo, surgem as lacunas osteoporéticas do eranio; entdo, ji nfo existe
mais duvida sdbre a natureza da afeccio.

Principalmente orientados no trabalho de Moreau, traremos neste capi-
tulo o diagnéstico diferencial com as outras expressdes clinicas que podem le-
var a confusio com a enfermidade de H. S. Ch.

Nos tumores benignos temos o quisto sebdceo e o quisto dermdide; no que
se refere ao primeiro, tem carateres particulares e nao perfura as duas ta-
boas ésseas do eranio e, em relacido ao segundo diremos que éle se observa, ge-
ralmente, na 1.2 inféncia e, na grande maioria dos casos, mediano, excepcio-
nalmente laterais e rara vez perfura os ossos do créanio.

Em relacdo aos tumores malignos, lembraremos, com Moreau: cloroma;
mieloma; tumores malignos primitivos dos ossos do eranio; metastases sarco-
matosas; carcinomatosas, etec.

0 CLOROMA é geralmente multiplo, generalizado ao tecido hematopoié-
tico intra Osseo, apresentando os tumores, quando ulcerados, a cor verde ca-
rateristica, podendo, também, apresentar perturbacio dos ossos do eranio e
exoftalmia quando existem nédulos intra-orbitarios. Verifica-se sempre au-
séncia de diabete. O cloroma é acompanhado de astenia, com perda rapida
das forcas; tem evolucdo rapida; o quadro hematico se altera, principalmente
nas suas férmas morfoligicas e taxa de hemoglobina, tipo leucémico e as hiper-
trofias esplénicas e ganglionares que acompanham o quadro clinicd, née se ob-
servam na enfermidade de H. S. Ch.

O MIELOMA, também pode apresentar lesbes tumorais com perdas de
substincia 6ssea, limitadas por um rebordo dsseo nitido, com perfuracdo das
duas taboas da abdbada craniana, com bordos talhados a pique. No diagnds-
tico diferencial devemos lembrar: o aspéto radiolégico diferente, a idade (o
mieloma é da idade adulta e da velhice) ; excepcional na infanecia; a presenca
de albumose de Bence-Jones no mieloma; radiologicamente (mieloma: lesoes
isoladas, geralmente circulares, muito pequenas. Enfermidade de H. S. Ch.:
lacunas confluentes, policiclicas, de maior tamanho e pouco numerosas). A
forma dolorosa das lesGes mielomatosas, a evoluciio rapida para a caquexia e
morte, e a auséncia de oxoftalmia e diabete insipido, assim como de outros
sintomas da enfermidade de H. S. Ch., representam elementos importantes
para afirmar o diagnéstico do mieloma.

TUMORES MALIGNOS PRIMITIVOS DO CRANIG — O sarcoma per-
furante da dura-mater, antes da ulceracio, pode apresentar analogias com o
da disostose cranio-hipofisiria da infineia. O tumor é habitualmente tnico,
de evolucdo rapida a uleeracdo e a morte vem entre num a dois anos depois de
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aparecer o mal, faltando, neste periodo evolutivo, os outros sintomas carate-
risticos da enfermidade de H. S. Ch.

OS TUMORES MALIGNOS METASTATICOS, frequentes no adulto,
sd0 excepcionais na inféncia. A evoluclio rapida para a morte e a auséneia de
outros sintomas, a nio ser a existéncia de nddulos, o diferenciam da disostose
hipofisaria. O necuro blastoma simpdtico, pode levar a confusao quando o ob-
cervamos no lactente e na crianca pequena. Trata-se, geralmente, de um tu-
mor maligno suprarrenal, que tem ponto de partida nos elementos nervosos da
medula suprarrenal: os neuroblastos simpaticos. De evolucdo muito rapida,
produz aceleradamente metastases maltiplas. As metastases com localizacio
nas abobadas orbitarias produzem exoftalmia.

No neuroblastcma simpatico observamos hipertrofia metastatica do figado
(hepatomegalia), metastases ganglionares da nuca e do pescoco, emagrecimento
rapido para a caquexia (2 a 7 mezes), com edemas nos membros infeviores.
Sdo sintomas que faltam na enfermidades de H. S. Ch.

As férmas gomosas das osteites sifiliticas do eranio da lues congénita e a
osteite tuberculesa do cranio devem ser estudadas no diagndstico diferencial.

Nas lesoes Osseas ludticas observamos as neoformacoes dsteo-plasticas ou
periGsticas ao lado das zonas de destruicio Gssea, que =ao tao carateristicas.
As reacgoes humorais diferentes, a existéneia de outros sintomas da sifilis nes-
sa forma de lues, assim como o aspéto radiolégico, representam, um conjunto
de sinais que afastam. no diagndéstico, a sua semelhanca com a enfermidade
de H. 8. Ch.

A OSTEITE TUBERCULOSA na sua forma perfurante, acompanhada
de abcessos frios, vai, mesmo, até a dura-mater. A tuberculose da abdbada
craniana, néo di, entretanto, nem exoftalmia, nem diabete insipido.

Nas férmas de tuberculose — o material dos tumores extraido por pun-
¢ao, pelo seu aspéto purulento e pelos resultados dos exames microscopicos e
bateriolégicos e inoculacoes em cobaia, afastam qualquer possibilidade de con-
rfus&o no diagnostico.

A OSTEITE DEFORMANTE ovw ENFERMIDADE DE PAGET, nio oh-
servada, podemos dizer, na infancia e a osteite fibrosa quistica ou enfermidads:
de Recklinghausen, rara na infaneia, sdo modalidades clinicas que, também,
apresentam localizagbes cranianas e existem mesmo alguns casos em (ue vém
acompanhados de diabete insipido. A idade avancada, na enfermidade de
Paget, as lesdes pagiticas noutras parvtes do esqueleto, diferentes das lacunas
vsteoporéticas da enfermidade de . S. Ch.; a imagem radiografica, as suas
localizacoes e espessamento 6sseo extenso, da enfermidade de Recklinghausen,
e ainda auséneia de outros sintomas da enfermidade de . 8. Ch., esclarecem
o respetivo diagndstico.

A OSTEOPSATIROSE ou osteogenesis imperfeita tem éstes dois sinto-
mas carateristicos que sfo: as fraturas multiplas e esclerdticas azues.

Na osteogénese imperfeita craniana podem verificar-se grandes lacunas
com perfuracoes Gsseas cranianas e falta de ossificacfio da abobada, causandeo
deformagdes ou protuberincias cranianas. Entdo observamos o aspéto hidro-
cefalico. Faltam os sinais classicos de exoftalmia e diabete insipido da en-
fermidade de H. S. Ch. .
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0 CRANIO TABES RAQUITICO pode também apresentar alteracoes
bsseas da abdbada craniana com placas de amolecimento e mesmo de lacunas
dsseas. O raquitismo craniano precoce pode ser observado, muitas vezes, onde
verificamos, também, o desenvolvimento excessivo dos o0ssos cranianos, muito
principalmente, dos parietais e dos frontais e, entdo, temos que as bossas fron.
tais e parietais podem apresentar o tipo de c¢rinio natiforme. Os sintomas de
raquitismo que também se apresentam mnos outros ossos do esquelefo, afastardo
o diagnéstico da enfermidade de H. S. Ch.

O ENCEFALO OCULTO, pode apresentar-se com lacunas ou perfura-
coes do eranio e, éstes orificios estdo situados ao longo da linha mediana, no
frontal, nos parietais, temporais e ocipital, sendo acompanhado frequentemen-
te. de espinha bifida. A undo ser, porém. as lacunas cranianas desia afec¢ao,
nenhum outro sintoma pode confundi-la com a enfermidade de H. S. Ch.

NA DISTROFIA MUSCULAR, podemos observar, nalguns casos, peque-
nas lesoes atréficas wos ossos do cranio. porém, em geral, sdo muito pouco de-
senvolvidas comparadas com o H. S. ('h. e os outros sintomas desta 1ltima
afecciio na distrofia muscular, ndo fazem parte de sua sintomatologia.

BVOLUCAO, COMPLICACOES E PROGNOSTICO

A evolucao da enfermidade de H. S. C'h. ¢ na grande maioria dos casos,
prolongada, e se extende por varios anos como 1o ¢aso de Seaiier gue o
acompanhou durante 15 anos. Os casos precoces sio, em geral, de prognostico
mais reservado e de maior mortalidade nos primeiros anos.

Existem casos em que a evolucdo se faz para a cura e Sosman informa
que ela ¢ letal na terca parte dos doentes.

As complicagoes dependem das localizagoes da infiltracao lipoidica. Es-
tas, atingindo com frequéncia os pulmées, realizam uma fibrose. Vampré, no
seu doente, observou a paralisia do hipoglosso, muito provavelmente motivada
pelo desenvolvimento de wm nédulo xantomatoso no centro de origem do nervo
nipoglosso ou do trajéto déste. As localizaches nas viseeras: ficado, baco, rim,
ete., agravam e complicam a evolucido da enfermidade de H. S. ('h.

Os lipoides infiltrados e impregnados nos ossos debiiitain .ua estrutura
e devido ao enfraquecimento e menor resisténcia, predispoe 4 fraturas.

A insuficiéncia destas elandulas determina menor tfolerdncia aos lipoi-
intercorrentes cardiacos e pulmonares, observados com maior frequéncia, sdo
0s que, geralmente, causam a morte.

A regressao dos sintomas (exoftalmia, diabele insipido), o desapareci-
mento das lacunas dsseas, (ue se recheiam de tecido normal, sdo estas modifi-
cagoes (ue se observam, perfeitamente, nas imagens radiogrificas correspon-
dentes aos diferentes periodos de evolucao. B’ dificil que, expontaneamente,
ou pela terapéutica mesmo bem orientada, termine pela cura completa.

TRATAMENTO

Variados tém sido os tratamentos experimentados na enfermidade de H.
N. (‘h.  Entretanto, atualmente, na grande maioria dos casos ainda nfo pode-
mos deter nem conseguir reevedir a evelueas desta caprichosa e extranha en-
fermidade.

Entre os tratamentos medicamentosos surgem em primeiro lugar os pre-



262 Anais da Faculdade de Medicina de Porto Alegre

parados de calcio, as vitaminas e 6leo de figado de bacalhau. A opoterapia é
também indicada. Os extratos glandulares, desde que Schiiller descreveu o
papel da hipé6fise nessa sindrome, tem sido, frequentemente, usados. Extra-
tos de 16bo anterior e posterior da hipéfise, sdo usados, sendo indicado o pri-
meiro como influindo contra o retardo do crescimento, assim como atenuando
a cefalalgia, a agitaciio, a insénia, combatendo a anorexia e a debilidade que
com frequéncia estes doentinhos apresentam

O 16bo posterior da hipofise, é também indicado pela sua acdo eficaz para
combater, muito especialmente, a polidipsia e politria, sintomas do diabete

insipido.
Os extratos de tirdide, paratiréides e a insulina, fazem parte do cortejo
opoterapico.

A insuficiéneia destas glandulas determina menor tolerdncia aos lip6i-
des e concorrem para a hipercolesterinemia. O extrato de tiréide associado ao
16bo anterior da hipdfise com regime pobre em gorduras, levou Rowland a con-
cluir por tal melhoramento, gue levou o seu easo quasi & cura. A acllo favora-
vel e indiscutivel da tirdide sobre o crescimento, a colocam em lugar de prefe-
réncia e ¢ o motivo de indicacio terapéutica. Observa-se que no hipertiroidis-
mo, o0 colesterol sanguineo estd com taxa diminuida. Considerando, também,
que a enfermidade de H.S. Ch. ¢ descalcificante, o uso da paratiréide é indi-
cado. A insulinoterapia é aconselhada por diminuir a hipercolesterinemia e
pela sua acfo como tonico geral das doencas depauperantes, aumentando o
apetite, o péso e atuando sobre a anemia.

O regime alimentar deve ser pobre em lipdides, suprimindo ou reduzindo
as gorduras, que sdao ricas em colesterina e, assim, lembramos a Rowland, que
contra indica: o amarelo do ovo, que é rico em lipdides, os miolos, a vitela, ete.

A intervencio cirtirgica, evacuando o contetido dos tumores e a curetagem
da cavidade 6ssea, é nm meio terapéntico ilusério.

A fisioterapia, com o tratamento pelos raios ultra violetas tem sido usada
sem maior eficidcia na enfermidade de H. S. Ch.

A radioterapia usada correntemente ¢ o tratamento mais aficaz no H.
S. Ch. Tivemos oportunidade de observar, no nosso doentinho, que apds uma
série de aplicagoes radioterapicas, houve reduciio bem apreciavel do tumor
frontal.

A acdo da radioterapia ¢ bem apreciavel, podendo, tio sémente ela, in-
fluenciar, favoravelmente, a evolucio da doenca, fazendo desaparecer as lacu-
nas osteoporéticas. Percebe-se que ha acfo eficiente quando se irradia a re-
gido dos nuicleos infundibulotuberianos s6bre a glandula.

A aciio favoravel sobre o crescimento, assim como podendo fazer desapare-
cer o diabete insipido e modificar os nédulos intraorbitarios, podendo, mesmo,
curar a exoftalmia, colocam o método radioterdpico no primeiro pl(mm

Interpretando a agdo déste importante método, Sosman disse: “que pro-
vaveimente a irradiacdo destroe os histiocitos jA atacados e carregados de gor-
dura, libertam aos lipdides que se (leposnam em outras partes e permitem a
iesdo individual curar normalmente”.

HISTORTA CLINICA

Jodo Paulo A., de 215 anos de idade, de nacionalidade brasileira. resi-
dente em S. Lmiz das Mis-Ges, Hstado do Rio Grande do Sul, Brasil, me foi
enviado por um colega dessa localidade. Examinamo-lo pela primeira vez, na
nossa clinica, em Pérto Alegre, a 3 de outubro de 1937. O nosso colega Vité-
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rio Veloso, desta capital, também o viu nesse dia e acompanhou, em varias
oportunidades, os nossos exames e interpretacgoes.

ANTECEDENTES FAMILIARES — O pai, atualmente goza satde; te-
ve febre tiféide; estados gripais com relativa frequéncia; tem feito tratamen-
to anti-luético.

A mde — relata que na infancia teve varicela e que apos esta doenca foi
atacada de manifestacoes nervosas e tratada por médico, sem entretanto nos
poder informar o diagnéstico feito naqguela época. Tem reacio de Wasser-
mann positiva, levou a gravidés a termo 2 vezes, teve um aborto sem haver
sido provocado.

O pai é de origem indidtica, pois seus antepassados eram indios nativos
do Brasil.

A mde provem de raca germanica, tendo. porém, seus pais ja naseido no
Brasil.

O awé paterno sofre de reumatismo e, ha tempos. foi operado pelo colega
Alfeu Bica, de litiase calculosa, e fez, também, a prostatectomia.

A avd paterna ndo tem passado doentio, a ndo ser uma aortite.

O avé materno goza satde, sem passado doentio.

A avé materna teve 5 abortos nio provocados.

Estamos informados que sofre de crises nervosas (sic). Irmdos: Tem um
irmao que ¢ sadio, com nascimento a termo, ¢ 4.250 grs. de péso. Atualmente
estd com 5% meses e em condicdes normais.

ANTECEDENTES PESSOAIS — Nasceu a termo, com parto normal.
Péso ao nascimento, 2.600 grs., aos seis meses pesou 6 quilos. Alimentado ex-
clusivamente a leite humano, ao seio materno, até 15 dias, fazendo depois
alimentacdo mixta complementar com leitelho deido (Eledon). Aos 6 meses
miciou a alimentacdo variada de sopas, mingaus, papas e frutas e, nessa mes-
ma época o leite de vaca diluido com cozimentos substituiu o leitelho.

Até o dia da primeira consulta que nos fez, a alimentacdo era bem varia-
da e rica em valores caléricos e plasticos. Tinha especialmente predile¢ao pela
manteiga, sobretudo, adicionada a biscoutinhos ou p#o, comendo com grande
prazer.

Relatam que no 4.2 més tinha a cabeca ereta; sentou entre o 6.° e 7.9 més
e caminhou com a idade de 1 ano. Informam que sempre teve certa debilidade
nos membros inferiores porque caia com muita frequéncia.

A denticdo se inicia no 6.° més pelo aparecimento dos primeiros incisivos
medianos inferiores e na atualidade tem dez unidades dentérias superiores o
dez inferiores.

No seu passado doentio verificamos: bronquites de repeticio, gripes, piu-
ria (174 anos) e perturbacdes digestivas.

Ha 1 ano teve um estado gripal complicado de pneumopatia. Nio teave
febres eruptivas. Foi vacinado contra a variola, com resultado positivo, quan-
do tinha um ano de idade. Fez vacinacio anti-tifica. Nio fez vacinacdes anti-
diftérica nem anti-tuberculosa.

A intra-dermo reacéio feita, negativa (método Morquio).

INFERMIDADE ATUAL — Informam os pais que em abril de 1937
teve uma queda e nessa ocasido bateu com a cabeca no chéo, atribuindo os pais
4 éste acidente certa relaciio com as manifestacoes tumorais que hoje apresenta
na regido atingida pelo choque.
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Em maio do mesmo ano apareceram os tumores cranianos de localizagdo
lateral, para depois surgir o tumor frontal. Principiaram a verificar, ji nes-
sa ocasifio, que ao coloca-lo em determinada pesicdo no colo, ou ao senta-lo num
pequeno automovel, o pequeno, irritado, chorava, manifestando dér. Pas-
sados 15 dias notaram que ao caminhar claudicava, encolhendo o membro in-
ferior esquerdo.

Levado, entdo, & presenca de um clinico de Santo Angelo, éste informou
existir uma sub-luxacio ileo-pubiana esquerda, colocando-lhe um aparelho de
gesco.  Apds quinze dias de imobilizacdo, retirou-lho, néo tendo o pacientinho
apresentado melhoras. Continuou claudicando e manifestando a mesma dor
que sentia antes de colocar o gesso.

Os tumores cranianos vao aumentando de volume e, entdo, o doentinho &
Jevado & presenca do colega Cunha, de S. Luiz, que apds efetuar o exame cli-
nico. resolve envia-lo & nossa clinica privada, em Porto. Alegre.

No primeiro dia que o examinamos (3-X-1937) estava febril, abatido, e¢omw
3893 de febre, e verificamos a existéncia de wma rinofaringite gripal com ex-
sudacdo bronquica, estado éste que desapareceu em 2 a 3 dias.

No exame verificamos: Crianca irritavel, com estado geral regular, psi-
quismo normal e que responde inteligentemente e de maneira precoce. em re-
lacdo a idade, & uma série de perguntas.

Ao caminhar, amparado pela mio, vemos que a marcha claudicante que
realiza & muito semelhante a da luxacdo congénita, sem, entretanto, ser con-
firmada.

Pela inspecdo geral, verificamos também que o pequeno & pouco desen-
volvido em relacio a idade, pois apesar de seus 2145 anos pesa 8.720; tem o
talhe: 80 cts.; perimetro tordcico: 44 cts.; perimetro craniano fronto-ocipital:
47 cts. e na cirecunferéneia que abrange o tumor: 49 cts.

Nessa idade, como sabemos, as cifras normais sio: péso,13.700 gramas;
talhe, 89 cts.; perimetro tordcico, 48 cts.; perimetro craniano, 43.5.

O desenvolvimento dsseo e a auséncia de alteracoes adiposas, demonstram
que ndo existe insuficiéncia manifcsia do 16bo anterior e posterior da nipolise.
Paniculo adiposo pouco apreciavel e estado da musculatura com leve hipoto-
nia. A pele & elastica e htunida e assim se manteve durante todo o periodo
que o observamos (214 meses) mesmo durante a época nas quais apareceran
estados intercorrentes, como perturbacoes digestivas; apesar de febre. vomi-
tos e diarréia, nao houve deshidratacio manifesta e nfo existiu, enfim, nenhu-
ma perturbacido do metabolismo hidrico.

OCRANIO — (‘hama em primeiro lugar a nossa atenciio uma massa tu-
moral frontal, do tamanho de meia tangerina e cujas dimensdes, na sua base,
sdo: diametro horizontal (7 cts.) e didmetro vertical (4,5 cts.) e com 2,3 ets.
de altura, sem existirem alteracoes do couro cabeludo, nem do tecido inflama-
do, sendo o tumor de consisténeia mole, irredutivel, indolor a pressdo, sem au-
mento de calor, pulsatil, transmitindo aos dedos que o apalpam os batimentos
cerebrais; esta sensaciio pulsatil é aumentada pelo chdro, pelo grito e pela tos-
se. O rebordo ésseo que circunda o tumor é bem nitido a apalpaciio e apre-
senta o aspéto de haver sido cortado a pique.

Na regidio antero superior do osso parietal esquerdo, observa-se um outro
tumor, de tamanho semelhante ao do frontal e cujas dimensdes sdo: 7.5 cts.
vor 4 cts. A pele que o recobre ¢ normal e a sua consisténeia, assim como a
pul:satil-idade e a verificagdo nitida do relévo ésseo, o colocam em condicoes
muito semelhantes a primeira Lossa deserita. :



Anais da Faculdade de Medicina de Porto Alegre 265

Figura 1
Observacio pessoal — Percebe-se o enorme tumor frontal no miximo do scu
tamanho ao iniciar a radioterapia.

Na regido postero-superior do mesmo parietal esquerdo, verificamos, {am-
bém, a existéncia de um pequeno tumor, do tamanho de uma grande noz (4
cts. x 3V cts.), sem alteracdes do couro cabeludo, indolor, de consisténcia mo-
le, semelhante ao primeiro desecrito, irredutivel, sem ser pulsatil, notando-se,
igualmente, ao apalpa-lo, o rebordo dsseo.

Na regidio antero-superior do parietal direito, observamos ainda uma bossa
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Figura 2

Observacio pessoal — Diminuicio do tumor frontal apés aplicacoes radio-
terdpicas. Tumor parietal esquerdo.

tumoral do mesmo aspéto que as anteriores, com dimensdes semelhantes do

antero-superior do parietal esquerdo, com o tamanho de 6 cts. por 4 ets.
Tumor, igualmente pulsatil, com as mesmas caarteristicas dos anterio-

res. Pelas imagens radiogrificas vimos confirmadas a existéncia de erandes
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Figura 3
Observagao pessoal — Ultima fotografia de frente.

e parece que no Olho direito também ja se esbogca a exofitalmia.

Exoftalmia esquerda
Infiltracio
xantomatosa da palpebra inferior esquerda.

lacunas osteopordticas cranianas, com destruicio da tdboa externa e interna
do osso.

No exame radiografico efetuado ultimamente, observam-se na regido pa-
rietal posterior, trés pequenos focos de osteolise. (Processo de inicio). A la-
cuna 6ssea do ocipital é de pequenas dimensdes e nfio apresenta tumor.
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Observacao pessoal

Figura 4
— Fotografia de perfil. Exoftalmia esquerda.

Da mesma forma as trés pequenas lacunas osteopordticas do parietal, par-

te posterior.

Observamos eminéncias frontais salientes.
bos os lados, realcam-se, em acentuado relévo,
nellas anterior e posterior: fechadas.

No couro cabeludo, n

<

1 regiao temporal de

Nas regides temporais de am-
as velas epicranianas. Fonta-

ambos os lados, propagando-se
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para outras partes da cabeca. observa-se uma erupcio eczematosa, aparecendo
também em férma de placas de eczema no torax e nos membros, de aspéto
carateristico, como se apresentam mnos diatésicos exsudativos.

FACE — Observamos, exoftalmia esquerda, bem acentuada e na pélpe-
bra inferior désse mesmo lado notamos uma infiltracdo saliente, de consistén-
cia mole, provavelmente da mesma origem da sindrome H. S. Ch. Temos a

Figura 5
Observacio pessoal — Tumores frontal e parietal,

impressio que, se inicia a exoftalmia direita. Quando se fez o tltimo exame
oftalmolégico, ainda nao se observava. s

ORELHAS E NARIZ — Normais. Frequentemente tem otorréia, sin-
toma que muitas vezes acompanha a 7. S. C"h. + O nosso caso apresenta éste
sintoma. E

BOCA — recoberta por mucosa levemente descorada. Tem paladar ogi-
val e amidalas faringeas pequenas.

DENTES — com ligeiro pronatismo, apresentando o “liseré”, sinal tan
frequentemente observado nas criangas hipocalgificadas.
-~

ey



270 Anais da Faculdade de Medicina de Porto Alegre

PESCOCO — Fino e médio, observando-se nas regides laterais grupos
ganglionares (macro e micro adenopatia). Ultimamente, na regido lateral
cervical direita alguns ginglios se hipertrofiaram ainda wmais, chegando ao
tamanho de uma aveld, sendo maior o ginglic sub-maxilar direito, satélite do
processo fistulado daquela regido da boca. Veias muito salientes, principal-
mente ao chorar.

Figura 6

Veias epieranianas ¢ elementos de eczema no couro cabeludo.
TORAX — Simétrico, ligeiramente achatado lateralmente; visiveis os es-
pacos intercostais. Eshoca-se a facha de Harrinson.
COLUNA VERTEBRAL — Ligeira escoliose dorsal de convexidade es

querda, sem verificacio de dor ao fazermos pressido sobre as apofises espi-
nhosas.
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v

Figura 7

Observacao pessoal — Retardo do ereseimento. Tumor frontal diminuido,

Semi-flexio do m. 1. e.

MEMBROS SUPERIORES K INFERIORES — Os membros superiores
sdo normais. O membro inferior esquerdo, com frequéncia é mantido em li-
geira semi-flexdo, porém, ultimamente, esta atitude, excepcionalmente, a ve-
rificamos. Nota-se, as vezes, reacao de dor. quando realizamos a flexfo subi-
tamente ou a extensdio désse membro. Existe diferenca entre a regifo tro-
canteriana esquerda e direita. Acima do grande trocanter esquerdo percebe
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se ligeira tumefacao difusa, sem aspéto inflamatério e indolorosa. A perna
désse lado é mais fina. O comprimento do m. i. e., desde a espinha iliaca an-
terior até o maleolo ¢ de 35 ecls., enquanto do m. 1. d. é de 35,5 cts. Vemos que
existe ligeiro encurtamento de 1% centimetro.

Figura 8
Observacao pessoal — Verificamos as eminéncias dos tumores cranianos nas
regidoes: frontal e parietais direito e esquerdo.

Os reflexos rotulianos, aquileos e plantares, sfo normais. N#o existem :
Babinski, Oppenhein, clonus do pé, nem Kernig, nem Morquio. O Romberg
néo poude ser pesquisado por condicoes peculiares a essa crianca.

SISTEMA LINFO-GANGLIONAR — micro e macro poliadenopatia ear-
vieal e inguinal, sendo, na sua maioria, ginglios pequenos, duros e moveis.

SISTEMA NERVOSO-NEURO-MUSCULAR — Sono tranquilo; ndo tem
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e Figura 10
Figura 9

l‘]s‘(]uumu da (lisfl‘ﬂbuwi(;ﬁ(l e loca- Observagao pessoal — Esauema
lisacoes oOsseas da enfermidade das localisaches Osseas (em pre-
de Hand Sechiiller Christian, Em to) verificadas no mnosso doen-
preto os Ossos mais frequente- tinho.

mente atzcados. Riscado, os 6s

sos atacados em segundo lugar.

Pontuado, os oOssos atacados em
Gltimo lugar (Schinz).

nem vertigens nem espasmos (nunca teve laringo espasmo, nem tetania nem
convulsoes) ; ao exame ¢ irritavel e indocil; temperamento nervoso; sensibili-
Jade intata; reflexos normais. Os outros exames complementares do sistema
nervoso foram negativos.

APARELHO GASTRO-INTESTINAL — Sofre de constipacdo mais ou
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Figura 11
Radiografia da bacia

Observaciao de Moreau — Radiografia do caso de
Moreau. Muito semelhante a do nosso caso. Imen-
sa lacuna osteoporética da aza iliaca esquerda.
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Figura 12
Radiografia de torax
Observacao pessoal — Segunda radiografia .
S . . ; Figura 13
de pulmiao (tirada em fins de novembro).
Sombras hilares aumentadas, principalimente
a direita.

Observacao pesseal — Eletrocardiograma.
Taquicardia sinusal.
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menos rebelde, informando os pais que nas saidas dos dentes (sic) fazia esta-
dos diarréicos de carater dispéptico.
FIGADO E BACO — Sem hipertrofia; pois, estio nos limites normais.
APARELHO RESPIRATORIO — Nos primeiros exames por noés feitos,

Figura 14
Radiografia do erdnio
Observacao pessoal — Lacunas osteoporéticas cranianas e a destruicio eor-
tical do ramo ascendente do maxilar inferior direito.
Radiografia tirada em 5—X—1937.

reacdo ganglionar que tem tido ultimamente e com o estado febril, verifica-
mos aumento das sombras hilares, principalmente a direita.

APARELHO CARDIO-VASCULAR — Coraciio: Situaciio, tamanho, nor-
mais. A ponta bate no 4.9 espaco intercostal, s6bre a linha mamilar. Ruidos

os pulmdes eram normais, confirmados pela radiografia. Coincidindo com a
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cardiacos claros e distintos. Nfo existem sopros. Contracio regular; tons
puros. Eletrocardiograma: taquicardia sinusal.

APARELHO GENITO-URINARIO — Normal. Eliminacao urinaria:
normal. Tem. as vezes, infeccdo urinaria (muito leve).

Figura 15

Radiografia da bacia
Observacao pessoal — Enorme lacuna osteopordtica da aza do iliaco esquer-
do. No iliaco e fémur esquerdo ha destruicio da cortical, observando-se no
fémur dusgs lacunas osteoporéticas. Na aza do iliaco dircito e no terco su-
perior da diafise femural direita pequenas lacunas osteoporéticas.
Radiografia tirada em 5—X—1937.

ESQUELETO — Nas radiografias feitas em 5 de outubro de 1937. veri-
ficamos alteracdes oOsseas intensas do crinio, do ramo ascendente do maxilar
inferior direito, do iliaco e do femur esquerdos. No crinio observamos gran-
des lacunas osteopordticas miltiplas, com destruicio da tdboa interna e ex-
terna. A sela tircica apresenta, também, alteracdes com destruicio do leito
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e da lamina quadrilitera. No iliaco e femur direitos existem, ainda, pequenas
lacunas osteopordticas. ;

No 1/3 superior da diafise do femur direito observa-se uma pequena la-
cuna osteoporotica.

Figura 16
Radiografia do eranio
Observacio pessoal — No erdnio observam-se viirias lacunas osteoporéticas
com destruicdo da tdbua interna e externa e algumas cortadas a pique em
saca bocados e festonadas. Aspecto de “canta geografiea”.

A sela thrcica estd alterada com destruicio do leito da sela e da lamina

quadrilitera.

Radiografia tirada em 5—X—1937.

Na asa direita iliaca ha sinais suspeitos de limitado processo de rarefa-
¢do, que na 2.2 radiografia é mais nitido.
Na asa iliaca esquerda tem uma enorme lacuna osteopordtica.

Os o6ssos dos membros superiores, costelas, coluna, escipula ete., sio de
aspéto normal.
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EVOLUCAO E TRATAMENTO
Durante o periodo de tempo em que esteve na nossa clinica privada, des-
de 3 de outubro de 1937 até 12 de dezembro do mesmo ano, teve as doencas in-
tercurrentes seguintes: perturbacées digestivas com um quadro febril. vomi-
tos e diarréia; rino-faringite gripal com ligeira exsudaciio bréonquica e mani-

Figura 17

Radiografia da bacia
Observacio pessoal — Enorme lacuna osteopordtica da aza do iliaco esquer
do. No ilizco ¢ fémur esquerdo ha destruicio da cortical observando-se no
fémur duas l2cunas osteoporéticas. Na aza do iliaco direito e no terco su-
perior da diafise femural direita, lacunas osteoporGticas mais acentvadas
que na 1. radiografia.
Radiografia tirada em 1—XTI—1937.

festagbes diatésicas: eczema. Durante estes dois meses o estado geral melho-
rou e o apetite, aos poucos se normalizon. A curva ponderal ascendente. de
8,720 grs. passou a 9,330 (péso atual).

Diminuiu o estado de irritabilidade, e tem um sono muito tranquilo e ja
percebemos nos tiltimos exames realizados maior docilidade e bom humor. So-
iieita passeios, alegrando-se com as pessoas que o rodeiam e faz continuamen-
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2

te perguntas, mostrando grande curiosidade. As suas perguntas e respostas
sao proprias de criancas de mais idade.

A evolucao dos tumores em parte regrediram; principalmente o frontal;
e basta comparar as fotografias tiradas em 14 de outubro e 3 de dezembro de
1937, para verificarmos a diferenca, que ¢ bem apreciavel. Ha um més que
se ausentou para o interior e as informacodes que temos tido sdo de que vai me-
thorando o estado geral, alimenta-se muito bem e a quantidade de alimento

l

Figura 18

Radiografia do cranio
Observacao pessoal — No erinio observam-se varias lacunas osteopordticas
com destruiciio da tabua interna e externa e algumas cortadas a pique em
saca hocados ¢ festonadas. Aspeeto de “carta geografica”. Na regiiio pa-
rietal posterior, observam-se trés pequenos fécos de osteolise.
Radiografia tirada em 1—XI1I—1937.

que anteriormente tomava por refeicio, de 150 grs., com dificuldade ingerin-
do agora, facilmente, 180 ers. Também fui informado que nestas tltimas se-
manas teve febre e os ginglios cervicais tém aumentado apreclavelmente
Acompanha éste estado nma piuria, conforma diagndstico do colega de S. Luiz
Nicolau Soares.
Seguidamente tenho recebido informacdes favoraveis do nosso doentinho.
O tratamento dieto-terdipico que tracdmos para o mosso pacientinho obe-
dece a ordem que relatamos:
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No dia 11 de outubro de 1937 os colegas Artur Greco e Osoério Lopes, por
nos solicitados, iniciaram a radioterapia. Fizemos, também, uma série de 30

banhos de wltra-violeta.
Submetemo-lo ao regime dietético seguinte:

DIETETICA — Regime pobre em gorduras; usa o azeite de oliva na
alimentacio, carnes magras de vitela e de vaca (frescas); aves, peixes, moliis-
culos, crustaceos, leite, verduras, frutas. Ovos, excepcionalmente.

Sucos de frutas, excepcionalmente.

Figura 19

Radicgrafia do erinio
Observagao pessoal — No cranio observam-se viirias lacunas osteopordticas
com destrui¢io da tdbua interna ¢ externa e algumas cortadas a pique em
saca bocados ¢ festonadas. Aspecto de “carta geogrifica”. Na regiio pa-
rietal posterior, observam-se trés pequenos fécos de osteolise.
Radiografia tirada em 1—XI1—1937.

ABSTER-SE DE — carnes frescas de porco e carneiro, manteiga, quei-
Jjo, ereme e leite de cabra.

TRATAMENTO TERAPEUTICO — {racado e Ja, em parte, iniciado:

1.2 — Bismogenol, Calciodex, Cdlcio-ostelin coloidal, Prolan e Preloban,
Vitasterine Byla e Thyroxine Roche. 2.0 — Sulfarsenol, Para Thormone Lilly,
(paratiréides), Campolon e Vitamina B injetavel. 3.° — Pituitrina P, Davis
e 6leo de figado de bacalhau fosforado.

Certamente que éste longo tratamento receberdi o respefivo controle.



Anais da Faculdade de Medicina de Porto Alegre 281

INFORME RADIOGRAFICO DOS DRS. MACIEL E PEGAS
INTERPRETACA0O DAS PRIMEIRAS RADIOGRAFTAS
im 5—10—1937
O exame radiolégico do esqueleto, revela a presenca de alteracoes oésseas, no cri-
nio, maxilar inferior, iliaco ¢ femur esquerdo. dssas alteracdes constam de zonas de

il R ]

Figura 20
Radiografia do eranio
Observacao pessoal — Miltiplas lacunas osteopordticas (em saca hocados)
com as localisa¢des no frontal e parietais, verificando-se, também, os peque-

nos foécos de osteolise,
Outra radiografia tirada em 1—XITI—1937.

perda de substineia, de limites precisos, de férma ¢ dimensdes variaveis, sem gsinais de
reacio GOssea peri-foeal.

No iliaco e femur esquerdos ha destrnicio da cortical, assim como no ramo ascen-
dente direito do maxilar inferior.

Nota-se, também, no ter¢o superior da didfise femural direita pequena lacuna os-
teopordtica.
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Figura 22
pessoal — Ultima
fotografia. Tirada em
em fins de dezembro
Melhora do estado geral. A po
sicio de pé e a marcha melho-

S. Luis,
de 1937.

Observacio

Figura 21
Observacao pessoal — O menino
quando tinha 1 ano

1 més.

rarani.

J PETAL

igura 23

Observacito pessoal — Pais e filhos
Nesta fotografia obscrvamos: O menino J. P. A, (H. S. Ch.) 4 direita .
i esquerda seu irmaosinho, erianca ecutréfica.
(O pae de origem indiatica, pois seus antepassados eram indios nativos do
3rasil ¢ « mie provém de raca germanica.
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Na asa iliaca direita, ha sinais suspeitos de limitado processo de rarefagao.

O c¢rinio tem o aspéto denominado de carta geogrifica. A sela tircica, também
apresenta alterag¢oes constantes da destruigio do leito da sela e da lamina quadrilatera.
Os outros segmentos do esqueleto (vértebras, costelas, membros), os eampos pulmonares,
sao transparentes e a imagem cirdio-vaseular é de aspéto nmormal.

Figura 24

Observacao pessoal — Microfotografia. Numerosas vesiculas adiposas con-
tidas no liquido extraido por puncao das bossas de nosso doentinho.

(ricas em lipéides).

CONCLUSOES: O aspéto radiolégice das alteracdes Osseas assinaladas, engqua-
dra-se perfeitamente dentro das modificac¢des esqueléticas observadas na enfermidade de
Behiiller-Christian, ou Xantomatose, como também & denominada. Esta enfermidade,
rara, mais frequente nas criancas, € de etiologia c¢bscura, parecendo a alguns autores
{Morrison, Rowland) tratar-se de uma reticulo-endoteliose, com altera¢oes predominantes
do metabolismo dos lipéides.
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INTERPRETACAO DAS SEGUNDAS RADIOGRAFTAS
“Em 1—XI1—1937
O estudo comparativo das primeiras radiografias de J. P. :_&., de 5—10—37, com as
filtimas obtidas em 1—12—37, revela algumas modificagoes regionais sem alteragoes do
aspéto geral, tipico, da afeccio dssea, e caraterizadas por diferengas morfolégicas dos

elementos lacunares, pelo aparecimento de novos fécos de osteolise ou pela regressio de
outros ji existentes.

{
1

) Figura 25
pessoal — Microfotografia — Liquido
espumosas e glébulos vermelhos.

Ghservacio de  puncao. Células
Examinemos, em separado, os virios segmentos esqueléticos:

CRANIO: As grandes zonas de osteolise das regides frontal, parietal e ocipital
antes de limites nitidos, bem tracados, apresentam-se ao 2.° exame, de contdrnos fina-

mente denteados, sobretudo na regifio frontal.

A lacuna éssea do oeipital tem suas dimensdes sensivelmente reduzidas,  assim
como & menos pronunciada a destruicio do leito da sela threiea. Na regiio parietal”



Anais da Faculdade de Medicina de Porto Alegre 285

‘posterior,
diografias.

aparecem trés pequenos focos de osteolise, nito observados nas primeiras ra-

E’ preciso assinalar, c(mtudo a dificuldade em obter mdmgmhas em idénticas

posigoes, o que sémente permitird comparagio rigorosa.
0

CO: Coluna_ costelas, ossos da escipula, de aspéto mormal.

Figura 26
Observacio pessoal — Microfotogratia — #Aglomerado de e¢élulas entre as

grande célula espumosa, contida no liquido de punc¢io de uma

quais uma
das bosszs de doente.

Os campos pulmonares, no 1ultimo exame, rcvvl:t»\ sinais de peribronco linfangite,
com empastamento das sombras hilares.

Nao se notam sinhis de infiltraciio, propriamente,

Sombra edrdio-vascular de aspéto normal.

BACTA: As lesdes do iliaco e femur esquerdos apresentam-se aumentadas
como a pequena -zona de osteolise de 1/3 superior da didfise do femur direito.

CONCLUSOES: Do exposto, verifica-se que a evolugio do processo, submetido &
roentgenterapia, foi variavel, em duplo sentido, isto ¢, em certos segmentos ou zonas,

do parenqguima pulmonar.

assim
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houve evidente regressio das lesdes, ¢ em oufros surgiram novos elementos osteoliticos,
¢enunciando que o distirbio geral metabélico nio foi dominado, atuando, ainda, de
acordo com as suas carateristicas de afecedo Gssea smtemanmda, de localizacio ,nodo-
minante para o erinio e bacia.

As radiografias e as respetivas interpretacoes foram feitas pelos drs. Pedro Maciel
¢ Norberto Pdégas do Instituto de Radiologia Clinica.

Figura 27
Observacio pess‘oul — Microfotografia do material do liquideo extraido por
puncio: Monocitos com niicleos e eitoplasmas. Matéria mucoide e detritos.

INFORME ANATOMO-PATOLOGICO DO DR. VALDEMAR CASTRO

Em 4 — XTI — 1937 — LiQUIDO DE PUNCAO
1. — CARATERES MACROSCOPICOS:

O material retirado por puncic de uma das bossas do paeiente, apresenta carate-
res de um liquido muito espesso ¢ filante, edr de chocolate e completamente despvovulo
de cheiro.
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A sua longa permanéncia na seringa esterilizada, sem sofrer um processo de ¢
gulacio, demonstra a sua escassez em fibrina, enquanto que a consisténeia filante, evi-
dencia abuudancia de matéria mucodide nele wontido,

2. — CARATERES MICROSCOPICOS:

a) — Apds coloracio pelo método de Giemsa lento, notam-se os seguintes elementos:

GLOBULOS VERMELHOS que se apresentam, uns com dimensoes, féorma e rea-
coes tintoriais perfeitamente normais, enquanto que outros oferecem aspéto crenulado,
isto €, com rebordo denteado; ainda um certo nmero désses glébulos se emcontram par-
cialmente destruidos ou hemolisados, com consequente libertacio da hemoglobina, que
empresta ao liquido a ¢Or chocolate que possue.

LEUCOCITOS MONONUCLEARES, de grandes dimensoes, regulando de 15 a 18
micros, cujo citoplasma e nacleo se encontram na propor¢io de 1 x 1, sendo menos ¢o-
rados que os dos linfoecitos e se apresentando ora redondos, ora com chanfraduras laterais;
sfio os chamados Monocitos. 3

Tais células, verificadas no liquido de puneio em eerta propor¢io, ao lado de ou-
tros elementos que adiante apontaremos, bem atestam a sua origem local, & custa certa-
mente dos elementos histiocitirios mesenquimatosos, que possuem em alto grau a proprie-
dade de, solicitados por uma ac¢io irritativa qualquer, se mobilisarem e sofrerem fend-
menos de metamorfose, que os transformam em células fagocitirias de grandes dimen-
soes ou macrofagos.

Finalmente, encontram-se ainda, na lamina corada pelo método de Giemsa, viirios
linfocitos e raros polimorfonucleares neutrofilos.

b) — Apébs coloraciio pelo Suddo TII, a fresco, notam-se: Ao lado dos elementos
acima descritos, abundante quantidade de granulagoes brilhantes de natureza lipéidica
e goticulas de matéria graxa corada de vermelho-alaranjado pelo Sudao III.

Mas o que realmenite chama a aten¢ao no preprado a fresco, é a presenca no seio
dos outros elementos, de células de grandes dimensdes, de férma irvegular, de aspéto
vacuolado, e cheias de granulacies lipdidicas e goticulas de matéria graxa, evidenciadas
pelo corante especifico.

Tais células sobrecarregadas de lipéide, tém o aspéto ecarateristico das células
chamadas espumosas ouw xantgmatosas.

Sio elementos que tém a sué origem no sistema reticulo-endotelial e mos histioei-
tos do tecido conjuntivo.

E, sendo o sistema reticulo-endotelial, a principal formacao histologica encarrega-
da do metabolismo dos lipdides, facilmente se compreende que em certos estados moérbi-
dos reticulo-endoteliais, com perturbacdes metabdlicas dos lipdides, aparecam com rela-
tiva abundancia os elementos celulares do tipo xantomatoso.

CONCLUSAO: Associando os dados citolégicos, dos exames praticados, chega-se
a conclusio de que se trata de uma reticulo-endoteliose metabdlica que se denomina
xantomatose ou simplesmente xantose.

Essa reticulo-endoteliose, manifestando-se nalguns pontos, sob a férma de tumora-
coes, mais ou menos volumosas, mereceu dos autores que melhor a estudaram, a denomi-
nac¢ao de Xantoendotelioma, enquanto que outros, interpretando-a como granulomas
deram-lThe o nome e Granuloma lipéidico.

As microfotografias e as rvespetivas preparagoes que acompanham ésfe trabalho
foram feitas pelo aniitomo-patologista dr. Valdemar Castro.

INFORME DO OFTALMOLOGISTA PROF. CORREA MEYER

21—10—37

£ 10 o
—12—37.

Fundus oculi: A. O. Papilas palidas, ligeiramente salientes, com leve edema peri-
papilar. Vasos retinianos tortuosos, sobretudo as veias, que se apresentam turgidas.

Regiao macular — normal. Motilidade extrinseca e intrinseea mormal
0. E.: EXOFTALMIA — Tsquiasconia: astigmatismo mixto.
- 4
T—12—37.

Conforme sua indicacio, fiz novo exame mo menino Joso Paulo, encontrando, ago-
1a, a exoftalmia do O. E. mais pronunciada e pequena tumora¢iio indolor da palpebra
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inferior, que julgo ser da mesma natureza do processo geral da doenga de Schiiller-Chris-
tian, que provavelmente exigiri também irradia¢io.

INFORME DO OTO-RINO-LARINGOLOGISTA DR. VALENTIN

16—10—37.

O pequeno Joiao Paulo A. tem uma otite externa exsudativa, com timpanos oparos
e retraidos.

As fossas nasais sao permeaveis e cheias de secre¢io catarral.
Amigdalas palatinas sio pequenas. Poucas adendides. Audi¢ho hoa.

Faringe de aspéto
normal.

INFORME DO DERMATOLOGISTA DR. HUGO RIBEIRO
20—10—37.

Examinei hontem, em meun consultério, o menino Joao Paulo A. que, segundo vosso
parecer de pediatra, tem uma sintomatologia que permite classificar o caso de sindrome
de Schiiller-Christian ou Xantomatose eranio-hipofisiria.

Sob o ponto de vista dermatolégico, o doente apresenta lesdes que podemos resu-
mir em pouecas palavras.

Na cabe¢a ha um precesso eritematoso  com moderada excre¢io ¢ produtos de des-
eamaciio, de tal modo que os cabelos colados aderem & pele. No torax e¢ nos membros

abservam-se  pequenas placas eritematosas com vesiculas esparsas ¢ uma descamacio

pitiriasiforme.

As lesdes cutineas sio acompanhadas de prurido discreto.

Minha opinidio de dermatologista, é que devemos eclassificar essa sintomatologia
cutinea como seborreide eczematizada ou,  para adotarmos a classificacio de Darier,
eczematide eczemaltizada.

INFORME DO ELETROCARDIOGRAMA FEITO PELO DR. PEDRO MACIEL
29—10—37
Interpretacio: Sucessio regular ¢ ripida <dos complexos auriculares ¢ ventricula-

res cuja frequéncia é de 150 p, m.

Complexo auricular: Onda P positiva
D 4. — Espaco PR=0,127.

Complexo ventricular: Onda R ampla em D 1.* ¢ D 2., de menor amplitude em
D 3% e D 4% C(Colchete no ramo deseendente de R 3. Espaco QRS=0,03".

Onda T positiva e de amplitude normal em D 1.* e D 2%, negativa em D 3.%, bi-
facica em D 4% Ritmo sinusal.

CONCLUSOES: Taquicardia sinusal.

nas 3 primeiras derivacoes, negativa em

INFORME DO CIRURGIAO-DENTISTA DR. ORLANDO DA SILVA MARTINS

Exame da cavidade bueal ¢ do aparelho dentario.

Menor Joao Paulo. 2 anos e 6 meses. :

Mucosa normal, salvo & altura dos molares inferiores do lado dircito onde se¢ en-
contra hiperemiada ¢ congestionada em virtude da presenca entre o 1.° ¢ 2.° molares de
um abeesso dentirio, de localizacio vestibular, surdindo puz. A erupc¢io dentiria no
momento se faz com irregularidade cronolégica, indicio de qualquer perturbacio evolu-
tiva, tanto que, ja existindo wo maxilar superior os 2.° molares, s6 agora vem fazendo
erup¢io o 1.° dente déste grapo, quando mormalmente a erupedo déste altimo costuma
preceder a daquele.

Enquanto isto, no maxilar inferior os 2. molares ainda nio fizeram a erupeio
comrplufa,'o que nig & de estranhar, dada a idade do paeciente. Abdbada palatina de
forma mais ou menos ogival, freios do l4bio e do mento com inser¢des normais,

Sateria dentdrin morfolégica tipica, encontrando-se mos elementos anteriores eerta
quantidade de indutos salivares.

Ganglio sub-maxilar lado direito engorgitado, bastante sensivel i palpacio.

(‘.h:unzl a atencio no paciente manifesta asimetria do osso maxilar infv;'im', dan-
do o impressio pela palpa¢io de que estd_sendo destruido por processo patolégico no
ramo ascendente do lado dirveito. o g
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INFORME DOS DRS. ARTUR GRECO E OSORIO LOPES,
QUE APLICARAM A RADIOTERAPTA

Menino Joio Paulo A. (1. do Prof. Ygartua.

Radioterapia iniciada em 11 de outubro de 1937.

Focos localizados mas regides: Frontal, parietal D., parietal E. e parieto-ocipital .
Quatro aplicagoes de 250 r cada uma, distribuidas em um periodo de 20 dias.
180 kv (tensdo constante) — 3 milis.

Distancia 30 e¢ms. — Localizador eircular com 10 ems. de diam,

Filtros: Cobre 10/10 ¢ Al. 5/10 de mm.

Foco localizado na extremidade superior da didfise femural:

250 r. cada aplicaciao. Total 1.000 r, em 20 dias.

180 kv. — 3 miliamperes — Cu. 10/10 Al 1/10.

Distancia 40 ems. — Localizador quadrado 10 x 10 ems.

EXAMES BIO-QUIiMICOS PELO DR. FERNANDES PENA

Realizamos uma série de exames quimico-biolégicos. Os dois primeiros exames
foram requisitados pelo colega Veloso.

5 — 10 — 37 — Exame de sangue (sorolégico) de A. A, mie do mosso pacientinho.
Reagiio de Wassermann: positiva fraca (04); reac¢does de Kahn, Miiller IT e Hecht: ne-
gativas,

6 — 10 — 37 — Exame de sangue (Hemograma). Leucocitos: 6.700 por mm3; ba-
s6filos: 0 por cento; cosinéfilos 0,5%; mielocitos: 0%; neutréfilos (juvenis-metamielo-
citos — 0%) (nacleo em cajado ou bastio — 0%) de nticleo segmehtado — 26,5%)j;
linfocitos: 70%; grandes mononuclearcs e férnas de’ transicio: 3%.

7 — 10 — 37 — Exame de urina: Ph: 7,0; Densidade: 1018; albumina: tracos le-
ves; pseudo albumina: tracos nitidos; sangue: [racos levissimos; piina: tem; escatol,
urobilina ¢ urobilinogénio: excesso; indoxilo: grande excesso; exame mieroseépico do

sedimento: véarias células epiteliais, raras hemaicias, diversos piocitos ¢ alguns filamen-
tos de muco, ¢ grianulos de fosfato iri-cilcio.

15 — 10 — 37 — Exame de urina: Densidade: 1022, Albumina ¢ pseudo albumina:
tragos nitidos; indican 0,095; Ph: 8,0; ficido frico 0,295; uréa: 23,554; fosfatos em P205:
2,244; cloruretos (em Na Cl): 8,802; cloro: 5,396; cdleio: 0,204, Pesquisa de lipdides birre-
fringentes, pelo exame pela luz polarizada: prejudicado. Sedimento: normal.

14 — 10 — 37 — Exame de sangue (dosagens quimicas): Uréa: gr. 0,364 por mil
(no sangue total); Cloretos (em Na Cl) grs: 5101 por mil (no plasma); lipéides fo-
tais: grs. 6.460 por mil (no sore); colesterel: grs. 2,044 por mil (no soro); ficido Wrico:
Mgs: 3.50 por ecento (mo soro); cileio: Mgrs: 9,98 por cento (no soro); glicose: gr: 0,741
por mil (no sangue total).

colesterina 2.044
Coeficiente lipocitico: =081
lipides totais 6.460

8§ — 11 — 37 — Exame de sangue (Sorolégico). Reacio de Wassermann (pelos
oxtratos de figado heredo sifilitico e coracio de boi): negativa. Reac¢des de Kahn, Miil-
ler IT e Hecht: negativas.

10 — 11 — 37 — Exame de sangue (Dosagens quimicas): lecitina: grs. 1,365 por
mil (no sbéro); dcidos graxos: grs. 2,801 por mil (no s6ro).

11 — 11 — 37 — Exame de sangue (hemograma): baséfilos: 0% ; cosinéfilos: 3%;
neutréfilos: (mieloceitos: 0% — juvenis metalomielocitos: 0% — nficleo em cajado ou
bastio: 1,5% — nteleo segmentado: 28,5%); linfocitos: 64%; grandes mononucleares

e formas de transicho: 3%. Eritrocitos: 4.040.000; Leucocitos: 6.210; Hemoglobina:
56%; Plaquetas: 136.650. Valor globular: 0,7. Foérmula de Arneth: imagem desviada
para. direita. Policromasia: exagerada; oligocromasia: exagerada; oligoeitemia: mode-
rada; mierocitos: predominiineia; macrocitos: tem; anisocitose: acentuada; pecilocitose:
moderada.

DIAGNOSTICO, PROGNOSTICO E COMENTARIOS

Resumindo o nosso caso, diremos que se irata de uma erianca de 2% anos
de idade, talhe e péso anormais, de inteligéneia viva e mesmo precoce.
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No més de maio de 1937, comecaram a aparecer-lhe tumores cranianos,
primeiramente, os laterais, com localizacoes parietais, para, breve tempo de-
pois, surgir um de maior tamanho, na regido frontal. Mais tarde aparece a
exoftalmia do 6lho esquerdo.

Ultimamente surgiu na palpebra inferior esquerda uma pequena infiltra-
cao saliente e mole, contendo, provavelmente, o liquido que carateriza os ou-
tros tumores.

A ésse tempo comeca a claudicar na marcha, com leve semi-flexdo do mem-
bro inferior esquerdo. Tem perturbacoes do crescimento: talhe 80 cts.; circun-
feréncia toracica: 44 ects.; circunferéneia craniana fronto ocipital: 47 cts.;
péso: 8,720 ers. Sabemos que as cifras que devem corresponder a c¢rianca nor-
mal, dessa idade, seriam: 89 cts., 48 cts., 48,5 cts.; 13.700 grs.

Nos exames complementares realizados entre os elementos mais importan-
tes destacamos: hipercolesterolemia de 2.044 por mil; coeficiente lipocitico:

Colesterina 2,044
=103,

Lipides totais 6.460

Note-se que yuando realizamos estes exames o regime em gorduras era po-
bre. Anemia, com 4.040.000 eritrocitos; hemoglobina: 56% ; linfoecitose: 709 .
gquando nessa idade os linfocitos existem aproximadamente na proporcio de
48% a 54% ; plaquetas 136,650; policromasia e oligocromasia: exageradas;
oligocitemia e pecilocitose: moderadas; microcitos: predominineia; maero-
citos: tem; anisocitose: acentuada. Justifica, perfeitamente, éste hemogra-
ma, o tipo de anemia cromica que, muitas vezes, acompanha a sindrome de
H. S. Ch. O passado sifilitico dos pais (mie com Wassermann positivo) ape-
sar de mosso doentinho nfo apresentar sinais de sifilis congénita virulenta,
pode, muito bem, justificar da mesma forma o tipo de anemia cronica da lues
hereditaria.

Nos outros exames relativos ao cranio, bacia e membros inferiores, desta-
camos, com evidénecia, os tumores e lacunas osteoporéticas nas reeives: frontal,
parietais, ocipital e processo de destruicdo da cortical do ramo ascendente do
maxilar inferior direito. Observamos, também, 7ue 3 sela “fircica apresenta
destruicdo do leito e da lamina quadrilatera. No iliaco e femur esquerdos exis-
fem da mesma forma, osteoporoses lacunares de grandes dimensoes. A asa do
ilifaco esquerdo apresenta enorme lacuna osteopordtica.

Na 2.2 radiografia vemos que tanto a lacuna osteopordtica do ocipital e
provavelmente do frontal (pela reducdo do tumor) tem suas dimensdes sensi-
velmente reduzidas, assim como verifica-se que & menos pronunciada a des-
truicio do leito da sela tircica. i

A asa do iliaco direito e o 1/3 superior da didfise do femur direito, como
vimos, apresentam também pequenas lacunas osteopordticas. Apenas percep-
tivel a da asa do iliaco direito, na 1.2 radiografia, ela ji ¢ mais nitida na se-
gunda. radiografia, feita deis meses apds. As melhoras que, indiscutivelmen-
te, de um lado, com a regressdo de determinadas zonas e melhor estado geral
com aumento da curva ponderal e o aparecimento de novos, porém discretos
elementos osteoliticos, mos levam a um prognéstico reservado. As segundas
radiografias, feitas em 1.° de dezembro de 1937, isto &, quasi dois meses apos
as primeiras (5 — outubro — 1937) levaram os colegas Maciel e Pégas a es-
tas conclusoes:

“Do exposto verifica-se que a evoluciio do processo, submetido i réentgen-
terapia, foi variavel em duplo sentido, isto é em certos segmentos ou zonas,
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houve evidente regressao das lesdes, e em oulros surgiram novos elementos os-
teoliticos, denunciando que o distarbio geral, metabdlico, ndo fofi dominado,
atuando, ainda, de acordo com as suas carateristicas da afecciio Gssea siste-
matizada, de localizacio predominante para ¢ crianio e bacia.

Seja pelos exames clinicos, seja pelos outros exames complementares, nos,
também, temos esta impressdo e julgamos, mesmo, que de alguma forma a per-
turbacio metabdlica foi vegulada e até, em parte, frenada, surgindo elemen-
tos novos, ue demonstram mao ter sido ainda, a evolucio completamente de-
tida.

Essas perdas de substincia Ossea com limites bem precisos, de forma e
dimensoes bem variaveis, nfo apresentam sinais radiogrificos de reacdo peri-
focal.

- No material extraido dos tumores cranianos, por puncio, principalmente,
destacam-se: monocitos e células de grandes dimensdes de aspéto vacuolado,
cheias de granulacoes lipdidicas e gotieulas de matéria graxa, com aspéto ca-
rateristico. de eélulas espumosas ou rantometosas, frequentemente observadas
na reticulo-endoteliose metabolica da enfermidade de Hand4Schiiller-Christia.

Bste valioso material, para confirmar o nosso diagnéstico, acompanha és-
te trabalho numa série de microfotografias. Apds os estados intercurrentes,
vem-se observado urinas com ftracos de albuwmina. sangue e pioeitos. sem ou-
iros elementos de maior importancia do aparelho urinério.

A febre destas tiltimas semanas e que tem dias que oscila entre 37.5 a 3893,
si em parte poderia ser justificada pela piuria, parece-nos mais légico, ger
motivada pelas reacdes ganglionares manifestas e mesmo por serem frequen-
temente observados os estados febris na evolucdo da enfermidade de H. S. Ch.

O nosso doentinho apresenta um conjunto de sintomas de real valor e
classicos, para nos levar com seguranca ao diagnéstico da enfermidade de
iHHand-Sehiiller-Christian. :

Dos quatro sinfomas clissicos e carateristicos e que, excepeionalmente,
se observam em sua totalidade, na disostose hipofisdria, no c¢aso por nés obser-
vado, temos:

1.9 — Imagem radiogrifica carateristica: lacunas 6sseas cranianas com
perfuracoes multiplas (tipo de cerdnio de “mapa geografico”); erandes osteo-
poroses lacunares com localizacoes no iliaco e femur esquerdos, e muito menores
no iliaco e femur direitos, alteracoes da sela tiireica e destruicio da cortical do
ramo ascendente do maxilar inferior direito.

2.9 — Exoftalmia unilateral bem manifesta.

3.9 — Perturbacdes do crescimento, que estd detido ha vArios meses.

Falta no nosso doentinho o diabete insipido, porém, numa série de casos
publicados de H. S. Ch., éste sintoma s6 apareceu, tardiamente, ou nio surein
em toda a evolucdo da enfermidade. No conjunto de casos de H. S. (h.. veu-
iidos por Moreau, seis vezes faltou o diabete insipido.

A triade ou tétrade sintomdtica clissica, nem sempre acompanha, pois.
a sindrome de H. 8. Ch., na sua férma completa, e a autépsia ou a biépsia de
casos nos quais sémente existiam um ou dois sintomas eldssicos, com quadro
mais ou menos atipico, confirmaram, plenamente, a etiologia dessa sindrome.

As lacunas osteopordticas com diversas localizacdes, precedem ao diabete
insipido. No mosso caso sdo altamente expressivas as intensas lacunas osteo-
pordticas.

Temos a impressao clinica que o centro do diencéfalo (o tuber cinereum).
o regulador do metabolismo hidrico, até o momento presente nfio foi atingido
pelos elementos xantomatosos. Sabemos como a invasio das células xantomna-
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tosas localizadas na regidio infundibulo-hipofisaria, explicam a politria que o
nosso ‘loente nao tem.

O conjunto de sintomas eclassicos que o nosso caso apresenta e as conside-
racoes que ja fizemos sobre o diagnostico diferencial no capitulo do diagnos-
tico geral de todas as férmas clinicas vizinhas e semelhantes ao H. S. Ch., dis-
pensam tratar. agora, novamente, com maiores detalhes da analise, o capitulo.

As osteites sifiliticas que poderiam ser lembradas, no diagnostico diferen-
cial, pelo aspéto ja por nds descrito, désses processos, também com localiza-
goes cranianas, e a falta de numa série de sinais c¢linicos, radioldgicos e biolégi-
cos dessas enfermidades, afastam aqueles diagndsticos.

Igualmente e por motivos ja alegados, cstdo nas mesmas condicoes: Quis-
to sebaceo ¢ dermdide, cloroma ow cancer verde de Aran, mielomas, sarcomas
do eranio, newroblastomas simpdaticos, distrofia muscular, enfermidade de Pa-
get, enfermidade de Recklinghausen, osteosatirose, crdnio tabes raquitico e en-
céfalo oculto. y ,

Em face das consideracdes feitas na devida oportunidade, — no decorrer
déste trabalho, devemos declarar, em relacio ao mosso caso, que apesar das
melhoras apresentadas e da regressio de algumas lesdes — somos levados a um
prognostico reservado. Niao devemos esquecer que nesta enfermidade a evo-
lacao raras vezes é feita mo sentido da cura.

Concluimos pelo diagnoéstico da enfermidade de Hand-Schiiller-Christian,
porque o caso por noés estudado e deserito, reune numa série de sinais cléssicos,
elinicos, radiolégicos e laboratoriais que representam nm conjunto de dados
que robustecem e atestam plenamente o nosso diagndstico.

—_0—.

Aos ilustres colegas radiologistas drs, Maciel e Pégas, do Instituto de Radiologia
Cliniea, anitomo-patologista dr. Waldemar Castro, radiologistas drs. Artur Greco » Osé-
rio Lopes, que realizaram o tratamento radio-teripico, oftalmologista prof. Corréa Meyer,
oto-rino-lairingologista dr. Valentim. dermatologista dr. Hugo Ribeiro, dr. Fernandez Pefa
diretor do Laboratério Bio-Clinico e cirurgifio-dentista dr. Orlando da Bilva Maritins, que
e¢ontribuiram para maior documentac¢io e eficiéncia de nosso trabalho, com seus valiosos
informes, quero deixar aqui consignado » men sincero agradecimento,

RESUME

Jean Paul A. deux ans et demi, né dans P’Etat de Rio Grande do Sul (Brésil).

Antéeédents familiaux: le pere a eu la fidvre typhoide ¢t a suivi un traitement an-
tisyphilitique. TLa mére présente un Wassermann positif; elle a mené a terme deux gros-
sesses et a fait un avortement spontané. Un frére né i terme pesaift & sa naissance %
kilos 250 grammes; il est normal.

Antécédents personnels: Penfant est né d'un accouchement normal; il pesait A ga
naissance 2.600 gr., & six mois, 6 kilos ot actuellement 8 kilos 720, avee une taille de 0,80,
Ses antécédents personmels pathologiques nous révélent, entre autres maladies intercur-
rentes, une pneumopathie. Sa maladie actuelle a débuté en mai 1937 (il y a 7 mois) par
des ftumeurs craniennes d’évolution progressive, avee localisations latérales ot frontales of
par une claudication du membre inférieur gauche.

En novembre 1937, le petit malade est entré dams la clinique du Professeur Ygar-
tua. Examen a Pentrée: Enfant fébrile, état général assez bien conservé, psychisme nor-
mal; presente une hypotrophie pondo-staturale (taille: 0,80 centimetres; poids: 8 k. 720);
et une claudieation, type luxation congénitale de la hanche.

Le malade présente des tumeurs craniennes (pariétales et frontales); la tumeur
frontale a les dimensions suivantes: diamdtre horizontal (7 eent.), diamdtre vertieal
(45 cent.), hauteur (2,3 cenit.) — la pariétale, située dans la région antéro puperieu-
re du parietal gauche, a les dimensions suivantes: (7,5 cent.), sur (4 cent.). Nulle des
deux ne s'accompagne d’altérations du cuir chevelu, ni d’inflammation des tissus; olles
sont de consistance molle, irréductibles, indolores & la pression, sams augmentation de la
temperature locale; mais elles sont pulsatiles ot transmettent aux doigts qui les palpent
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les battéments cérébraux. Le rebord osseux qui encercle ces tumeurs, semble avoir 6té
coupé & lemporte-pitce. Dans la région postéro-supérieure de l'os pariétal gauche, on
trouve une tumeur d’une dimension de (4 cent. sur 3%2), non pulsatile et = qui
cependant, a la palpation, révele un rebord osseux. Dans la région antéro-sipérieure
du pariétal, il existe une tuméfaction offrant un aspect identique & celui des tumeurs pré-
cédemment déerites; elle est pulsatile et a 6 cent. sur 4 cent. Dans la région pariétale
postérieure se trouvent trois petits foyers d’ostéolyse qui n’on pas Vaspect de tumeur.

On note encore de eczéma du cuir chevelu, de Pexcphtalmie, bien accentuée, a gau-
che, & peine, ébauchée a droite. Au niveau de la paupiére inférieure gauche, se voit une
légére infiltration, d’aspect, de consistance et de contenu semblables & ceux des {umeurs
craniennes, confirmées par l'examen histo-pathologique Enfin, cet enfant accuse des
adenopathies cervicales et inguinales chroniques et une otorrhée, :

L’examen de Pappareil digestif, cardio-vasculaire, respiratoire, genito-urinaire, du
systéme nerveux, peut étre considéré romme négatif.

Le membre infériur gauche au cours des premiers examens est en semi-fléxion et
présente une tuméfaction diffuse au dessus du grand trochanter.

I’étude radiologique’ du squelette montre des altérations caractéristiques et inte-
ressantes: altérations osseuses intenses du crane, grandes lacunes -osteoporotiques, avec
destruction des tables éxterne et interne (type trés spéeial, dit en ‘“carte giéographique’).
La branche ascendante du maxillaire inferieur droit, Ios iliaque et le fémur gauches
présentent également de.profondes altérations osseuses. . :

Dans Paile iliaque™ gauche existe une énorme lacune osteoporotique

Au niveau de la diaphyse fémorale droite et sur 'aile iliaque du meéme cote, se
trouvent de petites lacunes ostéoporotiques ainsi que des signes faisant suspecter un
procégsus initial de raréfaction. Ou observe radioligiquement la destruetion du fond
et de la lame quadrilatére dé la selle turcique. Les autres os des membres supérieurs,
des cotes  de la colomne vertébrale et du scapulum ont un aspect normal. 1

Les tuméfactions continennent un -liquide 6pais, filant, incoagulable, couleur d
chocolat. Ou y tréuve de nombreuses cellules de grandes dimensions & aspect vacuolai-
re, pleines de granulations lipoidiques et de gouttelettes graisseuses; elles ont laspect
caractéristique des cellules spumeuses ou xanthomateuses, 3

L’Hypercholestérinémie ateint 2 g. 0.44 pour 1000; le coefficient lipolytique: 0,31
— L’Anémie est de 4.040.000 hématies avec 56 p. % d’hemoglobine et lymphoeytose de
70 p. %; les plaquettes out un taux de 136.650 (sigres de régénération de la série rouge).
Le traitement conseillée fut le: suivant: régime pauvre en graisse, viandes maigres, vo-
lailles, poissoms, mollusques, crustacés, lai‘, légumes, fruits, jus de fruits riches en vi-
tamines, et suppression de viande fraiche de pore et de mouton, de beurre, fromage,
créme et lait de chévre. A cette diététique, on associa: Radiothérapie, ultra-violets, vita-
mines, | caleithérapie, hormonethérapie (Prolan, Preloban, Parathormone, Campolon et
Thyroxine), Bismogenol et Sulfarsenol.

Aprés une amélioration radio-clinique, le petit malade quitta la clinique du Profes-
seur Ygartua,

SUMMARY

Two and a half-year-old boy, horn in the State of Rio Grande do Sul, Brazil.

Regarding family antecedents, we observed that the father had had typhoid fever
and had undergoue anti-syphilitic treatment; the mother has Wassermann positive, ga-
ve normal birth twice and had one miscarriage that was not provoked. He has a normal
brother, healthy, born "at the proper time, deliverance being mormal and weighing 4
Kos, 250 grs. at birth, |

Regarding personal antecedents, we verified that he was born at the proper time,
nnder normal eonditions. Weight immediately after birth 2 Kos, 600 grs., - six months
afterwards 6 Kos. and at the Present time 8 Kos. 720 grs., height 80 cms.

Regarding ‘personal pathological antecedents, we find a puneumopathy among in-
tercurrent illnesses and we see that his actual illness bhegan in May 1937, (7 months ago)
with eranial tumouts of progressive evolution situated laterally and frontally and lame-
ness of the left leg. ;

He became  Dr. Ygartua’s patient in November 1937.

. We have to deal with a feverish hoy, in fair general condition, of normal menta
lity, deficient in weight and height (height 80 cms., weight 8 Kos., 720 grs.), walking
lame as in congenital dislocation of the hip. ‘
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He shows cranial tumours (parietal and frontal); the frontal one have the follo-
wing measures: horizontal diameter 7 ems. “and vertical diameter 4,5 ems., (2,3
e¢ms.) in height and another in front and above on’ the left parietal bone of the dimen
sions (7,5 cms.) by (4 cms.), neither showing alterations of the scalp nor inflamed tis-
sues, soft, irreducible and painful under pressure, without increasing heat, pulsatile,
transmitting to the fingers which press them the beats of the hrain. The edge of the
bone that surrounds the tumours seems to have been cut cleanly and perpendicularly.
Tn the upper posterior region of the left parietal bone +*here is a tumour measuring
4 x 3% ems.,, not pulsatile, in which the edge of the bone may be equally noted under
pressure. In the upper frontal rvegion of the parietal bone there is a protuberance of
the same appearance as those already mentioned, also pulsatile, and measuring 6 x 4
cms. In the posterior parietal region there are three small spots of osteolisis without
the appearance of a tumour. Eczema of the scalp. The left eye is decidedly exophthal-
mus and the right alightly. On the left lower eyelid there is a little infiltration having
an appearance, consistence and contents similar to those of the ceranial tumours, as no-
ted in the pathological test of the matter taken from the eranial tumours. Otorrhea.
Chronic cervical and inguinal adenopathy. The examination of the digestive, eardio-
vascular, respiratory, genito-urinary and nervous systems may be considered normai.
The left leg on first examination was in a state of semi-fleetion with diffused swelling
ahove the trochanter.

The Xray of the skeleton shows interesting and expressive alterations; strong os-
seous alterations of the skull, large rarefied defeets with destruction of the inner
and outer walls (a very characteristic type of the so-called ‘“carta geografica” i. e
map”). The ascending branch of the right lower jaw, the iliac bone and the left femur
also show deep osseous alterations.

On the left iliac wing is an enormous rarefied defeect. On the right fe-
mural diaphysis on the iliac wing on the same side there are small rarefied defects
and one also notes suspicious signs of the inicial process of rarefaction. Omne observes
from the Xray, destruction of the bed and the quadrilateral blade of the sphenoid. The
cther bones of the arms, ribs, spinal column and scapula are of a normal appearance.

The tumours contain a dense liquid, of a chocolate eolour, uncongealable. One
finds innumerable cells of a large size and having a vacuolated appearamece, full of li-
poid granulations and drops of greasy metter with the characteristic aspeet of spumous
or xanthomatous cells.

Blood cholesterol 2 grs. 044 per thousand; lipoeytic coefficient: 0,31. Anemia of
4.040.000 red blood; 56% of hemoglobin; 709% of lymphocytosis; platelets 136.650; signs
of regeneration of the red series. Treatment used and prescribed: diet poor in fats, Jean
mealt, poultry, fish, moluscules, crustaceous, milk, greens, fruit, fruit juices rich in vi-
tamines and abstinence from fresh pork and mutton, butter, cheese, eream and
goat’s milk.

Roentgenotherapy, ultra-violet rays, vitamines, calcium, hormonetherapy (Prolan,
Preloban, Parathormone, Campolon and Thyroseine) Bismogenol and sulfarsenol.

He left Dr. Ygartua with clinieal and radiological improvement.

ZUSAMMENFASSUNG.

Jean Paul, 2% jihriger Knabe; in Brasilien (Rio Grande do Sul) geboren.

Zur Anamnese: Vater hat einen Typhus durchgemacht und ist antisyphilitisch be-
handelt worden. Mutter angeblich gesund, hat aber einen positiven Wassermann im
Blut; 2 ausgetragene Schwangerschaften, eine spontane Fehlgeburt. — Der Bruder des
Pat. ist gesund, normal entwickelt, wurde rechtzeitig geboren mit einem Geburtsgewicht
von 4250 gr.

Pat. selbst wurde ebenfalls rechtzeitig und normal geboren. Geburtsgewicht
2600 gr, mit 6 Monaten 6000 gr und gelegentlich der Untersuchung 8720 gr, bhei einer
Korperlange von 80 e¢m. An durchgemachten Erkrankungen wird lediglich iiber einen
Infekt der Atmungswege berichtet.

Die gegenwiirtige Erkrankung soll im Mai 1937 (vor 7 Monaten) begonnen haben.
Es zeigten sich zuniichst Gesehwulstbildungen am Schiidel, die lateral und frontal gele-
gen waren und langsam grosser wurden. Ausserdem fing das Kind an, das linke Bein
nachzuziehen.

Status im November 1937 gelegentlich der Aufnahme dureh Dr. Ygartua:

2% jihriges Kind in miissigem Allgemeinzustand, psychisch ohne Besonderheiten;
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Unterwuchs (80 em) und Untergewicht (8720 gr). Das Kind fiebent. Gang wie bei
einer angeborenen Hiiftgelenksluxation

Am Schidel sieht man in der Parietal- und Frontalgegend Geschwulsthildungen.
Die frontale Schidelgeschwulst misst im horizontalen Durchmesser 7 em, im vertikalen
4,5 ¢m, bei einer Hohe von 2,3 e¢m. Bine andere in der vorderen, oberen und linken Pa-
rietalgegend misst entsprechend 7,5 x 4 em, Die dariiber liegende Haut ist in beiden Fil-
len nicht veriindent, insbesondere ist kein entziindliches Gewebe festzustellen, sie fiihlt
sich nicht heiss an. Bei der Palpation ergibt sich eine weiche Konsistenz bei deutlicher
Pulsation, die Hirnpulsation teilt sich den palpierenden Fingern mit. Die Geschwulst-
bildungen sind nicht reduzierbar und sihd auf Druck nicht schmerzempfindlich; sie sind
von einem scharfen Knochenrand umgében, der sich wie ausgestanzt anfiihlt. In der
hinteren oberen und linken Parietalgegend findet sich mnoech ein  Geschwulstknoten
4 x 3% em gross, der nieht pulsiert aber in gleicher Weise von einem scharfen Knochenrand
cingefasst ist. Ein gleicher Knoten findet sich in der vorderen und oberen Parietalge-
gend, etwa von der Grosse 4 x 6 e¢m. In der hinteren Parietalgegend lassen sich noch
drei kleinere Knochenliicken nachweiseh, die aber nicht als Geschwulstbildungen impo-
nieren. Ekzem des behaarten Ko‘pfus.‘ Ausgesprochener Exophthalmus links, wihrend
er rechts nuwr angedeutet isi, Im Bereich des linken Unterlides findet siech eine kleine
Infiltration, die ein idhnliches Ausschen, iihnliche Konsistenz und iihnlichen Inhalt auf-
weist wie die Geschwulsthildungen am Schiidel. Otorrhde. In der Cervikal- and Ingui-
nalgegend sind verhiirtete und derbe ILiymphknoten, offenbar chronisech entziindlicher
Natur, zu tasten. i

Die Untersuchung des Magen-Daymirakts, des Herzens und des Kreislaufs und
der Atmungswege, der Nieren, der Hatn- und Geschlechtswege und des Nervensystems
ergibt normale Verhiiltuisse.

Die linke untere Extremitit wies gelegentlich der ersten Untersuchungen eine dif-
fuse Sehwellung in der Trochantergegénd auf und wurde in halber Beugestellung ge-
halten. i
Die rontgenologische Untersuchung des Knochensysiems ergab interessante und
cindrucksvolle Veriinderungen: Im Bereich des Schiidels ausgesprochene Verinderun-
gen im Sinne grosser osteoporotischer Liicken mit Zerstorung der tabula interna vnd
externa (Typ des sog. Landkartenschiidels). Der aufsteigende Ast des Unterkiefers
rechts, das os ilei und der Femur links zeigen sich ebentalls erheblich verdindert. In
der linken Beckenschaufel sieht man eine michtige ostevporotische Liicke. Auf der
rechten Seite weist der Femurschaft und die Beckenschaufel einige Liickenbildungen
auf und ebenso einige Stellen, die auf eine eben beginnende Rarefaktion verdiichtig
sind. Im tbrigen bietet das knéchernme Skelett im Bereich der oberen Extremitiiten,
der Rippen der Wirbel, der Sculterbliitter usw. keine Besonderheiten. *Am Sehiidel jisst
sich eine Zerstorung des Sellabodens und der Sellalehne feststellen.

Der Inhalt der Geschwulstbildungen besteht aus einer dickf]iissigcn, fadenziehen-
den, schokoladebraunen, nicht gerinnbaren Fliissigkeit. Mikroskopisch finden sich darin
zahlreiche, grosse, vakuolisierte Zellen, die mit Lipoidkornehen und Fettropfehen an-
gefiillt sind, sodass sie durchaus das charakteristische Bild der xanthomatésen oder
Schaumzellen bieten. ‘

Hypercholesteriniimie (2044 mg %); Lipozytischer Koeffizient 0,31. 4 Millionen
rote Blutkdrperehen; 56% Himoglobin; 70% Lymphozyten; 136 000 Blutplattchen, Das
rote Blutbild weist Anzeichen einer Knochenmarksreaktion auf.

Behandlungsplan und durchgefiihrte Behandlung: Fettarme Erndahrung, mageres
Fleisch, Gefliigel, Fisch, Mollusken, Krebse, Milch, Gemiise, vitaminreiche Friichte.
Verboten wurde frisches Schweine- und Hammelfleisch, Butter, K‘ci',se, Rahm, Sahne und
Ziegenmilch, — Réntgentiefentherapie, U. V. Bestrahlung, Vitamine, Caleium, Hormon-
therapie (Prolan, Preloban, Parathormone, Campolon und Thyroxin), Bismogenol und
Sulfarsenol. .
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